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1. INTRODUCAO

O cisto de colédoco (CC) ¢ uma malformagdo congénita, caracterizada pela
dilatagdo das wvias biliares extra-hepatica, intra-hepatica ou ambas. Sua
incidéncia estimada ¢ de 1:2.000.000 nascimentos, atingindo mais comumente 0
sexo feminino (3 a 4:1), ocorrendo com maior freqiiéncia no Japdo e nos paises
orientais.

Foi descrito inicialmente por Douglas em 1852' sendo classificado por
Alonzo-Lej em trés diferentes tipos anatdmicos em 1959°. A partir de novos
relatos de CC publicados até 1975, duas novas formas foram adicionadas na
classificag¢do original.

Em relagio a etiologia do CC, acredita-se que este seja decorrente de (1) uma
jung¢do andomala entre o ducto biliar comum e o ducto pancreatico principal, com
refluxo do suco pancrestico para dentro da via biliar comum, gerando o
enfraquecimento de sua parede e conseqiiente dilatagdo, ou (2) como
conseqiiéncia de um processo obstrutivo, de causa ainda indefinida, da porgdo
distal da via biliar comum. |

O diagnostico do CC baseia-se inicialmente na histéria clinica € no exame
fisico. O CC apresenta-se basicamente em dois grupos clinicos distintos: o
primeiro, constituido por criangas menores de 6 meses de idade, apresenta como
sinal clinico principal a ictericia isoladamente, em alguns casos associada a
hepatomegalia ¢ acolia fecal; o segundo, formado por criangas maiores de 6
meses € usualmente maiores que 2 anos, apresenta-se com a triade classica do
cisto de colédoco, formada por ictericia, dor abdominal e massa palpavel.

A confirmagdo diagndstica € realizada por meio de exames de imagem. A

ultra-sonografia obstétrica, descrita inicialmente por Taylor e colaboradores em



1974*, permite o diagndstico do CC no segundo ou terceiro trimestre de gestacao,
posstibilitando o tratamento adequado antes que ocorram manifestagdes clinicas
decorrentes da evolugdo da doenga, tais como a colestase € a cirrose biliar.
Quando o diagnostico néo € realizado no periodo pré-natal, a confirmagdo do CC
pode ser feita por outros métodos de imagem, por meio de exames ndo invasivos
como a ultra-sonografia, a cintilografia hepatobiliar com tecnésio-99m, a
tomografia computadorizada e atualmente a colangiografia com ressonincia
magnética apos o nascimento.

Até a década de 70, o tratamento preconizado consistia na anastomose do
cisto com o arco duodenal, ou anastomose do cisto com o jejuno em Y de Roux.
Desde entdo, devido ao aumento de complicagdes tardias associadas a estas
operagdes, como a colangite de repeti¢io, a estenose da via biliar comum e a
degeneragdo maligna do CC, surgiram novas técnicas, preconizando como
tratamento 1deal a excisdo do cisto com subsequente derivagdo bileo digestiva em

Y de Roux, que vem sendo realizado até os dias atuais.



2. OBJETIVO

Relatar um caso de cisto de colédoco, revisando os métodos de imagem

utilizados para sua confirmagdo diagnostica, conforme a literatura especifica.



3. RELATO DE CASO

Gestante de 29 anos, encaminhada devido ao fato do feto, com 28 e 31
semanas em exames ultrassonograficos obstétricos de rotina, apresentar imagem
anecoica, homogénea, de contornos bem definidos, localizada abaixo do figado
fetal, compativel com cisto de colédoco, cisto de mesentério ou cisto hepatico
(fig. 1, 2).

