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Resumo

Introducdo: Quistos do colédoco sdo uma condicdo congénita caracterizada por
dilatagGes das vias biliares. Embora raras no mundo ocidental, com uma incidéncia de 1
em 100 000 a 150 000 nados vivos, sdo muito frequentes nos paises asiaticos. Existe um
importante risco de morbilidade e mortalidade associado a auséncia de tratamento, de
entre 0s quais o risco de transformacdo maligna. Assim, € essencial o diagnéstico

precoce seguido do tratamento cirurgico adequado e atempado.

Obijetivos: Neste estudo pretende-se apresentar a experiéncia do Servico de Cirurgia do

Hospital Pediatrico de Coimbra no tratamento de quistos do colédoco.

Metodologia: Realizou-se um estudo retrospetivo de todos os casos de quisto do
colédoco operados no referido Servico por excisdo total do quisto e
hepaticojejunostomia em Y-de-Roux desde 1 de outubro de 1989 a 31 de outubro de
2011. Colheram-se dados dos processos clinicos relativos a demografia, quadro clinico,
exames complementares de diagnostico, complicacBes peri e pos-operatdrias e
seguimento pds-operatério. Para apresentacdo dos resultados recorreu-se a mediana, e
limites minimo e méaximo para as variaveis numéricas e percentagens para sumarizar

dados demogréaficos.

Resultados: Analisaram-se um total de 12 casos. Onze pacientes (91,7%) eram do sexo
feminino. A mediana da idade de inicio dos sintomas, idade do diagndstico e idade com
que se realizou a cirurgia curativa foi, respetivamente, 2,4, 2,5 e 4,2 anos. Os sintomas
mais frequentes foram ictericia colestatica (n=5), dor abdominal (n=3) e massa
abdominal (n=1). Desenvolveram-se complica¢des decorrentes do quisto em 50% dos

casos: colangite (n=4), pancreatite (n=1), peritonite por rutura do quisto (n=1). Foram
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classificados de acordo com a classificacdo de Todani em tipo | (n=6) e tipo IV (n=6).
N&o houve mortalidade. N&o se detetaram alteragcdes malignas. A taxa de complicacOes
precoces foi de 16,7% (n=2) e de complicagdes tardias 9,1% (n=1). Apenas 1 dos 6
doentes com quistos do colédoco do tipo IV manteve dilatacdo persistente dos ductos

intrahepaticos apds ciurgia.

ConclusBes: O nosso estudo confirma a recomendacdo atual para excisdo total e
reconstrucdo por hepaticojejunostomia em Y-de-Roux para tratamento desta condicéo,
em detrimento da cistoduodenostomia outrora recomendada. A analise da nossa serie
corrobora outras séries pediatricas relativamente a baixa morbilidade ap6s o tratamento
cirargico referido e a resolucdo pos-operatoria precoce da dilatacdo dos ductos

intrahepéticos presentes no quisto do colédoco do tipo IV-A.

Palavras-chave: quisto do colédoco; hepaticojejunostomia em Y-de-Roux; dilatacdo

intrahepatica; congeénito; tipo | e tipo 1V-A da classificacdo de Todani

Abreviaturas: QC - quisto do colédoco; HJ - hepaticojejunostomia; RM — ressonancia

magnética; TC — tomografia computorizada

Kisa Christy-Ann Hyde Congo



Artigo Cientifico

Quistos do Colédoco em Idade Pediatrica
Abstract

Introduction: Choledochal cysts are congenital conditions characterized by dilatations of
the biliary tree. Although the incidence in western population is 1 in 100,000-150,000
live births, it is remarkably higher in Asian countries. There is an important morbidity
and mortality risk associated with the lack of treatment, namely the risk of biliary tract
malignancies. A prompt and accurate diagnosis of choledochal cyst, followed by

surgical management, is therefore essential.

Obijectives: The goal of this study was to review the experience of the Department of

Surgery of the Pediatric Hospital of Coimbra in the management of choledochal cysts.

Metodology: A retrospective review of every case of choledochal cyst undertaken at the
Pediatric Hospital of Coimbra by total cyst excision and Roux-en-Y
hepaticojejunostomy between October 1% 1989 and October 31* 2011. Data pertaining
to patient demographics, clinical presentation, imaging studies, post-operative
complications and long-term follow-up were collected from clinical patient files. In
order to present the results median with range were calculated from the numeric

variables and percentages were used to summarize demographic and practice data.

