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RESUMO

Introducdo: A doenga cistica da via biliar é uma patologia
rara em nosso meio e de origem indeterminada. Seu di-
agnostico frequentemente se di na infincia, embora a
incidéncia vem aumentando em adultos. Objetivos: Relatar
o caso de um paciente adulto com doenga cistica da via
biliar diagnosticado em um hospital piblico da regido
Nordeste do Brasil. Apresentar revisdo da literatura de
doenca cistica da via biliar, com foco em pacientes adultos.
Métodos: Realizada revisio do prontuirio para descri-
¢do do caso clinico e revisio de literatura nas bases
cientificas do PubMed/MEDLINE, servico online do Na-
tional Center for Biothecnology Information — NCBI, EUA
e Biblioteca Virtual em Saiude — BVS Brasil. Conclusio:
A doenga cistica da via biliar ¢ uma doenc¢a rara em
nosso meio, principalmente em adultos, mas sempre deve
ser suspeitada em paciente que apresentam dor em
hipocondrio direito, massa abdominal palpavel e icteri-
cia, associado a exames de imagem que mostram dilata-
¢ao das vias biliares.

PALAVRAS-CHAVE: Cisto de colédoco, vias biliares,

procedimento cirargico do sistema biliar.

ABSTRACT

Background: Cystic biliary desease is a rare condition with
undetermined etiology. Diagnostic usually is made during
childhood, however incidence has been growing in adult
patients. Objectives: To report a case of an adult patient di-
agnosed with cystic biliary desease in a public hospital in
northeastern Brazil. To provide a literature review on the
subject focusing its presentation in adult patients. Methods:
Document review of the medical file and search in the online
databases of PubMed/MEDLINE, provided by the National
Center for Biothecnology Information — NCBI, USA, and
Biblioteca Virtual em Saide — BVS Brasil, provided by
the brazilian Ministry for Health. Conclusion: Cystic bili-
ary desease is a rare condition, mainly in adults. However it
must always be suspected on the presence of right upper
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quadrant pain, palpable abdominal mass, jaundice and radi-
ologic workup showing cystic dilatation of bile ducts.

KEYWORDS: Choledochal cyst, bile ducts, biliary tract sur-
gical procedures.

1. INTRODUGAO

O cisto de colédoco (CC) ¢ a dilatagdo da arvore
biliar extra-hepatica, dos ductos biliares intra-hepati-
cos ou de ambos'. Originalmente, englobava apenas
os provenientes do colédoco, porém, atualmente, en-
globa tanto cistos intra-hepaticos como extra-hepati-
cos>’. Essas alteracdes sdo associadas a uma serie de
complicagdes, entre elas a formacao de célculos, colan-
gite, ruptura e cirrose biliar secundaria, além do risco
de malignizacdo de alguns tipos especificos. A inci-
déncia estimada de cistos biliares ¢ de 1:100.000 -
1:150.000, sendo a maior parte dos casos relatados
nos paises asidticos'. Predomina no sexo feminino,
com relagio estimada de até 4:1>*°. O quadro clinico
tipico € de dor abdominal, massa em quadrante superior
direito e ictericia'. O diagnostico pode ser feito através
de ultrassom abdominal, tomografia computadorizada
de abdémen e colangioressonancia magnética. O diag-
noéstico de CC costuma ser realizado nos primeiros anos
de vida, sendo o diagnostico feito em 20% dos casos
apos os vinte anos de idade. A apresentacdo na idade
adulta é rara, sendo o achado relacionado a com-
plicagdes do cisto. O tratamento consiste em ressecgdo
cirargica do cisto, em virtude da alta taxa de trans-
formacdo maligna dos cistos em colangiocarcinoma e
de complicagdes relacionadas ao cisto®’.

2. MATERIAL E METODOS
Tipo de estudo

O presente estudo ¢ um relato de caso com revisdo
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da literatura sobre doenca cistica da via biliar. Trata-
se de um relato de caso a partir de dados documentais
do prontuario do paciente.

Local do estudo

O Hospital Geral Waldemar Alcantara (HGWA) ¢é
um hospital de aten¢do secundéria dentro da rede pu-
blica de saude, tendo sido o primeiro hospital publico
da regido norte e nordeste a receber o titulo de acredi-
tagdo hospitalar nivel 2 pela Organizagdo Nacional de
Acreditagdo (ONA). Trata-se de um hospital de apoio
para a rede terciaria de assisténcia do Estado do
Ceara, atendendo exclusivamente a clientela do Sistema
Unico de Saude (SUS). Oferece & populagio 336 lei-
tos, distribuidos nas clinicas médicas, cirurgica, pe-
diatrica, Unidade de Cuidados Especiais, UTI adulto,
UTTI neonatal, UTI pediatrica e bergario médio risco.
O HGWA desenvolve ainda programas de assisténcia
ambulatorial e domiciliar, como também cuidados es-
peciais e personalizados, com equipes multidisciplina-
res para pacientes portadores de enfermidades croni-
cas.

