Doencas cisticas das vias biliares

Cystic diseases of the bile ducts
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RESUMO
JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: Os ductos biliares podem

apresentar dilatagdes congénitas ou adquiridas. As lesdes con-
génitas podem ser hipopldsticas (atresias) e cisticas. O primeiro
estudo descrito na literatura foi realizado por Vater and Ezler in
1723. Os cistos biliares sao isolados ou multiplos, e aparecem
em qualquer idade, mas 75% deles sdo antes dos 20 anos. Eles
podem ocorrer em toda drvore biliar, sendo, as intra-hepdticas
restritas, conhecida como doenga de Caroli. O objetivo desse
estudo foi fazer uma revisio sobre as Doencas cisticas das vias
biliares. CONTEUDO: As dilataées cisticas extra-hepdtica
atingem diversos tamanhos e so classificadas segundo sua for-
ma e localizacio. Sao elas: fusiforme, diverticulos e dilatagoes
saculares. Hduma incidéncia variada dessas lesées com cincer,
entre 2,5% e 17,5%. O quadro clinico mais comum éa coles-
tase neonatal, correspondendo a 80% dos pacientes. Na idade
adulta, podem ser assintomdticos ou apresentar apenas sintomas
inespecificos como nduseas,vomitos. A dificuldade de drenagem
da colestase obstrutiva pode lavar a cirrose biliar secunddria.
CONCLUSAO: O ultrassom de abdome pode confirmar o
diagnéstico. No tocante ao laboratério, observa-se uma hiperbi-
lirrubinemia e elevacdo de enzimas canaliculares. A terapéutica
empregada na maioria dos casos écirtrgica, com excisio do cisto
e reconstru¢do da drenagem biliar, devendo-se evitar a drena-
gem isolada, pois tais pacientes tendem a evoluir com complica-
¢oes como fistulas, estenose, colangite e carcinoma.

Descritores: Cisto do colédoco/diagnéstico; Cisto do colédoco/
cirurgia; Doenga de Caroli; Colecistectomia
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ABSTRACT
BACKGROUND AND OBJECTIVES: The bile duct dilatation

may have congenital or acquired. Congenital lesions can be
hipoplasticas (atresia) and cystic. The first study described in the
literature was performed by Vater and Ezler in 1723. Biliary cysts
are isolated or multiple and appear at any age, but 75% of them
are before age 20. They can occur throughout the biliary tree,
and the intrahepatic restricted, known as Caroli disease. The
aim of this study was to review about the cystic biliary diseases.
CONTENTS: Dilated cystic extrahepatic reach various sizes
and are classified according to their shape and location. They
are: fusiform, saccular dilatation and diverticula. There is an
incidence of these lesions with cancer varied between 2.5% and
17.5%. The most common symptom is a neonatal cholestasis,
corresponding to 80% of patients. In adulthood, may be
asymptomatic or show only nonspecificsymptomssuch as nausea,
vomiting. The difficulty of draining obstructive cholestasis can
wash the secondary biliary cirrhosis. CONCLUSION: The
abdominal ultrasound can confirm the diagnosis. Regarding the
laboratory, there is a hyperbilirubinemia and elevated GGT. The
therapy used in most cases is surgical excision of the cyst and
reconstruction of biliary drainage, should be avoided drainage
alone because these patients tend to develop complications such
as fistula, stricture, cholangitis and carcinoma.

Keywords: Choledochal cyst/diagnosis; Choledochal cyst/surgery;
Caroli disease; Cholecystectomy

INTRODUGAO

A doenga cistica de via biliar étipica da infAncia e adolescén-
cia, mas em 20% dos casos pode manifestar-se na idade adulta®
inclusive com sinais e sintomas de complica¢oes®?.

As primeiras descricoes de doenga cistica em vias biliares
datam de longa data, antecedendo aos modernos recursos diag-
nésticos hoje disponiveis. Inicialmente, fora descritas como for-
mas congénitas de envolvimento do ducto colédoco por Vater e
Ezler em 1723. Douglas em 1852, publicou o primeiro caso
clinico tipico da doenca de uma paciente de 17 anos, com dores
abdominais, ictericia, febre e massa abdominal palpdvel®, caso
este merecedor de abordagem cirtrgica através de técnica as-
pirativa, procedimento relatado, pela primeira vez, em 1924°),
substituindo a utilizagdo de “fermentos quentes e purgativos™©.

