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RELATODE CASO

Dilatacdo da via biliar e anomalia da juncao dos ductos colédoco e
pancredtico principal na crianca

Biliary tract dilatation and abnormal choledocho-pancreatic ductal junction in children

Uenis Tannuril, José Hugo Lins Pessoaz, Pedro Takanori Sakane3,
Manoel Ernesto Pecanha Goncalves3, Fabio Bedoni*

Resumo

Sado apresentadas nove criancas cujas idades variaram
entre 2 meses e 11 anos, com dilatacdo congénita da via
biliar extra-hepdtica, com ou sem acometimento intra-
hepético, e oito delas, submetidas a investigacdo radiol6-
gica, apresentaram anomalia da jungd@o entre o colédoco e
o ducto pancredtico principal. Forma-se assim um ducto
comum longo, antes da penetracdo na parede duodenal, o
que permite a passagem continua de suco pancreatico, rico
em enzimas proteoliticas, para a arvore biliar. Como con-
seqiiéncia, ocorre lesdo da parede dos ductos biliares,
substituicdo da camada muscular por tecido fibroso e
dilatacdo em intensidade e extensdo varidveis.

O sintoma clinico mais importante foi a dor abdominal,
acompanhada ou ndo de vdmitos ou ictericia do tipo
obstrutiva. Em apenas uma crianca, havia dilatagdo do
colédoco do tipo cistica, que se manifestou clinicamente
como massa palpdvel no hipocdndrio direito. Em oito
criangas, o diagndstico de dilatacdo da via biliar foi feito
pela ultrassonografia abdominal e, em um caso, por visu-
alizacdo direta durante laparotomia de emergéncia. O
diagnodstico de ducto comum longo foi confirmado pela
colangiopancreatografia endoscépica transpapilar, no pré-
operatdrio, ou pela colangiografia intra-operatéria. Em
apenas um caso, ndo foi feita investiga¢do radiolégica em
virtude das mds condicdes clinicas.

O tratamento de eleicdo, realizado nos nove casos, foi
a derivagdo bilio- digestiva em Y de Roux. O seguimento
tardio revelou que todas as criangas estdo bem, sem sinto-
mas relacionados com a doenca de base.

J. pediatr. (Rio J.). 1994; 70(6):359-364. dilatacdo congé-
nita do trato biliar, cisto de colédoco, canal comum colé-
doco- pancredtico.
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Abstract

Nine children aged between 2 months and 11 years,
who had congenital dilatation of extrahepatic biliary tract,
with or without intrahepatic dilatation, are presented. The
radiological studies performed in eight patients
demonstrated abnormal choledochopancreatico ductal
junction. Thus, a long common channel is formed out of the
duodenal wall, leading to a continuous reflux of pancreatic
juice into the biliary system, chronic inflammation of
biliary tract wall, fibrosis of muscular layer and finally
different types of dilatations.

The main clinical findings were upper abdominal pain,
vomiting, or obstructive jaundice. In only one child the
dilatation was cystic type and the clinical manifestation
was palpable abdominal mass. In eight patients the initial
diagnosis of biliary tract dilatation was made through
abdominal ultrasound and in one case by direct
visualization through emergent exploratory laparotomy.
The final confirmation of the presence of long common
channel was made by preoperative endoscopic retrograde
cholangiopancreatography or intraoperative cholangio-
gram. The radiologic investigation was not performed in
only one case due to bad clinical conditions.

The surgical treatment indicated to all cases was Roux-
en- Y hepatic- jejunostomy. The late follow up
demonstrated that all patients are well and assymptomatic.

J. pediatr. (Rio J.). 1994, 70(6):359-364: congenital biliary
tract dilatation, choledochal cyst, choledocho-pancreatic
common channel.

Introducao

A ultrassonografia abdominal, nos tltimos vinte anos,
tem permitido a detec¢do mais precoce das dilatacdes da
via biliar na crianca. Além disso, com a evolucdo da
endoscopia e com a introducdo de modernos aparelhos
adequados a crianga, tornou-se possivel a realizacdo da
colangiopancreatografia transpapilar para a melhor com-
preensdo dos aspectos anatdmicos e fisiopatoldgicos des-
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sas afecgdes.

