
FornyFornyFornyFornyForny
Cisto de colédoco na infância: revisão de 30 casos 331

Rev. Col. Bras. Cir. 2014; 41(5): 331-335

Artigo OriginalArtigo OriginalArtigo OriginalArtigo OriginalArtigo Original

Cisto de colédoco na infância: revisão de 30 casosCisto de colédoco na infância: revisão de 30 casosCisto de colédoco na infância: revisão de 30 casosCisto de colédoco na infância: revisão de 30 casosCisto de colédoco na infância: revisão de 30 casos

Choledochal cyst in childhood: review of 30 casesCholedochal cyst in childhood: review of 30 casesCholedochal cyst in childhood: review of 30 casesCholedochal cyst in childhood: review of 30 casesCholedochal cyst in childhood: review of 30 cases

DANIELLE NUNES FORNY1; SAULO MARCOS REBELLO FERRANTE2; VINÍCIUS GOMES DA SILVEIRA,TCBC-RJ2; IVONETE SIVIERO2; VERA LUCIA ANTUNES

CHAGAS3; IVENS BAKER MÉIO2

R E S U M OR E S U M OR E S U M OR E S U M OR E S U M O

ObjetivoObjetivoObjetivoObjetivoObjetivo: analisar e discutir os dados clínicos, o diagnóstico e tratamento de uma série de pacientes portadores de dilatações císticas do

colédoco de um hospital pediátrico brasileiro. MétodosMétodosMétodosMétodosMétodos: foram analisados 30 pacientes tratados no Instituto de Pediatria e Puericultura

Martagão Gesteira da Universidade Federal do Rio de Janeiro durante 23 anos, com análise estatística de dados epidemiológicos,

manifestações clínicas, diagnóstico, tratamento e evolução pós-operatória. ResultadosResultadosResultadosResultadosResultados: foi observada marcada predominância do sexo

feminino (73,4% dos casos), sendo o diagnóstico feito na primeira década de vida em 90% dos pacientes. A manifestação clínica mais

prevalente foi a icterícia (70% dos casos) e a tríade clássica do cisto de colédoco não foi observada. A ultrassonografia abdominal foi o

primeiro exame de imagem realizado, demonstrando sensibilidade de 56,6%, com definição diagnóstica em 17 crianças. Dois pacientes

(6,6%) tiveram diagnóstico pré-natal. Todos os pacientes foram submetidos a tratamento cirúrgico, sendo a ressecção do cisto com

hepaticojejunostomia com Y de Roux realizada em 80% dos casos. A incidência de complicações pós-operatórias foi 13,3% e a taxa de

mortalidade foi 6,6%, ou seja, dois pacientes com diagnóstico de doença de Caroli. ConclusãoConclusãoConclusãoConclusãoConclusão: a não observação da tríade clássica do

cisto de colédoco nos pacientes avaliados sugere que a sua incidência seja menor que a relatada na literatura médica mundial. O

tratamento cirúrgico dos cistos de colédoco, com sua ressecção e anastomose bíleodigestiva é seguro, mesmo em crianças pequenas.

DescritoresDescritoresDescritoresDescritoresDescritores: Cisto do Colédoco. Icterícia. Ducto Biliar. Anastomose em Y de Roux.     Colangiocarcinoma. Criança.
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INTRODUÇÃOINTRODUÇÃOINTRODUÇÃOINTRODUÇÃOINTRODUÇÃO

Os cistos de colédoco consistem em anormalidades
 congênitas, com dilatações das vias biliares intra e/

ou extra-hepáticas. Sua ocorrência é de 1:100.000 a 150.000
nascidos vivos no Ocidente e 1:1000 na Ásia1. São mais co-
muns no sexo feminino na proporção de 3 a 4:11,2. Embora
possa se manifestar somente na idade adulta, cerca de 60%
dos casos são diagnosticados na primeira década de vida3. O
método diagnóstico mais utilizado é a ultrassonografia. Atu-
almente o tratamento preconizado é a ressecção do cisto ou,
quando tecnicamente difícil, de sua mucosa devido ao alto
risco de malignização tardia1,4. Apesar de sua baixa incidên-
cia, o cisto de colédoco deve ser pesquisado em crianças com
sintomatologia sugestiva, evitando o desenvolvimento de cir-
rose biliar ou neoplasia de vias biliares.

Apresentamos uma série de 30 pacientes, discu-
tindo dados epidemiológicos, classificação anatômica,
métodos diagnósticos e terapêutica, correlacionando esses
dados com a evolução e literatura.