Em 39 semanas de gestacdo, entrou em trabalho de parto, tendo sido
submetida a cesariana por dilatagdo cervical inadequada, e dado a luz um recém
nascido do sexo feminino, pesando 3,680 kg, que apresentava Apgar de primeiro
e quinto minuto igual a 9, sem altera¢des de exame fisico, com as provas de lesdo
¢ as de fungdo hepatica normais. Foi realizada ultra-sonografia de controle no
primeiro e sétimo dias de vida demonstrando imagem compativel com cisto de
colédoco, sem anormalidades hepaticas ou de vias biliares. Aos 3 meses de
1dade, novo controle ultrassonografico mostrou cisto de colédoco e dilatagdo dos
ductos hepaticos dﬁeito e esquerdo, sem alteragdes das vias biliares intra-
hepaticas e do parénquﬁna hepatico (fig. 3, 4).

Optou-se por conduta espectante por meio de acompanhamento clinico,
laboratorial e ultrassonografico trimestral no primeiro ano de vida (fig. 5) e
semestral no segundo ano de vida.

Com 1 ano e 11 meses de 1dade, encontrou-se no exame ultrassonografico de
rotina (fig.6, 7), sinais compativeis de dilatagdo das vias biliares intra-hepaticas,
associado a crescimento da lesdo cistica, porém sem altera¢Ges clinicas € com
provas de fungdo e lesdo hepaticas normais.

Realizada colangiografia percutinea com radiologia digital (fig. 8), que

confirmou os achados ultrassonograficos, foi indicado tratamento cirtrgico.
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4. REVISAO DA LITERATURA

O cisto de colédoco foi descrito primeiramente por Douglas em 1852'. Em
1959, Alonzo-Lej e colaboradores’, baseados nos aspectos anatomicos
descreveram uma classificagio que diferenciava o cisto de colédoco em trés
tipos: Tipo I, Tipo II e Tipo III, permitindo um entendimento progressivo da
etiologia ¢ do comportamento clinico desta anomalia.

Com o avango das pesquisas a cerca desta malformacg&o duas novas variantes
anatomicas de cisto de colédoco, a Tipo IV e a Tipo V foram acrescentadas a
classificagdo original, por Todani’ em 1977.

Atualmente o CC pode ser classificado de acordo com seu aspecto anatémico
em 5 tipos (figura 1): Tipo I - dilatagdo fusiforme ou segmentar do ducto biliar
extra hepatico, Tipo II - diverticulo do ducto biliar extra hepatico, Tipo III -
colédococele, Tipo IV - miiltiplos cistos intra e extra hepéticos ductais e Tipo V -
cisto nico ou miltiplos dos ductos intra hepaticos, também conhecida por
doenga de Caroli. A variante mais comum é a do tipo I, ocorrendo em
aproximadamente 90% dos casos relatados na literatura, e as mais raras, as do

Tipo II e Tipo III (figura 1).

Tipo V

Figura 1. Classificagdo do cisto de colédoco de acordo com seu aspecto anatdmico.
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Apesar do grande numero de teorias propostas para explicar a etiologia do
cisto de colédoco, uma das primeiras que obteve grande aceitagdo pela
comunidade cientifica foi a descrita por Yotsuanagi® em 1936, sugerindo que o
defeito poderia estar relacionado com uma formagédo incorreta do ducto biliar
durante os estagios primitivos de seu desenvolvimento.

Babitt’ em 1969, e Kato em 1980 e 1981%°, sugerem que o CC € conseqiiente
a um arranjo andmalo do ducto pancreatico-biliar, isto €, uma jungfo anémala do
colédoco com o ducto pancreatico principal a aproximadamente 1 centimetro da
ampola de Vater, encontrado em 75% dos casos. O refluxo do suco pancreatico,
principalmente da tripsina, para dentro do ducto biliar comum, favorecido por
esta anomalia anatomica, pode ser o responsavel pelo enfraquecimento da parede
do colédoco, ocasionando a sua dilatag#o.

Outra teoria sugerida por Ito e co-autores e defendida por Miyano'®, advoga
que uma obstrugdo na porgdo distal do ducto biliar comum, de natureza
indefinida, € a causa da dilatagdo cistica, por gerar um enfraquecimento da parede
do mesmo. Deste modo, existem evidéncias para suportar o conceito de que,
uma obstrugdo distal combinada com o refluxo pancreaticobiliar sdio os
mecanismos responsaveis pela dilatagio degenerativa do sistema ductal
extra-hepatico’.

