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RESUMO

A doenga cistica das vias biliares € uma anomalia congénita que pode acometer as vias biliares
intra e/ou extra-hepaticas. A triade classica se apresenta como dor abdominal, ictericia e massa
abdominal. Entretanto, o diagndstico preciso é dificultado ja que essa triade se apresenta em
apenas um terco dos pacientes, e também pelas alteracGes laboratoriais serem inespecificas,
podendo sugerir inumeras doengas hepatobiliares. Métodos de imagem como a ultrassonografia
(US) e a colangiopancreatografia por ressonancia magnética (CPRM) sao indicados para o
diagndstico precoce dos cistos para evitar possiveis complicagbes, além de serem Uteis no plano
cirurgico. O relato de caso tem como objetivo a analise detalhada das condutas tomadas a partir
do quadro clinico apresentado, através da observag¢ao do prontudrio e entrevista a paciente. O
caso clinico descreve uma paciente adulta do sexo feminino, que se apresentou com dor em
hipocondrio direito, ictericia, nauseas e vOmitos. Os exames iniciais revelaram
hiperbilirrubinemia, e a abordagem diagndstica incluiu Tomografia de Abdome, US e
Colangiopancreatografia Retrégrada Endoscépica (CPRE), resultando no diagndstico de
colecistite cronica e colelitiase. Apds colecistectomia, desenvolveu bilioma infectado, tratado
com drenagem percutanea e intervengdo cirurgica. Subsequentemente, apresentou colangite,
sendo diagnosticada com doenga cistica das vias biliares do tipo IVa. Realizou drenagem biliar
combinada e recebeu alta com encaminhamento para acompanhamento cirurgico. Logo, o relato
de caso demonstra a complexidade do manejo desta condi¢do e a importancia de realizar a
investigacdo minuciosa para alcancar o correto diagnéstico a fim de fornecer o melhor
tratamento possivel e evitar maiores complicagdes.
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Cystic disease of the bile ducts type IVa: case report
ABSTRACT

Cystic bile duct disease is a congenital anomaly that can affect the intra- and/or extrahepatic
bile ducts. The classic triad presents as abdominal pain, jaundice, and abdominal mass.
However, accurate diagnosis is difficult as this triad is present in only one third of patients,
and also because laboratory changes are non-specific and can cause numerous hepatobiliary
diseases. Imaging methods such as ultrasound (US) and magnetic resonance
cholangiopancreatography (MRCP) are indicated for the early diagnosis of cysts to avoid
possible complications, in addition to being useful in the surgical plan. The case report aims
to analyze in detail the actions taken based on the clinical picture presented, through
observation of the medical records and interviews with the patient. The clinical case describes
an adult female patient, who presented with pain in the right hypochondrium, jaundice,
nausea and vomiting. Initial examinations revealed hyperbilirubinemia, and the diagnostic
approach included US Abdominal Tomography and Endoscopic Retrograde
Cholangiopancreatography (ERCP), resulting in the diagnosis of chronic cholecystitis and
cholelithiasis. After cholecystectomy, development of infected bilioma, treated with
percutaneous traction and surgical intervention. Later, he developed cholangitis, which was
caused by type IVa cystic disease of the bile ducts. He underwent combined biliary transfer
and was discharged with referral for surgical referral. Therefore, the case report demonstrates
the complexity of managing this condition and the importance of carrying out a thorough
investigation to reach the correct diagnosis in order to provide the best possible treatment
and avoid further complications.
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INTRODUCAO

Os cistos de colédoco, também conhecidos como malformacgdes congénitas das
vias biliares, podem ser caracterizados como dilatacdes cisticas desproporcionais e
anormais do canal biliar com localizacdo intra e/ou extra-hepatica (Battharai; Timilsina;
Khanal, 2023). A incidéncia é maior nas populacdes asidticas, com relatos de 1 em
13.000 criancgas afetadas, e também é mais prevalente em mulheres (3 a 4:1) (Jones et
al., 2021). Por volta de 80% dos casos sao detectados na infancia e apenas 20% sao
manifestados em adultos, possuindo uma apresentacdo mais rara e associada com
diversas complicagbes como: colangiocarcinoma, cirrose biliar secunddria, colangite,
formacdo de calculos, ruptura de cistos e ictericia obstrutiva (Battharai; Timilsina;

Khanal, 2023).

