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Cisto de colédoco: experiéncia de 10 anos

Choledochal cyst: a 10-year experience

Luiz H. Pereiral, Joaquim M. Bustorff-Silva2, Lourenco Sbraggia-Neto?2,
Daniel G. Bittencourt!, Gabriel Hessel3

Resumo

Introducao: O prognéstico do tratamento do cisto de colédoco
depende do diagndstico precoce, da exérese completa e da derivacdo
bileo-digestiva adequada.

Objetivo: Avaliar os resultados do tratamento cirtrgico do cisto
de colédoco.

Métodos: Andlise retrospectiva dos prontudrios de 18 pacientes
operados por cisto de colédoco.

Resultados e discussdo: Idade variando de 20 dias a 13 anos.
15(83%) eram do sexo feminino e 03(17%) do sexo masculino. A
apresentacdo inicial dos pacientes foi a seguinte: 15(83%) pacientes
com ictericia, coldria em 11(61%), acolia fecal em 10(55%), dor
abdominal em 09(50%) e massa palpdvel em 02(11%). O ultra-som
de abdome foi diagndstico em 14(77%) pacientes. A colangiopancre-
atografia endoscépica retrégrada foi realizada em 04 pacientes,
demonstrando um ducto comum longo em trés. Nove pacientes
apresentavam cisto tipo I, 01 tipo II, 07 tipo IV e 01 tipo V. Com
excecdo do paciente com cisto de colédoco tipo V, todos foram
submetidos a exérese do cisto mais hepaticojejunostomia em Y de
Roux. Este paciente submeteu-se apenas a derivacao bileo-digestiva.
Houve dois (11%) ébitos pds-operatdrios por complicacdes ligadas
adeterioracdo da fungdo hepdtica. Dos 15 pacientes que puderam ser
seguidos a longo prazo, dois (14%) apresentam pancreatite cronica
e 13 (86%) estdo bem, sem evidéncias de complicacdes tardias com
o tratamento efetuado.

J. pediatr. (Rio J.). 2000; 76(2):143-148: cisto de colédoco,
ictericia obstrutiva, derivagao bileo-digestiva.

Introducao

O cisto de colédoco (CC) é uma entidade rara, sendo
mais freqlientemente observada em pacientes pediatricos
do sexo feminino. A estimativa de incidéncia na populacdo
ocidental é de 1/ 100.000—150.000 nascidos vivos!.
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Abstract

Background: Choledochal cyst is a rare abnormality usually
found in infancy and childhood and mainly in females. Outcome
depends on early diagnosis, complete resection of the cyst and proper
hepaticoenterostomy.

Objective: The aim of this paper is to evaluate the outcome of
18 patients operated in ten years.

Methods: Retrospective chart review.

Results and discussion: Age ranged between 20 days and 13
years (mean 3 years). Fifteen (83%) were female and 03 (17%) male.
Signs presented included 15 (83%) with jaundice, 11 (61%) with
dark urine, 10(55%) with pale colored stools, 09 (50%) with abdomi-
nal pain and palpable mass in only 02(11%). Ultrasonography
identified the cyst in 14 (77%) patients. Endoscopic retrograde
cholangio-pancreatography demonstrated a long common duct in
three of four cases. Anatomical types were: 09 type I, 01 type II, 07
type IV and 01 type V. Except for one patient who had a type V cyst,
all patients underwent cyst resection plus Roux-en-Y
hepaticojejunostomy. There were two (11%) early postoperative
deaths related to deterioration of liver function. Thirteen (86%) of the
15 patients available to follow-up were symptom-free without late
complications at amean period of three years, and two (14%) patients
developed chronic pancreatitis.

J. pediatr. (Rio J.). 2000; 76(2):143-148: choledochal cyst,
anastomosis, Roux-en-Y, treatment outcome, cholestasis.

A etiologia da dilatacdo congénita do ducto biliar co-
mum ainda nio estd completamente esclarecida. Ha estudos
que indicam tratar-se de um defeito estrutural congénito,
enquanto outros indicam ser um processo adquirido. A
explicacdo mais comumente aceita envolve o refluxo de
enzimas pancredticas, secunddrio a uma anomalia na jun-
¢ao0 do ducto pancredtico principal (ducto de Wirsung) ao
ducto biliar comum. Segundo alguns autores, tal anomalia
anatomica pode ser encontrada em até 80% dos pacientes
com cisto de colédoco®™.
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A importancia do diagndstico do cisto de colédoco
resulta das complicagdes inerentes a sua evolugdo: possibi-
lidade de degenerac@o maligna, risco de obstrucdo biliar,
colangite, rotura espontanea ou traumadtica do cisto, cirrose
biliar progressiva e hipertensdo portal.