Results: A total of 12 cases was analyzed. Eleven patients (91,7%) were female. The
median age at onset of symptoms was 2.4 years, at clinical suspicion of choledochal
malformation was 2.5 years and at surgery of 4.2 years. The most common symptoms
were obstructive jaundice (n=5), abdominal pain (n=3) and abdominal mass (n=1).
Complications of the choledochal cyst developed in 50% of patients: colangitis (n=4),
pancreatitis (n=1), peritonitis due to cyst rupture (n=1). Cysts were classified according

to Todani’s classification in type 1 (n=6) and type IV (n=6). There was no mortality. No
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signs of malignant transformation were found. Early complications developed in 16.7%
(n=2) and late complications in 9.1% (n=1). Only 1 of the 6 patients with type IV cyst

showed persistent dilatated intrahepatic biliary ducts after surgery.

Conclusions: Our study confirms the current recommendation for total cyst excision and
Roux-en-Y hepaticojejunostomy reconstruction as definitive treatment of choledochal
cysts, as opposed to the cystoduodenostomy once recommended. Secondly, our study
findings documented a low post-operative morbidity rate and early postoperative
spontaneous extinction of the intrahepatic duct dilatation of the type IV-A choledochal

cysts, supporting previous studies findings.

Key-words: choledochal cyst; Roux-en-Y hepaticojejunostomy; intrahepatic dilatation;

congenital, Todani’s classification; type | and type IV-A
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Introducéo

Quistos do colédoco sdo uma condicdo congénita rara caracterizada por
dilatacGes Unicas ou mudltiplas, intrahepaticas ou extrahepaticas, da arvore biliar. A
doenca quistica da arvore biliar foi descrita pela primeira vez em 1723 por Vater e
Ezler, mas foi Douglas em 1852 que publicou a primeira descri¢do clinica completa de

uma paciente com quisto do colédoco. *

Embora a incidéncia na populacdo ocidental se estime estar entre 1 em 100.000 -
150.000 nados vivos, a incidéncia é marcadamente superior nos paises asiaticos onde se
verifica 1 em cada 1.000 nados vivos, dois tercos dos quais surgem no Japdao. Embora
possa manifestar-se em qualquer idade, cerca de 80% dos diagnosticos sdo feitos em
idade pediatrica. > O sexo feminino é o mais frequentemente atingido, numa proporco

de 3-4:1.72

Embora a sua etiologia permaneca desconhecida, ao longo do tempo foram
propostas numerosas teorias. De acordo com Babbit (1969)%, a dilatacdo seria
secundaria a uma anomalia da juncdo dos ductos pancreético e biliar comum (teoria do
“longo canal comum”) que permitiria o refluxo de secregdes enzimaticas pancreaticas
que levariam a inflamacdo e deterioracdo mural. Tsang et al (1994) * propdem que a
dilatagdo seja secundaria a estenose obstrutiva congénita de um segmento do ducto
biliar comum. Outra teoria defende que anormalidades na proliferacdo das células
epiteliais dos ductos biliares primitivos resultam em dilatacdo durante o periodo de
canalizacdo.® Por outro lado, os quistos do colédoco estdo associados a outras anomalias
do desenvolvimento sugerindo ainda outras hipoteses etioldgicas envolvendo

malformacdes embrioldgicas.
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As manifestacdes clinicas dependem da idade de inicio e, dada a sua
inespecificidade, o diagnostico de quisto do colédoco pode ser dificil. Em idade lactente
geralmente manifesta-se por ictericia obstrutiva, associada ou ndo a hepatomegalia, ou
massa palpavel. Apo6s o primeiro ano de idade o quadro clinico é geralmente dominado
por dor abdominal ou quadro de ictericia obstrutiva. Nos adultos as manifestagdes

clinicas refletem, geralmente, alguma complicagéo associada. °

Os quistos do colédoco sdo mais comummente classificados de acordo com o
sistema de classificacdo de Todani (fig.1). Este divide-os, de acordo com critérios
anatomicos, em 5 grupos: Tipo | — dilatacdo quistica ou fusiforme do colédoco; Tipo 1l
— diverticulo do colédoco; Tipo Il — coledocolcelo; Tipo IV — mdlitplas dilatacGes da
via biliar extrahepatica ou extra e intrahepética; Tipo V — maulitplas dilatacbes
intrahepaticas (doenca de Caroli).® O tipo | representa 50 a 80% dos casos e o tipo 1V
apresenta uma incidéncia variavel em diferentes séries, que pode ir de 5% a 83%. "®
Existem atualmente outros sistemas de classificacdo em desenvolvimento, uma vez que
alguns autores consideram que a classificacdo de Todani estd desatualizada, tem

reduzido interesse clinico e por isso deve ser substituida. °
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Fig. 1.Classificacéo de Todani (figura reproduzida de ?)
(A) Tipo-1A dilatacéo quistica do colédoco.