O primeiro autor que formulou uma teoria fisiopatol6-
gica para explicar a ocorréncia das dilata¢des do colédoco
foi Babbit (1969, 1973 e 1981), que se baseou em estudos
anatomo-radiolégicos minuciosos da juncio bilio-pancre-
atica. Segundo este autor, a jun¢do andmala do colédoco
e do ducto pancredtico principal, formando um canal co-
mum longo antes da penetragdo na parede duodenal, é
responsavel pela continua passagem de suco pancreatico,
rico em fermentos proteoliticos, para o interior das vias
biliares. Como conseqiiéncia, ocorre lesdo da parede das
vias biliares, substitui¢do da camada muscular por tecido
fibroso e, finalmente, dilatagdo em intensidades e exten-
sdes varidveis.!3

A partir dessa teoria, surgiram varias outras publica¢des
confirmando a concomitincia de dilatag¢do de vias biliares
e anomalia da jungdo colédoco- pancredtica em criangas®
1T ¢ adultos.'? Okada, em duas publicacdes distintas, em
1981 e 1983, definiu esta afec¢do com o nome de “sindrome

do canal comum”.13:14

O presente trabalho constitui-se em relato de nove
criancas com dilatagdo das vias biliares, sendo que a inves-
tigacdo radiolégica, feita em oito delas, revelou a presenga
de canal comum longo. Em conjunto com a experiéncia da
literatura atual, algumas conclusdes puderam ser obtidas
quanto a padronizagdo de procedimentos diagndsticos e
terap€uticos em criancas com estas afecgdes.

Relato de Casos

As caracteristicas clinicas das criancas sdo apresenta-
das a seguir:

Caso1-R.H., 6 anos, sexo feminino, raca amarela. Com
quatro anos apresentou ictericia, coltria, anorexia e hepa-
tomegalia discreta. Os exames subsididrios revelaram dis-
creta elevacdo das transaminases no soro, e as provas de
diagndstico imunoldgico para hepatites virais foram nega-
tivas. Houve regressao espontanea do quadro ao fim de uma
semana, tendo sido considerado o diagndstico de hepatite
nio A nao B.

Sete meses apds, comegou a apresentar dores epigastri-
cas, pouco caracteristicas. Finalmente, houve intensifica-
cdo do quadro clinico, com ictericia obstrutiva e febre
elevada. Os exames laboratoriais sugeriam colangite (ele-
vagdo dos niveis de transaminases no soro, leucocitose com
neutrofilia e desvio para a esquerda), porém os niveis
plasmaticos de amilase e fosfatase alcalina eram normais.
O ultrassom de abdome demonstrou dilatagdo das vias
biliares extra-hepéticas.

Apds melhora da colangite, com antibioticoterapia
realizou-se colangiopancreatografia endoscépica transpa-
pilar, que revelou dilatacdo acentuada das vias biliares e
canal comum longo e afilado.

Cas02-TKO, 4 anos, feminino, raca amarela, proceden-
tede Belém (Pard). Apresentava dores epigdstricas intensas
e vomitos alimentares. O exame fisico ndo demonstrava
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anormalidades. Os exames laboratoriais (transaminases,
fosfatase alcalina, amilase e parasitolégico de fezes) reve-
laram-se normais. O exame ultrassonografico do abdome
demonstrou “dilatacdo de vias biliares extra-hepaticas e
presenca de massas no interior do colédoco sugestivas de
Ascaris”. A laparotomiarealizada em Belém revelou signi-
ficativa dilatacdo de hépato-colédoco com didmetro de
aproximadamente 15 mm. Feita coledocotomia, foi possi-
vel verificar a presencga de bile espessa e barro biliar, porém
auséncia de vermes. A colangiografia intra-operatéria con-
firmou a dilatag@o das vias biliares, ducto comum longo e
estreito (fig. 1). Foi colocado dreno de Kehr em T para
drenagem da via biliar, e encerrada a cirurgia. Com este
quadro, a paciente nos foi encaminhada. Foi re-operada

Figura 1 - Colangiografia intra- operatéria do caso 2. Observar
ducto comum longo e afilado (setas) resultante daunido
do colédoco com o ducto pancredtico principal. Dilata-
cdo de toda arvore biliar, intra e extra-hepatica.

vinte dias ap6s a primeira cirurgia.