Alonso-Lej et al., em 1959, propuseram o primeiro
sistema de classificagdo para os cistos de colédoco®. Poste-
riormente, Todani et al. elaboraram nova classificagdo,
incluindo os pacientes com dilatag@o intra-hepética, sendo
esta a mais utilizada atualmente’.

Nas ultimas décadas, o tratamento cirdrgico mais aceito
tem sido a exérese do cisto com derivacdo bileo-digestiva
(hepético-enterostomia em Y de Roux ou hepdticoduode-
nostomia), em substitui¢do a cisto-enterostomia. As cirur-
gias em que se mantém o cisto estdo associadas com uma
maior incidéncia de carcinoma de ducto biliar, além da
possibilidade de desenvolvimento de complicacdes tardias
como colangite e litiase’™.

Objetivos

O objetivo deste trabalho € avaliar os resultados do
tratamento cirdrgico do cisto de colédoco em nosso servico,
bem como relatar seu modo de apresentacdo clinica e os
exames complementares utilizados em seu diagnéstico.

Pacientes e Métodos

Foram analisados retrospectivamente os prontudrios de
18 pacientes submetidos a tratamento cirdrgico de cisto de
colédoco, na Disciplina de Cirurgia Pediatrica da Faculda-
de de Ciéncias Médicas - UNICAMP, entre 1987 e 1997. A
idade dos pacientes ao diagndstico variou de 20 dias a 13
anos (média de 3 anos e 8 meses).

Os cistos de colédoco foram classificados de acordo
com o sistema proposto por Todani et al. (vide Tabela 1).
Com excecao de um paciente portador de um CC tipo V, a
cirurgia realizada consistiu da exérese do cisto e hepatico-

Tabela 1 - Classificagio dos cistos de colédoco por Todani et al.

Tipo de cisto Achados

I Cisto extra-hepdtico tnico
I Diverticulo extra-hepdtico supraduodenal
1I Dilatacdo intra-duodenal (coledococele)
v Cistos intra e extra-hepaticos
v Cistos intra-hepdticos miltiplos

(Doenga de Caroli)
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jejunostomia em Y de Roux. O paciente com CC tipo V foi
tratado através de uma hepatico-jejunostomia em Y de
Roux, ap6s resseccio de um segmento estenético do ducto
hepatico comum. Um paciente havia sido submetido a uma
cistoduodenostomia em outro servigo, mas permaneceu
sintomatico. A colecistectomia foi realizada em todos os
pacientes. Foram realizadas bidpsias hepdticas concomi-
tantemente em 14 pacientes. Apds a alta hospitalar os
pacientes foram acompanhados através de consultas perio-
dicas em nivel ambulatorial.

Resultados

Dos 18 pacientes que se submeteram a tratamento
cirtdrgico por CC, 03 eram do sexo masculino e 15 do sexo
feminino, com uma propor¢ao masculino/feminino de 1:5.
A distribuicao por idade ao diagnéstico pode ser observada
na Tabela 2, sendo que 15 (83,4%) dos 18 pacientes se
encontravam abaixo de 7 anos de idade.

Tabela 2 - Distribuicdo por idade ao diagnéstico

Idade Numero de pacientes %0

<1 ano 5 27,8
1 -3 anos 5 27,8
3 -5 anos 3 16,7
5 -7 anos 2 11,1
> 7 anos 3 16,7
Total 18 100

Otempo doinicio dos sintomas até o diagndstico variou
de 4 dias a 7 anos, com média de 13,2 meses. O diagndstico
pré-natal ndo foi realizado em nenhum dos 18 pacientes.
Um paciente foi encaminhado de outro servigo por recidiva
apos realizacdo de uma cistoduodenostomia. Em relagdo a
apresentacdo clinica inicial, o sintoma mais comumente
observado foi ictericia, que ocorreu em quinze do total de
dezoito pacientes (83,3%). Outros sinais e sintomas obser-
vados foram coltria, presente em onze pacientes (61,1%);
acolia fecal, presente em dez pacientes (55,6%); dor abdo-
minal, presente em nove pacientes (50%); vOomitos, presen-
te em oito pacientes (44,4%); hepatoesplenomegalia em
quatro pacientes (22,2%) e massa abdominal palpdvel em
dois pacientes (11,1%). Dois pacientes se apresentaram
com colangite, dois com lit{ase biliar e um com pancreatite
aguda. As patologias associadas encontradas foram cardio-
patia congénita, ma-rotagdo intestinal, pancreas divisum e
criptorquidia, todos com freqiiéncia igual a um.



