
Introduzione

Le dilatazioni cistiche congenite delle vie biliari rappre-
sentano una condizione patologica rara, essendo segna-
lati in Letteratura circa 3000 casi, sebbene l’affinamen-
to delle tecniche di imaging (ecografia, TC, RMN,
ERCP, PTC) abbia reso il riscontro meno infrequente
(43). È una patologia che nella razza bianca colpisce il
sesso femminile 3-4 volte più di quello maschile, men-
tre nelle popolazioni cinesi e giapponesi il rapporto sareb-
be variabile tra 1 e 2 (34, 54). Colpisce soprattutto l’età
pediatrica, meno frequentemente l’età adulta. La più alta
incidenza si verifica nelle popolazioni dell’Estremo
Oriente, che assommano circa i 2/3 dei casi segnalati,
con 1 caso ogni 1000 ricoveri ovvero 1 ogni 500000
nascite in Giappone, rispetto ad un caso ogni 13000 -
26000 ricoveri pari ad 1 ogni 2 milioni di nascite nel
mondo occidentale (12). Il rilievo della patologia
nell’adulto è costituito dalla incidenza delle complican-
ze, alcune gravi e precoci, rappresentate dalla litiasi del-
la via biliare principale, dalla pancreatite ricorrente, dal-
la colangite e sopratutto dal colangiocarcinoma.
Il trattamento chirurgico – abbandonate le tecniche di
drenaggio biliare interno per la elevata incidenza di com-
plicanze – dovrebbe avvalersi della resezione del tratto
patologico con confezionamento di epatico-digiunosto-
mia su ansa defunzionalizzata. Non vi è peraltro ancora
accordo sul trattamento delle dilatazioni intraepatiche e
del coledoco intrapancreatico.

Viene segnalato un raro caso di dilatazione cistica delle
vie biliari intra ed extraepatiche tipo IVA secondo la clas-
sificazione di Todani.

Case report

Donna di 54 anni ricoverata per la comparsa di sinto-
matologia dolorosa colica localizzata all’ipocondrio destro
associata a subittero. L’esame obbiettivo addominale non
svelava alcuna massa palpabile; laboratoristicamente veni-
va evidenziata una modica iperbilirubinemia (Bil Tot =
3,08 mg/dl, Bil Dir = 1,95 mg/dl), iperfosfatasemia alca-
lina e marcata anemia ipocromica. L’ecografia epatica sve-
lava una modesta epatosplenomegalia, una dilatazione
cistiforme della via biliare intraepatica ed extraepatica
contenente alcune formazioni calcolotiche fluttuanti ed
una colecisti dismorfica, piccola, a pareti ispessite e con-
tenuto alitiasico.
La TC confermava tali reperti, oltre ad una trombosi del
ramo sx della vena Porta (Fig. 1-2). La ERCP eviden-
ziava la marcata dilatazione delle vie biliari intraepatiche
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Abstract

CONGENITAL CYSTIC DILATATION OF THE BILE
DUCTS: A CASE REPORT AND LITERATURE
REVIEW

Congenital cysts of the biliary tract are rare anomalies
generally observed in pediatric age, exceptionally in adults.
The different extension and the morphology of cystic lesions
make possible a classification in subtype. This disease, of Len
asymptomatic, is characterized by high incidence of
complications such as pancreatitis, cholangitis, and cancer.
For these reasons, congenital cystic dilatation of bile duct
should be radically treated by complete resection of the dilated
extraepatic biliary tract.
A review of the International Literature and a rare case of
congenite dilatation of the intra and extraepatic biliary ducts
in a female 54 years old, treated by choledochal resection
with hepatico-jejunostomy on Roux en Y segment, are
presented.
Key words: Choledochal cysts, congenital cystic dilatation
of the bile ducts.
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giornata dopo aver effettuato una colangiografia trans
Kehr che dimostrava una anastomosi biliodigestiva fun-
zionante e di calibro regolare. A distanza di 16 mesi la
paziente è asintomatica ed all’indagine ecografica la dila-
tazione delle vie biliari intraepatiche risulta lievemente
regredita.
All’esame istologico veniva evidenziata fibrosi della pare-
te cistica, con assenza di fibre muscolari ed atrofia del-
la mucosa.

