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Artigo Original

Cisto de colédoco na infancia: revisao de 30 casos

Choledochal cyst in childhood: review of 30 cases

DaNieLLE NUNES FOrNY'; Sauto Marcos ReseLLo FERRANTE?; ViNiCIus GoMES DA SILVEIRA, TCBC-RJ?; IVoNETE SiviERO?; VERA LuCIA ANTUNES

CHAGAS?; IVENS Baker MEIO?

RESUMDPO

Objetivo: analisar e discutir os dados clinicos, o diagnéstico e tratamento de uma série de pacientes portadores de dilatacdes cisticas do
colédoco de um hospital pediatrico brasileiro. Métodos: foram analisados 30 pacientes tratados no Instituto de Pediatria e Puericultura
Martagao Gesteira da Universidade Federal do Rio de Janeiro durante 23 anos, com andlise estatistica de dados epidemiolégicos,
manifestacbes clinicas, diagnostico, tratamento e evolucdo pos-operatéria. Resultados: foi observada marcada predominancia do sexo
feminino (73,4% dos casos), sendo o diagnostico feito na primeira década de vida em 90% dos pacientes. A manifestacao clinica mais
prevalente foi a ictericia (70% dos casos) e a triade classica do cisto de colédoco nao foi observada. A ultrassonografia abdominal foi o
primeiro exame de imagem realizado, demonstrando sensibilidade de 56,6%, com definicdo diagndstica em 17 criancas. Dois pacientes
(6,6%) tiveram diagnostico pré-natal. Todos os pacientes foram submetidos a tratamento cirtrgico, sendo a resseccdo do cisto com
hepaticojejunostomia com Y de Roux realizada em 80% dos casos. A incidéncia de complicagoes pds-operatorias foi 13,3% e a taxa de
mortalidade foi 6,6%, ou seja, dois pacientes com diagnéstico de doenca de Caroli. Conclusdo: a ndo observacdo da triade classica do
cisto de colédoco nos pacientes avaliados sugere que a sua incidéncia seja menor que a relatada na literatura médica mundial. O

tratamento cirtrgico dos cistos de colédoco, com sua resseccao e anastomose bileodigestiva é seguro, mesmo em criancas pequenas.

Descritores: Cisto do Colédoco. Ictericia. Ducto Biliar. Anastomose em Y de Roux. Colangiocarcinoma. Crianca.

INTRODUCAO

Os cistos de colédoco consistem em anormalidades
congénitas, com dilatacdes das vias biliares intra e/
ou extra-hepaticas. Sua ocorréncia é de 1:100.000 a 150.000
nascidos vivos no Ocidente e 1:1000 na Asia'. Sdo mais co-
muns no sexo feminino na proporcao de 3 a 4:1"2. Embora
possa se manifestar somente na idade adulta, cerca de 60%
dos casos sdo diagnosticados na primeira década de vida®. O
método diagnostico mais utilizado é a ultrassonografia. Atu-
almente o tratamento preconizado é a resseccao do cisto ou,
guando tecnicamente dificil, de sua mucosa devido ao alto
risco de malignizacdo tardia'“. Apesar de sua baixa incidén-
cia, o cisto de colédoco deve ser pesquisado em criancas com
sintomatologia sugestiva, evitando o desenvolvimento de cir-
rose biliar ou neoplasia de vias biliares.

Apresentamos uma série de 30 pacientes, discu-
tindo dados epidemiolégicos, classificagdo anatémica,
métodos diagndsticos e terapéutica, correlacionando esses
dados com a evolucao e literatura.

METODOS

Foi realizada analise retrospectiva de 30 pacien-
tes com diagnostico de cisto de colédoco atendidos no