Cisto de colédoco... - Pereira LH et alii

O diagnéstico pode ser confirmado pela ultra-sonogra-
fia (USG) de abdome em 14 dos 18 pacientes (77%). A
tomografia axial computadorizada (TAC) de abdome foi
realizada em 9 pacientes para complementagdo diagnodsti-
ca. A colangiopancreatografia endoscépica retrégrada
(CPRE) foi realizada em 4 pacientes, evidenciando o CC e
um ducto comum longo (maior que 15mm) em trés. As
indicacdes para realizacdo da CPRE foram as seguintes:
uma paciente de 4 anos com CC tipo II, que se apresentara
com pancreatite aguda idiopdtica; achado ultra-sonografi-
codelitiase biliar e dilatagdo da via biliar em dois pacientes
e um paciente encaminhado de outro servigo com cistodu-
odenostomia prévia.

A distribui¢do dos tipos de cisto de colédoco esta
apresentadana Tabela 3, sendo que nove pacientes apresen-
tavam CC do tipo I, um do tipo II, sete do tipo IV e um do
tipo V, de acordo com a classificagio de Todani’. Um caso
de CC tipo I estava associado com atresia do colédoco
terminal em uma crianga com diagndstico no periodo neo-
natal. No paciente com CC tipo V havia uma estenose
segmentar de aproximadamente Smm no ducto hepatico
comum com dilatag@o cistica da arvore biliar intra-hepatica
a montante. Estes dois ultimos pacientes apresentaram
complicagdes letais no periodo pds-operatdrio. O primeiro
foia 6bito no p6s-operatério imediato por coagulagio intra-
vascular disseminada, e o segundo evoluiu para 6bito no 3°
pos-operatério por colangite e insuficiéncia hepatica, con-
figurando uma mortalidade operatéria de 11%. Ambos
apresentaram diagnéstico anatomopatoldgico de cirrose
biliar nas bidpsias do figado.

Tabela 3 - Freqiiéncia dos tipos de CC

Tipo de cisto* Niumero de pacientes %
I 09 50
II 01 05
1A% 07 38
v 01 05
Total 18 100

*Tipo de cisto de colédoco conforme Todani et al.

O grau de comprometimento hepatico observado, nos
casos submetidos a biépsia do figado, foi bastante variavel:
desde minima reagfdo portal a graus variados de fibrose
portal e cirrose biliar. Um paciente perdeu seguimento logo
apds o primeiro retorno. Dos quinze pacientes seguidos por
um periodo de 05 meses a 9 anos e 8 meses (média de 3
anos), treze (86%) estavam bem até a tltima consulta, com
provas de funcdo hepatica e enzimas normais e sem histéria
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de colangites. Dois pacientes evoluiram com pancreatite
cronica, um dos quais apresentara também colangite e
retardo importante do desenvolvimento; o outro apresenta-
va pancreas divisum. Este Ultimo, inicialmente submetido
a uma cistoduodenoanastomose em outro servico, evoluiu
com recorréncia dos sintomas (dor abdominal e colangite)
tendo sido re-operado com exérese do cisto e hepaticojeju-
nostomia em Y de Roux no nosso hospital (Tabela 4).

Discussao

Em 1959, Alonzo-Lej apresentou dois casos de CC e
analisou outros 94 pacientes descritos na literatura até a
época, propondo a primeira classificagdo para esta anoma-
lia, que inclufa apenas as dilatacdes extra-hepdticas®. Com
o desenvolvimento e melhoria dos meios diagndsticos,
autores japoneses acrescentaram dois novos tipos referen-
tes aos pacientes que apresentavam dilatagdes cisticas

intra-hepaticas’.

O CC € considerado uma patologia rara, sendo encon-
trada mais freqiientemente em pacientes pedidtricos do
sexo feminino, com maior incidéncia na populagdo orien-
tal. A estimativa de incidéncia na populacdo ocidental € de
1/100.000 a 1/150.000 nascidos vivos!. Na presente casu-
istica 83,4% dos pacientes apresentaram idade inferior a
sete anos, ocorrendo predominio do sexo feminino (propor-
¢d0 masculino/feminino igual a 1:5).