Discussione

La dilatazione cistica delle vie biliari è una condizione con-
genita caratterizzata dalla ectasia segmentaria localizzata o
multipla, diverticolare o diffusa delle vie biliari intra e/o
extraepatiche in continuità con la via digestiva. Benché le
prime segnalazioni risalgano al XVIII secolo e la prima
relazione clinica al 1852 (23), è con Alonso-Ley nel 1959
che si ha il primo tentativo di sistematizzazione (2). Esso
prevedeva la esistenza di tre differenti varietà, rispettiva-
mente con dilatazione coledocica fusiforme o cistica, con
dilatazione diverticolare coledocica sopraduodenale, ed
infine con dilatazione esclusiva del tratto intraduodenale
del coledoco terminale (coledococele).
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Fig. 1: TAC con m.d.c. scansione di 5 mm a livello del carrefour bilia-
re: notevole dilatazione delle vie biliari intraepatiche e trombosi del ramo
sinistro della vena porta.

Fig. 2: TAC con m.d.c.: presenza di cisti del coledoco con grossolano
calcolo all’interno.

Fig. 3: ERCP: Dilatazione coledocica.

e di tutto l’epatocoledoco (con un diametro massimo di
3,5 cm), contenente 3 difetti di riempimento mobili. La
confluenza coledoco-pancreatica appariva tipica senza evi-
denza di dotto comune ed il deflusso biliare in duode-
no regolare (Fig. 3). Veniva pertanto posta diagnosi di
dilatazione cistica delle vie biliari di tipo IVA secondo
la classificazione di Todani. La paziente veniva, attraver-
so laparotomia sottocostale destra, sottoposta a coleci-
stectomia e resezione del coledoco prossimalmente sino
a circa 1 cm dalla confluenza degli epatici e distalmen-
te sul margine superiore del pancreas, con sutura ed
affondamento della parte residua in stretto contatto con
il dotto pancreatico (Fig. 4). La ricostruzione biliare veni-
va effettuata tramite epatico-digiunostomia termino-late-
rale su ansa defunzionalizzata sec. Roux, con apposizio-
ne di drenaggio su tubo di Kehr. Il decorso postopera-
torio risultava regolare. La paziente veniva dimessa in 17°



Successivamente alla segnalazione da parte di Engle (24),
Longmire (51), e di Caroli (11), di casi di dilatazione
congenita delle vie biliari anche a sede intraepatica,
Todani nel 1977 (79) ha proposto una classificazione
organica e sintetica che prevede 5 differenti tipologie. La
forma di tipo che caratterizza il 75-90% di tutti i casi,
è ulteriormente classificabile in IA, con dilatazione sac-
ciforme, IB, con dilatazione segmentaria ed IC con dila-
tazione fusiforme della via biliare extraepatica. Il tipo II
– 2% dei casi – è rappresentato dalla dilatazione diver-
ticolare vera della via biliare extraepatica. Il tipo III (2%)
è rappresentato dal coledococele. Il tipo IV – 20% dei