Tendo em vista as variacOes anatOmicas e estruturais observadas nesse tipo de
malformacdes, utiliza-se a classificacdo de Todani para diferencia-las, a qual divide os
cistos de colédoco em tipo | ao tipo V. O tipo mais comum é o |, seguido do IVa que é
caracterizado por multiplas dilatagcGes cisticas dos canais biliares intra e extra-hepaticos
(Battharai et al., 2023). A triade cldssica de apresentagdo da doenca é: dor abdominal,
ictericia e massa palpdavel no quadrante superior direito, entretanto, menos de 20% dos
pacientes apresentardo os trés achados (Albuquerque et al., 2020). A etiologia exata da
doenga permanece desconhecida, porém ja se sabe que em 30 a 70% dos pacientes
ocorre uma jun¢dao anémala do ducto pancreatico-biliar, no qual o ducto biliar comum
e a juncdo do ducto pancreatico ocorrem fora do duodeno, permitindo que ocorra um
refluxo de liquido pancreatico para a drvore biliar, resultando em lesdo enzimdtica da

parede ductal com consequente dilatacdo ductal (Soares et al., 2014).

O ultrassom de abdome é o método de escolha para se iniciar a investigacdo pois
nao é invasivo e identifica a natureza da massa abdominal e a presenca de dilata¢des
biliares, porém possui baixa sensibilidade (Pacheco et al., 2015). Por isso, outros exames
devem auxiliar no diagnéstico, como a tomografia computadorizada (TC) e a CPRM, a

qual possui alta sensibilidade, sendo considerada o padrdo ouro (Battharai; Timilsina;
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Khanal, 2023). Ademais, o tratamento padrdo dos cistos biliares é cirurgico e depende
da sua classificacdo. Logo, a opcao de tratamento recomendada para o tipo IVa é a
resseccdo completa do cisto com colecistectomia e reconstrucdo biliar (Battharai;

Timilsina; Khanal, 2023).

O relato de caso tem como objetivo a analise detalhada das condutas tomadas a
partir do quadro clinico apresentado, através da observacdo do prontudrio e entrevista
a paciente diagnosticada com Doenca Cistica das Vias Biliares do tipo 1Va, evidenciando
a importancia da investigacdo minuciosa e a complexidade do caso até alcancar o

correto diagnéstico.
METODOLOGIA

Os dados relatados foram obtidos por meio do acesso ao prontudrio médico da
paciente e entrevista a mesma. O estudo foi realizado no Hospital Dom Jodo Becker
localizado no municipio de Gravatai, estado do Rio Grande do Sul (refere-se a uma
instituicdo publica e privada, com atendimento no nivel tercidrio e administrada pela
Santa Casa de Misericordia de Porto Alegre). Os dados foram coletados entre o periodo

de agosto a novembro de 2023.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 38 anos, procurou atendimento em emergéncia
hospitalar em abril de 2023 e referia dor em pontada na regido do hipocéndrio direito,
com inicio subito ha cerca de 24 horas, sem fator desencadeante conhecido, evoluindo
com periodos de exacerbagdo dlgica (intensidade 6/10) e atenuacdo espontanea,
acompanhando-se de nduseas, vomitos e ictericia. Descricdo do exame fisico em
prontudrio compreende: “Bom estado geral, lucida e orientada, eupneica,
normocardica, afebril, ictérica +1/+4. Abdome flacido e indolor.” Exames laboratoriais
demonstravam leve hiperbilirrubinemia com predominio de fra¢cdao direta, sem outras
alteragdes dignas de nota.

A abordagem diagndstica seguiu-se com TC contrastada de abdome (Figura 1)
revelando dilata¢do das vias biliares intra e extra-hepaticas, bem como de colédoco (2,2
cm). Também foi realizada US de abdome (Figura 2) que reiterou achados da TC

acrescentando possivel presenca de calculo no terco médio do ducto colédoco. Ainda
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na US, a vesicula biliar apresentava-se normalmente distendida, de paredes finas e sem
sinais de litiase. Prosseguiu-se com a realizacdo de CPRE que demonstrou dilatacdo das
vias biliares sem defeitos de enchimento ou presenca de calculos em seu interior, com
aparente afilamento regular junto a papila. Trés dias apds, foi submetida a
colecistectomia videolaparoscépica, a qual permitiu constatar vesicula biliar de paredes
espessadas e infiltradas com aderéncias a 6rgdos adjacentes. O procedimento
transcorreu sem intercorréncia e a paciente recebeu alta em bom estado geral no 12 dia
do pds-operatério. O exame anatomopatoldgico da peca cirdrgica foi compativel com
colecistite cronica e colelitiase.

