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DILATACOES CISTICAS CONGENITAS DOS DUCTOS BILIARES:
TENTATIVA DE MODIFICACAO NA CLASSIFICACAO

Congenital cystic dilatations of the bile ducts: Attempt for modification in classification
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INTRODUCAO

frequentes, afetando os ductos biliares intra e/ou

extra-hepaticos . Vater foi quem primeiro descreveu
uma dilatacdo congénita do ducto biliar extra-hepatico, mas foi a
descricdo de Douglas em 1852 que deu pleno conhecimento sobre
esse raro aspecto'”". Por outro lado, Jacques Caroli descreveu em
1958 a dilatacdo cistica congénita do ducto biliar intra-hepatico
como causa pouco frequente de colestase intra-hepatica®'°™.
Essas dilatacOes sdo caracterizadas por seu polimorfismo, pois
elas podem afetar qualquer parte do ducto biliar. O conhecimento
dessa doenca fez com que a maioria dos estudos fosse relato de
caso e a importancia de seu conhecimento residindo no fato de
que o tratamento pode estar errado.

O objetivo da presente comunicagao é apresentar oito
casos e revisar a literatura com a intencdo de avaliar se houve
alteragdes nas sugestdes terapéuticas nos ultimos anos e sugerir
a agregacao de dois subtipos na classificacdo classica.

METODOS

D ilatagGes cisticas congénitas do ducto biliar sdo pouco

Estudo descritivo de uma série de casos, onde foram coletados
dados de pacientes com dilataco cistica congénita do ducto biliar
entre 1997 e 2020 (23 anos). Para sua classificacao, utilizou-se
aquela proposta por Alonso Lej com a modificagdo de Todanis™.
Para classifica-los foram usados exames colangiogréaficos no pré,
intra e pos-operatdrio, associados aos resultados da anatomia
patoldgica no caso de resseccdo. Também foram associados a
confirmagdo diagndstica os sinais indiretos, como afinamento
da parede da dilatacdo, vesicula biliar hipoplasica e o aspecto
vascular duodenopancreatico, entre outros. Foi investigada a
presenca da anomalia proposta por Babbit? e posteriormente
reclassificada pela Associagdo Francesa de Cirurgia com base na
de Komi et al”"" (Figura 1). Nos pacientes com doencga de Caroli,
foi especificado se era difusa (bilobar) ou unilobar; se a dilatacdo
erasacularou tubular; e se havia litiase intra-hepatica. A sindrome
de Caroli foi considerada quando houve associagéo de fibrose
hepatica congénita e/ou doenca renal policistica.
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FIGURA 1 - Dilatacdo do tipo 4 com hepatolitiase gigante com
juncao biliopancreatica anémala

RELATO DOS CASOS

Na Tabela 1, sdo apresentados os principais dados de oito
pacientes, trés com doenca de Caroli e os outros cinco com
cistos de colédoco, quatro do tipo | e um do tipo VI A. Em dois
pacientes com cisto de colédoco do tipo |, nos quais o ducto biliar
foi ressecado, houve alteracdes anatdmicas associadas a essa
doenga, tanto na vesicula biliar hipoplasica quanto no aspecto
vascular duodenopancreatico aumentado. Em um paciente com
um cisto do tipo 1 e no tipo VI A, verificou-se a existéncia de
uma juncao pancreatico anémala. Como os dados dos pacientes
foram adquiridos em 23 anos, existem diferentes modalidades de
estudo entre eles. Em dois, o tratamento cirdrgico foi realizado
sem o conhecimento pré-operatério do diagndstico correto e
esses pacientes foram inicialmente abordados para resolver a
doenca litidsica do ducto biliar. Os métodos de imagem foram
de pouca ajuda no pré-operatério do paciente com o cisto de
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TABELA 1 - Dados dos pacientes