casi – riconosce un sottotipo A più raro, con dilatazio-
ne della via biliare sia extraepatica che intraepatica,
soprattutto dei rami di sinistra, ed un sottotipo B, con
dilatazioni multiple esclusivamente a carico del settore
extraepatico. Il tipo V infine configura la malattia di
Caroli (1%), in forma pura non accompagnata da fibro-
si, con dilatazioni singole o multiple, diffuse o localiz-
zate delle vie biliari intraepatiche. Le varianti possibili
segnalate sono tuttavia numerosissime, come ad esempio
forme localizzate esclusivamente a livello del dotto cisti-
co (73).
Tale classificazione, peraltro la più utilizzata, è stata
recentemente contestata in quanto nel tipo IVA verreb-
bero accomunate le dilatazioni intraepatiche fusiformi,
reversibili dopo escissione del tratto cistico extraepatico,
e pertanto considerabili secondarie, e quelle cistiche, irre-
versibili e pertanto primitive (59).
La sintomatologia, che può essere anche assente o sfu-
mata, è variabile in rapporto alla età, al tipo anatomo-
patologico, ed alla compresenza delle frequenti compli-
canze.
La classica triade sintomatologica (ittero, dolore, massa
addominale palpabile) sarebbe presente, in una casistica
di oltre 1400 casi, in meno del 30% dei casi (90), e
comunque più frequentemente in età pediatrica. La asso-
ciazione di due dei tre sintomi sarebbe presente in oltre
l’80% dei casi di interesse pediatrico, rispetto al 25%
degli adulti (50). Considerando globalmente l’incidenza
dei singoli sintomi, l’ittero sarebbe presente dal 59,4 al
73, 4%, il dolore dal 59,4% al 64,8% e la massa in cir-
ca il 57% (2, 45).
Sebbene non vi sia accordo unanime in letteratura, si
ritiene che nei tipi I, II e III della classificazione di
Todani siano predominanti l’ittero e il dolore in ipo-
condrio destro, nel tipo IV febbre ed ittero ed infine
nel tipo V dolore e febbre (66).
Il tipo I sarebbe diagnosticato più frequentemente nei
bambini, mentre il tipo IV in età adulta (13). In età
neonatale e pediatrica il sintomo più frequente sarebbe
rappresentato dall’ittero intermittente (48). Negli adulti
sarebbe invece più comune il riscontro di sintomatolo-
gia dolorosa addominale sia di tipo accessionale che sub-
continuo, imputabile, oltre che alle frequenti complicanze
epato-bilio-pancreatiche (48, 50), a distensione dell’albe-
ro bilio-pancreatico, secondario a precipitazione di “plug”
di materiale proteico a livello della giunzione bilio-pan-
creatica (39). Nei periodi intervallari può esserci com-
pleta asintomaticità ovvero una sensazione di peso epi-
gastrico.
Le complicanze, più frequenti in età adulta, sarebbero
rappresentate molto raramente dalla rottura della cisti in
seguito a trauma o spontanea, di cui il 20% dei casi in
corso di gravidanza (4, 40, 61). Più comuni invece colan-
giti ricorrenti sino alla cirrosi biliare, formazione di cal-
coli biliari anche a livello intraepatico, episodi pancrea-
titici ricorrenti.
La complicanza indubbiamente più grave e che condi-
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Fig. 4: Diverticolo coledocico: reperto intraoperatorio.