MÉTODOSMÉTODOSMÉTODOSMÉTODOSMÉTODOS

Foi realizada análise retrospectiva de 30 pacien-
tes com diagnóstico de cisto de colédoco atendidos no

Serviço de Cirurgia Pediátrica do Instituto de Pediatria e
Puericultura Martagão Gesteira (IPPMG), da Universidade
Federal do Rio de Janeiro (UFRJ), num período de 23 anos.
De um grupo inicial de 35 pacientes, cinco foram excluí-
dos. Os critérios de exclusão foram: divergência de dados
(um paciente), transferência para outra unidade hospitalar
para tratamento cirúrgico (um paciente) e acompanhamen-
to pós-operatório insuficiente (menos que três consultas
ambulatoriais – três pacientes). Como critérios de inclusão
no estudo foram considerados pacientes de ambos os se-
xos, com idade entre um mês e 13 anos incompletos, tra-
tamento cirúrgico realizado pelo Serviço de Cirurgia
Pediátrica do IPPMG e comparecimento a pelo menos três
consultas de pós-operatório.  Foram analisadas as princi-
pais manifestações clínicas, idade em que foi feito o diag-
nóstico, exames complementares, procedimentos cirúrgi-
cos empregados, complicações, classificação anatômica dos
cistos, histopatologia hepática e dos cistos ressecados e a
evolução pós-operatória, com avaliação estatística descri-
tiva, por cálculo de média, mediana, desvio padrão e per-
centagem.
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Pesquisa do Instituto de Puericultura e Pediatria Martagão
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RESULTADOSRESULTADOSRESULTADOSRESULTADOSRESULTADOS

Oito pacientes (26,6%) eram do sexo masculino
e 22 (73,4%) do sexo feminino. A média de idade do apa-
recimento dos sintomas foi 37,5 meses (± 28,2), com me-
diana de 31,5 meses, variando entre 4 a 100 meses.

A manifestação clínica mais comum foi a icterí-
cia, em 70% dos casos (21 pacientes), seguida por dor
abdominal, presente em 46,6% dos pacientes (14 casos).
Colangite aguda esteve presente em uma criança (3,3%).
Quatro crianças (13,3%) estavam assintomáticas na pri-
meira avaliação cirúrgica: duas apresentavam diagnóstico
pré-natal, por ultrassonografia obstétrica, e duas foram
avaliadas por hepatomegalia. Um paciente apresentou
massa abdominal palpável (3,3%) (Figura 1). A tríade clás-
sica do cisto de colédoco (dor abdominal, icterícia e massa
palpável) não foi observada.

A ultrassonografia (USG) abdominal foi feita nos
30 pacientes. Destes, somente 17 tiveram o diagnóstico
confirmado nesta primeira avaliação, demonstrando uma
sensibilidade de 56,6% nessa amostra. Nos demais exa-
mes, os diagnósticos foram variados: coledocolitíase (2),
cisto de cabeça de pâncreas (1), pseudocisto de pâncreas
(1), hepatomegalia (1) e ascaridíase de via biliar (1). Em
sete pacientes, foi observada dilatação ou ectasia
coledociana, sem ser caracterizada como cisto de colédoco.
Dois pacientes tiveram diagnóstico, por ultrassonografia pré-
natal, no terceiro semestre de gestação. A confirmação
ecográfica foi feita no primeiro e 23o meses de vida.

Em cinco pacientes foi indicada a realização de
tomografia computadorizada (TC) de abdome, demons-
trando dilatação coledociana em três, com diagnóstico em
duas, conferindo sensibilidade de 40 % ao método. A res-
sonância nuclear magnética (RNM) foi empregada em nove
pacientes, sendo diagnóstica em todos os casos, demons-
trando sensibilidade de 100%. Foi indicada após a realiza-

ção de USG abdominal em sete casos e a TC de abdome
em dois. Em um paciente o diagnóstico radiológico foi fei-
to a partir de colangiografia percutânea e outro por
colangiografia venosa.

A média de idade do diagnóstico foi 47,4 meses
(± 36,7), variando entre um e 129 meses, com mediana
de 36,5 meses. Noventa por cento dos pacientes tinham
menos de dez anos de idade. Os 30 pacientes foram sub-
metidos a tratamento cirúrgico, na média de idade de 50,2
e mediana de 40,5 meses (± 38), variando entre três e 130
meses. O intervalo médio entre o diagnóstico e o trata-
mento cirúrgico foi 2,9 meses.