(B) Tipo-IB dilatacéo focal segmentar do colédoco.

(C) Tipo-IC dilatacéo fusiforme do colédoco.

(D) Tipo-11 diverticulo do colédoco.

(E) Tipo-111 coledocolcelo.

(F) Tipo-IVA dilatagdes da via biliar intrahepética e extrahepatica.

(G) Tipo-1VB multiplas dilatagdes da via biliar extrahepatica.

(H) Tipo-V doenca de Caroli: multiplas dilatagdes da via biliar intrahepética.

O risco de morbilidade e mortalidade associado a falta de tratamento do quisto
do colédoco esta bem documentado na literatura. As complicagdes dai decorrentes sao,
entre outras, colangite recorrente, pancreatite aguda recorrente, coledocolitiase,
perfuracdo e transformacdo maligna. O diagnostico e tratamento de um quisto do

colédoco antes dos 10 anos de idade reduzem significativamente o risco geral de
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malignizacdo de 10% para 0,7% *°. Assim, é essencial o diagndstico precoce seguido do

adequado e atempado tratamento cirirgico, ou mais raramente endoscopico.

O diagndstico de quistos do colédoco ndo se baseia apenas na clinica, sendo
suportado por técnicas imagioldgicas que permitem a visualizagdo da anatomia da
arvore biliar. A ecografia € normalmente o exame de primeira linha e pode permitir o
diagnostico pré-natal da patologia. Pode auxiliar-se a investigacdo recorrendo a técnicas
como a colangiografia intra-operatoria, colangio-ressonancia, tomografia computorizada
(TC) e colangiopancreatografia retrograda endoscopica (CPRE), sendo as duas Ultimas
menos utilizadas. Sempre que indicado e quando ndo existirem contraindicacdes, 0
tratamento recomendado sera excisdo total do quisto extrahepéatico e reconstrucao
bilioentérica por hepaticojejunostomia em Y-de-Roux. Embora esta abordagem nao
elimine completamente o risco de morbilidade tem demonstrado bons resultados e uma

melhoria significativa no prognostico.

O risco de complicacBes pds-operatorias tardias justifica a indispensabilidade de
um seguimento a longo prazo, particularmente no tipo IV-A que parece estar mais
associado a complicacdes tardias. ** No entanto, no caso do quisto IV-A, desconhece-se
se a persisténcia dos ductos biliares intrahepaticos dilatados realmente influencia os

resultados pos-operatérios.

Neste estudo pretendemos apresentar a nossa experiéncia no tratamento de
quistos do colédoco por excisdo total deste e reconstrucdo através de

hepaticojejunostomia em Y-de-Roux, ao longo de 22 anos.
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Material e Métodos

Realizou-se um estudo retrospetivo que abrangeu todos os pacientes pediatricos
com diagnostico de quisto do colédoco confirmado, tratados cirurgicamente por excisao
total do quisto e da via biliar extrahepética, incluindo vesicula biliar, e
hepaticojejunostomia em Y-de-Roux no Hospital Pediatrico de Coimbra, de outubro de

1989 a outubro de 2011.

A informacao foi obtida a partir da analise dos processos clinicos dos pacientes.
Foram colhidos dados relativos a demografia, quadro clinico de apresentacéo, resultados
dos exames complementares de diagndstico, avaliacdo laboratorial hepatica, tamanho e
avaliacdo morfologica do quisto, procedimentos cirurgicos, relatorios anatomo-
patoldgicos, complicacbes perioperatorias, duracdo do internamento pos-operatério e
seguimento  pos-operatorio. A informacdo imagioldgica pré-operatéria  foi
prospetivamente revista individualmente por dois imagiologistas (H.M. e S.B.). Foram
excluidos do estudo pacientes sujeitos a um tratamento definitivo diferente, submetidos
a cirurgia noutros hospitais que nao no Hospital Pediatrico de Coimbra e pacientes cujo
quisto do colédoco estava associado a atrésia das vias biliares. Analisaram-se um total

de 12 casos.