Dois dias ap0ds alta hospitalar, a paciente retorna a emergéncia com novo quadro
de dor em hipocondrio direito, agora com irradiacdo para dorso, carater lancinante,
progredindo insidiosamente desde leve a muito intensa (10/10). Notou-se agravar a
movimentac¢do e/ou a palpacdo local, sendo acompanhada de febre e calafrios. Ao
exame fisico, a paciente encontrava-se imoével no leito, manifestando dor a palpacao de
hipocondrio direito, sem sinais de peritonite, os exames laboratoriais evidenciaram
leucocitose e elevacdo de marcadores inflamatorios. Seguiu-se a realizacdo de nova TC
contrastada de abdome que demonstrou colecdo subfrénica e subcapsular hepatica.
Confirmou-se o diagndstico de bilioma infectado através da inser¢do percutanea de
cateter pigtail na topografia da colecao, com drenagem imediata de cerca de 500mL de
conteudo bilioso fétido.

Prosseguiu-se, juntamente a terapia antibidtica, lavagens diarias do cateter e
controle tomografico seriado da cole¢dao que, passadas duas semanas, demonstrava
pouca reducdo de volume em funcdo de loculagdo do bilioma infectado. Por esse
motivo, interviu-se com hepatotomia com drenagem de colegao e inser¢ao de dreno
abdominal em maio de 2023. A TC de controle em 30/05/2023 demonstrou importante
reducdo das colegdes, permitindo que em junho de 2023, a retirada do dreno abdominal
fosse efetuada e a paciente recebeu alta com orientagdes de completar curso de
antibiéticos em domicilio.

Em agosto de 2023, a paciente retorna novamente a emergéncia, com perda
ponderal de cerca de 20 kg desde a ultima alta, desta vez apresentava dor abdominal
predominante em regido epigastrica e hipocondrio direito acompanhada de sindrome

colestatica (ictericia, coluria, acolia e prurido), nduseas, vomitos e febre ha 2 dias. Os
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exames laboratoriais evidenciaram leucocitose e marcada elevagdo de bilirrubinas
(predominio da fracdo direta), gamaglutamiltransferase e fosfatase alcalina,
corroborando o diagndstico de colangite.

Seguiu-se investigacdo etioldgica com a realizacdo de CPRM (Figura 3A e 3B) que
demonstrou dilatacdo cistica das vias biliares intra e extra-hepdaticas com a presenca de
calculos nos segmentos intra-hepaticos e no colédoco distal, encerrando o diagndstico
de doenga cistica das vias biliares (classificagdo de Todani do tipo IVa) complicada com
coledocolitiase e colangite. Foi ainda, realizada drenagem biliar combinada através de
puncdo hepdtica percutanea e endoscdpica (técnica de "Rendez-Vous”). Recebeu alta
hospitalar em setembro de 2023 com encaminhamento para avaliacdo e

acompanhamento em servico de cirurgia do aparelho digestivo.

Figura 1. TC contrastada de abdome demonstrando dilatagdo das vias intra e extra-
hepdticas, além de dilata¢do do colédoco.

— o

Figura 2. US de abdome com possivel presenca de calculo no terco médio do ducto
colédoco.
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Figura 3A (coronal). CPRM com visualizagdo de dilatagao cistica das vias biliares intra e
extra-hepaticas e presenca de cédlculos nos segmentos intra-hepaticos, bem como no
colédoco distal.

Figura 3B (axial). CPRM em corte Axial, com visualizagcdo de dilatagao cistica das vias
biliares intra e extra-hepdaticas e presenca de cdlculos nos segmentos intra-hepaticos,
bem como no colédoco distal.

DISCUSSAO

Os cistos de colédoco sdo relativamente raros em paises ocidentais,
aproximadamente 1 caso a cada 100.000-150.000, entretanto, em paises asidticos,
como no caso do Japao, tém-se uma frequéncia de até 1 caso para cada 1.000 individuos
(Tommolino, 2020). Esses cistos biliares podem ocasionar dilatacdo da arvore biliar
tanto nas extensdes intra, quanto extra-hepdticas isoladamente ou em ambas ao
mesmo tempo (Tommolino, 2020). O ducto cistico normal mede entre 2 a 4 cm de
comprimento e varia de 1 a 5 mm de diametro, sendo que o didmetro do ducto cistico
>5 mm e <10 mm é considerado uma dilatacdo leve no contexto desta doenca (Sehgal