Servico de Cirurgia Pediatrica do Instituto de Pediatria e
Puericultura Martagao Gesteira (IPPMG), da Universidade
Federal do Rio de Janeiro (UFRJ), num periodo de 23 anos.
De um grupo inicial de 35 pacientes, cinco foram exclui-
dos. Os critérios de exclusao foram: divergéncia de dados
(um paciente), transferéncia para outra unidade hospitalar
para tratamento cirdrgico (um paciente) e acompanhamen-
to pods-operatorio insuficiente (menos que trés consultas
ambulatoriais — trés pacientes). Como critérios de inclusao
no estudo foram considerados pacientes de ambos os se-
x0s, com idade entre um més e 13 anos incompletos, tra-
tamento cirdrgico realizado pelo Servico de Cirurgia
Pediatrica do IPPMG e comparecimento a pelo menos trés
consultas de pés-operatério. Foram analisadas as princi-
pais manifestacoes clinicas, idade em que foi feito o diag-
noéstico, exames complementares, procedimentos cirdrgi-
cos empregados, complicagdes, classificacdo anatdmica dos
cistos, histopatologia hepatica e dos cistos ressecados e a
evolucao pos-operatoéria, com avaliacdo estatistica descri-
tiva, por calculo de média, mediana, desvio padrao e per-
centagem.

O projeto aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa do Instituto de Puericultura e Pediatria Martagao
Gesteira, da Universidade Federal do Rio de Janeiro sob
0 numero 291.124, CAAE n° 16047813.3.0000.
5264.
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RESULTADOS

Oito pacientes (26,6 %) eram do sexo masculino
e 22 (73,4%) do sexo feminino. A média de idade do apa-
recimento dos sintomas foi 37,5 meses (+ 28,2), com me-
diana de 31,5 meses, variando entre 4 a 100 meses.

A manifestacdo clinica mais comum foi a icteri-
cia, em 70% dos casos (21 pacientes), sequida por dor
abdominal, presente em 46,6% dos pacientes (14 casos).
Colangite aguda esteve presente em uma crianca (3,3%).
Quatro criangas (13,3%) estavam assintomaticas na pri-
meira avaliacao cirdrgica: duas apresentavam diagndstico
pré-natal, por ultrassonografia obstétrica, e duas foram
avaliadas por hepatomegalia. Um paciente apresentou
massa abdominal palpavel (3,3%) (Figura 1). A triade clas-
sica do cisto de colédoco (dor abdominal, ictericia e massa
palpavel) ndo foi observada.

A ultrassonografia (USG) abdominal foi feita nos
30 pacientes. Destes, somente 17 tiveram o diagnostico
confirmado nesta primeira avaliagdo, demonstrando uma
sensibilidade de 56,6% nessa amostra. Nos demais exa-
mes, os diagnosticos foram variados: coledocolitiase (2),
cisto de cabeca de pancreas (1), pseudocisto de pancreas
(1), hepatomegalia (1) e ascaridiase de via biliar (1). Em
sete pacientes, foi observada dilatacdo ou ectasia
coledociana, sem ser caracterizada como cisto de colédoco.
Dois pacientes tiveram diagndstico, por ultrassonografia pré-
natal, no terceiro semestre de gestacdo. A confirmacdo
ecografica foi feita no primeiro e 23° meses de vida.

Em cinco pacientes foi indicada a realizacdo de
tomografia computadorizada (TC) de abdome, demons-
trando dilatacdo coledociana em trés, com diagnéstico em
duas, conferindo sensibilidade de 40 % ao método. A res-
sonancia nuclear magnética (RNM) foi empregada em nove
pacientes, sendo diagndstica em todos os casos, demons-
trando sensibilidade de 100%. Foi indicada ap&s a realiza-

cdo de USG abdominal em sete casos e a TC de abdome
em dois. Em um paciente o diagnéstico radiolégico foi fei-
to a partir de colangiografia percutanea e outro por
colangiografia venosa.

A média de idade do diagnéstico foi 47,4 meses
(£ 36,7), variando entre um e 129 meses, com mediana
de 36,5 meses. Noventa por cento dos pacientes tinham
menos de dez anos de idade. Os 30 pacientes foram sub-
metidos a tratamento cirdrgico, na média de idade de 50,2
e mediana de 40,5 meses (+ 38), variando entre trés e 130
meses. O intervalo médio entre o diagnéstico e o trata-
mento cirdrgico foi 2,9 meses.

O cisto de colédoco tipo |, seqgundo classificacdo
de Alonso-Lej°, modificada por Todani®, foi observado em
93,4% dos pacientes (28 pacientes), sequido pelo cisto tipo
V (doenca de Caroli, difusa) em 6,6% (dois pacientes).

