DOI: https://doi.org/10.20513/2447-6595.2024v64n1€91810

RELATO DE CASO

Cisto gigante de colédoco relato de caso e revisao da literatura

Giant choledochal cyst: case report and literature review

Felipe Dias Gongalves®.
Ana Camila Xavier Lopes®.
Yago Eloy Souza Barbosa®.

Marcelo Leite Vieira Costa?.

1 Universidade Federal do Ceara (UFC),
Fortaleza, Ceara, Brasil.

2 Hospital Universitario Walter Cantidio
(HUWC), Fortaleza, Cear3, Brasil.

@ Este é um artigo de acesso aberto
@ distribuido nos termos da licenga
)4 Creative Commons CC BY.

RESUMO

Introdugao: Cistos de colédoco sdo anomalias das vias biliares raras e pré-malignas,
caracterizado por uma lesdo cistica intra e/ou extra-hepatica cuja etiopatogenia
permanece sem completa elucidagdo. Cistos gigantes sao definidos como lesdes
de diametro igual ou maior a 10 cm. Relato de caso: Este artigo reporta o caso de
uma mulher de 19 anos admitida no servigo de cirurgia oncolégica do Hospital
Universitario Walter Cantidio com dor em regido epigastrica de irradiagdo para
dorso, associado a ndusea e vOmitos, iniciada aos 9 anos, e de evolugao para dor
em hipocondrio direito. Diagnosticado cisto de colédoco, procedeu-se abordagem
excisional com resseccdo completa de toda a lesdo em monobloco, seguido de
hepaticojejunoanastomose na bifurcagdo em Y de Roux. Discussao: Cistos de
colédoco sdo lesdes com potencial de malignidade, demandando excisdo completa
da lesdo. A clinica é varidvel nas faixas etdrias e a colangiorressonancia é o exame
padrdo-ouro na investigacdo dessas lesdes. A dificuldade no acesso a exames
de imagem apropriados e abordagem cirurgica adequada expde necessidade de
direcionamento precoce dos pacientes para centros especializados. Conclusao:
Cistos de colédoco gigantes sdo raros e requerem abordagem por equipe
especializada. E imprescindivel fortalecer a educacdo médica, de modo a permitir
diagndsticos mais precoces de tal lesdo.
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ABSTRACT

Introduction: Choledochal cysts are rare and premalignant biliary tract
abnormalities, characterized by an intra- and/or extrahepatic cystic lesion which
etiopathogenesis remains unexplained. Giant cysts are defined as lesions of a
diameter equal to or greater than 10cm. Case report: This paper reports the case
of a 19-year-old woman admitted to the oncologic surgery service of the Hospital
Universitario Walter Cantidio with pain in the epigastric region of irradiation to the
back, associated with nausea and vomiting, initiated at age 9, and progression to
painin the right hypochonrio. Choledochal cyst was diagnosed, excisional approach
was proceeded with complete resection of the entire lesion in monoblock, followed
by hepaticojejunoanastomosis at Roux-en-Y bifurcation. Discussion: Choledochal
cysts are lesions with malignancy potential, demanding complete excision of the
lesion. The clinic varies in age groups and cholangioresonance is the gold standard
test in the investigation of these lesions. The difficulty in accessing appropriate
imaging and appropriate surgical approach exposes the need for early targeting
of patients to specialized centers. Conclusion: Giant choledoc cysts are rare and
require expert team approach. It is essential to strengthen medical education, in
order to allow earlier diagnoses of such injury.
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Cisto gigante de colédoco

INTRODUGCAO

O cisto de colédoco (CC) ou cisto biliar é uma anomalia
morfoldgica das vias biliares, muito rara e pré-maligna. Cerca
de 80% dos diagndsticos sdo dados antes dos dez anos e essa
condi¢do é muito mais comum no Oriente, sendo a incidéncia
do Ocidente em torno de 1/100.000 a 1/150.000 nascidos
vivos.?