A populagio mais atingida éa pedidtrica, com preponderin-
cia no sexo feminino (de 3:1 a 8:1) e com uma incidéncia re-
lativamente rara no ocidente, variando entre 1:1.000.000 até
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1:130.000 e mais comum na populagio asidtica, principalmente
no Japio 1:1000, contendo 33% dos casos relatados ©.

A primeira tentativa de se agrupar a doenga segundo crité-
rios morfoldgicos data de 1959, por Alonso-Lej et al.,” baseada
na clinica e na anatomia encontrada em 96 casos. Essa classifi-
cagio resultou em 3 tipos de cisto de colédoco com estratégias
terapéuticas diferentes, sendo mais tarde, modificada por Toda-
ni et al® , e amplamente aceita na literatura, finalizando com 5
tipos. Mais recentemente, Visser et al., sugeriram, nova proposta
de classificacdo, que serdabordada durante o presente trabalho®.
O grupo de manifestagoes cisticas de vias biliares engloba desde
os cistos congénitos de colédoco, a colédococele e a doenga de
Caroli"?. Este tltimo, mais comum nas mulheres, possui card-
ter autossdmico recessivo e os ductos dilatados sio revestidos de
epitélio cuboidal ou colunar, atréfico e ulcerado®.

A incidéncia dessas lesdes com cAncer varia entre 2,5% e
17,5%1119. A patogénese épouco conhecida, sendo a hipétese
descrita em 1969 por Babbitt!”, sendo esta a mais aceita, que
sugere a formagio andémala da jun¢io do ducto pancreatobi-
liar com um canal longo comum, facilitador de fluxo do suco
pancredtico no sistema de drenagem biliar, levando ao aumento
da pressao intra-ductal ¢ a inflama¢iao do mesmo. A dilatacio
das estruturas advém como consequéncia terminal do processo.
Miyano e Yamataka demonstraram que a juncio andémola estd
presente em mais de 90% dos pacientes com cisto de colédo-
co?). Acredita-se na teoria da lateralizacio do pancreas ventral
durante a vida fetal como fonte de regressio da por¢io terminal
do ducto biliar comum e canalizagio de pequena conexio atra-
vés do pancreas ventral'®. A incapacidade do modelo hipoté-
tico apresentado envolver todo o espectro de manifestagdes da
doenga, leva a alguns questionamentos como: fungio ou des-
motilidade anormal do esfincter de Oddi relatada em diversos
pacientes’” e presenga de RNA viral sugerindo etiologia viral"®.

A clinica geralmente nio érica; quando presente, em cerca
de um terco dos casos. A triade cldssica é: dor abdominal, icteri-
cia e massa abdominal®. O inicio do quadro pode ser abrupto,
devendo-se ao insulto biliopancredtico resultante do aumento
pressérico intra-ductal™, como também, pode ser indolente,
assumindo uma manifestacio mais grave através de massa abdo-
minal ou ictericia persistente. Alteracoes laboratoriais sio ines-
pecificas, podendo sugerir intimeras doengas hepatobiliares. Na
populagio pedidtrica, costuma-se encontrar clinica denunciaté-
ria, com até 85% dos pacientes expressando a trfade proposta®.

As manifestagdes clinicas e as estratégias terapéuticas podem
diferir quanto afaixa etdria atingida. O tratamento éessencial-
mente cirtrgico e terddiferentes alternativas empregadas para
cada tipo de dilatagio cistica de via biliar"”. O presente artigo,
tem o objetivo de revisar as diversas formas de dilatacoes de vias
biliares e reforcar a importancia do diagnéstico precoce dos cistos
de colédoco e do tratamento cirtrgico adequado, evitando com-
plicagoes como cirrose biliar secunddria e carcinoma de colédoco.

