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Resumo

O diagnéstico dos quistos do colédoco é feito na idade adul-
ta em 20-30% dos casos, com quadros clinicos variados.
Apresenta-se o caso dum homem de 46 anos com miiltiplos
episédios de colangite ao longo de quatro anos, a que se
associaram epigastralgias e perda ponderal nos ultimos
dois. Na colangiopancreatografia retréogada endoscoépica,
constatou-se quisto em comunica¢io com o colédoco, que se
encontrava estenosado na zona de transicfio. A cirurgia e o
exame anatomo-patologico da peca confirmaram o diagnos-
tico de quisto do colédoco.

A importancia do reconhecimento desta patologia rela-
ciona-se com as suas complicacdes, incluindo colangite, pan-
creatite e colangiocarcinoma. A patologia congénita das vias
biliares deve também ser incluida no leque de diagndsticos
diferenciais de quadros sindromaticos com inicio no adulto.

Summary

Choledochal cysts are diagnosed in adulthood in 20-30% of
cases, with several clinical pictures. The authors present the
case of a 46 years old male with several cholangitis episodes
over a four years period, accompanied by epigastric pain
and weight loss over the last two. An endoscopic retrograde
cholangiopancreatography showed a cyst communicating
with the common bile duct, with a stenosis in the transitio-
nal zone. Surgery was performed and the pathological exam
confirmed the diagnosis of a choledochal cyst. The impor-
tance of this diagnosis is related to its complications, inclu-
ding cholangitis, pancreatitis and cholangiocarcinoma.
Congenital disorders of the biliary tree must be considered
in the differential diagnosis, even in adults.
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INTRODUCAO

Os quistos do colédoco sdo dilatagdes quisticas que
envolvem as vias biliares extra-hepaticas, intra-he-
paticas, ou ambas. Sao entidades raras, cuja preva-
léncia varia entre 1 em cada 13 000 e 1 em cada 2
milhdes de nados-vivos, sendo mais frequentes na
populagdo asiatica e no sexo feminino (razdo femi-
nino/masculino 3-4:1) . A sua etiologia nao esta
completamente esclarecida, parecendo resultar de
anomalias congénitas na formacao dos ductos bilia-
res, ou a nivel da jung¢do biliopancreatica. O diagnos-
tico dos quistos do colédoco ¢ feito, geralmente, na
infancia, mas 20-30% dos casos manifestam-se ape-
nas no adulto, com quadros clinicos variados e
inespecificos @.

CASO CLINICO

Homem de raga eurocaucasiana, 46 anos, com histéria de
episodios recorrentes de febre, ictericia, coluria, acolia e
prurido nos ultimos 4 anos. Inicialmente, estes episodios
ocorriam 2 a 3 vezes por ano, com febre (temperatura
axilar: 38-39°C) de predominio vespertino, ictericia,
coluria, acolia e prurido generalizado, que regrediam
espontaneamente ao longo de 1 a 2 semanas. Os episo-
dios ndo eram acompanhados por dor abdominal. Nos
ultimos 2 anos, tornaram-se mais frequentes (1 a 2 vezes
por més) e passaram a ser acompanhados de epigastralgia
tipo cdlica, intensa, com irradiagdo em cinturdo e sem
factores de alivio ou agravamento. O doente referia tam-
bém perda ponderal de 8 kg (10% do peso habitual) ao
longo de 2 anos e astenia de agravamento progressivo.
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Figura 1 - Colangio-Ressonancia Magnética Nuclear: dilatacio das
vias biliares intra e extra-hepaticas e compressio da por¢ao termi-
nal do colédoco por formacio quistica.

Havia histéria de habitos alcodlicos de 150g etanol/d e
hébitos tabagicos de 12UMA até 2 anos antes, estando o
doente em abstinéncia desde entdo. Referia ainda
diagnostico de diabetes mellitus tipo 2 ha 2 anos, estando
medicado com um antidiabético oral. Nao havia outros
antecedentes pessoais ou familiares relevantes, nem
historia epidemioldgica de risco.

