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RESUMO - Racional: - A dilatacdo cistica da via biliar € uma patologia rara e de origem incerta.
E diagnosticada mais frequentemente em criancas, porém sua incidéncia vem aumentando
em adultos, representando 20% dos casos. Objetivo: Demonstrar a experiéncia dos autores
no tratamento cirdrgico, e no manejo da evolucdo, dos pacientes com dilatacdo cistica das
vias biliares. Método: Foram avaliados, retrospectivamente, cinco adultos que tiveram o
diagnéstico de cisto de colédoco e que foram submetidos a algum procedimento cirdrgico
no Hospital da Restauragdo, PE, entre marco de 2003 e junho de 2004. Resultados: Dor
abdominal foi a queixa comum a todos os pacientes. Ictericia esteve presente em 80% dos
casos. A ultrassonografia foi realizada em todos os casos como exame inicial. Tomografia
computadorizada, ressonancia magnética e colangiopancreatografia retrégada endoscépica
também foram realizadas em alguns pacientes, porém o diagndstico foi estabelecido no intra-
operatério em todos os casos. O tratamento cirurgico variou de acordo com a experiéncia do
cirurgido e o quadro clinico do paciente. A resseccdo do cisto com reconstrugdo da via biliar
foi realizada em 60%, a cistoduodenostomia em 20% e a drenagem da via biliar em 20% dos
casos. Conclusdo: A dilatagdo cistica da via biliar é doenca rara, principalmente em nosso
meio. Porém, sua incidéncia vem aumentando na populacdo adulta, devendo estar sempre
presente no diagnostico diferencial das ictericias obstrutivas.

ABSTRACT - Background: The cystic dilatation of the biliary tractis a rare disease and uncertain origin.
It is recognized more frequently in children; however, its incidence comes increasing in adults,
representing 20% of the cases. Aim: To evaluate morbimortality rates, evolution and handing of
patients with cystic dilatation bile ducts in adults. Methods: Were evaluated, retrospectively, five
adults who had the diagnosis of choledochal cyst and that had been submitted to some surgical
procedure. Results - Abdominal pain was the commonest complain to all patients. Jaundice was
present in 80%. Ultrasound scanning was done in all the cases as initial examination. CT scan,
magnetic resonance imaging and endoscopic retrograde cholangiopancreatography were also
done in some patients; however, the diagnosis was established intra-operatively in all cases. The
cyst resection with reconstruction of the biliary tract was done in 60%; the cystojejunostomy in
20%; and in 20% biliary tract drainage. Conclusions: Biliary tract cystic dilatation is a rare disease.
However, its incidence is increasing in the adult population, so, it must be thought as differential
diagnosis when facing obstructive jaundice.

INTRODUCAO

biliares intra-hepaticos ou de ambos'. A maioria é diagnosticada antes dos

10 anos de idade, sendo aproxidamente 25% no primeiro ano de vida, 80%
na primeira década e 20% na idade adulta. Sdo raros, tendo prevaléncia maior no sexo
feminino de 4:1 e o seu diagnostico esta crescendo em pacientes adultos*. A incidéncia
do cisto de colédoco no ocidente esta entre 1:100.000 e 1:190.000 nascidos vivos, sendo
esta doenca muito mais frequente na Asia®.

A primeira descricdo do cisto de colédoco foi feita por Vater e Ezler em 1723. E a
primeira descricdo de resseccao do cisto por McWhorter em 1924. Em 1959 Alonzo-Lej
et al. classificaram os cistos, tendo sido modificada por Todani et al. em 1977, baseada
na localizacdo do cisto em cinco tipos (Figura 1)%>. O tipo I é o classico e mais comum
representando em média 85-90% dos casos, que consiste em dilatagdo do ducto biliar
comum que pode ser cistica, focal ou fusiforme (subtipos A, B e C respectivamente).
Nesta forma o ducto cistico geralmente entra no cisto do colédoco e os ductos hepéticos
direito e esquerdo, assim como os ductos intra-hepaticos sdo de diametro normal. O
tipo II é o mais raro de todos os cistos de colédoco representando menos de 5% dos
casos. E descrito como um simples diverticulo da arvore biliar extra-hepatica. O tipo IIl ou
coledococele é dilatagdo cistica da porgao intraduodenal da arvore biliar extra-hepatica.
O tipo 1V, subtipo A é o segundo mais comum tipo de cisto de colédoco definido por
dilatagdes cisticas intra e extra-hepaticas. O subtipo B representa multiplas dilatacoes
da arvore biliar extra-hepatica'®4. E por fim o tipo V, também conhecido como doenca
de Caroli, é dilatagdo cistica do sistema biliar intra-hepatico que pode estar associado a
fibrose peri-portal e cirrose, podendo ser bilobar ou confinada a apenas um lobo?®.