Em 24 pacientes (80%) foi realizada resseccao
do cisto de colédoco e hepaticojejunostomia em Y de Roux.
Em cinco pacientes (16,6%) foi empregada a técnica de
Lilly, com resseccdo da mucosa coledociana e
hepaticojejunostomia em Y de Roux. Em um paciente com
diagnéstico de doenca de Caroli foi realizada somente
biopsia hepatica (Tabela 1). A retirada de tecido hepatico
para analise histolégica foi realizada em 23 pacientes da
série (76,6%).

Quatro pacientes (13,3%) apresentaram compli-
cacdes poés-operatorias imediatas: um apresentou
coleperiténeo devido a deiscéncia parcial da anastomose
bileodigestiva, que foi reoperado, evoluindo satisfatoria-
mente; e trés pacientes, colangite aguda, sendo que dois
tinham doenca de Caroli.

Oito pacientes (26,6%) apresentavam figado
com aspecto cirrético, macroscopicamente, a laparotomia.
Nenhum dos cistos excisados apresentava degeneracdo
maligna ou metaplasia ao exame histopatolégico. Noven-
ta por cento das bidpsias hepaticas demonstraram anor-
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malidades estruturais microscépicas, sendo que a fibrose
hepética foi a mais frequente, presente em 45,4% das
amostras, incluido as duas pacientes que tiveram diagnos-
tico pré-natal. A cirrose foi observada em 13,6%. Dois exa-
mes anatomopatolégicos foram normais (Tabela 2).

O tempo médio de acompanhamento pds-ope-
ratério foi 35,1 meses (+ 30,4), variando entre trés e 104
meses. Neste periodo, dois pacientes com doenca de Caroli
evolufram para 6bito, demonstrando mortalidade de 6,6%
nessa série. Vinte e oito pacientes apresentaram boa evo-
lucao clinica, se mantendo anictéricas, sem sinais de
disfuncao hepatica e com desenvolvimento adequado para
a idade.

DISCUSSAO

Os cistos de colédoco sao malformacdes congé-
nitas das vias biliares que representam grande desafio di-
agnostico e terapéutico para o cirurgiao pediatra, sendo
necessario alto grau de suspeicado e investigacao etioldgica
eficiente para o correto diagndéstico e instituicdo de um
tratamento adequado. O tratamento deve consistir de
resseccao da porcao dilatada da via biliar extra-hepatica
com reconstrucdo por hepaticojejunostomia em Y de Roux.
Quando a dilatacao intra-hepatica é muito extensa, o trans-
plante hepatico é uma alternativa.

A observacao da predominancia dos pacientes
do sexo feminino nessa amostra, consistindo de 73,4% dos
estudados, é compativel com outros estudos realizados
sobre cistos de colédoco'>6. A idade em que o diagnéstico
foi firmado, estando a maioria dos pacientes na primeira
década de vida, concorda com outros relatos®’, onde 80%
dos casos sao diagnosticados antes dos dez anos de vida,
sendo que somente 25% dos cistos de colédoco sdo vistos
no primeiro ano de vidaZ.

cordando de dados citados por outros autores®”''. Apesar
do conceito de que essa apresentacdo seria mais frequen-
te em criancas do que em adultos’, acredita-se que o diag-
nostico precoce, na era atual, evitaria que o cisto de
colédoco sofra grande aumento de seu volume, justifican-
do a auséncia de uma massa abdominal.

Atualmente, o diagndstico pré-operatério do cis-
to de colédoco é feito principalmente pela USG, que tem
alta sensibilidade para o diagnéstico de doencas das vias
biliares'>'3. Foi o primeiro método complementar utilizado
nos 30 pacientes, porém, houve uma sensibilidade de ape-
nas 56,6% nessa amostra, sendo que um grande nUmero
de exames foi feito por radiologistas nao especializados
em doencas pediatricas. Este fato reforca a ideia de que,
tanto os clinicos e cirurgides quanto os radiologistas neces-
sitam de amplo conhecimento dessa malformacado para
gue o diagndstico seja estabelecido. O diagndstico pré-na-
tal do cisto de colédoco é possivel a partir do segundo
trimestre de gestacao', conforme observado em duas cri-
ancas, devendo sempre ser confirmado apés o nascimen-
to.