Cerca de 2 anos antes, recorrera a outro hospital, onde
realizara diversos exames complementares, desconhe-
cendo o diagnostico estabelecido. Fora submetido, desde
entdo, a 4 colangiopancreatografias retrogradas endos-
copicas (CPREs), com esfincterotomia e posterior colo-
cacdo/substituicao de endoproteses biliares (a tltima das
quais 4 meses antes). O doente era portador dos relatorios
destes exames, que referiam dilatacdo das vias biliares (VB)
intra e extra-hepaticas e compressao da por¢do terminal
da via biliar principal (VBP) por formagao quistica. Era
também portador de uma Colangio-Ressonancia Magné-
tica Nuclear (RMN), que era concordante com esta des-
cri¢do (Figura 1).

A entrada, apresentava-se emagrecido, anictérico, sem
estigmas de doenga hepatica cronica, apirético e com ten-
sdo arterial e auscultagdo cardio-pulmonar normais.
Apresentava hepatomegalia palpavel cerca de 2 cm
abaixo do rebordo costal inferior direito, de consisténcia
elastica, bordo rombo e superficie lisa, dolorosa a palpa-
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¢d0. Nao havia outras alteragdes no exame do abdomen
ou restante exame objectivo.

A avaliacdo laboratorial revelou hemograma e coagu-
lacdo dentro da normalidade, proteina C reactiva de
1,46 mg/dL (< 0,3), gama-glutamil transpeptidase de
179 UI/L (2-30) e restantes provas hepaticas normais.
Realizou uma tomografia axial computorizada (TAC),
que revelou ectasia das VB intra e extra-hepaticas, com
protese biliar no terco distal do colédoco. Evidenciava-se
ainda uma discreta hipodensidade da porgdo cefalica do
pancreas, compativel com processo inflamatdrio, ndo
existindo outras alteracdes. Uma vez que a protese fora
colocada ha mais de 3 meses, realizou-se CPRE.
Constatou-se volumosa procidéncia na 2% por¢ao duode-
nal, peri-papilar (Figura 2) e presen¢a de endoprotese bi-
liar, que se retirou. A colangiografia revelou volumosa
formagao quistica (cerca de 3 cm de diametro) com
comunicagdo com a porc¢ao terminal da VBP, que se
encontrava estenosada na zona de transicdo com o quis-
to, com dilatagdo a montante (Figura 3). Nao havia
alteragdes do ducto pancreatico. Nesta data ndo foi pos-
sivel colocar proétese biliar, ocorrendo, cerca de 24 horas
depois, quadro de colangite com choque séptico, com
necessidade de suporte dopaminérgico. As 72h, realizou
nova CPRE, com colocagdo de endoprotese biliar de
10 Fr/10 cm, havendo resolugdo do quadro clinico com a
drenagem biliar e antibioterapia. Para uma melhor ca-
racterizagdo da formagdo quistica, realizou-se ecoendo-
scopia, mas ndo foi possivel, por dificuldade técnica,
definir a parede do quisto.

Assim, colocando as hipéteses diagnodsticas de quisto do
colédoco (tipo II da classificagdo de Todani) versus quis-
to de duplicacdo duodenal, programou-se cirurgia electiva.
No acto operatério, constatou-se marcada dilatacdo do
colédoco, com quisto na sua porgdo terminal e
adenopatias retrocoleddcicas e retroduodenais. Foi fei-
ta colecistectomia e ressec¢do do colédoco extra-pan-

Figura 2 - Duodenoscopia: volumosa procidéncia na 2* por¢io duo-
denal, com fio-guia inserido na papila de Vater.
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Figura 3 - Colangiografia: volumosa formagfo quistica em comuni-
caciio com a por¢ao terminal do colédoco, com dilatacio a montante.

credtico, com anastomose hepato-jejunal em Y de
Roux. O pés-operatorio decorreu sem complicagoes.
O exame anatomo-patologico da peca operatoria revelou
quisto do colédoco (quisto de parede fibrosa revestido
por epitélio biliar) com inflamagao intensa, vesicula com
lesdes de colecistite cronica e ganglios reactivos.

O doente esta assintomatico dez meses apos a cirurgia.