CLASSIFICACAO

O modelo de classificacio mais utilizado estratifica os pa-
cientes em cinco grupos de acordo com o local, a extensio e a
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forma das alteracoes cisticas. Os portadores da doenga Tipo I
sdo aqueles que apresentam a dilatacdo extra-hepdtica congénita
propriamente dita do colédoco.Pode acometer trés dreas: A pri-
meira corresponde a extensdo integral do ducto biliar comum
(tipo 1A), a segunda o segmento do respectivo ducto (tipo IB)
e a terceira corresponde a dilatagio fusiforme da 4rvore biliar
extra-hepdtica (tipo IC). O tipo II éo verdadeiro diverticulo do
colédoco, portador de pediculo. O tipo I, éconhecido como
coledococele, e representa as dilatagoes de drvore biliar no per-
curso intraduodenal. A doenca de tipo IV se refere a formagoes
cisticas multiplas, seja com dilatacoes intra e extra-hepdticas
(tipo IVA) ou somente extra-hepdticas (tipo IVB). A doenca
descrita por Caroli como comprometimento de drvore biliar
intra-hepdtica por multiplas formacées cisticas é o tipo V da
doenga, Craig et al."”. A classificacdo de Todani ¢ sintetizada na
tabela 1, e esquematizada na ilustragio 1.

Recentemente, grupo liderado por Visser”, da Universida-
de da Califérnia, sugeriu abandonar a estratificacio numérica,
intrinseca 2 classificacio de Todani, passando a denominar o fe-
noémeno de acordo com similaridades e disparidades de forma
e origem. Sdo classificados em cistos de colédoco, diverticulo
de colédoco, colédococele e Doenga de Caroli. Os tipos I e IV
foram agrupados, por serem espectros da mesma manifestagio.
As equivaléncias entre as nomenclaturas de Todani e Visser estio
sumarizadas na tabela 2. Esse sistema preza por agilizar o fluxo-
grama de tomada de decisoes, haja vista o potencial de maligni-
zacio relatado.

DIAGNOSTICO

A Doenga de Caroli apresenta dilatagoes biliares intra-hepd-
ticas diferentes dos encontrados nos cistos hepdticos multiplos.
Na doenga policistica, os cistos nao se comunicam com a via bi-
liar. O figado apresenta superficie irregular, os cistos sdo salien-
tes, transldcidos e tém contetido mucéide. Na Doenca de Caroli
pode haver hepatomegalia, superficie do figado regular e lisa. Ao
toque, podem-se evidenciar placas depressiveis, que correspon-

Tabela 1. Classificacio de Alonos-Lej modificada por Todani’

Incidéncia aproximada

50-60%

Tipo Descrigao

Tipo I Dilatacio extrahepdtica
(cistica — IA, fusiforme —
IB ou sacular — IC)

Diverticulo extrahepdtico 2-8%
biliar verdadeiro

Tipo II

Tipo 111 1,4-5%

Dilatagio de 4rvore biliar
duodenal extrahepdtica

A. Dilatagoes saculares ou 15-33%
cisticas intra e extrahepdtica;
B. Cistos extrahepdticos

multiplos

Tipo IV

Tipo V 0-15%

Cistos biliares intrahepdticos —
Doenga de Caroli

Fonte: Todani et al.®
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Ilustragao 1. Ilustragoes com os tipos de cistos de via biliar segundo Todaniet al.: A) Cisto do tipo I: fusiforme; B) Cisto do tipo II:

divericulo sacular de colédoco; C) Cisto do tipo III: colédococele; D) Cisto do tipo IV: dilatacio cistica da via biliar intra e extra-he-

patico; E) Cisto do tipo V: cistos biliares intra-hepdticos (Doenga de Caroli).