Este estudo foi realizado ap0ds aprovacao do projeto pela Faculdade de Medicina
da Universidade de Coimbra e no seu decorrer foram respeitadas as recomendacdes de

confidencialidade médica.
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Para apresentacdo dos resultados recorreu-se a estatistica descritiva e utilizaram-

se a mediana e limites minimo e méaximo para as variaveis numéricas e percentagens

para sumarizar dados demograficos. A estatistica foi feita recorrendo ao Statistical

Package for the Social Sciences (version 17.0; SPSS, Chicago, IL).

Resultados

Caracteristicas demograficas e clinicas da populagéo

Identificamos 12 criancas com diagnostico definitivo de quisto do colédoco

(QC) tratadas por excisao total do quisto e da via biliar extrahepatica e reconstrugdo por

hepaticojejunostomia em Y-de-Roux (HJ em Y-de-Roux) no referido hospital, num

periodo de 22 anos. As caracteristicas demogréficas e clinicas dos 12 pacientes

encontram-se na Tabela I.

Tabela I. Caracteristicas demogréficas e clinicas gerais dos 12 pacientes em estudo

p Sexo Apresentacdo Complic. Id. Inicio Id. Tipo  Diametro Id. Cirurgia
clinica pré- sintomas diagndstico QC QC excisao abdominal
operatdrias QC (anos) QC prévia
(anos)
1 F Massa Colangite 1,0 1,0 \Y 515 1,2 Cisto-
palpavel duodenostomia
2 F Dor abdm. Colangite 5,0 5,4 \Y 7,0 5,7 -
3 F Ictericia Colangite 1,0 1,0 v 0,9 11 -
4 F * *Colangite 14 14 \% 0,7 1.8 -
5 = ** **Peritonite 3,0 gie \Y 2,0 9,3 Laparotomia
explorative
6 M Dor abdm. 4,2 4,8 | 2,5 52 -
7 F Ictericia 1.8 1.8 I 34 1,8 -
8 F Ictericia 0,1 0,1 | 11 7,1 Reparacédo
atrésia duodenal
9 F Dor abdm. 6,9 [£5 I 3,0 7,6 -
10 F Ictericia - 6,8 6,8 \% 2,1 6,8
11 F Ictericia Colangite 3,1 3,2 | 0,8 33 -
Pancreatite
12 F Achado - 1,3 1,8 | 2,3 1,8
acidental

Id — idade, QC — quisto do colédoco, Complic.- complicag@es, F — feminino, M- masculino, Abdom.- abdominal

* apresentacdo clinica da doente foi quadro de colangite; ** apresentagdo clinica da doente foi quadro de peritonite
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Onze (91,7%) pacientes eram etnicamente portugueses e uma era portuguesa de
origem africana. Onze pacientes (91,7%) eram do sexo feminino e um (8,3%) era do
sexo masculino. A mediana da idade de inicio dos sintomas foi 2,4 anos variando de 0,1
a 6,9 e aguando do diagnostico de QC foi 2,5 anos variando de 0,1 a 9,3. A idade com

que se realizou a cirurgia curativa foi de 4,2 anos com uma variacao de 1,1 a 9,3.

Num dos pacientes o quisto do colédoco foi um achado acidental durante a
avaliacdo imagioldgica por uma situacao ndo relacionada. Todos o0s restantes pacientes
tiveram queixas clinicas antes do diagnéstico. Os sintomas predominantes do quadro de
apresentacdo clinica incluiam ictericia (n = 5), dor abdominal recorrente (n = 3), massa
abdominal (n = 1). Dois pacientes apresentaram como quadro inicial complicacGes

associadas ao QC, nomeadamente colangite e peritonite biliar por rutura do quisto.

Quadro clinico de
apresentagéo

[ Dor

[ (ctericia

[ Massa abdominal

M Colangite

[ Peritonite

[ Diagnéstico incidental

8,33%

8,33%
8,33%

Gréfico 1. Quadro clinico de apresentacao
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Trés dos pacientes acima referidos que se apresentaram inicialmente com
ictericia manifestaram quadro clinico de colangite ou pancreatite enquanto aguardavam
a cirurgia definitiva; a paciente que se apresentou com massa abdominal complicou com
colangite ap0s cistoduodenostomia, realizada como intervencdo curativa inicial. Em
suma, pré-operatoriamente, registaram-se episddios de complicagdes sérias em 6 casos

(50%).