C/i;l:;r: Clinica Laboratério Imagem Diagnéstico Tratamento Evolucao
Fratura de quadril- EIevaggo d'Feta Digng de.Caroll Acido Boa resposta.
S da bilirrubina tubular difusa L -
Homem/57 ictericia-febre e dor . Ultrassom-ERCP VR ursodeoxicolico -  Falecimento por causa
. e leucocitose e com litiase intra- .
abdominal . P reparo de fraturas do IM em 18 dias
fosfatase alcalina hepatica
Miomas uterinos -
Metrorragia - Dor
abd(.)mln’a'l ) Ep.lsold!os Elevacdo da Doenga il e Histerectomia Boa evolugao durante
de ictericia - histéria . Caroli no segmento -
Mulher/45 . fosfatase alcalina- ~ Ultrassom-ERCP . . - Acido 3 anos e perda de
de lobectomia . IV. Mioma uterino oA
Aos anemia . ursodeoxicolico controle
hepatica esquerda por gigante
doenca de Caroli no
Chile
Colecistectomia
Dor abdominal - Elevacéo da Colecistite aguda + € resseccao ~
. . Ultrassom . . Boa evolugdo - sem
Homem/56 febre-dor abdominal fosfatase alcalina .. Cisto coledociano de VBP com .
. . (colecistite aguda) . S . sintomas durante 5 anos
- vémito febre na leucocitose tipo | Hepaticojejunostomia
em Roux-en-Y
Sindrome
C?Leiigigadr: Elevacéo da Cisto colédoco tipo Resseccdo de bolsa  Boa evolugdo apds 2
Mulher/45 . : bilirrubina diretae  Ultrassom-ERCP | - teoria provavel cistica com figado - anos e meio de controle
colecistectomia e . o . . X
o fosfatase alcalina de Babbit Gastrojejunostomia perdida
exploracdo do ducto
biliar um ano antes
Boa evolugao. Controles
Sindrome da dor zllljnr’:g:; Z:Iri(f Ultrassom Colecistite e litiase ~ Colecistectomia ~ °°" :'Ztrli]lggtrrzfrﬁ SisctzRE
Mulher/53  abdominal-febre- adap (colecistite com do ducto biliar e papilotomia 9 .
. leucocitose e ) ~ colédoco tipo I. Recusa-
coledociana ) dilatacéo da VBP) comum transduodenal.
fosfatase alcalina se a reoperar o controle
durante 3 anos
Colecistectomia, ~
) Boa evolucdo - alta.
Coledocotomia, o
S Ultrassom _ . Tratamento oncolégico
. Bilirrubina direta L Colecistite aguda, Hepatectomia oy
Sindrome de dor (colecistite aguda, i ~ clinico de adenoma
. aumentada por : = ; litiase do ducto  esquerda, extracdo I
Mulher/45  abdominal-febre- ] dilatacdo das veias | .. . i hepatico-cistadenoma
. leucocitose e - biliar comum, cisto de mdltiplas pedras " .
coledociana ) pulmonares e cisto P . hepético da vesicula
fosfatase alcalina P hepatico gigantes - Kehr. L .
hepético simples - A biliar com sobrevida de
Cisto de colédoco 1 ano e meio
tipo IV A
Aumento da . ~ .
P . " . . Doenca de Caroli Boa evolucdo. Paciente
Ictericia intermitente -  bilirrubina direta e . . A .
. ; sacular lobar Seccionectomia  morre trés anos depois
Homem/51 febre - dor abdominal. fosfatase alcalina  Ultrassom-MRCP . i 5 ~
o . esquerda. Cirrose lateral esquerda  devido a progressao da
historia do alcoolismo  aumentada com P . . Py
| . hepatica - Child A cirrose alcodlica
eucocitose
Leucocitose - . P Resseccédo de
- I ) Cisto de colédoco . ~
Ictericia - perda Bilirrubina direta . . bolsa cistica e Boa evolugao.
Ultrasound- tipo | fistulado L -
Homem/54 de peso da dor aumentada e . . hepaticojejuno, Desaparecimento do
5 " tomografia MRCP  em pseudocisto 5
abdominal leucocitose e P anastomose em Y pseudocisto
: pancreético
fosfatase alcalina de Roux