Caso 3- INM, 3 anos, feminino, branca. Apresentou
quadro agudo de dores abdominais, pouco caracteristicas,
acompanhado de vOmitos biliosos. Submetida a laparoto-
mia em carater de urgéncia com diagnéstico de abdome
agudo inflamatdrio, constatou-se apenas que havia acentu-
ada dilatacdo das vias biliares extra-hepaticas. A cirurgia
foi encerrada, e a paciente nos foi encaminhada. A colan-
giopancreatografia endoscopica confirmou anomalia da
juncdo colédoco-pancredtica. Foi re-operada 35 dias apds
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a primeira cirurgia.

Caso 4- LKM, 2 anos, masculino, raca amarela. Apre-
sentou surto agudo de dores abdominais difusas em célica
com vOmitos alimentares. O exame ultrassonografico roti-
neiro revelou dilatagdo das vias biliares extra-hepéticas, e
a colangiopancreatografia endoscépica confirmou a pre-

Figura 2 - Colangiopancreatografia endoscépica pré-operatéria
do caso 4. Ducto comum longo (setas).

senc¢a de ducto comum longo (fig. 2).

Caso 5-LSB, 11 anos, masculino, branco. Apresentava
dores abdominais em coélica, com evolucdo em surtos,
havia dois anos, tendo sido submetido a trés exames ultras-
sonograficos anteriores sem conclusdo diagndstica. Final-
mente o quarto exame, realizado por profissional especi-
alizado em crianga, evidenciou dilata¢ao das vias biliares,
apds administracdo de refei¢do gordurosa. A colangiogra-
fia intra-operatdria revelou anomalia da juncdo colédoco-
pancredtica.

Caso 6- OLL, 8 anos, masculino, branco. Internado em
1976 com histéria de quatro surtos anteriores de ictericia
do tipo obstrutiva, com niveis de amilasemia normais. Ao
exame fisico, apresentava hepatomegalia discreta. Foi in-
dicada laparotomia para explorac¢do das vias biliares, pois
na época a ultrassonografia ndo era disponivel. A colangi-
ografia intra-operatdria, feita através da vesicula, demons-
trou dilatagdo de toda via biliar intra e extra-hepdtica,
interpretado na época como “doenga de Caroli”. No segui-
mento pds-operatdrio, 4 anos apds, acrianca se apresentava
assintomdtica. A andlise retrospectiva recente do caso
demonstrou claramente erro diagndstico e que havia ano-
malia da juncdo colédoco-pancredtica (fig. 3).

Caso 7- JGP, 1 més, masculino, branco. Na primeira
consulta pedidtrica de rotina, foi notada massa cistica no
hipocondrio direito. O exame ultrassonogréfico sugeriu o
diagnéstico de cisto de colédoco. Foi submetido a cirurgia
e o exame contrastado intra-operatério das vias biliares
confirmou anomalia na jung¢do colédoco-pancredtica e
ducto comum longo.

Caso 8- GB, 9 anos, feminino, branca. Aos dois anos,
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apresentou dor abdominal febre e ictericia obstrutiva, ten-
do sido diagnosticado hepatite ndo A ndo B, em virtude dos
exames soroldgicos revelarem-se negativos. Persistiu com
surtos esporddicos de dores abdominais e vOmitos. Aos
nove anos, teve outro quadro de dores abdominais, ictericia
obstrutiva e nivel normal de amilasemia. O ultrassom de
abdome revelou dilatacao das vias biliares intra e extra-
hepaticas, e a colangiopancreatografia endoscépica con-
firmou o diagndstico de ducto comum longo.