Ocisto de colédoco é dilatacdo da arvore biliar extra-hepatica, dos ductos
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ARTIGO ORIGINAL

A patogénese do cisto de colédoco permanece incerta;
porém, acredita-se que sdo lesdes congénitas em sua origem,
algumas sendo diagnosticadas por ultrassonografia anti-natal®.

O presente estudo tem como objetivo demonstrar o
tratamento cirdrgico e o manejo da evolucdo dos pacientes
com dilatacdo cistica das vias biliares.

TIPOI1I TIPO I TiPO I

TIPOIVA TIPOIVB TIPOV

FIGURA 1-Classificacdo dos cistos de colédoco (Todani - modificada)

METODOS

Estudo retrospectivo no Servico de Cirurgia Geral e
Emergéncia do Hospital da Restauracdo, Recife, PE, Brasil. Foram
incluidos os pacientes com o diagndstico de dilatacdo cistica de
via biliar e que foram submetidos ao tratamento cirtrgico.

Caracteristicas demogréaficas, como género, idade,
sintomatologia, bioquimica sanguinea e exames de imagem
foram avaliados.

Tipo de operacao realizada, classificacdo da doenca cistica
da via biliar, complicagdes pds-operatdrias também fizeram parte
do estudo.

RESULTADOS

Foram avaliados, retrospectivamente, cinco pacientes
operados e que tiveram diagndstico de cisto de colédoco. Dos
cinco, quatro eram mulheres. A média de idade foi de 30,2
anos (22 a 48). Todos os pacientes foram admitidos através
do setor de emergéncia. Dor abdominal foi queixa presente
em todos os pacientes. Oitenta por cento tinham histéria de
ictericia e 60% estavam ictéricos no momento da admisséo.
Um paciente tinha quadro de colangite leve, outro de colangite
supurativa com abscesso hepatico, e outro aumento de volume
abdominal. Trés (60%) tinham opera¢bes abdominais prévias
(colecistectomia + retirada de ascaris da via biliar; cicatriz
paramediana direita — ndo sabia qual opera¢do havia sido
realizada; e colecistectomia + coledocolitotomia).

O diagnéstico de doencga cistica da via biliar foi
estabelecido no intra-operatério em 100% dos casos, apesar
dos exames de imagem utilizados na avaliacdo do paciente.
Trés pacientes foram submetidos a ressec¢do do cisto +
derivacao biliodigestiva (duas hepaticojejunostomias em
Y-de-Roux e uma hepaticogastrojejunostomia em Y-de-
Roux). Um paciente foi submetido a cistoduodenostomia
e o outro a apenas medidas paliativas, como drenagem de
abscesso hepatico e da via biliar.

O paciente com abscesso hepatico morreu no 40° dia do
pds-operatdrio e um que foi submetido a hepaticojejunostomia
foi reoperado devido a cole¢do sub-hepatica. Os outros
pacientes ndo tiveram complicagdes maiores. A analise
histopatoldgica confirmou o diagnéstico de cisto de colédoco
nos trés pacientes nos quais os cistos foram ressecados, ndo
havendo degeneracdo maligna (Tabela 1).

DISCUSSAO

A doencga cistica da via biliar ou cisto de colédoco foi
primeiramente descrito por Vater e Elzer em 1723. Porém, a
primeira descri¢do clinica completa foi realizada por Douglas,