colédocotipo VI A, operado com uma forte suspeicao de colangite.
Da mesma forma foi o que ocorreu com o paciente em que foi
realizada papilotomia transduodenal e, mais tarde, foi proposta a
resseccao da bolsa cistica. O uso do acido ursodesoxicolico foi de
grande ajuda no paciente com fratura de quadril abordado pela
equipe de traumatismo, assim como na paciente chilena que ja
tinha sido operada, mas apresentava metrorragia persistente de
origem miomatosa. Nas Figuras 2 a 5, sdo apresentadas algumas
das imagens de casos mais representativas.

DISCUSSAO

As dilatacdes cisticas congénitas do ducto biliar em adultos
sdo raras; a a do ducto biliar extra-hepatico (CHD) referida por
Valayer'® ocorre em 1:2 milhdes de nascimentos; outros autores
ocidentais relatam incidéncia de 1: 100.000-190.000 nascidos
vivos*'®; aincidéncia no Oriente seria muito maior, sendo relatada
como 1:1.000 nascimentos em algumas popula¢des asiaticas®*'°.
O género feminino é mais afetado na dilatacdo cistica do ducto
biliar extra-hepéatico com relagdo de 4:1, enquanto na DC a
distribuicdo por género é igual®. A maioria dos pacientes com
dilatacdo extra-hepatica é apresentada nainfancia'®. Yamaguchi®,
em 1433, relata que aproximadamente 51% dos pacientes estavam

2/4

na primeira década de vida e esse nimero saltou para quase 70%
nas duas primeiras décadas de vida, sendo muito menos frequente
em adultos. Em comparacao, a doenga de Caroli é geralmente
diagnosticada em adultos.

Alonso Lej et al.” fizeram a classificacdo mais utilizada e,
posteriormente, sofreram varias modificagdes, sendo a de Flanigan
em 19755 e ade Todaniem 1977'%as mais representativas. A Ultima
€ mais utilizada e tem a particularidade de ter incorporado, como
tipo V, a doenca de Caroli. Em 2001, propusemos uma subdivisdo
do tipo V em dois subtipos em relacdo ao doenca de Caroli ou
Sindrome de Caroli’®. Hoje, propomos uma subdivisdo em trés
subtipos, como pode ser visto na Figura 5. Essa subdivisdo visa
padronizar os procedimentos terapéuticos que podem ser utilizados.
Na dilatacdo cistica do ducto biliar extra-hepatico - aqueles
classificados como tipo | - sdo os mais frequentes, seguidos pelo
tipo IV, que coincide com nossos pacientes*'.

Em relagdo a etiologia, recomenda-se algumas diferengas para
ndo se falar em “dilatacdo cistica do ducto biliar extra-hepatico”,
incluindo-as na chamada “familia fibropolicistica da doenca
hepética”, ou seja, uma constelacdo que inclui outras doencgas®.
Babbit? propos uma anomalia na juncgdo biliopancreética com
duas varia¢gdes e com um ducto comum entre o colédoco e o
ducto de Wirsung com mais de 10 mm de diametro ao redor da
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FIGURA 2 - Cisto coledociano tipo 1
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FIGURA 3 - Resseccdo cirurgica do colédoco e cisto coledociano

FIGURA 4 - Dilatacao cistica do ducto biliar comunicada com
pseudocisto pancreatico

parede duodenal. Posteriormente, outros autores”! acrescentam
uma terceira variedade mais complexa em “anse de seau” (Figura
1) e é a teoria etioldgica mais comum com frequéncia de até 90%
e que justifica basicamente a dilatacdo cistica do ducto biliar
extra-hepatico tipo | e V4. Essa teoria justifica o refluxo do
liquido pancreético no interior do trato biliar com a consequente
digestdo e inflamagdo com dilatacdo posterior que justificaria os
valores de amilase superior a 10000 U/|, geralmente encontrados
na bile das dilatagdes®. Tanto a DC quanto a dilatagdo cistica do
ducto biliar extra-hepatico tipo Il e [l tém sua causa nos disturbios
autossdmicos recessivos que também justificariam a presenca
de doenca renal policistica e fibrose congénita no Sindrome de
Caroli®192,