Muitas teorias tém sido propostas para explicar a ori-
gem do CC. A mais aceita atualmente atribui esta doenga a
uma anomalia da juncdo bileo-pancredtica, resultando em
um canal comum longo, que permitiria um refluxo do suco
pancredtico para a arvore biliar. A permanéncia do suco
pancredtico com ativagdo enzimética e acio destas enzimas
sobre o epitélio da arvore biliar seriam responsaveis pela
reacdo inflamatoéria que culminaria com a degeneracdo da
parede do ducto biliar. Tal anomalia anatémica pode ser
encontrada em até 80% dos pacientes2. O refluxo do suco
pancredtico para a arvore biliar tem sido demonstrado por
meio de dosagem da atividade da amilase no contetido do
CC!0¢ manometria biliar intra-operatéria®. A longo prazo,
areacdo inflamatéria mantida pelo refluxo do suco pancre-
atico seria um dos fatores na génese do carcinoma do ducto
biliar*. A anomalia da jungio bileo-pancredtica pode ser
demonstrada em trés de quatro pacientes nos quais a CPRE
foi realizada.

A classica triade diagnostica do CC, dor abdominal,
ictericia e massa palpdvel, ndo foi observada em nossa
casuistica. A apresentacdo clinica mais freqiientemente
observada foi ictericia (83%), com padrdo obstrutivo (aco-
lia fecal em 55% e coldria em 61% dos pacientes), sendo
menos comumente encontrado dor abdominal (50%) e
vOmitos (44%). Massa abdominal palpdvel ocorreu em
apenas 11% dos casos. Esses resultados sdo semelhantes
aos encontrados na literatura!!-12,
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Tabela 4 - Resultados do tratamento cirtirgico nos 18 pacientes com CC

Cisto de colédoco... - Pereira LH et alii

Paciente | Sexo Idade Tipo Procedimento Biopsia Hepatica Evolucao Tempo de
Cisto Seguimento
01 F 0lm 24d v A* Naio realizada Boa 09a 8m
02 M 0la 05m 1 A Colangite cronica Boa 11 meses
Mod. Fibrose portal
03 F 07 meses v A Colangite Hepatopatia cronica 03a 9m
Mod. Fibrose portal (USG)
04 M 0la 08m v A Nio realizada Perdeu seguimento
05 F 20 dias I A Cirrose biliar Obito - complicagdes
pos-operatdrias
06 F 02 meses 1 A Cirrose biliar Hepatopatia cronica 07a
(USG)
07 M 09a 08m v DBDemY Cirrose biliar Obito - complicagdes 0
de Roux pos-operatodrias
08 F 48 dias I A Fibrose portal Colangite / Pancreatite cr. / 06a
Retardo desenvol.
09 F 02a 08m 1 A (re-operagdo) Minima reagdo Pancreatite cronica / 02 anos
portal fistula colédoco-duodenal
10 F 03a 03m v A Minima reacdo biliar - Boa 03a 6m
portal
11 F 04a 05m 1 A Nio realizada Boa 12 meses
12 F 13 anos I A Mod. Fibrose portal Boa 02a 4m
13 F 05a 10m v A Minima reagdo biliar - portal Boa O0la Sm
14 F 06a 08m v A Intensa reagdo portal Boa 02 anos
15 F 07a 07m I A Nio realizada Boa 05 meses
16 F 02a 03m v A Fibrose portal Boa Ola 8 meses
17 F 02a 01lm I A (Liberacdo Cirrose biliar Boa 0la Sm
bandas de Ladd)
18 F 04 anos I A Sem altera¢des Boa Ola 5Sm

* A = Exérese do cisto, seguida de derivagao bilio-digestiva em Y de Roux + colecistectomia

* DBD = Derivagao bileo-digestiva em Y de Roux

O diagnéstico pré-natal do CC € possivel por meio de
exame ultra-sonografico minucioso e tem sido relatado
recentemente! %12, O diagnéstico pés-natal pode ser confir-
mado por meio de USG abdominal, TAC de abdome,
cintilografia hepatobiliar com Tecnécio-99m, CPRE e co-
langiografia transparietohepatica (CTH)!3. A USG deve
ser realizada em toda crianca com suspeita clinica, princi-
palmente com ictericia obstrutiva. Em nossa casuistica o
USG foi capaz de diagnosticar adequadamente o CC em
77% dos pacientes. A TAC de abdome € considerada mais
acurada para avaliar a drvore biliar intra-hepatica e o
pancreas'3. Nao temos utilizado a cintilografia hepatobiliar
ou a CTH, mas acreditamos que possam ser utilizadas em