et al., 2021). A expansdo do didametro do ducto cistico nos pacientes acometidos por
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essa condicdo pode resultar em agudizacdo acentuada da angulacdo na juncdo do ducto
cistico com o ducto hepatico comum, o que pode contribuir com o redirecionamento de
enzimas refluxadas para o ducto cistico (Sehgal et al., 2021). A etiologia ndo estd bem
esclarecida, mas a mais aceita atualmente é a proposta por Babitts em 1969, a qual
afirma que os cistos de colédoco sdo causados por uma juncdo andmala do ducto
pancredtico e colédoco fora da parede duodenal, proximal ao esfincter de Oddi durante
o periodo embriondrio (de Albuquerque et al., 2020). Essa juncdo é acompanhada da
formacdo de um ducto comum de cerca de 15 mm e que gera refluxo das secrec¢des do
ducto pancreatico-biliar (de Albuquerque et al., 2020). Além disso, estudos de genGmica
e transcriptomica tém levantado a hipdtese de possiveis alteracdes genéticas associadas
aos tipos de apresentacdo da doenca (Ye; Lui; Tam, 2022). No tipo IVA (sera explicada
mais adiante a classificacdo estabelecida), tém-se indicios de anomalia cromossOmica
caracterizada por provavel microdelecdo no cromossomo 17q12 e, o gene HNF1B, como
candidato a gene atrelado a esse cenario (Ye; Lui; Tam, 2022).

As manifestacOes das altera¢Oes citadas anteriormente e o diagndstico é feito,
na maioria das vezes, ainda na infancia, entretanto, quando diagnosticadas em idade
adulta, o quadro decorre de sintomas e sinais mais avancados da doenca (Soares et al.,
2014). Os sintomas mais comumente observados em pacientes pediatricos sdo dor
abdominal, ictericia e massa no quadrante superior direito, também podem apresentar
em estdgios mais avangados: colangite, pancreatite, hipertensao portal e anormalidades
nos testes de fungdo hepatica sdo comuns e acredita-se que sejam resultado de uniao
anémala do ducto pancreatico biliar ou obstrugao por calculo (Soares et al., 2014). J3, as
apresentac¢des em adultos sdao incomuns e geralmente apresentam complicagdes como
colangite, desenvolvimento de calculos, ruptura de cisto, cirrose biliar secundaria,
ictericia obstrutiva e malignidade (colangiocarcinoma) (Bhattarai; Timilsina & Khanal,
2023). No caso da paciente em questdo, a apresentacdo das complica¢des foi
evidenciada dias apds a execucdo de colecistectomia videolaparoscépica. Apds o
procedimento cirdrgico houve o desenvolvimento de pancreatite, bilioma infectado e
posteriormente, colangite. Além disso, as caracteristicas clinicas se correlacionam com
o grau de elevacdo dos niveis de amilase biliar, os quais podem estar elevados em

pacientes com cistos de colédoco (Soares et al., 2014).
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Para realizar o manejo de pacientes com essa patologia em 1959, Alonso-LEJ et
al. dividiu as apresentacdes em trés tipos de acordo com a topografia da dilatacdo do
ducto biliar, propondo a primeira classificacdo dessa condicdo (Hoilat; Savio, 2023).
Todavia, em 1977, Todani et al. sugeriu uma modificacdo que adicionaria mais dois tipos
aos pré-estabelecidos (Hoilat; Savio, 2023). Apesar de novas modificacdes terem sido
propostas, a classificacdo de Todani et al. ainda é a mais utilizada na pratica clinica e
consegue guiar tanto as apresentagdes anatdmicas, quanto a conduta terapéutica a ser
tomada em cada um dos tipos (Bhavsar; Vora; Giriyappa, 2012).

A divisdo dos cinco tipos atribuidos a condicdo sdo: tipo | - consiste em dilatacao
cistica do ducto biliar comum e pode ser subdividida em: |A - dilatacdo cistica de toda a
arvore biliar extra-hepatica com juncdo pancreato-biliar anémala; tipo IIB envolve
dilatacdo cistica segmentar da arvore biliar extra-hepatica sem juncdo pancreato-biliar
anomala; tipo IC - Dilatacdo fusiforme de toda via biliar extra-hepatica (Hoilat; Savio,
2023). Tipo Il - envolve dilatacdo diverticular em qualquer extensdo do ducto extra-
hepatico (Hoilat; Savio, 2023). Tipo lll - compreende dilata¢do cistica intraduodenal do
ducto biliar comum distal. Tipo IV - também é subdividido em dois, sendo o IVA o
envolvimento de dilatagdes multiplas afetando tanto a arvore biliar intra-hepatica,
guanto a extra-hepatica; o tipo IVB acomete a arvore biliar extra-hepatica com multiplas
dilata¢des confinadas (Hoilat; Savio, 2023). J3, o tipo V, conhecido com doenga de Caroli,
acomete a arvore biliar intra-hepatica e acarreta em multiplas dilatagdes confinadas
(Hoilat; Savio, 2023). E importante citar que o tipo IVA é responsavel por 15 a 35% do
numero de casos de cistos de colédoco (Hoilat; Savio, 2023), o qual corresponde ao
referido relato, em que a presenca de dilatagdo cistica das vias biliares intra e extra-
hepaticas foi observada.