Populagao e amostra

Paciente do sexo feminino com diagnostico de pan-
creatite aguda biliar ¢ doenga cistica da via biliar,
tendo recebido tratamento clinico e cirirgico no
HGWA no periodo de 27/07/2015 a 23/10/2015.

Técnica e instrumento de coleta de dados

Realizada revisdo do prontuario para descri¢do do
caso clinico e revisdo de literatura nas bases cienti-
ficas do PubMed/MEDLINE, servico online do Na-
tional Center for Biothecnology Information — NCBI,
EUA e Biblioteca Virtual em Satde — BVS Brasil.

3. RELATO DE CASO

Paciente, 28 anos, sexo feminino, deu entrada no
Hospital Geral Waldemar Alcantara em 27/07/2015,
proveniente da Unidade de Pronto Atendimento do Au-
tran Nunes. Encaminhada com quadro de dor em abdo-
men superior, associado & nauseas e vOmitos, com exa-
mes laboratoriais mostrando aumento dos niveis séricos
de amilase e lipase, tendo recebido o diagndstico de
pancreatite aguda biliar.

De historia patologica pregressa, a paciente relatou
varios episddios prévios semelhantes, desde os 14 anos
de idade, mas de menor intensidade. Relatou também
que ja realizara ultrassom (US) abdominal com evidén-
cia de colelitiase.

Durante o periodo de internamento, o primeiro US
de abdomen total realizado evidenciava coledocolitiase,
tendo sido indicado realizagdo de colangiopancreato-
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grafia endoscopica retrograda (CPRE) e tomografia com-
putadorizada de abdomen total (Tabela 1).

Durante internamento hospitalar apresentou melhora
lenta, mas gradual do quadro clinico, com regressao dos
sintomas e boa aceitacdo da dieta, at¢ dia 15/09/2015,
quando a paciente abriu quadro séptico, com foco em
vias biliares. Foi iniciado antibioticoterapia com Mero-
penem por 10 dias, com boa resposta ao tratamento.
Permaneceu durante internamento hospitalar com niveis
séricos de fosfatase alcalina e gama glutamil transferase
elevados.

A indicag@o cirurgica a principio para a paciente seria
de colecistectomia videolaparoscopica com exploragiao
de vias biliares. Apds revisao do prontudrio, discussao
do caso e classificagdo da paciente como Todani IVA,
indicou-se a realizacdo de colecistectomia ¢ resseccao
de vias biliares extra-hepaticas com hepaticojejunoanas-
tomose em Y de Roux.

A paciente foi submetida ao procedimento cirurgico
dia 13/10/2015, evoluindo de forma satisfatoria no pos-
operatorio, sem complicagdes maiores, como fistula ou
deiscéncia de anastomose. Apresentou infecgdo de ferida
operatoria, sem repercussdo sist€émica. Recebeu alta hos-
pitalar dia 23/10/2015. Consultas de retorno  dias
30/10/2015 e 01/12/2015, apresentando-se clinicamente
bem, sem queixas.

Tabela 1. Exames de Imagem

US abdoémen total
(03/08/2015)

Colelitiase, coledocolitiase, dila-
tagdo de colédoco (11,Imm) e
de vias biliares intra-hepaticas.

US abdomen total Colelitiase, coledocolitiase, dila-

(15/09/2015) tacdo de hepatocolédoco
(13mm), auséncia de dilatacdo
significativas das vias biliares in-
tra-hepaticas.

CPRE (28/08/2015) Coledocolitiase, dilatagdo impor-
tante de colédoco, compativel
com cisto de colédoco. Realizado
papilotomia, dilatagdo papilar,
extragdo parcial de calculos e
aposi¢do de protese plastica bi-
liar 10FR.

Colelitiase sem sinais de cole-
cistite, moderada dilatagdo de
vias biliares intra-hepaticas, pro-
tese no interior da via biliar
principal, com extremidade pro-
ximal em duodeno.

TC de abdémen total
(17/09/2015)

USultrassom,CPRE colangiopacreatografia endos-
copica retrograda, TC tomografia computadorizada.