E caracterizado por uma leséo cistica intra e/ou extra-hepatica
cuja etiopatogenia permanece sem completa elucidagao,
com documentagdo de taxa global de malignizagdo de 11%,
propiciando transformag¢dao maligna em toda a extensdo
das vias biliares intra e extra-hepdaticas, bem como vesicula
biliar.*** Os cistos gigantes sdo definidos como aqueles com
diametro igual ou superior a 10 cm e sdo lesdes muito raras,
pois os CC dificilmente excedem 6 cm.®

Este trabalho foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa
do Hospital Universitario Walter Cantidio sob o nimero do
parecer: 5.573.417 (CAAE: 59972622.1.0000.5045).

RELATO DO CASO

Paciente sexo feminino, 19 anos, admitida no servigco
de cirurgia oncoldgica com dor em regido epigastrica de
irradiacdo para dorso, associado a nausea e vomitos, iniciada
aos 9 anos, e de evolugdo para dor em hipocondrio direito.
Aos 15 anos iniciaram crises intensas de dor em cdlica que
melhoravam sob medicagdo, ocorrendo, até admissdo, 3
episodios de ictericia, com coluria e prurido, e perda de 28
kg desde inicio das crises. Ao exame fisico ndo apresentou
alteragdes significativas, exceto leve dor a palpagdo profunda
no hipocéndrio direito.

Na admissdao do servico, a paciente portava duas
ultrassonografias (USG), uma de 2015, demonstrando cole¢do
cistica em lobo hepdtico esquerdo medindo 10,2 x 4,9 cm, e
uma de 2017, com resultado sugestivo de cisto de colédoco,
volumoso, medindo 8,4 x 4,2 cm e colesterolose vesicular
(Figura 1).

Figura 1. Colesterolose vesicular e cisto do colédoco.
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Nesse servico, em 2021, foi solicitada colangiopancreatografia
por ressonancia magnética (CPRNM) que evidenciou
volumoso cisto de ducto colédoco, de dimens&es 12,8 x 5,8
X 6,4 cm, associado a moderada dilatacdo e tortuosidade
de vias biliares intra-hepaticas e do ducto cistico, com
curto segmento de colédoco, bem como vesicula biliar
hipodistendida, deslocada lateralmente e com falhas de
enchimento, sugerindo calculos/lama biliar no interior,
medindo até 0,5 cm (Figura 2).

Figura 2. CPRNM evidencia cisto de colédoco.

A paciente foi entdo diagnosticada com CC, indicando-se o
tratamento cirurgico. Solicitados exames pré-operatdrios no
dia do procedimento que evidenciaram: Fosfatase Alcalina (FA)
407 U/L; Gama GT (GGT) 960 U/L; aspartato aminotransferase
(AST) 269 U/L; alanina aminotransferase (ALT) 250 U/L.
Submetida a laparotomia, realizada por incisdo subcostal
bilateral, que evidenciou volumoso cisto do colédoco,
extra-hepdtico, fusiforme, que se estendia desde a bifurcacdo
dos ductos hepdticos até a borda pancreatica. Havia intenso
processo inflamatdrio perilesional devido as crises prévias,
que promovia intensas aderéncias nas estruturas hilares,
especialmente veia porta e artéria hepatica, tornando dificil a
individualizacdo dessas estruturas. Apds laboriosa mobilizacdo
do cisto, foi realizada a resseccdo completa de toda a via
biliar com a vesicula, em monobloco (Figura 3), seguido de
hepaticojejunoanastomose na bifurcacdo em Y de Roux.
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Exame laboratorial em 12 PO (dia pds-operatério) mostrou:
FA 211 U/L; GGT 691 U/L; AST 126 U/L; ALT 111 U/L. Paciente
evolui muito bem ao tratamento, sem complicacGes pods-
operatdrias, recebendo alta hospitalar apdés o 5° dia. A
analise anatomopatoldgica da peca cirurgica revelou cisto de
colédoco medindo 10,0 x 5,0 cm com processo inflamatorio
agudo e livre de neoplasia.

Figura 3. Pega cirtirgica, com cisto de colédoco (seta)
medindo 10,0 x 5,0 cm.

Figura 4. Padroes de CC, baseado em Todani et al.!