Fig. 5



ziona l’atteggiamento terapeutico è costituita dall’insor-
genza di patologia neoplastica, soprattutto adenocarcino-
ma e colangiocarcinoma, presente con incidenza variabi-
le a seconda delle differenti forme di dilatazione cistica.
Sporadica ed occasionale è invece la associazione con altri
tipi di neoplasia, quali carcinoidi, rabdomiosarcoma
embrionale (64, 8), carcinoma squamoso (58).
Il colangiocarcinoma insorge caratteristicamente a livello
del tratto biliare extraepatico dilatato soprattutto a livel-
lo della parete posteriore, meno frequentemente in sede
colecistica (63) ed a livello dei settori intraepatici (78);
possibili infine localizzazioni multiple. È una evenienza
che può raggiungere la percentuale del 20-30% (78)
rispetto all’incidenza dello 0,001-0,005% nel resto della
popolazione (81), tanto da far considerare la dilatazione
cistica delle vie biliari una condizione precancerosa. La
età di insorgenza sarebbe inoltre nei soggetti portatori di
tale anomalia più precoce (IV decade di vita) (78). Il
rischio di cancerizzazione sembra essere significativamen-
te correlato all’età: pur minimo prima dei 12 anni (<
1%) (36), diviene del 15-18% al di sopra dei 20 anni
(G20) e di oltre il 50% oltre i 50 anni (22, 89). A
rischio più elevato inoltre i tipi I e IV, globalmente 84%
circa (81); decisamente molto meno frequente il rischio
nei tipi II e III (52). Altro fattore di rischio è rappre-
sentato da un pregresso intervento di derivazione cisto-
digestiva, con percentuali crescenti con l’età che rag-
giungono il 50-57% (78, 81, 89, 90).
Le cause della degenerazione neoplastica così come la
stessa patogenesi delle lesioni cistiche della via biliare,
restano tuttora sconosciute. Attualmente la teoria consi-
derata più valida è quella del “canale comune” di Babbit
(8): la malformazione di partenza consisterebbe nella pre-
senza di una anomala confluenza bilio-pancreatica di lun-
ghezza superiore ai 15mm (60) determinata da un difet-
to embriologico di rotazione del pancreas ventrale (38).
Tale condizione anatomica, associata alla presenza di una
zona di alta pressione limitata all’area sfinteriale iuxta-
duodenale, posta distalmente alla regione del canale
comune e ben evidenziabile manometricamente anche
dopo somministrazione di gastrina, consentirebbe il
reflusso e la attivazione del succo pancreatico nel siste-
ma biliare (27, 32, 88) con fenomeni colangitici recidi-
vanti e con conseguente alterazione della normale strut-
tura parietale sino alla dilatazione cistica delle vie bilia-
ri. Il reflusso sarebbe inoltre favorito dalla pressione nel
Wirsung, che è sempre nettamente superiore a quella
biliare (38, 62). La cronicizzazione di tale condizione
condurrebbe inoltre alla attivazione batterica di acidi
biliari secondari ad attività mutagena (33, 65), quindi a
lesioni iperplastiche, metaplasiche (21) ed infine neopla-
stiche (78).
Tale ipotesi trarrebbe conferma nella persistenza del
rischio neoplastico dopo interventi chirurgici di anasto-
mosi cisto-digestiva che pur determinando – perlomeno
in via teorica – un decompressione della via biliare, non
incidono sulle condizioni determinanti il reflusso pan-