TABELA 1 — Dados demograficos dos pacientes, operacgao realizada e evolugdo

Paciente 3 Paciente 4 Paciente 5
F M F
31 48 24

Aumento de volume

Ictericia obstrutiva Abscesso hepatico

abdominal

USG: formacéo cistica com 5

Paciente 1 Paciente 2
Sexo F F
Idade 22 26
Qlfafiro Colangite leve S|ntomla‘s inespecificos
clinico Ictericia recorrente
USG: litiase intra-hepatica? via biliar
normal
L CPRE: colédoco dilatado (3,1 cm) com
USG: colédoco ~ . S
. obstrucdo do ducto hepatico direito;
Exames de  dilatado (2,1 cm) . . .
! , realizada papilotomia
imagem com célculos no
el el CRNM: Dilatacdo da via biliar intra e
extrahepatica com imagens sugestivas
de célculos da porcdo intra — pancreatica
até o segmento IV do figado.
Operacao « Colecistectomia + retirada de scaris
ao Nao o oilH
prévia da via biliar
Dilatacdo cistica Dilatacdo cistica e fusiforme da via
Achados e fusiforme da  biliar extra-hepatica, que apresentava
cirdrgicos via biliar extra- bile de odor fétido e célculos na via
hepatica biliar intra e extrahepatica
~ Colecistectomia, Ressecgdo do cisto de colédoco;
Operacédo . . . . .
realizada coledocolitotomia, hepaticogastrojejunostomia em Y-de-

cistoduodenostomia Roux

Complicagées Infeccdo de incisdo Infecgdo de incisdo

CT: lesdo expansiva cistica,
com septagdes apos injegdo
de contraste; linfangioma?

Dilatacdo cistica e fusiforme
da via biliar extrahepatica

Colecistectomia;
resseccdo de cisto de

hepaticojejunostomia em

| de volume ocupando toda
cavidade abdominal; cisto

USG: colédoco com
1,2 cm de diametro,
sem calculos; vesicula
biliar ndo visualizada

USG: imagem heterogénea
em lobo esquerdo do figado,
medindo 12x10 cm

mesentérico?

Cicatriz paramediana
Nao direta — ndo sabe a
operagao realizada

Colecistectomia +
coledocolitotomia

Abscesso de 20 cm no lobo
esquerdo do figado (1°
tempo); dilatagao cistica
e fusiforme da via biliar

extrahepatica
Drenagem cirdrgica do
Colecistectomia; abscesso hepatico (1° tempo);
resseccdo de cisto de coledocostomia com dreno de
colédoco; Kehr (2° tempo);
hepaticojejunostomia drenagem cirdrgica de abscesso

Dilatagao cistica e
fusiforme da via biliar
extra-hepatica.

colédoco;

Y-de-Roux em Y-de-Roux hepatico e coledocostomia a
Kehr (3° tempo)
Colecéo biliar sub-
Nso hepatica, tratada com Choque séptico;

drenagem cirtrgica
da colegdo

6bito no 40° dia de internacdo

USG=ultrassonografia; CPRE=colangiopancreatografia retrégrada endoscépica; CRNM=colangiorresonancia; CT=tomografia computadorizadaz
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182382, E considerada doenca de baixa incidéncia, acometendo
entre 1:13.000 a 1:2.000 de pessoas em todo mundo, sendo
mais frequente no Japao, onde encontra-se cerca de dois tercos
dos casos descritos na literatura. Pode acometer pessoas de
qualquer faixa etéria, porém é mais frequente em criancas até
10 anos de idade e em apenas 20% acomete pessoas com mais
de 20 anos. Sua distribuicdo por sexo é de 4:1 (mulheres:homes).

A principal teoria etioldgica da doenga cistica da via biliar
é o refluxo de enzimas pancreéticas para o ducto biliar comum,
devido a juncdo pancreatobiliar andmala, isto é, quando essa
unido ocorre a mais de 1,5 cm da ampola hepatoduodenal.
Contudo, essa teoria ndo explica a formagdo dos cistos tipo I e
V, que podem ter influéncia genética®.

A triade classica (ictericia, dor abdominal e massa palpavel em
quadrante superior direito do abdome) é rara em adultos, sendo
encontrada em 0-17% dos casos. Porém, em cerca de 85% das
criancas e em 25% dos adultos, pelo menos dois elementos da triade
estdo presentes. Além disso, colangite, pancreatite ou peritonite biliar
por ruptura do cisto podem ser a apresentacgo inicial.

E de importante citacdo a presenca de malignidade
concomitante. Sua incidéncia é maior quando se tem o
diagndstico de doenca cistica da via biliar com idade mais
avancgada: 2% aos 20 anos e 43% aos 60 anos. Os cistos tipo I e
IV sdo os de maiores risco de sofrerem degeneracdo maligna. Ja
o tipo V é de menor risco (7%)*™.