Em relagdo a apresentacao clinica, a triade classica de dor
abdominal, ictericia e tumor palpavel na dilatagao cistica do ducto
biliar extra-hepatico ndo esta presente em todos os pacientes.
Pode-se dizer que esses sintomas podem ocorrer associados a
outros, como febre, coluria ou presenca de litiase.

Nossasérietem23anosealguns pacientesforaminsuficientemente
estudados. O colangiopancreatografia por ressonancia magnética.
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FIGURA 5 - Classificagdo de Alonso Lej-Todani com nossa
modificagdo

é, sem duvida, um elemento de grande valor para o diagndstico,
enquanto que durante a operacao, o procedimento desenvolvido
por Mirizzi também sera de grande ajuda na tomada de decisdes
terapéuticas. As abordagens percutanea ou endoscopica ndo
apenas poderdo colaborar com o diagndstico, mas também terdo
a capacidade de drenar o ducto biliar em pacientes com colangite
ou disturbios hepatocelulares devido a colestase.

Umdos pontos maisimportantes éamalignizacdo da dilatacdo,
principalmente nos tipos | e IV, entre 2,5% e 17,5%3#81017.1819,
Bruguera et al° referem que a possibilidade de malignidade na
DCvaria entre 7-14%. Benjamin* relata que a estase biliar favorece
a formacao de acidos biliares secundarios que teriam poder
mutagénico. Em nossa série, tivemos apenas um paciente com
cancer, e era da vesicula biliar; ele apresentava anormalidade da
juncao biliopancreética e essa anomalia também foi associada
a génese do cancer de vesicula biliar. O aumento do risco de
desenvolver colangiocarcinoma faz do tratamento cirdrgico uma
das primeiras op¢des de tratamento.

No que se refere a dilatacdo cistica do ducto biliar extra-
hepatico, principalmente nos dois tipos mais frequentes, a ressecgdo
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da bolsa cistica com a realizacdo de hepaticojejunoanastomose
em Y-de-Roux é o tratamento de escolha, embora alguns autores
sugiram que a realizacdo de hepaticoduodenostomia teria os
mesmos resultados'; acreditamos que este Ultimo favorece
episodios de refluxo de colangite pds-operatéria. Ressecamos a
dilatagdo em trés pacientes com boa evolucdo subsequente e em
dois realizamos tratamentos insuficientes, um deles com doenca
multipla do ducto biliar que incluia cancer de vesicula biliar e o
outro em que chegamos ao diagndstico no pos-operatorio e foi
recusada a resseccdo. Em relacdo as dilatagdes dos tipos Il e ll,
o coledocele pode ser causa recorrente de pancreatite e essa é
a principal indicacdo para resseccdo, enquanto no diverticulo
coledociano a dor ou suas complicacdes seriam os motivos da
resseccao’.

Em relacdo as dilatacdes do tipo V, propomos a subdivisao
como: Va, segmentar ou lobar; Vb, doenca de Caroli difuso; e Vc,
Sindrome de Caroli.comfibrose. Essa classificacdo, em nossa opiniao,
ocorre porque existem diferentes abordagens terapéuticas em
relacdo a cada subtipo. O tipo Va requer tratamento ressecional
da parte afetada, com bons resultados em termos de controle
dos sintomas®'%22, O tipo Vb pode ser tratado com tratamento
médico (acido ursodesoxicdlico, antibioticos, etc.) e papilotomia
endoscépica’® e, nos casos em que o controle dos sintomas é
dificil, o transplante de figado serad opcéo a ser pensada. O tipo
V¢, associado a fibrose hepatica, tem indicacdo para transplante
de figado, com expectativa de vida de até cinco anos em 72,4%'2.
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