DISCUSSAO

Cistos de colédoco (CCs), descritos desde 1723, sdo
dilatagBes cisticas na arvore biliar, sendo uma condi¢do
bastante rara no ocidente (1/100.000 - 1/150.000
individuos), mas de incidéncia aumentada em popula¢des
asidticas, especialmente no Japdo (1/13.000 individuos, com
regides atingindo indices de 1/1000 nascidos vivos), e em
mulheres, com uma relagdo variando de 3 - 4/1 (M/H) entre
as populagées.®”** Embora bastante incomum no ocidente,
algumas populagdes ocidentais se encontram sob maior
risco, como EUA e Australia com uma incidéncia de 1/13.500
e 1/15.000 nascidos vivos, respectivamente.!

A classificagdo de CCs mais utilizada atualmente é a descrita
porTodanietal.,,em 1977, que descreve 5 padrdes de dilatagao
(Figura 4). Essa classificagdo é de base exclusivamente
morfoldgica e, por tal fato, contestada por autores que
defendem uma classificagdo pautada na patogénese dos
CCs, sendo baseada, por exemplo, nas teorias de Babbitt e
de Kusunoki. Babbitt afirma que o cisto se desenvolve devido
uma jungdo anormal dos ductos biliar e pancreatico 1-2 cm
distante proximalmente do esfincter de Oddi, propiciando
refluxo da secregdo pancredtica para o hepatocolédoco. O
contato com a secregdo biliar ativa as enzimas pancredticas,
desenvolvendo um aumento local de pressao, causando dano
epitelial, inflamagdo, dilatagdo, podendo levar a displasia.
Kusunoki baseia-se na teoria da agangliomatose proximal
da via biliar, em que uma escassez de células ganglionares
distalmente no ducto biliar comum levaria a uma dilatagdo
da porcdo proximal do ducto biliar comum (DBC), aos
moldes do que ocorre nas condi¢bes de acalasia e doenga de
Hirschsprung.! No entanto, essas ndo sdo as Unicas teorias
existentes e tdo pouco suficientes para a explicagdo completa
da génese dos CC (Babbitt e Kusunoki esclarecem a origem
dos tipos | e IV, apenas).

ol o

Tipo la Tipo Ib
Tipo Ill Tipo IVa

op o

Tipo Ic Tipo Il
Tipo IVb Tipo V
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A classificacdo de cisto de colédoco pode ser observada no
Quadro 1:518

A “triade cladssica” associada ao CC é composta por dor
abdominal, presenca de massa palpavel e ictericia obstrutiva.
No entanto, na maioria dasvezes os sintomas sdoinespecificos,
levando a desconsideracdo do diagndstico diferencial de CC
nas avaliagGes clinicas iniciais, e a triade ndo esta presente,
ocorrendo em apenas em 1/5 dos pacientes. Pouco mais de
60% dos CCs tém apresentagdo de 2 dos 3 achados (neste
caso foi evidenciado apenas a ictericia e dor abdominal, com
essas ndo ocorrendo simultaneamente). Em consequéncia, o

Quadro 1. Classificag@o dos cistos de colédoco.

diagnéstico é feito tardiamente (esta paciente teve a suspeita
diagndstica de CC apds 6 anos de inicio de sintomatologias),
quando o paciente é encaminhado a grandes centros com
experiéncia nessa lesdo, conforme ocorrido neste caso.®*°
A apresentacdo mais recorrente ao longo das faixas etarias
é bastante variavel, com a dor abdominal, de carater atipico
nas zonas de hipocondrio direito e epigastrio, sendo a
manifestacdo mais comum em adultos. A massa abdominal
e a ictericia se apresentam em até % dos adultos, mas sdo
bastante prevalentes na populagdo pediatrica.’* Dada a
inespecificidade dos sintomas, o diagndstico definitivo
somente pode ser dado com o auxilio de exames de imagem.