Caso 9 - JT, 2 meses, branco portador de cardiopatia
congénita complexa e hiperfluxo pulmonar grave. Com 1
més, foi submetido a cirurgia para cerclagem da artéria
pulmonar, com bom resultado funcional. Apesar de se
manter estavel do ponto de vista cardio-respiratdrio, come-
cou apresentar hepatomegalia, febre e ictericia do tipo
obstrutiva, o que motivou a realizacdo do exame ultrasso-
nografico abdominal que revelou dilatacdo das vias bilia-
res intra e extra-hepaticas (fig. 4). Em virtude das maés
condig¢des clinicas e do quadro infeccioso, julgou-se arris-
cada arealizacgdo da colangiopancreatografia endoscépica
e optou-se pelo tratamento cirtirgico. A laparotomia cons-
tatou-se grande dilatacdo de vias biliares extra-hepdticas,
com didmetro aproximado de 20mm. Em virtude das evi-
déncias intra-operatdrias quanto ao diagndstico e da con-
duta cirdrgica ébvia, julgou-se desnecessaria a realizacio
da colangiografia.

Todas as criancas foram submetidas a tratamento cirtr-
gico padronizado que constou de laparotomia transversa
supra-umbilical, exploragdo e dissec¢do da via biliar extra-
hepdtica, colecistectomia e anastomose bilio-digestiva
com al¢a jejunal em Y de Roux. Observou-se o cuidado de
ressecar a porg¢do distal do colédoco até o ponto de pene-
tracdo no pancreas. Assim, o ducto comum era deixado
intacto, ja que o mesmo se localiza no interior do parénqui-
ma pancredtico. Oito criangas apresentavam dilatacio fu-

Figura 3 - Colangiografiaintra-operatdriado caso 6, diagnostica-
do inicialmente como doenca de Caroli. Observar a
unido do colédoco com o ducto pancredtico principal,
formando um canal comum bastante alongado que
permite ampla comunicagéo entre os dois ductos.
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Figura 4 - Exame ultrassonograficodocaso 9. Dilatagdo acentu-
adadaviabiliar intra e extra-hepdtica.

siforme das vias biliares extra-hepdticas, com ou sem aco-
metimento da via biliar intra-hepdtica, e, em apenas um
caso (n27), a dilatagdo era do tipo cistica. Neste dltimo o
cisto foi ressecado, e a anastomose foi realizada com o
ducto hepéatico comum. Em nenhuma criancga, havia dila-
tacdo sacular da via biliar intra-hepética que sugerisse o
diagnéstico de doencga de Caroli, e nem havia alteragdes
macroscépicas do figado que justificassem a realizacio de
biépsia. Todos os pacientes apresentaram boa evolucio
pos-operatéria, sem complicagdes, e 0 seguimento tardio
revelou que todos estio assintomadticos.

Em todos os casos, com exce¢do do nimero 9, em que
ndo foi feita investigagdo radioldgica, as radiografias mos-
travam ductos comuns cujos comprimentos variaram entre
15 e 20 mm.

O exame andtomo-patoldgico da parede do ducto co-
lédoco revelou em todos os casos infiltrado inflamatdrio
inespecifico, com proliferacdo fibrosa e lesdo do revesti-
mento mucoso em intensidades varidveis.

Discussao

A anatomia da juncao do ducto colédoco e pancredtico
principal tem sido objeto de muita investigacio na tenta-
tiva de identificar mecanismos responsaveis pela ocorrén-
cia de diferentes afeccdes bilio-pancredticas na crianga.!”
3,7-9,19

Em estudos de necrépsia de individuos normais, veri-
ficou-se que em 85% dos casos, a unido do colédoco e do
ducto pancredtico principal resulta na formagdo de um
canal comum curto no interior da parede duodenal, sujeito
ao controle do esfincter de Oddi existente em torno da
papila duodenal maior. Na crianga normal, o comprimento
maximo do canal comum é de até 4 mm e no adulto 10mm. !>
A acdo do esfincter impede o refluxo de suco pancreatico
para a via biliar. Da mesma forma, esse mecanismo esfinc-
teriano previne a passagem de bile para os ductos pancre-
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aticos.