O cisto de colédoco tipo I, segundo classificação
de Alonso-Lej5, modificada por Todani6, foi observado em
93,4% dos pacientes (28 pacientes), seguido pelo cisto tipo
V (doença de Caroli, difusa) em 6,6% (dois pacientes).

Em 24 pacientes (80%) foi realizada ressecção
do cisto de colédoco e hepaticojejunostomia em Y de Roux.
Em cinco pacientes (16,6%) foi empregada a técnica de
Lilly, com ressecção da mucosa coledociana e
hepaticojejunostomia em Y de Roux. Em um paciente com
diagnóstico de doença de Caroli foi realizada somente
biopsia hepática (Tabela 1).  A retirada de tecido hepático
para análise histológica foi realizada em 23 pacientes da
série (76,6%).

Quatro pacientes (13,3%) apresentaram compli-
cações pós-operatórias imediatas: um apresentou
coleperitôneo devido à deiscência parcial da anastomose
bileodigestiva, que foi reoperado, evoluindo satisfatoria-
mente; e três pacientes, colangite aguda, sendo que dois
tinham doença de Caroli.

Oito pacientes (26,6%) apresentavam fígado
com aspecto cirrótico, macroscopicamente, à laparotomia.
Nenhum dos cistos excisados apresentava degeneração
maligna ou metaplasia ao exame histopatológico. Noven-
ta por cento das biópsias hepáticas demonstraram anor-

Figura 1 Figura 1 Figura 1 Figura 1 Figura 1 - Manifestações clínicas.
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malidades estruturais microscópicas, sendo que a fibrose
hepática foi a mais frequente, presente em 45,4% das
amostras, incluído as duas pacientes que tiveram diagnos-
tico pré-natal. A cirrose foi observada em 13,6%. Dois exa-
mes anatomopatológicos foram normais (Tabela 2).

O tempo médio de acompanhamento pós-ope-
ratório foi 35,1 meses (± 30,4), variando entre três e 104
meses. Neste período, dois pacientes com doença de Caroli
evoluíram para óbito, demonstrando mortalidade de 6,6%
nessa série. Vinte e oito pacientes apresentaram boa evo-
lução clínica, se mantendo anictéricas, sem sinais de
disfunção hepática e com desenvolvimento adequado para
a idade.

DISCUSSÃODISCUSSÃODISCUSSÃODISCUSSÃODISCUSSÃO

Os cistos de colédoco são malformações congê-
nitas das vias biliares que representam grande desafio di-
agnóstico e terapêutico para o cirurgião pediatra, sendo
necessário alto grau de suspeição e investigação etiológica
eficiente para o correto diagnóstico e instituição de um
tratamento adequado. O tratamento deve consistir de
ressecção da porção dilatada da via biliar extra-hepática
com reconstrução por hepaticojejunostomia em Y de Roux.
Quando a dilatação intra-hepática é muito extensa, o trans-
plante hepático é uma alternativa.

A observação da predominância dos pacientes
do sexo feminino nessa amostra, consistindo de 73,4% dos
estudados, é compatível com outros estudos realizados
sobre cistos de colédoco1,5,6. A idade em que o diagnóstico
foi firmado, estando a maioria dos pacientes na primeira
década de vida, concorda com outros relatos3,7, onde 80%
dos casos são diagnosticados antes dos dez anos de vida,
sendo que somente 25% dos cistos de colédoco são vistos
no primeiro ano de vida2.

Não há consenso, na literatura, sobre a apresen-
tação clínica mais comum. Alguns autores3,8 acreditam que
a icterícia seja o principal sinal, semelhante ao resultado
obtido nessa amostra, entretanto outros artigos2,9 relatam
que a dor abdominal é o sintoma mais prevalente. Lilly
defendia que a icterícia deveria ser mais comumente ob-
servada em lactentes e dor abdominal em pacientes maio-
res, provavelmente por sua melhor capacidade de
verbalização10. Apesar de dor abdominal, icterícia e massa
abdominal palpável serem descritos como a tríade clássica
do cisto de colédoco5, não foi observada neste estudo, dis-

cordando de dados citados por outros autores3,7,11. Apesar
do conceito de que essa apresentação seria mais frequen-
te em crianças do que em adultos7, acredita-se que o diag-
nóstico precoce, na era atual, evitaria que o cisto de
colédoco sofra grande aumento de seu volume, justifican-
do a ausência de uma massa abdominal.