Apesar de a TC de abdome ter sido feita em
cinco pacientes, somente em dois o diagnéstico foi estabe-
lecido por esse método. A baixa sensibilidade se deve pro-
vavelmente a baixa resolucao das imagens obtidas nos dois
primeiros pacientes avaliados, na década de 80, um com
suspeita de coledocolitiase e outro de cisto de cabeca do
pancreas. Foram realizadas colangiografia percutanea e
venosa, respectivamente. Essas modalidades diagnésticas
ndo sdo mais utilizadas, ja que puderam ser substituidas,
atualmente, por métodos radiolégicos menos invasivos e
mais sensiveis’. Por outro lado em todos os nove pacientes
submetidos a RNM, o diagnéstico foi corretamente firma-

Tabela 2 - Alteracbes histopatolégicas hepaticas.

Nao ha consenso, na literatura, sobre a apresen-  Alteracbes histopatolégicas N %
tacao clinica mais comum. Alguns autores®® acreditam que , .
a ictericia seja o principal sinal, semelhante ao resultado ~ 'Prose hepatica 10 454
obtido nessa amostra, entretanto outros artigos2®relatam ~ "roliferacao ductular 6 27.3
que a dor abdominal é o sintoma mais prevalente. Lily ~ colestase > 22,7
defendia que a ictericia deveria ser mais comumente ob-  '1Prose perisinusoidal 3 13.6
servada em lactentes e dor abdominal em pacientes maio- ~ /""0%€ ) , 3 13.6
res, provavelmente por sua melhor capacidade de ' orose com evolucao para cirrose 2 9
verbalizacao™. Apesar de dor abdominal, ictericia e massa ~ iPerplasia de células sinusoidais 2 9
abdominal palpavel serem descritos como a triade classica ~ ~\/€racoes minimas 2 9
do cisto de colédoco®, nao foi observada neste estudo, dis-  Normal 2 J
Tabela 1 - Procedimentos cirdrgicos.
Procedimento cirargico Pacientes (N) %
Hepaticojejunostomia em Y de Roux 24 80
Cirurgia de Lilly 5 16,7
Bidpsia hepatica (isolada) 1 3,3
Total 30 100
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do, demonstrando que este é um método diagndstico mais
sensivel para a avaliacdo de doencas do trato biliar do que
a TC'. Mais recentemente, a reconstrucao tridimensional
da colangiopancreatografia por RNM permite melhor ava-
liacdo anatdmica das vias biliares e pancreatica. Outra ino-
vacado é a colangioscopia virtual, que possibilita a explora-
cao radioldgica pré-operatdria das vias biliares’®.

A hepaticojejunostomia em Y de Roux foi realiza-
da em 24 pacientes e a anastomose bileodigestiva associa-
da a resseccdo da mucosa de revestimento do cisto, técnica
de Lilly, foi realizada em cinco pacientes. Nessa série, a
baixa incidéncia de complicacbes pds-operatdrias e boa evo-
lucdo clinica confirmam que é tecnicamente possivel a rea-
lizacdo de anastomose bileodigestiva em criangas, de for-
ma segura, conforme j& descrito’. Um paciente, com doen-
ca de Caroli, na década de 80, foi tratado com
hepaticojejunostomia em Y de Roux de forma paliativa, ja
gue nao seria possivel a realizacao de transplante hepatico
naqguele periodo. No outro paciente com o mesmo diagnoés-
tico, devido a cirrose hepatica avancada, optou-se somente
pela bidpsia hepatica, sem derivacdo bileodigestiva.

De acordo com a literatura médica'**, os cistos
de colédoco do tipo | podem corresponder até a 95% de
todos os casos, corroborando com o demonstrado nessa
série, onde a maioria dos cistos (93,3%) era do tipo dilata-
cao fusiforme do ducto colédoco.