Em todos os casos (n=12) realizou-se pelo menos 1 estudo imagioldgico, antes
da excisdo do QC. Realizaram-se ecografias abdominais pré-operatérias nos 12
pacientes, complementadas por colangio-RM (n=6), TC abdominal (n=1),

colangiografia intravenosa (n=1) ou colangiografia intraoperatdria (n=8).

Trés (25%) dos 12 pacientes tinham sido previamente sujeitos a cirurgia
abdominal, nomeadamente excisdo de diafragma duodenal por duodenoplastia de
Heineck-Miculicz (n=1), apendicectomia e drenagem biliar externa (em 2 intervengdes
por laparotomia) no contexto de perfuracdo de QC (n=1) e cistoduodenostomia como
intervencdo definitiva inicial para tratamento de QC (n=1). Todos os pacientes foram
sujeitos a excisdo total do quisto extrahepatico como intervencdo cirurgica definitiva
primaria, com exce¢do da paciente sujeita primariamente a cistoduodenostomia. Todas
as cirurgias excisionais foram realizadas por dois cirurgides pediatricos do referido
hospital (M.F.L. e A.R.). Consistiram na excisdo total da via biliar extrahepética,
incluindo vesicula biliar, por laparotomia. A reconstrucdo envolveu uma ansa jejunal de
30 a 40 cm em Y de Roux com anastomose larga ao nivel do ducto hepatico comum,

junto da confluéncia dos ductos hepaticos direito e esquerdo.
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Pré-operatoriamente, a associacdo de dilatacdo dos ductos biliares intra e
extrahepaticos (tipo IV-A na classificacdo de Todani) foi encontrada em 50% (n=6) dos
casos; os restantes 50% (n=6) apresentavam QC confinados a via biliar extrahepatica —
tipo I na classificacdo de Todani. Na figura 1 apresentamos a colangio-RM de uma das
doentes incluidas nesta série, que mostra um QC do tipo IV-A. A mediana do tamanho
do quisto, estimado pelos exames imagioldgicos, foi de 2,2 cm (variando desde 0,7 - 7

cm).

Avaliaram-se parametros analiticos bioquimicos, nomeadamente transaminases
(ALT e AST), fosfatase alcalina, gama-glutamil transpeptidase, bilirrubina total e direta.

Encontraram-se alteracOes laboratoriais bioquimicas em 42% (n=5) dos casos.

A mediana do tempo de internamento poés-operatorio foi de 8,5 dias, variando

entre 5 e 26 dias.

A duracdo do seguimento poés-operatorio variou de 0 a 22 anos, com uma
mediana de 9 anos. Onze dos 12 pacientes tiveram um seguimento superior a 2 anos e
realizaram analises bioquimicas hepéaticas e ecografias abdominais, no minimo,
anualmente. A outra paciente tem um curto seguimento p6s-operatério uma vez que a

cirurgia foi realizada 2 meses antes da concluséo deste estudo.

Das seis criangas com quisto do colédoco do tipo 1V, em 4 (66,7%) ocorreu
regressdo completa da dilatacdo intrahepatica, numa a dilatacdo persistiu
assintomaticamente num seguimento de 11 anos e noutra ocorreu dilatagdo transitoria

tardia, aos 7 anos de seguimento, vindo a desaparecer apos revisao da anastomose.
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Realizaram-se estudos anatomo-patologicos do quisto (n=12) e de amostras
hepéticas obtidas intraoperatoriamente (n=10). N&o se encontraram sinais de
malignidade no estudo dos quistos. O estudo das bidpsias hepaticas, disponivel em 10
dos 12 casos, revelou alteracdes em 33,3% (n=4): fibrose portal (n=3) e cirrose biliar

secundaria (n=1).

Figu ra 1. Colangio-ressonancia magnética de um QC tipo IV-A (classificacdo de Todani).

Seta preta — quisto do colédoco; seta branca — vias biliares intrahepaticas dilatadas.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino que aos 6 anos desenvolve um quadro de ictericia, acolia fecal, coldria e
prurido generalizado com 5 dias de evolugdo sem dor, febre ou vdmitos. Analiticamente apresentava aumento das
enzimas de colestase. Foi entdo transferida para o Hospital Pediatrico de Coimbra onde Ihe foi diagnosticado um QC
tipo IV-A. Procedeu-se entdo a excisdo total do quisto e hepaticojejunostomia em Y-de-Roux. Apés a cirurgia a

doente evolui favoravelmente, tendo tido alta apds 9 dias de internamento.
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Resultados pds-operatorios

Todas as criangas submetidas a cirurgia excisional por QC, no nosso hospital,

sobreviveram.