4. DISCUSSAO

O CC pode acometer tanto as vias biliares extra-
hepaticas como as intra-hepaticas. A primeira descri¢ao
foi realizada por Vater e Ezler em 1723%. A etiologia do
CC nao foi completamente definida. Alguns estudos
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mostram que ¢ uma anomalia congénita, enquanto
outros indicaram se tratar de um processo adquirido.
As teorias para o surgimento do CC incluem a prolifera-
¢do embrioldgica de células do ducto biliar, refluxo das
secrecdes pancreaticas e obstrucdo do ducto biliar co-
mum. A explicagdo mais aceita ¢ a do refluxo cro-
nico de suco pancreatico para o canal biliar, secundario
a uma conexao anormal entre o ducto pancreatico (ducto
de Wirsung) e o ducto biliar comum. Diferentes autores
observaram que até 80% dos pacientes com CC apresen-
taram tal anormalidade. O CC representa 1% de todas
as doengas biliares benignas’, cerca de 80% deles sdo
diagnosticados na infancia, antes dos 10 anos de
idade'®!!. A incidéncia de CC varia de 1:100000 a
1:150000 pessoas nos paises do Ocidente e ¢é de
1:13000 pessoas no Japdo'>'3. A prevaléncia é maior
no sexo feminino (4:1), com diagnostico crescente em
pacientes adultos, sendo 20% dos casos diagnosticados
nessa faixa etaria.

A importancia do diagndstico precoce do CC esta
nas complicagdes inerentes ao seu desenvolvimento, in-
cluindo a possibilidade de malignizagdo, risco de atresia
biliar, colangite, pancreatite aguda e cronica, colelitiase,
hepatolitiase, rotura espontdnea ou traumatica do cisto,
cirrose biliar progressiva e hipertensio portal®.

A triade classica dos sintomas clinicos foi descrita por
Alonso-Lej et al e consiste em dor em hipocondrio direito,
massa abdominal palpavel e ictericia. A triade classica é
observada em apenas 20%-30% dos pacientes. Em adul-
tos, a apresentacao clinica mais comum ¢ de dor em hipo-
condrio direito’.

O diagnostico de CC ¢ realizado através de exames
de imagens, dentre eles o US, TC, colangioressondncia
magnética e CPRE. O US ¢ o mais frequentemente utili-
zado, devido seu baixo custo ¢ boa acessibilidade. A
medida do ducto biliar comum maior que 10 mm em
adultos deve levantar a suspeita de dilata¢do cistica da
via biliar ou litiase biliar obstrutiva'4. Dilatacdo de vias
biliares intra-hepaticas ¢ indicagdo de exames de ima-
gem adicionais, para diferenciar cistos de colédoco tipos
I e IVAP. Entretanto, o US ndo determina a causa da
dilatacdo das vias biliares em 1/3 dos pacientes. A CPRE
¢ considerada o padrio-ouro para o diagnoéstico do CC,
assim como de suas possiveis complica¢des. Entretanto,
devido a potencial morbidade inerente a esse procedi-
mento invasivo, exames ndo invasivos conquistaram
espaco na elucidagdo diagnostica. A colangioressonan-
cia magnética vem sendo utilizada com bons resultados,
permitindo visualizagdo simultanea do ducto pancreatico
e biliar comum. A TC, através da reconstrucdo ¢
também considerada uma técnica importante, permi-
tindo definir detalhes da &rvore biliar e anormalidades da
jungdo pancreatobiliar'®!’.

Em 1959, Alonso-Lej et al. classificaram os cistos,
sendo modificada por Todani em 1977, de acordo com a

BJSCR (ISSN online: 2317-4404)

V.18,n.1,pp.80-84 (Mar — Mai 2017)

localizagdo do cisto>'®. O tipo I representa 85% dos ca-
sos, consiste na dilatagio do ducto biliar comum,
podendo ser cistico, focal ou fusiforme (subtipos A, B
e C, respectivamente). O tipo II, mais raro de todos, é
representado por um simples diverticulo da via biliar
extra-hepatica. O tipo III ou coledococele ¢ a dila-
tagdo cistica da porgdo intraduodenal da via biliar extra-
hepatica. O tipo IV, subtipo A é o segundo mais comum
e ¢ representado por dilatagdes cistica intra e extra-hepa-
ticas, o subtipo B representa multiplas dilatagdes da via
biliar extra-hepatica. O tipo V, conhecido como Doenca
de Caroli, ¢ a dilatacdo cistica das vias biliares intra-
hepaticas'. (Figura 1)

Historicamente, o manejo do CC consistia em drena-
gem interna ou externa da via biliar, associada a colecis-
tectomia®. Entretanto, tal procedimento est4 relacionado
a elevadas taxas de infec¢do, pancreatite, colangite, co-
langiocarcinoma e estenose recorrente!.

A conduta atual diante de CC tipos I e IV consiste em
ressecgdo de vias biliares extra-hepaticas até o nivel de
juncdo com o ducto pancreatico, colecistectomia e
anastomose biliodigestiva?*?3. A extensdo da ressecgdo
hepatica no CC tipo IVA depende da natureza do seu
componente extra-hepatico. Em alguns casos, a ressec-
¢do isolada da via biliar extra-hepatica ¢ possivel, tendo
em vista que a dilatacdo intra-hepatica tipicamente re-
gride em até 6 meses’*?. Entretanto, a taxa de compli-
cagdes, como estenose biliar, litiase e reoperagdo, ¢é
maior quando comparada a resseccdo hepatica associ-
ada. Cistos de colédoco tipo ITVA estdo mais associados
com complicagdes apos tratamento, incluindo célculos in-
tra-hepaticos e estenose da anastomose'®.