As complicacbes pos-operatdrias observadas po-
dem ser consideradas pouco frequentes. A deiscéncia da
anastomose bileodigestiva nao é frequente '8, observamos
em somente um caso, que foi reoperado e teve boa evolu-
cdo. A incidéncia de colangite pds-operatéria foi 10%,
concordando com 8% " a 10%?% relatados na literatura. A
maior incidéncia de colangite, nessa série, pode ser
explicada porque dois dos trés pacientes afetados eram
portadores de doenca de Caroli, que cursa com estase biliar,
aumentando a possibilidade de infeccdo. A incidéncia de
colangite nos pacientes com doenca de Caroli pode che-
gar a 60%?".

Apesar de haver poucos relatos sobre as anorma-
lidades microscépicas do figado dos pacientes com cisto de
colédoco, alguns estudos afirmam que, a maioria dos paci-

ABSTRACT

entes, mesmo aqueles com diagnostico pré-natal ou opera-
dos no primeiro ano de vida, apresentam alteracdes nas
suas bidpsias hepaticas, como resultado da obstrucao biliar,
com proliferacdo ductular, fibrose e até cirrose hepatica??24,
concordando com os resultados obtidos, ja que somente dois
exames histopatolégicos hepaticos foram normais. Nem os
pacientes tratados antes de um ano de idade apresentaram
histologia hepatica normal. Este fato reforca a necessidade
de diagndstico e tratamento precoces para evitar maiores
danos ao parénquima hepatico.

O acompanhamento pés-operatério demonstrou
gue a taxa de mortalidade foi 6,6%, dois pacientes com
cistos do tipo V, maior do que os dados de Miyano et al.?>,
com mortalidade nula em analise de 180 casos em 30 anos
e de Hung et al'’, também sem mortalidade num grupo de
25 pacientes acompanhados por 20 anos. Esses autores
nao relatam, em suas andlises, os acometidos pela doenca
de Caroli, que habitualmente evoluem para insuficiéncia
hepatica, irreversivel, quando ndo é possivel a resseccdo
do segmento acometido ou o transplante hepatico®. Os
pacientes transplantados costumam ter boa evolucdo pos-
operatéria, evitando o desenvolvimento de
colangiocarcinoma?®’.

Diante de todos esses dados é possivel concluir
gue a ictericia, na infancia, deve continuar sendo um sinal
de alerta para malformacées congénitas das vias biliares. A
falta de observacao da triade classica do cisto de colédoco
nos pacientes avaliados sugere que sua incidéncia, na infan-
cia, seja menor do que a relatada na literatura médica mun-
dial. O tratamento cirdrgico dos cistos de colédoco, com sua
resseccao e hepaticojejunostomia é o tratamento de esco-
lha e seguro, mesmo em criangas pequenas. O diagnéstico
e o tratamento devem ser precoces, para evitar um maior
comprometimento do parénquima hepatico, que é mais grave
dependendo do grau de obstrucao e tempo de evolucéo.
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Objective: To analyze and discuss the clinical data, diagnosis and treatment of a number of patients with cystic dilatation of the common
bile duct of a Brazilian pediatric hospital. Methods: We analyzed 30 patients treated at the Martagdo Gesteira Institute of Pediatrics and
Child Care of the Federal University of Rio de Janeiro for 23 years ,with statistical analysis of epidemiological data, clinical manifestations,
diagnosis, treatment and postoperative outcome. Results: We observed a marked female predominance (73.4% of cases), the diagnosis
being made in the first decade of life in 90% of patients. The most prevalent clinical manifestation was jaundice (70% of cases) and the
classic triad of choledochal cyst was not observed. Abdominal ultrasound was the first imaging examination performed, with a sensitivity of
56.6%, with diagnostic definition in 17 children. Two patients (6.6%) had prenatal diagnosis. All patients underwent surgical treatment,
cyst resection with Roux-en-Y hepaticojejunostomy being performed in 80% of cases. The incidence of postoperative complications was
13.3% and the mortality rate was 6.6%, ie two patients were diagnosed with Caroli’s disease. Conclusion: The non-observance of the
classic triad of choledochal cyst suggests that its incidence is lower than that reported in the medical literature. The surgical treatment of
choledochal cysts, with resection and bilioenteric anastomosis, is safe even for small children.

Key words: Choledochal Cyst. Jaundice. Bile duct. Anastomosis, Roux-en-Y. Cholangiocarcinoma. Child.
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