A livre passagem de suco pancredtico para as vias
biliares em criancas com ducto comum longo tem sido
comprovada em varios trabalhos, através dos altissimos
niveis de amilase dosados na bile colhida da vesicula biliar
durante o ato operatério para a realizagdo da anastomose
bilio-digestiva.!® Por outro lado, estudos em animal de
experimenta¢do demonstraram, através da anatomose do
ducto pancredtico com a vesicula biliar, que o refluxo de
suco pancredtico para a via biliar acarreta dilatagdes da
mesma, em decorréncia da agéo lesiva dos fermentos pan-
credticos sobre sua parede.!”-® Em trabalho recente, ficou
demonstrado que essa agao lesiva € o principal fator deter-
minante da dilatacdo da via biliar, pois o estudo histopa-
tolégico da parede da via biliar demonstra fendmeno infla-
matorio, ulceracdo da mucosa e substitui¢do da camada
muscular por tecido fibroso, conforme os casos aqui apre-
sentados. Além disso, estudos manométricos revelaram
que ndo ocorre aumento de pressdo no interior das vias
biliares em criancas com ducto comum longo!©, apesar das
imagens radiogréficas habitualmente sugerirem “esteno-
se” da porg¢do terminal do colédoco intra-pancreatico.

Outro aspecto a ser lembrado refere-se a influéncia do
refluxo de suco pancreético no desenvolvimento do adeno-
carcinoma de vias biliares. Este fato foi inicialmente rela-
tado por Kimurae cols em 1985, que observaram a incidén-
cia de 24,6% de carcinoma de vesicula em 65 adultos com
ducto comum longo, em comparagdo com 1,9% em 635
pacientes submetidos a colangiopancreatografia com duc-
to comum normal.!8 Mais recentemente, em uma série de
26 criangas com ducto comum longo, uma delas desenvol-
veu, dois anos apds a cirurgia, adenocarcinoma na parte
distal do colédoco justa-pancredtica deixada intacta.!® Por
esse motivo, na presente casuistica houve a preocupagao
em seressecar o colédoco distal até o limite onde nido ocorre
sangramento abundante, ou seja, o inicio da penetragdo no
parénquima pancredtico. Finalmente, a anomalia da jung¢do
colédoco-pancredtica tem sido apontada como um dos
fatores etiopatogénicos da atresia das vias biliares e hepa-
tite neo- natal.!®

De modo inverso, a passagem de bile para os ductos
pancredticos causa aumento de pressdo intra-luminar, esta-
se de suco pancredtico e surtos de pancreatite.aguda!* ou
pancreatite cronica,!® conforme relatado em publicagdes
anteriores. Na presente casuistica ndo foi comprovado
nenhum surto de pancreatite, provavelmente em decorrén-
cia da precocidade do diagndstico e tratamento.

A andlise dos casos permite algumas conclusdes prati-
cas. Inicialmente € interessante observar a alta incidéncia
de dilatacdo congénita de via biliar e ducto comum longo
em criancas daraca amarela (33,3% napresente casuistica),
fato este em acordo com a literatura. Uma pesquisa biblio-
grafica sobre o tema revela que a maioria dos trabalhos
publicados sdo provenientes da escola japonesa dada a alta
freqiiéncia da patologia naquele pafs.

Em relacdo ao diagndstico precoce, é importante lem-
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brar o valor da ultrassonografia feita por profissional espe-
cializado. Em criangas com dor abdominal de origem
desconhecida ou massa cistica papdvel no hipocdndrio
direito, o achado “dilatacdo das vias biliares” leva a inves-
tigacdo da causa, chegando-se ao diagnéstico através da
colangiopancreatografia endoscopica transpapilar (casos
1,3, 4 e 8), ouda colangiografia intra-operatdria. (casos 2,
5,6¢7). Certamente, no passado, quando a ultrassonografia
ndo era disponivel, em muitos casos o diagnéstico de
dilatacdo de via biliar era feito mais tardiamente, ji na vida
adulta.