A morbilidade pds-operatoria global foi 25%.

Complicagdes precoces

Ocorreram complicacdes pds-operatorias precoces em duas pacientes (16,7%).
Ambas complicaram com fistula biliar de baixo débito. Numa, a fistula foi bem tolerada
e resolveu nos primeiros 15 dias pos-operatdrios, espontaneamente. Na outra crianga a
fistula biliar necessitou de encerramento cirtrgico 21 dias apds a primeira intervencao.
Na cirurgia confirmou-se uma pequena fuga biliar localizada anterolateralmente a
esquerda da anastomose hepaticojejunal que foi corrigida por ressutura. Apos a cirurgia

a paciente evoluiu favoravelmente.

Complicacdes tardias

Na analise de complicacdes tardias uma paciente foi excluida devido ao curto
tempo de seguimento (2 meses). Relativamente aos restantes pacientes, o tempo de
seguimento mediano foi 10 anos, variando entre 2 e 22 anos.

A taxa de complicagdes tardias foi 9,1% (n=1). Uma doente apresentou clinica
de colangite, 7 anos apds cirurgia de excisdo QC e HJ em Y-de-Roux. O cintigrama
com acido iminodiacético marcado com Tc 99™ mostrou estase biliar e a ecografia
revelou dilatagdo dos canais biliares com litiase a esquerda. Foi reoperada tendo sido
realizada ductoplastia hilar anastomotica, operagdo que consistiu numa incisdo ao longo

dos ductos biliares hepaticos direito e esquerdo permitindo a realizagdo de uma
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anastomose de boca mais larga. Esta paciente permanece assintomatica desde a

reoperacdo ha 4,6 anos.

TABELA I11. Resultados pds-operatérios

N %

Complic. p6s-operatdrias precoces

-fistula biliar 2 16,7
Complic. pos-operatdrias tardias

-estase biliar

-litiase via biliar principal 1 91

-colangite
Dilatagéo das vias biliares

-persistente 1 91

-temporaria 1 91
Reoperacéo 2 16,7
Mortalidade 0 O

N — nGmero de casos; %- percentagem de casos;
Complic. - complicagdes
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Discussao

O presente estudo apresenta a experiéncia do Servigo de Cirurgia Pediatrica do
Hospital Pediatrico de Coimbra na orientacdo e tratamento de doentes com diagnostico
de quistos do colédoco operados por exciséo total do quisto e hepaticojejunostomia em
Y-de-Roux e no seguimento destes doentes a longo prazo. Analisa também outros
aspetos comummente debatidos, nomeadamente, a etiologia, a frequéncia dos diferentes
tipos de QC e a evolucdo pos-operatoria da dilatagdo intrahepética dos quistos do

colédoco do tipo IV.

Nos 12 casos identificados incluimos uma paciente ja envolvida num estudo
anteriormente publicado que reportava a nossa experiéncia com 3 doentes sujeitos a

cistoduodenostomia como tratamento cirdrgico de QC. *2

Os nossos resultados confirmam a preponderancia feminina referida na

literatura.

Na nossa série a etiologia dos QC foi provavelmente congénita, no entanto
surgem duavidas relativamente a uma paciente que apresentou ictericia colestatica
transitoria com dilatacdo da via biliar extrahepatica, apds cirurgia de correcdo de

diafragma duodenal congénito.

Os doentes com QC foram, na sua maioria, sintomaticos. Muitos apresentaram
quadro clinico atribuivel a complicacbes do quisto, nomeadamente colangite,
pancreatite e perfuracdo do quisto, quer como quadro clinico de apresentacdo quer como
complicagdes episddicas enquanto aguardavam por cirurgia. No total, verificou-se uma

taxa de complicacdes pré-operatorias de 50%.
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Apenas um dos 12 pacientes, cujo diagnostico foi acidental, estava

assintomatico.