Fonte: http://www.emedicine.com/radio/imagens

Tabela 2. Equivaléncia entre classificaces de Todani e Visser

Tipo (Todani)

Nomenclatura (Visser)

| Y Cistos de Colédoco

II Diverticulo de Colédoco
111 Colédococele

\Y% Doenga de Caroli

Fonte: Visser et al.”)

dem & localizagdo subcortical dos cistos. Na ultrassonografia, o
contetido dos cistos ¢ biliar ou lama biliar, sendo eles de tama-
nho varidvel, e comunicando-se com as vias biliares excretoras
normais. Os exames de imagem podem nao identificar dilatagao
extra-hepdtica, devendo-se fazer diagnéstico diferencial com co-
ledocolitfase, colangites, colangiocarcinoma, neo-vesicula, cisto
hepitico e vesicula bipartida. Sendo assim, s3o diversos os mé-
todos diagndsticos especificos utilizados:

Endoscopia digestiva

A endoscopia digestiva utilizada ¢ a colangiopancreatografia
retrégrada que muitas vezes consegue definir o local da lesdo, e
auxiliar na drenagem precoce de obstrugoes, e evidenciar possi-
vel colangite. Como complicagio mais comum da endoscopia,
destaca-se o risco de infeccao.

Exames de imagem

Ultrassonografia abdominal (US)

As dilatagoes e a litfase podem ser identificadas por meio do
US , assim como a presenca abscesso hepdtico ou de sinais de he-
patopatia e cirrotizagio associados. Essas dilatagoes revelam-se
como 4reas hipo ou anecdicas, com presenca de sombra acustica
nos casos de litfase associada.

Tomografia computadorizada de abdome (TC)

Na tomografia computadorizada as imagens saculares apre-
sentam-se como hipodensas e a TC ird auxiliar principalmente
no diagnéstico diferencial de outras lesoes cisticas e no planeja-
mento cirtrgico, podendo identificar segmentos hepdticos atro-
fiados onde seria bem indicada a resseccio.
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As imagens de aerobilia sdo frequentemente encontradas, sen-
do creditadas ao desvio biliodigestivo eventualmente realizado.

Colangio-ressonéncia

A colangio-ressonincia tem ocupado um importante lugar
no diagndstico de doengas de via biliar por ser um método nao
invasivo, que permite visualiza¢do da drvore biliar em toda a
sua extensdo, independentemente da presenga de obstrugio e
diminui riscos de reagoes com contrastes. Apesar de excelente
qualidade e autos niveis de sensibilidade e especificidade o custo
ainda ¢ alto ficando apenas no auxilio para eventuais diagndsti-
cos diferenciais.

Colangiografia com pun¢io percutinea guiada

Realizada principalmente em casos com obstrugao biliar li-
tidsica intra-hepdtica de dificil acesso endoscépico e de necessi-
dade de terapéutica de drenagem de colangite grave

Colangiografia intra-operatdria

Deve-se utilizar sempre que possivel pois, permite o estudo
de grande parte da drvore biliar e auxilia no planejamento cirtr-
gico pois evidencia os sinais radioldgicos sugestivos de estreita-
mento e amputagio periférica dos canaliculos secundérios, além
da desabita¢do canalicular tercidria na periferia hepdtica.

Outros exames diagnosticos

Outros métodos como Cintigraffa, Colecistografia Oral,
Seriografia Gastroduodenal e Colangiografia Venosa podem ser
utilizadas, porém com menos frequéncia.

TRATAMENTO

O tratamento das dilatagées cisticas da via biliar é basica-
mente cirtrgico e irdbasear-se na sua classificagio e na associa-
¢io com doenca hepdtica. A conduta conservadora érealizada
apenas nas doencas de Caroli nio avancada.

As cirurgias empregadas, portanto, estendem-se desde sim-
ples colecistectomia e bidpsia hepdtica para diagndstico do estd-
gio da Doenga de Caroli; ou colecistectomia e resseccio do cisto
extra-hepdtico. Pode-se indicar cirurgias mais amplas como co-
lecistectomia e resseccdes da via biliar comum. Inclui-se o cisto,
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com anastomose hepdticojejunale reconstru¢io em Y de Roux.
Em casos mais avancados da doenca ou associados com neopla-
sias, pode-se realizar hepatectomias e o transplante de figado.

O manejo pré-operatdrio consiste em um bom diagndstico
de imagem para descartar a associagio de infeccoes, litiase e he-
patopatias. Em casos de colangites prévias deve-se realizar o tra-
tamento com antibi6tico de largo espectro e boa penetragao na
4rvore biliar como as quinolonas, cefalosporinas de 32 geracio e
para anaerébios. Quando refratdrio, realizar a drenagem da via
biliar endoscopicamente ou por puncdes percutineas.