DISCUSSAO

Embora a maioria das lesdes congénitas do aparelho
digestivo seja reconhecida na infancia, algumas nio sao
detectadas até a idade adulta, quer por permanecerem
assintomaticas, quer por originarem sintomas inespecifi-
cos, que dificultam o diagndstico. Numa revisdo de 17
casos de lesdes congénitas sintomaticas do tracto digesti-
vo em adultos, a duragdo média dos sintomas a data do
diagnostico era de 6,5 anos e um diagndstico pré-opera-
torio correcto so foi possivel em 35% dos casos ©.

No caso particular dos quistos do colédoco, a triade clini-
ca classica (ictericia, dor no quadrante superior direito do
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abdoémen e massa palpavel) surge com muito maior fre-
quéncia na infincia que na idade adulta, altura em que a
dor abdominal ¢ o sintoma mais frequente ®. A avaliagdo
laboratorial pode mostrar alteracdes discretas das provas
hepaticas e da amilase, mas também estas sao inespecifi-
cas. Em relacdo aos exames imagioldgicos, quer a
ecografia, quer a TAC podem sugerir o diagndstico, mas
este requer sempre uma colangiografia, seja ela obtida
por RMN, CPRE, ou por via percutanea.

Os quistos do colédoco sdo geralmente classificados,
segundo Todani, em 5 tipos @: o tipo I consiste na
dilatagdo sacular ou fusiforme de todo o canal hepatico
comum e do colédoco, ou de segmentos de cada, o tipo II
corresponde a diverticulos que se projectam da parede do
colédoco, o tipo III, ou coledococelo, ¢ uma dilatagdo limi-
tada a porcdo intra-duodenal do colédoco, o tipo IV con-
siste em multiplas dilatagdes das VB intra e extra-hepati-
cas e o tipo V, ou doenga de Caroli, corresponde a dila-
tagdes quisticas das VB intra-hepaticas. Quer na crianga,
quer no adulto, os tipos I (que corresponde a cerca de
80% dos casos) e IV sdo os mais comuns e o tipo II, a que
corresponde o caso descrito pelos autores, o mais raro
(cerca de 2% dos casos) .

A importancia dos quistos do colédoco reside nas suas
potenciais complicagdes, que incluem litiase biliar, pan-
creatite recorrente, colangite (que pode ser a primeira
manifesta¢do clinica no adulto, como no caso descrito),
cirrose biliar secundaria e colangiocarcinoma. Uma vez
estabelecido o diagndstico, a cirurgia, com excisdo do
quisto e hepatojejunostomia, ¢ a terapéutica de escolha,
diminuindo drasticamente o risco de complicagdes. No
entanto, ¢ essencial realgcar que estdo descritos casos
raros de carcinomas das VB intra-hepaticas que surgiram
mesmo apos cirurgia, todos eles em doentes com quistos
que envolviam a arvore biliar intra-hepatica .

Os principais diagndsticos diferenciais dos quistos do
colédoco sao os pseudoquistos pancreaticos (geralmente,
distinguiveis pela histéria clinica e exames imagioldgi-
cos) e os quistos de duplicagdo duodenal ©. Estes ultimos
sdo uma entidade congénita rara, que se caracteriza pela
presenca de uma estrutura geralmente esférica no lado
mesentérico da 1* ou 2% por¢do duodenal, com ou sem
comunicagdo com o lumen, cuja parede contem uma
camada de musculo liso e que ¢, normalmente, revestida
por epitélio duodenal "®. No adulto, as duplicagdes duo-
denais podem manifestar-se por obstru¢dao biliar e o
diagnostico diferencial definitivo com os quistos do colé-
doco so ¢ estabelecido histologicamente ©.

No caso descrito pelos autores, a sintomatologia ines-
pecifica levou a um atraso de diagndstico de 4 anos, que
poderia ter acarretado complicagdes graves. Os achados
da Colangio-RMN e das CPREs limitaram o diagnostico
diferencial a duas entidades clinicas, o quisto do colédoco
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e o quisto de duplicagdo duodenal, para as quais a tera-
péutica de primeira linha ¢ a cirurgia. Assim, programou-se
uma interveng¢ao curativa, que simultaneamente estabele-
ceu o diagnostico definitivo. Este caso realga a importan-
cia de se considerarem patologias congénitas no leque de
diagnosticos diferenciais no adulto.
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