Em relagcdo aos exames de imagem, a ultrassonografia
é normalmente o exame de triagem?!®. A tomografia
computadorizada pode diagnosticar cisto biliar, porém perde em
acuracia para a colangiorressonancia magnética, tendo sua maior
utilidade no periodo pds-operatorio, para diagnosticar estenose
da anastomose bilioentérica. J4 a colangiopancreatografia
retrograda endoscopica é boa para definir a anatomia da via
biliar e, portanto, diagnosticar a doenga cistica da via biliar.
Porém, a colangiorressonancia magnética fornece imagens pelo
menos semelhantes, sem causar as possiveis complicagdes da
colangiopancreatografia retrégrada endoscépica?’.

O tratamento cirdrgico se modificou ao longo dos
anos. Anteriormente, a conduta cirlrgica era a realizacdo de
cistoenterostomia. Porém, devido as complicages pds-operatorias
como colangite, pancreatite e hepatolitiase (taxa de reoperacdo
de 70%) e o risco de degenaragdo maligna do cisto, esta conduta
estd em desuso. Atualmente, o tratamento padrdo consiste na
excisdo do cisto e na realizagao de derivacéo biliodigestiva’.

Existem algumas controvérsias em relacdo ao tratamento do
cisto tipo IV e V2. A excisdo do cisto extra-hepatico é a regra; porém,
ha duvidas quanto a excisdo ou nao dos cistos intra-hepaticos.
A tendéncia é que se realize hepatectomia se os cistos forem
localizados. Caso sejam disseminados, tal conduta fica inviabilizada.

Aestenosedaanastomosebiliodigestivaéumadascomplicagdes
mais temidas, e sua incidéncia varia com a técnica utilizada'2

Atendidos como em emergéncia, todos os pacientes
apresentavam sintomas no momento da admissdo. Dor
abdominal estava presente em todos e ictericia em 60%.

Em todos os casos, o cisto era tipo I da classificacdo
de Todani e o diagndstico foi estabelecido sempre no intra-
operatorio. A auséncia do diagnéstico pré-operatério ocorreu
pelo fato de se tratar de doenca rara e a hipdtese ndo ter
sido sugerida pelos exames de imagem realizados, Em todos
0s casos, a ultrassonografia foi realizada e nenhum laudo
sugeriu a doenca cistica da via biliar. Ainda, em um paciente
foi realizada colangiopancreatografia retrograda endoscopica e
colangiorressonancia magnética, e a hipotese dela também nédo
foi sugerida. Desse modo, como trés pacientes apresentavam
quadro de ictericia obstrutiva, a exploracdo da via biliar foi
indicada. Outro paciente foisubmetido alaparotomiaexploradora
pois tinha como hipdtese diagnodstica cisto de mesentério
ou linfangioma. O outro paciente tinha quadro de colangite
supurativa com abscesso hepatico e foi operado de urgéncia.

Dos pacientes que tiveram o cisto ressecado, em dois a
reconstrucao realizada foi a hepaticojejunostomia em Y-de-Roux.
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No outro paciente, foi realizada hepaticogastrojejunostomia, isto
é, a anastomose do jejuno com o estdbmago e o ducto hepatico
na mesma alga, com intencdo de facilitar a abordagem da via
biliar intra-hepatica por via endoscdpica em caso de recidiva dos
calculos intra-hepaticos.

N&o houve degeneracdo maligna do cisto em nenhum dos
trés casos em que foi realizada a analise histopatoldgica, nem no
segmento pds-operatério. Porém, o seguimento foi curto em
relacdo ao tempo (8 a 23 meses).

Em relacdo as complicagdes pds-operatdrias precoces,
dois pacientes apresentaram infeccdo da ferida operatéria; um
foi reoperado devido a cole¢do biliar intra-peritoneal, e outro
no qual apresentou-se com abscesso hepatico, foi reoperado
mais duas vezes morrendo no 40° dia apds a primeira operagao
por choque séptico. Nenhum dos sobreviventes desenvolveu
pancreatite, colangite ou litiase intra-hepatica pds-operatdria.

CONCLUSAO

Adoencacisticadaviabiliaré doencararaemnosso meio,
porém deve ser pensada como diagnostico diferencial das
ictericias obstrutivas. A resseccdo do cisto com reconstrucao
da via biliar é o tratamento padrdo, com baixas taxas de
complicacdes e de degeneracdo maligna pos-operatoria.
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