A colecistectomia deve ser empregada em todos os tipos, vis-
to o risco de carcinoma associado. A cirurgia subsequente ird
depender do tipo de dilatagio segundo a classificagio de Todani.

Na dilatacio solitdria da via biliar extra-hepdtica no Tipo I, a
cirurgia de escolha ¢ a resseccio total da dilatagio e anastomose
hepdticojejunal com fios de absorgao longa e reconstrucio do
trinsito intestinal em Y de Roux. As vantagens da anastomose
hepaticojejunal sobre a anastomose hepaticocoledoco sio a me-
nor incidéncia de estenoses, litfases, colangites e neoplasias. Isso
se dddevido a uma menor estase biliar, ¢ a lesdo ressecada por
completo™?. O risco de complicagdes é maior no tratamento
isolado nos tipo Ib e Ic com coledocostomia ou esfincteroplastia
transduodenal.

No tipo II, a conduta cirtrgica restringe-se apenas na res-
seccdo da lesdo diverticular. A necessidade de anastomose biliodi-
gestiva ira depender do tamanho da base de inser¢io no colédoco,
sendo que, quando esta ¢ estreita, nio hdvantagens significativas
entre o0 uso de dreno T e a anastomose em Y de Roux.

No Tipo III ou coledococele distal intraduodenal, realiza-se
a excisdo transduodeno e ressec¢ao do cisto com ou sem esfincte-
rotomia, com cuidado para reconstruir e marsupializar os ductos
pancreatico-biliares remanescentes para a mucosa duodenal. Tal
procedimento pode ser realizado por endoscopia, mas a excisio
cirtirgica elimina o risco de evolugio carcinogénica.

No Tipo IV, o tratamento de escolha éa excisdo do cisto ex-
tra-hepdtico e reconstrugio biliodigestiva em Y de Roux semelhan-
temente ao tipo I, porem no Tipo IVA com dilatagdes intra-he-
pdticas associadas pode ser necessdria a anastomose ser realizada
na confluéncia dos ductos quando houver litfases, colangites e
estenoses e eventualmente pode-se associar dressecgoes hepdticas
segmentares.

No Tipo IV, o tratamento ird depender se as dilata¢oes sio
difusas, lobares ou segmentares, e da associagio com complica-
¢oes como fibrose hepdtica congénita, cirrose biliar secunddria
ou carcinoma, podendo, portanto serem realizadas resseccoes
hepdticas ou tratamentos paliativos, com colocagao de tubos
transhepaticos, atéque seja realizado o transplante hepdtico.

COMPLICACOES

As complica¢bes mais frequentes sio as comuns das cirurgias
abdominais e das especificas de manipulagdes da via biliar, sen-
do elas: o abscesso de parede, flebites, a Insuficiéncia hepdtica
nos casos de resseccoes hepdticas associadas, além de abscessos
hepdticos, sangramento de anastomose biliodigestiva, fistulas bi-
liares colangite, sepses e atémesmo insuficiéncia renal. As com-
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plicacdes tardias sio litfase de via biliar, principalmente como
colédocolitiase, estenose parcial ou completa e hérnia incisional.
As fistulas sao as complicagoes precoces mais temidas e podem
ser submetidas a tratamento conservador na maioria dos casos
com drenagem e direcionamento da bile e eventualmente com
uso associado de somatostatina.

DISCUSSAO

A doenga cistica da via biliar ¢, portanto, uma anomalia dis-
cutida desde 1852, quando Douglas descreveu, pela primeira
vez, o cisto de colédoco e a partir de entdo, vérias classificagoes
foram elaboradas. Longmire et al., em 1971 descreveu em figa-
dos policisticos, a ocorréncia de grupos ou ninhos de pequenos
ductos biliares nos lébulos hepdticos, separados das dreas por-
tais, conhecidos como complexos de Meyenburg®” e mais tarde,
elaborada outras descricoes de dilatages como a de Caroli®?,
findando-se com a classificacio mais utilizada de Todani®. O
quadro clinico ¢ varidvel e sua investigagdo requer cuidados es-
peciais, uma vez que pode-se fazer diagndstico tardio.