O nosso estudo inclui apenas os dois tipos de QC (I e 1V da classificacdo de
Todani) que possuem clara indicacdo para tratamento cirargico por excisdo do quisto
extrahepatico e reconstrucdo por HJ em Y-de-Roux. Nesta coorte limitada apresentamos
6 (50%) casos classificados como tipo | e 6 (50%) casos classificados como tipo IV-A.
Esta proporcdo 1:1 é muito invulgar, mas estd de acordo com a propor¢do encontrada
noutras séries pediatricas. *>** Como foi referido anteriormente, o QC mais frequente é
o tipo | da classificagdo de Todani, que representa até 80% de todos os casos.”> O
segundo mais encontrado € o tipo IV que surge numa proporcdo variavel, desde 5% a
83%."® Esta discrepancia pode ser atribuida aos critérios subjetivos e & variabilidade
individual na interpretacdo da informacdo anatémica na qual se baseia a classificacdo ou

em caracteristicas especificas da populacdo estudada.

No estudo destas lesdes, a ecografia abdominal tem um valor inquestiondvel. A
colangio-RM e a colangiografia intraoperatéria tém um papel importante no
planeamento da correcdo cirdrgica. A TC-abdominal tem utilidade limitada no contexto
pediatrico dada a reduzida taxa de malignizacdo que ocorre neste grupo etario.
Recomendamos o0 estudo colangiografico, quer por colangio-RM quer por
colangiografia intraoperatoria, em todos 0s pacientes para determinar a extensao da
doencga quistica e para pesquisar outras alteragcdes anatomicas, tais como canal comum

longo pancreatobiliar.

Nesta série a classificacdo dos QC em tipo | ou tipo IV foi baseada na

informacdo anatémica obtida tanto pela informagdo imagioldgica pré-operatoria, como
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por dados intraoperatdrios, incluindo colangiografia intraoperatéria e relatério cirdargico.
Para a realizacdo deste estudo, pediu-se reavaliagdo cega e individual dos resultados dos
exames imagioldgicos por dois radiologistas, cuja interpretacdo foi concordante.
Embora a avaliagdo tenha sido cega e concordante na classificacdo dos QC em tipo | ou
IV, ndo podemos assegurar a sua completa validade, dada a natureza retrospetiva do

estudo e a auséncia de critérios objetivos previamente definidos.

Visser (2004) afirma que a distin¢do entre tipo | e tipo IV, na classificacdo de
Todani, é arbitraria e artificial uma vez que os ductos intrahepaticos nunca séo
desprovidos de alteragdes.” O autor sugere ainda que o sistema de classificacdo
numeraria deve ser abandonado e o termo QC congénito deve ser reservado para
anomalias que condicionam a dilatacdo da via biliar extrahepatica associada a graus
varidveis de dilatacdo intrahepatica. As restantes condi¢cGes, nomeadamente tipos Il, 111
e V da classificacdo de Todani, devem ser designadas, na opinido deste autor,
respetivamente: diverticulo do colédoco, coledococelo e doenca de Caroli. No entanto,
de acordo com outros autores, os tipos | e IV deveriam ser considerados duas entidades

individuais e ndo deveriam ser orientadas como uma mesma patologia. *°

A recomendacéo de cistoduodenostomia como tratamento cirdrgico definitivo no
QC foi abandonada e ¢ hoje contraindicada. A recomendacao atual é a excisao precoce
do quisto de forma a evitar complicacdes sérias, como colangite recorrente, litiase biliar,
malignizacédo, entre outras. De acordo com a literatura, a malignizacdo ocorre a longo
prazo, em QC ndo excisados. No presente estudo, ndo se verificaram alteracOes
suspeitas de doenca maligna, quer pré-operatoriamente, quer durante o seguimento pos-

operatdrio a longo termo.
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Dois dos trés pacientes do nosso estudo anteriormente publicado®?, tratados por
cistoduodenostomia, foram posteriormente reoperados, tendo sido feita a excisdo total

do quisto extrahepatico e hepaticojejunostomia em Y-de-Roux.

Relativamente a evolucdo da dilatagdo dos ductos biliares intrahepaticos
constatada nos exames imagiologicos pré-operatérios, 5 dos 6 casos do nosso estudo
apresentaram ecografias abdominais “normais” no pds-operatério com total
desaparecimento da dilatacdo dos ductos biliares intrahepaticos; a restante paciente
manteve dilatacdo persistente dos ductos biliares intrahepaticos nas ecografias pds-
operatorias, embora se tenha mantido sempre assintomatica e sem alteracdes

laboratoriais sugestivas de colestase.