casos selecionados. A CPRE permite a vizualizacdo da
arvore biliar e ducto pancredtico, bem como de anomalias
presentes, podendo, no entanto, causar complicagcdes como
colangite!4. Embora alguns autores considerem indispen-
sdvel sua realizac@o pré-operatdria, por se tratar de exame
invasivo, reservamos a CPRE para pacientes selecionados.
Em nossa casuistica foi realizada em quatro pacientes: dois
com litfase biliar concomitante, um paciente que se apre-
sentou com pancreatite aguda, e a USG e a CT néo foram
capazes de estabelecer um diagndstico, € um paciente
encaminhado de outro servico com cistoduodenostomia
prévia. A colangiografia intra-operatdria foi realizadaem 8
paciente para avaliagdo das condi¢des anatdmicas.
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Os cistos de colédoco classificados como tipos I e IV
foram os mais freqiientemente encontrados em respectiva-
mente 9(50%) e 7(38%) pacientes. Tivemos apenas um
paciente com CC tipo V (Doenga de Caroli) e um paciente

com tipo II, de forma semelhante a descrita na literatu-
11,12,14
ra el

Aslesdes hepaticas encontradas nas bidpsias realizadas
variaram de minima reacao a fibrose portal. Os pacientes
com maior tempo de evolugdo da doenga t€m maior inci-
déncia de lesdes hepdticas, provavelmente como resultado
de longos periodos de estase biliar e colangites'2. Tem-se
demonstrado regressao da fibrose hepatica com normaliza-
¢ao da funcdo hepatica, quando o diagndstico e o tratamen-
to sdo precoces!>. Na presente casuistica observamos tam-
bém graus variados de lesdo do espago porta, com 4 casos
de cirrose biliar, provavelmente devidos ao longo periodo
de evolugdo até o diagnostico (média de 13 meses).

Virias tem sido as cirurgias propostas para o tratamento
do CC. No passado os tipos I, II, IV eram tratados por
cistoenterostomias, resultando em indices insatisfatérios
de colangite recorrente e estenoses. Além disso, a manuten-
caodamucosado cisto cominflamagao cronica parece estar
relacionada ao desenvolvimento do carcinoma do ducto
biliar!®. Utilizando esta técnica, Chijiiwa e Koga observa-
ram 80% de colangite e litiase biliar p6s-operatéria, sendo
que a reoperagio foi necessdria em 70% dos pacientes!!. A
presente casuistica inclui um paciente inicialmente atendi-
do em outro servigo onde foi realizada uma cistoduodenos-
tomia, no qual foi necessdria uma reoperacao por colangite
e dor abdominal recorrentes.

O procedimento cirtrgico preconizado atualmente con-
siste naremocdo completa do cisto, seguido de uma deriva-
¢ao bileo-digestiva, seja ela uma hepaticoduodenoanasto-
mose, uma hepaticojejunostomia em Y de Roux ou, ainda,
uma interposicdo de um segmento de jejuno com uma
vélvula entre ducto hepitico e o duodeno®!1-16. Todani et
al. ndo encontraram diferenca significativa dos indices de
estenose e colangites entre os pacientes que se submeteram
a hepaticoduodenostomia ou a hepaticojejunostomia em Y
de Roux!”. Alguns autores tém relatado maiores indices de
complicagdes com a derivagdo em Y de Roux, tais como
dlcera péptica, formagao de bridas, esteatorréia e deiscén-
cia da anastomose!®18. Na presente casuistica todos os
pacientes foram submetidos a hepaticojejunostomia em Y
de Roux, ndo tendo sido observadas nenhuma das compli-
cagdes citadas acima, exceto esteatorréia, que estava pre-
sente em dois pacientes com pancreatite cronica. Dois
pacientes com cirrose hepdtica prévia evoluiram para ébito
no periodo pds-operatdrio por complicagdes relacionadas a
deterioracdo da funcdo hepatica. Dos 15 pacientes que
puderam ser seguidos a longo prazo, 13(86%) estavam
bem, sem colangite e com normalizacdo da funcdo hepatica.
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Em conclusdo, os dados da presente casuistica permi-
tem afirmar que o tratamento cirdrgico do CC com exérese
do cisto mais hepaticojejunostomiaem Y de Roux apresen-
taresultados satisfatérios em 86% dos pacientes, reservan-
do pior progndstico para os pacientes que se apresentam
para tratamento cirdrgico com deterioragdo importante da
funcdo hepdtica ao diagndstico.
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