O ultrassom de abdome ainda ¢ o exame de escolha para se
iniciar a investigagdo pois ndo ¢ invasivo e identifica a nature-
za da massa abdominal e a presenca de dilatagdes biliares, mas
apresenta limitagdes pois ¢ técnico dependente e possui baixa
sensibilidade podendo ser ineficaz no diagnéstico diferencial.
Outros exames devem entdo auxiliar na complementacio do
diagnéstico, como a tomografia computadorizada, a ressonincia

1315 Esses exa-

magnética ou a colangio-ressonincia (CPRM)!
mes permitem uma melhor descri¢ao da dilatacio e de sua rela-
¢do com os demais érgios adjacentes®”, favorecendo um melhor
planejamento cirdrgico.

Spinzi et al., e Lam et al., em trabalhos distintos concluiram
que a colangio-ressonancia possui alta sensibilidade e especifici-
dade para o diagnéstico de cistos de via biliar em criangas, e re-
comendam o exame como o de escolha, pois nio ¢é invasivo e nio
necessita de contraste®*??. A colangiopancreatografia endoscé-
pica retrograda (CPER) poderd, conforme Kepezyk et al., ser
util no auxilio de dilatagées e introdugao de préteses biliares
na vigéncia de colangites e pancreatites ou de diagndstico de
tumores associados®?

Sugiyama et al., por meio da CPRM, identificaram a jun-
¢io andmala do ducto pancredtico em 83% dos casos confir-
mados por CPER, demonstrando uma boa acurdcea do exame
e os seus resultados foram confirmados por diversos autores
subsequentes®?".

Os diversos tipos de dilatagoes irdo sofrer formas semelhantes
de tratamento cirtrgico tendo como base principal a ressec¢ao
completa da dilatagio e a restauragio da drenagem biliar com
eventual anastomose bilioentérica. No tipo II, pode-se restringir
apenas a ressec¢io do diverticulo e a rafia ou colocagio de dreno
T. Jang et al., descreve o tratamento das lesdes tipo III de acordo
com o seu didmetro, sendo as menores que 3 cm tratadas com
endoscopia e esfincterotomia, j4 nas com didmetros maiores que
3 cm a abordagem e ressecgio do cisto deve ser feita transduo-
denal e se necessdrio a re-implantagdo do ductopancreatico com

(28)

o duodeno®. Quanto ao tipo IV, nio hd divergéncias impor-
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tantes na literatura. As dilatagdes, portanto, devem ser tratadas
distintamente com ressecgio e reconstrucio em Yde Roux na
extra-hepdtica, e, na intra-hepdtica, dependerd do tamanho do
comprometimento parenquimatoso, assim como no Tipo V ou
doenca de Caroli, onde poderd ser indicada apenas a ressec¢ao
do lobo comprometido ou o transplante de figado nos casos de
cirrose ou colangite de repeticio.

Recentemente vem se tentando utilizar-se de métodos menos
invasivos como a laparoscopia com resultados satisfatérios®*3?.
Gulati et al., descreveram o uso de coledocostomia percutinea
guiada por US de abdome em 2 criangas com disfungao hepdtica
grave e colangite, os resultados foram eficazes na descompres-
sdo aguda da via biliar®. Outros autores defendem a simples
drenagem percutinea da via biliar intra-hepdtica de forma tem-
pordria com resolugdo da ictericia e colangite em mais de 85%
dos casos®?.

Portanto, a doenca cistica da via biliar, embora rara, deve ser
tratada com cuidado, objetivando-se um diagnéstico precoce,
e evitando-se um prolongamento da ictericia, que pode levar a
complicagdes severas, alem da diminui¢ao da qualidade de vida.
O cirurgido deve trabalhar em equipe com o gastroenterologis-
ta ¢ o radiologista para um bom planejamento diagndstico e
cirtirgico. Utiliza-se combinagoes de exames radioldgicos para
elucidagao de doengas que podem levar a risco de evolugio para
neoplasia e cirrose.
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