A resolucdo poés-operatoria da dilatacdo dos ductos intrahepaticos nos QC do
tipo IV-A é ainda um tema de debate. Segundo Ohi et al. (1985)%, e em concordancia
com 0s nossos resultados, a dilatacdo intrahepatica em criancas reduz apos cirurgia.
Num estudo recente de Hill et al. (2011) criancas com QC tipo IV-A, sujeitas a cirurgia,
apresentaram normalizacdo dos didmetros dos ductos, estvel durante os 10 anos de
seguimento naquele estudo. Estes autores sugerem que a dilatacdo dos ductos
intrahepaticos resulta do aumento mantido da pressao intrabiliar e ndo esta relacionado
com patologia quistica intrinseca dos proprios ductos. Assim, o tratamento cirurgico
convencional (excisdo do quisto e HJ em Y-de-Roux) é considerado, pelos autores,
como um metodo eficaz que invariavelmente reduz a pressdo intraductal/intrabiliar e
resolve a dilatacdo dos ductos intrahepéticos.™ Pelo contrario, Koshinaga et al. (2011)
apresentaram uma série de QC tipo IV-A em que 79% dos casos revelavam persisténcia

da dilatacdo dos ductos intrahepaticos ap6s cirurgia. *’
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Segundo Yamaguchi (1980) e Miyano (1996) observam-se complicaces pos-
operatérias em 15 a 20% dos doentes sujeitos a cirurgia, incluindo infecdo da ferida
operatéria, fistula anastomdtica, estenose da anastomose, colangite e litiase biliar.

Estima-se que esta Gltima ocorra em até 5% dos casos. ***8

Neste estudo, em termos de complicacdes pds-operatorias precoces observamos
dois casos (16,7%), descritos anteriormente nos resultados. Relativamente a
complicacdes tardias verificamos apenas um caso (9,1%). Sete anos ap0s a intervencéo
priméria, a crianca foi submetida a um novo procedimento cirirgico para revisdo da
anastomose. N&o foi encontrada estenose da anastomose, tendo sido feita uma

ductoplastia hilar, tal como recomenda Urushihara et al (2011) *°

Comparando a taxa de complica¢des pds-operatdrias observadas nesta série com
outra série pediatrica de um pais Ocidental, composta pelo mesmo numero de
individuos (Germani et al 2011) %, verificamos que tanto as complicagBes precoces,
como as tardias surgem numa propor¢do semelhante. Germani et al apresentam uma
casuistica de 12 doentes com diagndstico de quisto do colédoco do tipo I, com um caso

de complicacdes precoces e 2 casos de complicacdes tardias.

Associando a nossa experiéncia ao risco de complicacbes pds-operatorias
descrito na literatura, fundamentamos a imperativa necessidade de adequado

seguimento a longo prazo.

Foram encontradas alteracdes da histopatologia hepatica em 4 dos 10 pacientes
que tinham resultados disponiveis: 3 criangas com fibrose portal e 1 crianga com cirrose

biliar. Estas alteragdes ndo mostraram influéncia nos resultados pds-operatérios e as
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criangas mantiveram-se assintomaticas ao longo do seguimento, demonstrando que a

resolucdo da obstrucéo biliar pode suspender a progressao da lesdo hepatica.

Este estudo apresenta algumas limitagOes: reporta a experiéncia de um unico
centro de cuidados pediatricos terciarios; a composicdo da populacdo relativamente a
raca e etnia, entre outros aspetos caracteristicos, associado a pequena amostra
populacional estudada limitam a generalizacdo dos resultados a outras populacdes. No
entanto, os nossos resultados salientam caracteristicas importantes que justificam
consideracBes prognosticas nas criangas com quistos do colédoco sujeitas a tratamento

cirdrgico.

Conclusdes
Este estudo expande a literatura atual relativamente aos resultados em criancas

com quistos do colédoco.

Os resultados do nosso estudo confirmam a atual recomendacéo de tratamento
seguro e eficaz de QC do tipo | ou IV (classificagdo de Todani), por excisao do quisto
extrahepatico e hepaticojejunostomia em Y-de-Roux, em detrimento da

cistoduodenostomia outrora recomendada.

Por outro lado, a analise da nossa serie corrobora outras series pediatricas
relativamente a resolucao pds-operatoria precoce da dilatacdo dos ductos intrahepaticos

presentes no QC do tipo IV-A.
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Anexo

Outcomes of choledochal cysts with or without intrahepatic
involvement in children after extrahepatic cyst excision and
Roux-en-Y hepaticojejunostomy
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