creatico (10, 67, 81). Altri studi peraltro hanno scon-
fessato il ruolo degli acidi biliari secondari nella genesi
di lesioni neoplastiche (17); in alcune esperienze inoltre
non è stato sempre possibile isolare enzimi pancreatici
attivati nelle formazioni cistiche (91).
Discussa è inoltre la effettiva incidenza del dotto comu-
ne nei pazienti con dilatazione cistica congenita, evi-
denziabile, in alcune recenti casistiche in percentuali
variabili dal 12 al 100% dei casi (35, 37, 71).
Ormai definitivamente abbandonate infine le teorie sul-
la genesi delle dilatazioni cistiche, che identificavano la
alterazione malformativa in un processo di proliferazio-
ne epiteliale e successiva ricanalizzazione per cavitazione
della via biliare (93).
In ogni caso il ruolo del dotto comune sarebbe comun-
que fondamentale nella genesi delle lesioni neoplastiche
delle vie biliari (3). Queste sarebbero persino molto più
frequenti in pazienti con dotto comune senza dilatazio-
ne cistica (33-45%), rispetto a quelli con cisti associate
a dotto comune (3-18%) (14, 18).
Più precisamente a livello colecistico il rischio di insor-
genza di carcinoma, caratteristicamente in assenza di litia-
si ed in pazienti di età inferiore a 50 anni, sarebbe addi-
rittura 10 volte maggiore in presenza di dotto comune
e via biliare apparentemente non patologica rispetto ai
casi di associazione con la dilatazione cistica, che pure
presentano un rischio notevolmente aumentato rispetto
alla popolazione normale (14). Possibile inoltre la dop-
pia localizzazione neoplastica sincrona in colecisti e via
biliare principale (86).
Per tali motivi la presenza di una confluenza bilio-pan-
creatica superiore ad 8 mm, rappresenterebbe per taluni
una condizione sufficiente a porre indicazione al tratta-
mento chirurgico (18, 55, 63, 78), rappresentato dalla
colecistectomia profilattica. Studi recenti sulle alterazio-
ni istopatologiche della parete delle cisti biliari hanno
infine evidenziato la assenza di fibre muscolari e soprat-
tutto di cellule nervose gangliari intramurali a livello del-
la zona stenotica del coledoco sottostante la dilatazione
cistica (46), similmente a quanto evidenziabile a livello
colico nel morbo di Hirschprung (75). La genesi malfor-
mativa sarebbe avvalorata dai casi diagnosticati in epoca
prenatale e neonatale, caratterizzati dalla associazione di
dilatazioni cistiche con altre patologie extraepatiche su
base malformativa con stenosi serrata ed atresia delle vie
biliari (83, 85).
Le dilatazioni cistiche congenite delle vie biliari, a cau-
sa della varietà dei quadri clinici di esordio, spesso non
vengono diagnosticate correttamente in fase preoperato-
ria, sebbene le più recenti tecniche di imaging permet-
tano la formulazione di diagnosi più precise e precoci.
Infatti attualmente il 25% di tutti i casi viene diagno-
sticato prima dell’anno di vita, un ulteriore 35-40% pri-
ma del decimo anno. Il 70-80% quindi viene identifi-
cato prima dei 25 anni e soltanto il 20-30% in età adul-
ta (88).
L’esame di prima istanza è rappresentato dalla ecografia,
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che risulta essere diagnostica soprattutto nei bambini e
nei tipi I, IV e V. Essa permette la diagnosi prenatale a
partire dal terzo mese di vita intrauterina (34).
Limitazioni invece sussisterebbero nel tipo III, per le dif-
ficoltà caratteristiche nello studio ultrasonografico della
regione periampollare, ed in alcuni casi nella differen-
ziazione con l’idrope della colecisti, con le cisti cefalo-
pancreatiche, con i diverticoli duodenali (52, 94). Utile
a tal fine la ecoendoscopia (28); più accurata è l’inda-
gine TC spirale (28, 52). La colangiografia endovenosa,
ove disponibile, può essere utile, ma è risultata non diri-
mente per la scarsa concentrazione che il mezzo di con-
trasto raggiunge nelle cisti.
La scintigrafia epatobiliare con Tc 99-m HIDA fornisce
informazioni generiche sulla anatomia dell’albero biliare;
essa mostra un riempimento e svuotamento ritardato dei
segmenti dilatati. Trova attualmente limitate indicazioni
nei neonati itterici e nel follow up dei pazienti già sot-
toposti ad intervento di cistodigiunostomia o di escis-
sione della cisti con derivazione biliodigestiva su ansa
defunzionalizzata. Essa peraltro non fornisce informazio-
ni sulla anatomia della giunzione pancreaticobiliare.
A tale limitazione si può ovviare con la esecuzione del-
la ERCP (Endoscopic Retrograde Cholangio Pancreato-
graphy), che permette uno studio accurato della giun-
zione bilio-pancreatica, della anatomia delle vie biliari sia
intra che extra-epatiche, fornendo inoltre la diagnosi di
certezza nelle cisti di tipo III (70). Essa permette inol-
tre di evidenziare la eventuale presenza di litiasi, steno-
si, o zone di degenerazione neoplastica, di effettuare la
bonifica della via biliare in caso di ittero ostruttivo litia-
sico e la papillotomia endoscopica, che rappresenta ormai
il trattamento di scelta in caso di coledococele. La ERCP
è pertanto una tecnica irrinunciabile nella diagnostica
preoperatoria: la accuratezza diagnostica è variabile
dall’80 al 97% (44), con una morbilità dell’1-3%, rap-
presentata essenzialmente dalla pancreatite acuta
post-ERCP (1, 88). Limitazioni alla esecuzione di tale
indagine sussistono nei bambini, in cui l’esame può esse-
re di difficile esecuzione (1) e nei pazienti già sottopo-
sti ad interventi di derivazione cistodigiunale. In tali casi
può essere necessario l’utilizzo della PTC, che fornisce
una più accurata visualizzazione delle dilatazioni cistiche
intraepatiche, come nel caso del tipo IV, e dei segmen-
ti a monte di stenosi di natura anche neoplastica, spes-
so di non facile evidenziazione con l’ERCP. Peraltro tale
indagine, oltre che notevolmente invasiva, è gravata da
discreta morbidità per la possibilità di emorragie, sovrain-
fezione delle cisti biliari intraepatiche; difficile è infine
la attuazione in caso di assenza di dilatazione delle vie
biliari intraepatiche. Fondamentale pertanto è la colan-
giografia intraoperatoria (22), per confermare la diagno-
si, la estensione della dilatazione e la eventuale presenza
di stenosi o di difetti di riempimento riferibili a calco-
li o neoplasie, il cui trattamento tempestivo evita ulte-
riori complicanze e reinterventi.
Di recente acquisizione è la MRCP (Magnetic Resonance