Atualmente, o diagnóstico pré-operatório do cis-
to de colédoco é feito principalmente pela USG, que tem
alta sensibilidade para o diagnóstico de doenças das vias
biliares12,13.  Foi o primeiro método complementar utilizado
nos 30 pacientes, porém, houve uma sensibilidade de ape-
nas 56,6% nessa amostra, sendo que um grande número
de exames foi feito por radiologistas não especializados
em doenças pediátricas. Este fato reforça a ideia de que,
tanto os clínicos e cirurgiões quanto os radiologistas neces-
sitam de amplo conhecimento dessa malformação para
que o diagnóstico seja estabelecido. O diagnóstico pré-na-
tal do cisto de colédoco é possível a partir do segundo
trimestre de gestação14, conforme observado em duas cri-
anças, devendo sempre ser confirmado após o nascimen-
to.

Apesar de a TC de abdome ter sido feita em
cinco pacientes, somente em dois o diagnóstico foi estabe-
lecido por esse método. A baixa sensibilidade se deve pro-
vavelmente à baixa resolução das imagens obtidas nos dois
primeiros pacientes avaliados, na década de 80, um com
suspeita de coledocolitíase e outro de cisto de cabeça do
pâncreas. Foram realizadas colangiografia percutânea e
venosa, respectivamente. Essas modalidades diagnósticas
não são mais utilizadas, já que puderam ser substituídas,
atualmente, por métodos radiológicos menos invasivos e
mais sensíveis1.  Por outro lado em todos os nove pacientes
submetidos à RNM, o diagnóstico foi corretamente firma-

Tabela 1 Tabela 1 Tabela 1 Tabela 1 Tabela 1 - Procedimentos cirúrgicos.

Procedimento cirúrgicoProcedimento cirúrgicoProcedimento cirúrgicoProcedimento cirúrgicoProcedimento cirúrgico Pacientes (N)Pacientes (N)Pacientes (N)Pacientes (N)Pacientes (N) %%%%%

Hepaticojejunostomia em Y de Roux 24 80
Cirurgia de Lilly 5 16,7
Biópsia hepática (isolada) 1 3,3
Tota lTota lTota lTota lTota l 3 03 03 03 03 0 1 0 01 0 01 0 01 0 01 0 0

Tabela 2 Tabela 2 Tabela 2 Tabela 2 Tabela 2 - Alterações histopatológicas hepaticas.

Alterações histopatológicasAlterações histopatológicasAlterações histopatológicasAlterações histopatológicasAlterações histopatológicas NNNNN %%%%%

Fibrose hepática 10 45,4
Proliferação ductular 6 27,3
Colestase 5 22,7
Fibrose perisinusoidal 3 13,6
Cirrose 3 13,6
Fibrose com evolução para cirrose 2 9
Hiperplasia de células sinusoidais 2 9
Alterações mínimas 2 9
Normal 2 9
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do, demonstrando que este é um método diagnóstico mais
sensível para a avaliação de doenças do trato biliar do que
a TC15. Mais recentemente, a reconstrução tridimensional
da colangiopancreatografia por RNM permite melhor ava-
liação anatômica das vias biliares e pancreática. Outra ino-
vação é a colangioscopia virtual, que possibilita a explora-
ção radiológica pré-operatória das vias biliares16.

A hepaticojejunostomia em Y de Roux foi realiza-
da em 24 pacientes e a anastomose bileodigestiva associa-
da à ressecção da mucosa de revestimento do cisto, técnica
de Lilly, foi realizada em cinco pacientes. Nessa série, a
baixa incidência de complicações pós-operatórias e boa evo-
lução clinica confirmam que é tecnicamente possível a rea-
lização de anastomose bileodigestiva em crianças, de for-
ma segura, conforme já descrito17. Um paciente, com doen-
ça de Caroli, na década de 80, foi tratado com
hepaticojejunostomia em Y de Roux de forma paliativa, já
que não seria possível a realização de transplante hepático
naquele período. No outro paciente com o mesmo diagnós-
tico, devido à cirrose hepática avançada, optou-se somente
pela biópsia hepática, sem derivação bileodigestiva.

De acordo com a literatura médica1,3,5, os cistos
de colédoco do tipo I podem corresponder até a 95% de
todos os casos, corroborando com o demonstrado nessa
série, onde a maioria dos cistos (93,3%) era do tipo dilata-
ção fusiforme do ducto colédoco.