Clinicamente, o CC apresenta-se com a triade classica de ictericia, dor
abdominal e massa palpavel em apenas um ter¢o dos pacientes, principalmente
em criangas maiores de 6 meses de idade e mais comumente maiores de 2 anos,
Ja que nos pacientes com idade inferior a 6 meses, o sinal predominante ¢ a
ictericia, podendo estar ou ndo associada a hepatomegalia e acolia fecal.

Até a década de 70, a confirmagdo diagnostica de CC era realizada por meio
de estudos radiolégicos com radiografias simples e exames contrastados a base

de bario. Entretanto estes exames eram pouco informativos quando realizados
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nos pacientes de maior idade e de pouca ou nenhuma utilidade nos pacientes
muito jovens'’.

A colangiografia era realizada por pun¢fo percutdnea, sendo util para a
caracteriza¢do do tipo de cisto de colédoco, possibilitando em caso de existéncia,
a visualizagdo da jun¢do andémala do colédoco com o ducto pancreatico principal,
conforme citado anteriormente.

Com o avango dos métodos diagndsticos por imagem, especialmente com o
surgimento da ultra-sonografia, a partir da década de 70, o ducto biliar comum
passou a ser facilmente identificado, e o reconhecimento de alteragdes, como por
exemplo, a dilatagdo da via biliar, passou a ser facilmente detectavel'?, sendo nos
dias atuais o método de escolha para o diagndstico de cisto de colédoco. Outro
grande beneficio da ultra-sonografia no diagnostico do CC ¢ a sua realizagio no
segundo ou terceiro trimestre de gestagdo, que permite a suspeita diagnostica do
cisto de colédoco ainda na vida intra-uterina. O diagnostico diferencial
entretanto, deve ser feito com hidronefrose, cisto de duplicagdo duodenal, atresia
intestinal, cisto mesentérico e cisto de ovario®>.

Utilizada pela primeira vez com Iodo 131, a cintilografia intra venosa
comegou a ganhar importancia no diagnéstico de cisto de colédoco a partir dos
estudos realizados por William e colaboradores em 1970'. A partir de 1975, o
Tecnésio-99m substituiu o lodo 131 por fornecer melhor qualidade de imagem,
menores doses de irradiacdo e velocidade de excrec¢do biliar aumentada.

Inumeros trabalhos vém ressaltando a importincia € os beneficios do uso de
métodos diagnosticos mais modernos e menos invasivos como a tomografia
computadorizada e a ressonancia magnética no diagnostico desta anomalia.

A tomografia computadorizada, tal como a ultra-sonografia, demonstra
claramente o tamanho, a extensdo e a caracteristica da dilata¢do cistica sendo,

entretanto, consideravelmente superior no que diz respeito a visualizagio das vias
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biliares intra-hepaticas, e a relagdo do cisto com as estruturas adjacentes como o
arco duodenal, o pancreas ¢ a porgdo distal do ducto biliar comum, de dificil
visualizagdo na ultra-sonografia devido a presenca freqiente de gas nesta
topografia''.

Citado primeiramente por Gupta em 1989'° e adaptado para pacientes
pediatricos por Miyazaki e colaboradores em 1996 e por Guibaud e
colaboradores em 1997"7, 0 uso da colangiografia por ressonincia magnética para
o estudo das doengas e malformag¢des que acometem as vias biliares, tem ganho
importancia progressiva. Miyazaki'® afirma que o diagnostico definitivo com a
utilizagdo da colangiografia por ressondncia magnética ocorre em 100% dos
pacientes com cisto de colédoco, concluindo que este é um método ndo invasivo
de grande importancia para o estudo dos ductos pancreaticobiliares nas criangas,
com idade média de 3 anos.