No presente trabalho ficou demonstrado que a causa da
dilatacdo da via biliar foi a anomalia da junc¢do colédoco-
pancredtica em oito casos. Esse dado estd em acordo com
os conhecimentos atuais da literatura. Assim, a incidéncia
de ducto comum longo em pacientes com cisto de colédoco
varia de 40 a 100%.4° Em publicacio recente da escola
japonesa, entre 26 pacientes com dilatagdo da via biliar, 25
apresentavam ducto comum longo (96,2%)'6. Com base
nesses conhecimentos, no caso 9 pdde-se dispensar ainves-
tigacdo radioldgica aliado ao fato de que as condigdes
clinicas da crianca eram precdrias. Conclui-se dessa forma
que o simples achado ultrassonografico de dilatacdo de
vias biliares em conjunto com quadro clinico evidente sdo
suficientes para a indicagdo cirdrgica.

Considerando-se os conhecimentos da literatura e a
experiéncia clinica acumulada com a presente casuistica,
sabe-se que atualmente € preferivel a denominacio gené-
rica de “dilatac@o congénita das vias biliares” em lugar de
“dilatagdo cilindrica”, “dilatacdo fusiforme”, “dilatagdo
cistica” ou “cisto de colédoco”, jd que se tratam de afecc¢des
com etiopatogenia, fisiopatologia e andtomo-patologia
semelhantes. Por outro lado, alguns casos de dilatacdo de
vias biliares sdo erroneamente rotulados como “doenga de
Caroli”’, de modo semelhante ao caso 6. No entanto, sabe-
se que esta ¢ uma afec¢do mais grave, em que ocorrem
caracteristicamente dilatacdes saculares dos ductos bilia-
res intra-hepdticos, com zonas de estenose, formando- se
grandes “lagos biliares”. O paciente em geral evolui com
surtos graves de colangite, abscessos e calculos intra-
hepéticos, mesmo apds cirurgia de drenagem da via bili-
ar.20 A anilise da colangiografia e a excelente evolugio
pés-operatéria permitiram chegar- se a conclusdo diagn6s-
tica de canal comum longo.

Em relagdo ao tratamento cirtirgico, sabe-se que a anas-
tomose bilio-digestiva em “Y de Roux”, com ressec¢do da
porcao distal do colédoco préxima ao pancreas nos casos
de dilatacdo cilindrica ou de todo o cisto nas dilatacdes
cisticas, é considerada a melhor opc¢do pois: a) propicia
facil drenagem de bile em al¢a jejunal exclusa do transito
intestinal, o que impede o refluxo de contetido intestinal
para a arvore biliar, aumento da pressdo intra-luminar e
colangite ascendente; b)permite o total isolamento dos
ductos pancredticos em relacao ao sistema biliar, fato este
que previne futuros surtos de pancreatite.

O seguimento dos casos demonstra a eficdcia do trata-
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mento, dada a absoluta auséncia de sintomas relacionados
com a doenca de base.

Como conclusdo final, pode-se afirmar que as dilata-
¢cdes congénitas da via biliar na crianga, em geral, sdo
responsaveis por sintomas e sinais clinicos pouco eviden-
tes, com exce¢do dos casos em que existe grande dilatagdo
do tipo cistica e que se palpa tumor no hipocdndrio direito.
O diagnostico é precocemente realizado através da ultras-
sonografia abdominal e em determinadas situa¢des ainves-
tigacdo radiolégica pode ser dispensada para a indicagdo
do tratamento cirurgico definitivo, pois sabe-se que, em
grande parte dos casos, a dilatacdo decorre de anomalia da
juncdo dos ductos colédoco e pancredtico principal. O
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