As complicações pós-operatórias observadas po-
dem ser consideradas pouco frequentes. A deiscência da
anastomose bileodigestiva não é frequente1,18, observamos
em somente um caso, que foi reoperado e teve boa evolu-
ção. A incidência de colangite pós-operatória foi 10%,
concordando com 8%19 a 10%20 relatados na literatura. A
maior incidência de colangite, nessa série, pode ser
explicada porque dois dos três pacientes afetados eram
portadores de doença de Caroli, que cursa com estase biliar,
aumentando a possibilidade de infecção. A incidência de
colangite nos pacientes com doença de Caroli pode che-
gar a 60%21.

Apesar de haver poucos relatos sobre as anorma-
lidades microscópicas do fígado dos pacientes com cisto de
colédoco, alguns estudos afirmam que, a maioria dos paci-

entes, mesmo aqueles com diagnóstico pré-natal ou opera-
dos no primeiro ano de vida, apresentam alterações nas
suas biópsias hepáticas, como resultado da obstrução biliar,
com proliferação ductular, fibrose e até cirrose hepática22-24,
concordando com os resultados obtidos, já que somente dois
exames histopatológicos hepáticos foram normais. Nem os
pacientes tratados antes de um ano de idade apresentaram
histologia hepática normal. Este fato reforça a necessidade
de diagnóstico e tratamento precoces para evitar maiores
danos ao parênquima hepático.

O acompanhamento pós-operatório demonstrou
que a taxa de mortalidade foi 6,6%, dois pacientes com
cistos do tipo V, maior do que os dados de Miyano et al.25,
com mortalidade nula em análise de 180 casos em 30 anos
e de Hung et al17, também sem mortalidade num grupo de
25 pacientes acompanhados por 20 anos. Esses autores
não relatam, em suas análises, os acometidos pela doença
de Caroli, que habitualmente evoluem para insuficiência
hepática, irreversível, quando não é possível a ressecção
do segmento acometido ou o transplante hepático26. Os
pacientes transplantados costumam ter boa evolução pós-
operatória, evitando o desenvolvimento de
colangiocarcinoma27.

Diante de todos esses dados é possível concluir
que a icterícia, na infância, deve continuar sendo um sinal
de alerta para malformações congênitas das vias biliares. A
falta de observação da tríade clássica do cisto de colédoco
nos pacientes avaliados sugere que sua incidência, na infân-
cia, seja menor do que a relatada na literatura médica mun-
dial. O tratamento cirúrgico dos cistos de colédoco, com sua
ressecção e hepaticojejunostomia é o tratamento de esco-
lha e seguro, mesmo em crianças pequenas. O diagnóstico
e o tratamento devem ser precoces, para evitar um maior
comprometimento do parênquima hepático, que é mais grave
dependendo do grau de obstrução e tempo de evolução.
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ObjectiveObjectiveObjectiveObjectiveObjective: To analyze and discuss the clinical data, diagnosis and treatment of a number of patients with cystic dilatation of the common
bile duct of a Brazilian pediatric hospital. MethodsMethodsMethodsMethodsMethods: We analyzed 30 patients treated at the Martagão Gesteira Institute of Pediatrics and
Child Care of the Federal University of Rio de Janeiro for 23 years ,with statistical analysis of epidemiological data, clinical manifestations,
diagnosis, treatment and postoperative outcome. ResultsResultsResultsResultsResults: We observed a marked female predominance (73.4% of cases), the diagnosis
being made in the first decade of life in 90% of patients. The most prevalent clinical manifestation was jaundice (70% of cases) and the
classic triad of choledochal cyst was not observed. Abdominal ultrasound was the first imaging examination performed, with a sensitivity of
56.6%, with diagnostic definition in 17 children. Two patients (6.6%) had prenatal diagnosis. All patients underwent surgical treatment,
cyst resection with Roux-en-Y hepaticojejunostomy being performed in 80% of cases. The incidence of postoperative complications was
13.3% and the mortality rate was 6.6%, ie two patients were diagnosed with Caroli’s disease. ConclusionConclusionConclusionConclusionConclusion: The non-observance of the
classic triad of choledochal cyst suggests that its incidence is lower than that reported in the medical literature. The surgical treatment of
choledochal cysts, with resection and bilioenteric anastomosis, is safe even for small children.

Key wordsKey wordsKey wordsKey wordsKey words: Choledochal Cyst. Jaundice. Bile duct. Anastomosis, Roux-en-Y. Cholangiocarcinoma. Child.
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