Os primeiros tratamentos sugeridos para o cisto de colédoco consistiam na
sua aspiragdo e marsupializagdo. Depois destas tentativas, varias técnicas foram
sugeridas, tais como: a drenagem externa da arvore biliar; a drenagem externa do
éisto; a colecistostomia; a drenagem do ducto hepatico comum com excisdo do
cisto associada. Tais métodos ndo obtiveram sucesso, ja que apresentavam altas
taxas de mortalidade’.

A excisdo do CC com subseqiiente anastomose do ducto hepatico comum
com duodeno foi relatado primeiramente por McWhorter'®, em 1924 |

Gross!” em 1933 realizou uma coledococistoduodenostomia.  Ravitch,
Snyder® preconizaram a anastomose entre o CC e o jejuno em Y de Roux,
devido as altas taxas de refluxo do suco pancreatico para dentro da via biliar,
gerando como conseqiiéncia colangite de repeti¢do, cirrose biliar e hipertensio

portal, ocorrido a partir da realizagfio da técnica defendida por Gross'”.
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Em 1966, Saito e colaboradores’! descreveram a excisdo do cisto e a
drenagem interna com jejunostomia em Y de Roux. Em 1970, Ishida e
colaboradores® relataram uma série de 19 casos de excisdo primaria do cisto,
com apenas 2 mortes pos operatorias. No mesmo ano, Kasai, Asakura ¢ Taira®’
descreveram uma série de 14 pacientes submetidos a excisdo do cisto com
drenagem interna, com 3 mortes pos operatorias. A partir de entfio, a excisdo do
cisto tornou-se 0 método de escolha para o tratamento do CC, diferenciando-se
apenas quanto ao método de drenagem interna: defendido por O’Neill e
colaboradores® a hepaticojejunostomia em Y de Roux, ¢ por Todani e

colaboradores a hepaticoduodenostomia.
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5. DISCUSSAO

Desenvolvida a partir da década de 70, a ultra-sonografia tornou-se um
exame de importancia fundamental para o acompanhamento da gestagdo, por
permitir a avaliagdo do crescimento fetal, o diagndstico de malformagdes
congeénitas, incluindo o cisto de colédoco, e por ser de custo relativamente baixo,
ndo mvasivo ¢ ndo dependente de radiagdo X. Diversos autores referem o
diagnostico de cisto de colédoco em exames ultrassonograficos pré-natais,
realizados a partir do segundo trimestre de gestagdo™ 2> 2627,

No presente relato, a suspeita diagnoéstica de cisto de colédoco surgiu a partir
de achado ultrassonografico, realizado com 28 semanas e¢ 3 dias de idade
gestacional, em exame pré-natal de rotina, sendo a gestante orientada a levar a
gravidez a termo, sem necessidade de interrupgdo, por ndo apresentar esta
anomalia riscos para o feto em seu periodo intra uterino. Apds o nascimento o
ultra-som foi também utilizado para confirmagio do diagnostico do CC e para o
seu acompanhamento nos primeiros dois anos de vida.

Em 1981, Huang®® publicou um estudo demonstrando a importancia e o
beneficio do uso da cintilografia intra venosa com Tecnésio-99m para o
diagnostico do cisto de colédoco, afirmando que este método serviria ndo apenas
para a visualizacdo e mensura¢do do cisto, mas também para a verificacdo de
possiveis alteragdes da fisiologia hepatica, ja que este radioisétopo é
metabolizado pelos hepatocitos e excretado pela bile.

No caso descrito ndo foram realizados exames radiologicos simples ou com
contraste devidos a informagdes suficientes fornecidas pela ultrassonografia. Os
exames radiologicos contrastados ndo foram realizados por apresentarem apenas

uma imagem indireta do cisto de colédoco, tais como alteragdes anatémicas do
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arco duodenal, determinadas pelo efeito de massa causado pelo cisto sobre esta
estrutura. A colecistografia oral ndo é importante, devido a baixa densidade do
contraste no momento da opacificagdo do cisto.