Tipo | . . - .
o biliar comum (DBC), diferenciavel em 3 subtipos

50%-90% dos casos identificados; desenvolve uma dilatagdo de padrao cistico ou fusiforme ao longo do ducto

la localiza-se sobre a unido dos ductos cistico, hepdtico comum e colédoco

b localiza-se sobre o ducto colédoco

(o subtipo deste caso) estende-se do ducto hepatico comum ao ducto colédoco, podendo atingir também
a porgao distal do ducto pancreatico e, de acordo com Todani, também o ducto biliar intra-hepatico

Tipo Il | 2% dos casos, forma-se de um diverticulo verdadeiro sobre o ducto colédoco

Tipo 1l do DBC

de 1,4% - 4,5% dos casos, forma-se coledococele na regido ampular de Vater, uma dilatagdo cistica intraduodenal

Tipo IV | 15%-35% dos casos, desenvolvem-se cistos hepaticos, diferenciavel em 2 subtipos

IVa | referente a diversos cistos intra e extra-hepaticos

IVb | caracterizado por multiplos cistos extra-hepaticos

denominada Sindrome de Caroli

20% dos CC, caracteriza-se por formagao cistica Unica ou multipla nos ductos intra-hepaticos, chamada Doenca
Tipo V | de Caroli. Em associagdo com Fibrose Hepdatica Congénita (quando ma-formagao atinge pequenos ductos), é

Um excelente exame inicial é a USG de vias biliares.®
Possui baixo custo e é bastante sensivel, fornecendo dados
importantes sobre a localizacdo do cisto e ecotextura das
estruturas adjacentes ao hilo hepatico.®> No entanto, a USG
tem eficdcia reduzida nos tipos Il e V de CC, demandando
a realizacdo da colangiopancreatografia por ressonancia
magnética (colangiorressonancia), padrdo-ouro  no
diagnodstico de CC. De alta sensibilidade (90-100%), tal exame
permite excelente mapeamento do figado e das vias biliares,
possibilitando visualizar toda a extensdao dalesdo e suarelacdao
com as estruturas anatémicas adjacentes, propiciando dados
para o planejamento do procedimento cirurgico. Também
é possivel identificar a presenca de coledocolitiase e
colangiocarcinoma no CC, sendo o ultimo bastante agressivo,
com sobrevida em 5 anos de aproximadamente 5%.%%3
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O tratamento do CC é essencialmente cirurgico, sendo mais
comumente realizada a excisdo completa do colédoco e
demais estruturas biliares, seguido de reconstrucdo por
hepaticojejunostomia em Y de Roux (procedimento realizado
neste caso).?? O tratamento pela completa ressec¢do das
estruturas biliares, embora de grande extensdo, tem 6timo
resultado, com baixa morbidade e mortalidade praticamente
nula, desde que realizada em pacientes de boa performance
status e sem processos infecciosos agudos.* Apresenta uma
taxa livre de eventos em torno de 89% e taxa de sobrevida
global em 5 anos superior a 90%.* Ndo obstante, a realizagdo
de tal procedimento demanda bastante experiéncia da equipe
cirdrgica, devido aos processos inflamatdrios peri-cisticos
que desenvolvem grandes aderéncias nas estruturas do
hilo hepdtico, constituindo-se um desafio técnico durante a
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mobilizacdo e dissec¢do dessas estruturas. Em virtude disso,
em algumas situagdes pode-se optar por realizar apenas uma
drenagem dos cistos (cistoenterostomia). Entretanto, tal
escolha revela-se inapropriada, visto que a permanéncia do
epitélio biliar afetado pelo cisto de colédoco propicia 4 vezes
mais risco de desenvolver uma lesdo maligna em comparagdo
aos submetidos a ressec¢do.’? A permanéncia do epitélio
biliar no CC predisp&e ao risco de colangiocarcinoma em até
25% dos pacientes, valor significativamente superior ao risco
na populagdo em geral (0,02% a 0,03%).>* Tal possibilidade
reafirma a necessidade do direcionamento precoce de casos
suspeitos ou em dificuldades diagndsticas (a paciente levou
10 anos entre sintomas iniciais e tratamento definitivo)
de acometimento de estruturas biliares para centros
especializados no tratamento dos CCs, para a adequada
conduta terapéutica.
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