O diagndstico para a visualizagdo de dilatagdes anormais com o desfecho de
cistos de colédoco compreende exames de imagem, geralmente a US, por ser uma
técnica mais acessivel, acaba tendo importante papel na detecgdo dessas alteragdes
(Cazares; Koga; Yamataka, 2023). O US de abdome, segundo método empregado nesse
relato, reiterou achados imagéticos prévios acrescentando descricdo de imagem
compativel com calculo no terco médio do referido ducto, além de vesicula biliar
normalmente distendida, de paredes finas e sem sinais de litiase no seu

interior. Entretanto, além do ultrassom outros métodos também sdo empregados para
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esse fim, a TC permite a visualizacdo de dilatacdes nas vias intra-hepaticas e estruturas
adjacentes (Hoilat; Savio, 2023). A TC de abdome contrastada, primeiro exame de
imagem realizado, atestou dilatacdo das vias biliares intra e extra-hepaticas, bem como
de colédoco, mas nao possibilitou o apontamento da topografia. A CPRE consiste na
técnica com maior acurdcia para a deteccdo de cistos de colédoco, porém sua utilizacao
fica limitada devido as possiveis complicacdes no procedimento (Hoilat; Savio, 2023). A
CPRE, constatou dilatacdo das vias biliares sem defeitos, enchimento ou presenca de
calculos em seu interior, com aparente afilamento regular junto a papila. A CPRM é o
padrdo-ouro para o diagndstico da patologia em questdo com sensibilidade entre 90 a
100%, permite a constatacdo das dilatacdes nas vias biliares e possui vantagens tanto
por ndo ser um método invasivo (o que evita complicacdes pela manipulagdo local),
guanto pelo fato de nao utilizar radiacdo ionizante (Cannella et al., 2020; Hoilat; Savio,
2023). Sendo assim, a CPRM permite a determinacdo do diagndstico e a subclassificacdo
especifica para cada caso (Cannella et al., 2020; Hoilat & Savio, 2023). Contudo, esse
método de imagem citado anteriormente possui limitacdes de acesso e tempo para a
liberacdo do resultado, especialmente em regiGes com menor disponibilidade de
recursos em saude. No entanto, foi justamente apds a CPRM que o diagnostico final foi
estipulado.

A conduta terapéutica é definida a partir dos sintomas e sinais constatados, o
manejo é efetuado de acordo com a manifestacdo clinica e o tipo de patologia
evidenciada (Banks et al., 2018). A colecistectomia esta indicada no tipo IV, tendo em
vista a possibilidade de malignizagdo (Bhattarai; Timilsina; Khanal, 2023). As
complicagdes por colangite, quadro séptico e bilioma infectado requerem a utilizagcdo
de medicamentos antibidticos especificos, além de drenagem da area envolvida (Banks
et al., 2018). A pancreatite e outros disturbios associados podem ser manejados através
de ressuscitacdo volémica com solug¢do salina, inibidores da bomba de prétons,
antieméticos e analgésicos (Bhattarai; Timilsina; Khanal, 2023). Por fim, a alternativa
terapéutica padrdao atual para os tipos IV consiste na excisdo completa do cisto
juntamente com reconstrucdo biliodigestiva por Y de Roux, acrescidas de
hepaticojejunostomia ou hepatoduodenostomia, em alguns cendrios podem requerer

hepatectomia parcial até transplante hepatico (Pandit et al., 2020; Grover et al., 2021).
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No caso relatado hd o planejamento de abordagem cirdrgica para provavel transplante

hepatico.
CONSIDERACOES FINAIS

Portanto, o presente relato apresentou o caso de uma paciente diagnosticada
com cisto de colédoco do tipo 1Va, a qual necessitou de uma abordagem terapéutica
com varios procedimentos cirurgicos, incluindo colecistectomia, drenagem de bilioma
infectado e intervencao para colangite. Dessa forma, o diagndstico correto foi alcancado
por meio de exames de imagem, destacando a importancia da CPRM como padrdo-ouro.
Ademais, o caso clinico reforca a necessidade de uma abordagem multidisciplinar no
manejo dos eventos adversos, como neste caso das complicacdes advindas da
colecistectomia. Logo, o estudo revela a importancia de uma avaliacdo detalhada para
um caso complexo como este, destacando a relevancia de um diagndstico preciso e de
uma abordagem terapéutica individualizada para aprimorar os resultados clinicos dos

pacientes com doengas raras e multifacetadas.
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