A colangiografia realizada por pungfo percutdnea é um método que pode
trazer alguma informagdo adicional em relagio a anomalia, sendo util para a
caracteriza¢do do tipo de cisto de colédoco. Preferivel realizar, se possivel, a
colangiografia endoscopica retrograda, pois esta fornece com facilidade detalhes
da anatomia das vias biliares e das vias pancredticas, possibilitando em caso de
existéncia, a visualizagdo do ducto comum, decorrente da jungdo andémala do
colédoco com o ducto pancreatico principal, conforme citado anteriormente.

No presente relato optou-se pela realizagdo da colangiografia por pungdo
percutanea devido a maior facilidade da realizagdo deste exame, em lugar da
colangiografia endoscopica retrograda, que além de ser um exame de dificil
realizagdo em pacientes pediatricos em nosso meio, ndo se MOStrou necessario,
por ter sido a colangiografia por pungdo percutinea, suficiente para a
caracterizagdo do CC como tipo I.

A tomografia computadorizada ¢é superior a ultra-sonografia para a
caracterizagdo do tipo e determinagdo da sua relagio com as estruturas
adjacentes'’.

Com o avango dos estudos a cerca da investigacdo das vias biliares com o
auxilio da ressondncia magnética, descrito por Gupta em 1989° | e com os
recentes trabalhos publicados na literatura especializada por Miyazaki em 1996
e Guibaud em 1997", verificou-se a importéncia da realizagdo da colangiografia
por meio da ressonancia magnética para a realizagdo do diagndstico definitivo do
CC, e verificagdo, quando presentes, de alteragdes anatdomicas das vias biliares
intra hepaticas e do parénquima hepatico, com exatiddo em 100 % dos casos

estudados. Desta maneira, a colangiografia com ressonancia magnética devera
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assumir um papel importante no diagnostico definitivo do cisto de colédoco,
atresia biliar e complicagdes biliares decorrentes de transplante hepatico em
pacientes pediatricos!” .

Tanto a ressonincia magnética, como a tomografia computadorizada, nio
foram realizadas devido ao fato da ultra-sonografia e a colangiografia percutinea
fornecerem informagdes pré-operatérias suficientes para o planejamento cirirgico
¢ também porque o convénio do paciente nfio cobria os custos adicionais destes
exames.

Em relagdo ao tratamento, existe um consenso que este deve ser cirirgico,
com a excisdo total do cisto, associada a uma derivagdo interna em Y de Roux.
Esta derivagdo pode ser uma hepaticojejunostomia, defendida por O’Neill e
colaboradores® (1992), ou uma hepaticoduodenostomia, defendida por Todani e
colaboradores™ (1981).

Quanto a oportunidade para o tratamento cirirgico do CC, devem ser
consideradas a idade do paciente ¢ o inicio da sintomatologia.

Em criangas em que o diagndstico ¢ feito no periodo pos natal, a partir de um
sintoma, usualmente a ictericia, a excisdo devera ser realizada logo apds o
diagndstico estabelecido. Nas criangas que apresentarem diagnostico de CC
antes mesmo do inicio da sintomatologia, como criangas com suspeita diagndstica
em exame ultrassonografico pré-natal ou achado de exame ultrassonografico
realizado por outra causa, o tempo da operagdo devera, conforme Howell e
colaboradores?’, realizar-se precocemente, logo no periodo neonatal, por ser de
facil realizagdo e por prevenir complicagdes decorrentes do CC tal como a
colangite de repetigdo, ou apds a confirmagio diagnostica.

No presente caso, optou-se por uma conduta espectante, pelo fato da crianca

ndo apresentar, nos dois primeiros anos de vida, nenhuma sintomatologia
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decorrente do CC, e nenhuma alteracdo nos exames ultrassonograficos de
acompanhamento.