O tipo de reconstrugdo bilioentérica preferivel apos
ressecgdo de via biliar nos CC tipos I e IV ¢ a hepati-
cojejunostomia com reconstru¢do em Y de Roux, mas
pode ser realizada também a hepaticoduodenostomia.
Embora a hepaticoduodenostomia esteja associada ao
aumento da taxa de clncer gastrico e de vias biliares?%?’.

Pacientes que realizaram apenas a drenagem do CC
continuam com indicagdo de realizar ressec¢do de vias
biliares, tendo em vista a permanéncia do risco de malig-
nizagdo e recorréncia dos sintomas?3-30.

Cistos de colédoco tipos II e III estdo associados
a baixo risco de malignizagdo®'. Os tipos II usualmente
podem ser tratados com diverticulectomia seguido de
rafia do colo do diverticulo. Pequenas coledocoleceles
podem ser tratadas com esficterotomia via endoscopica,
em caso de coledococeles maiores com associacdo a
pancreatite e obstrucdo do esvaziamento gastrico, pode
ser realizado a excisdo transduodenal'3233,

Cisto de colédoco tipo V (Doenga de Caroli) pode
ser tratado com resseccdo hepatica ou transplante orto-
topico**¥. Doenga cistica localizada ou unilobar é me-
lhor tratada com resseccdo hepatica. Entretanto, se a
ressec¢do ndo for completa, o desfecho a longo prazo
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¢ desfavoravel, logo, ressec¢des mais agressivas sdo
recomendadas desde o principio’®?’. Doenca cistica bi-
lobar assintomatica € tratada de forma conservadora,
com seguimento perioddico, tendo em vista o risco de
malignizagdo®®°. Transplante hepatico ortotopico profi-
latico ndo ¢ indicado. As complicacdes da doenca de
Caroli bilobar, como colangite, hipertensdo portal ou
supeita de malignizacdo, sdo melhor tratadas com trans-
plante hepatico ortotopico'®.

As ressecgdes de CC tém ganhado espago, principal-
mente na populagdo pediatrica. Ressecgdes de CC com
hepaticojejunostomia em Y de Roux laparoscopicas
mostraram-se seguras quando comparadas com a técnica
aberta, com as vantagens de ter melhor visualizagdo de
estrutras profundas, menor dor pés-operatodria,
menor estadia hospitalar, diminui¢do do ileo pos-
operatorio,melhores efeitos estéticos. Entre-
tanto, esses casos devem ser reservados para cirurgides
especializados, com experiéncia em cirurgias hepatobi-
liares € minimamente invasivas. Finalmente, ha relatos de
alguns casos de ressecgdo de CC com reconstrugdo
biliodigestiva por robdtica com desfecho favoravel, em-
bora mais estudos sdo necessarios para implementagdo da
técnica'®.
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Figura 1. Classificagdo dos cistos de colédoco. RHD ducto hepatico
direito, LHD ducto hepatico esquerdo, CHD ducto hepatico comum,
DUO duodeno.  FONTE: http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/arti-
cles/PMC4332770/figure/F3/

Morbidade e mortalidade pés-operatdria em criangas

BJSCR (ISSN online: 2317-4404)

V.18,n.1,pp.80-84 (Mar — Mai 2017)

sdo baixas quando comparadas aos adultos. Complica-
¢Oes tardias ocorrem em cerca de 40% dos pacientes
adultos e incluem estenose da anastomose, cancer, co-
langite e cirrose?6:40:41,

5. CONCLUSAO

A doenga cistica da via biliar ¢ uma doenga rara em
nosso meio, principalmente em adultos, mas sempre
deve ser suspeitada em paciente que apresentam dor em
hipocéndrio direito, massa abdominal palpavel e icteri-
cia, associado a exames de imagem que mostram dilata-
¢a0 das vias biliares.

A paciente desse relato de caso apresentava cisto de
colédoco tipo IVA, segundo a classificacdo de Todani.
O procedimento cirtirgico indicado foi a colecistecto-
mia e ressec¢do de vias biliares extra-hepaticas com
hepaticojejunoanastomose em Y de Roux, devido ao aco-
metimento difuso das vias biliares intra-hepaticas e im-
possibilidade de ressecgdo hepatica segmentar. No seg-
mento ambulatorial ela apresenta-se clinicamente as-
sintomatica, mas deve ser mantido seguimento rigoroso
com consultas programadas e exames de imagem de con-
trole.
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