O tratamento cirurgico foi indicado com 1 ano ¢ 11 meses de idade, apos o
surgimento de uma discreta dilatagdo das vias biliares intra-hepaticas, detectada
pela ultra-sonografia de rotina, sem entretanto apresentar nenhuma alteragio
clinica ou laboratorial.

Finalmente, a analise do caso relatado e a revisio da literatura pertinente
permitiu observar que o ultra-som pré-natal é um método importante para o
diagndstico das malformagdes congénitas, que quando realizado no periodo pos-
natal ndo se mostra suficiente para a determinag¢do do planejamento cirurgico do
cisto de colédoco, sendo necessario ser complementado, preferencialmente pela

ressonancia magnética.
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7. RESUMO

O cisto de colédoco ¢ uma malformagdo congénita, caracterizada pela
dilatagdo da via biliar intra hepatica, extra hepatica ou ambas, atingindo mais
comumente pessoas do sexo feminino, ocorrendo com maior freqiiéncia no Japio
¢ paises Orientais. O presente trabalho relata um caso de cisto de colédoco, com
diagnostico ultrassonografico pré-natal, realizado no terceiro trimestre de
gestagdo. O diagnostico foi confirmado apds o nascimento, por meio da ultra-
sonografia ¢ pela colangiografia percutinea, sendo a crianca submetida a
tratamento ciriirgico com excisdo do cisto e derivagdo bileo digestiva em Y de
Roux, com 2 anos e 2 meses de idade, por apresentar sinais de dilatagdio das vias
biliares intra hepatica, em exame ultrassonografico de rotina com 1 ano e 11
meses de idade, sem apresentar, entretanto, nenhuma alteragdo clinica ou
laboratorial.

A revisdo da literatura pertinente refere a ultra-sonografia e a ressonincia
magnética como os meios diagndsticos mais adequados para a caracterizagio do
cisto de colédoco, e a excisdo do cisto, com derivagdo interna em Y de Roux,
como tratamento de escolha para esta anomalia.

A analise do caso relatado e a reviso da literatura permitiram observar que o
ultra-som pré-natal é um método importante para o diagnéstico das malformagdes
congénitas, mas que necessita ser complementado por outros meios diagndsticos
como a colangiografia percutdnea, a cintilografia hepatobiliar, a tomografia
computadorizada- ou a ressondncia magnética, para a realizacio de um

planejamento cirtirgico adequado.
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7. SUMMARY

Choledochal cyst 1s a congenital malformation, characterized by the dilatation
of the common bile duct, that occurs more frequently in Japan than elsewhere,
and 1s most often seen in females. The present study reports a case of an infant
with choledochal cyst, in whom antenatal diagnosis was established by antenatal
ultrasonography, which was done in the third trimester of pregnancy. The
diagnosis was confirmed after birth, with ultrasonography and percutaneous
cholangiography, being the child submitted to surgical treatment with the excision
of the cyst and a Roux-en-Y hepaticojejunostomy, by the age of two years and
two months old. The surgical treatment was indicated due to the signs of
intrahepatic dilatation of the bile ducts seen in a ultrasonographic exam which
was performed when the child was one year and eleven months old, despite there
were no clinical or laboratories signs of the disease.

The literature refers the ultrasonography and the Magnetic Resonance as the
most reliable diagnostic methods to characterize the choledochal cyst. The
treatment of choice is the excision of the cyst with Roux-en-Y
hepaticojejunostomy.

The analysis of the related case and the literature review permitted observe
that Prenatal ultrasound is a important method for the diagnosis of congenital
malformations, but it is necessary to be complemented by other diagnostic
methods as percutaneous transhepatic cholangiography, cholescintigraphy,

computed tomography or magnetic resonance, to an appropriate surgical plan.
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FIGURA 8. Colangiografia percutanea, realizada com radiologia digital, com 2 anos de idade, mostrando cisto

de colédoco ¢ discreta dilatacio das vias biliares intra-hepaticas.
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