CholangioPancreatography) che rappresenta una metodi-
ca ideale per lo studio delle vie biliari (9), con adegua-
tezza diagnostica paragonabile a quella della ERCP, ma
con invasività pressoché nulla (28, 69). I limiti nella evi-
denziazione dello sludge biliare e dei calcoli di diametro
inferiore ai 5 mm, peraltro presenti anche con la ERCP,
sarebbero superabili tramite artifizi nella elaborazione
computerizzata del segnale (31).
La terapia delle dilatazioni cistiche delle vie biliari è chi-
rurgica, essendo gravato l’atteggiamento astensionistico da
una mortalità a lungo termine pari al 97% (22), a cau-
sa delle frequenti complicanze. Gli interventi di tipo deri-
vativo quali cisto-duodeno o cisto-enterostomie, un tem-
po frequentemente praticati, sono attualmente da pro-
scrivere, sebbene tecnicamente più agevoli, per la eleva-
ta incidenza di complicanze cui espongono (42, 67), tal-
mente frequenti da rendere necessario un reintervento in
almeno un quarto dei casi nei successivi 5 anni (15, 20,
26, 41).
Il rischio di cancerizzazione può raggiungere, come evi-
denziato in una revisione di 1433 casi della Letteratura
Giapponese, incidenze superiori al 50% (81, 90), con
latenza media di 10 anni dall’intervento derivativo (ran-
ge 1-35 anni) (80, 81, 84, 89, 95). In tali casi la pro-
gnosi risulta invariabilemente infausta, con sopravviven-
za del 5% a 2 anni anche in caso di reintervento.
È peraltro segnalata una discreta persistenza del rischio
nei tratti residui della via biliare anche in pazienti già
sottoposti ad interventi resettivi radicali (57, 74, 77), che
rende necessario un attento follow up postoperatorio e
che lascia presupporre una congenita predisposizione alla
degenerazione neoplastica di tutta la via biliare.
Le colangiti ascendenti dopo derivazione cistodigestiva
sarebbero favorite dal reflusso enterico (10), e la litiasi
dalla persistenza della stasi biliare. Le formazioni litiasi-
che, oltre che nelle formazioni cistiche, sono state iden-
tificate in tali pazienti anche a livello intraepatico, con
problematiche terapeutiche di non facile soluzione (30,
72).
Frequenti anche le pancreatiti ricorrenti probabilmente
per la presenza del canale comune con reflusso bilio-pan-
creatico, e le stenosi della stomia cisto-digestiva (34-58%)
(29), poiché la anastomosi viene praticata sulla parete
della cisti fibrotica e sprovvista di un rivestimento muco-
so completo (30, 72). Sono state segnalate infine altre
più rare complicanze, tra cui emorragie digestive da ulce-
razioni sanguinanti della cisti e cirrosi biliare (67).
Per tale motivo il trattamento razionale delle dilatazioni
cistiche delle vie biliari dovrebbe essere di tipo resettivo
(18), anche in pazienti asintomatici ed in età pediatrica
(48), nonché in quelli già sottoposti ad un intervento di
derivazione interna (80, 90).
Un atteggiamento meno aggressivo sarebbe indicato sol-
tanto in pazienti anziani e completamente asintomatici,
che si avvantaggerebbero del solo follow up. Le dilata-
zioni diverticolari della via biliare extraepatica di picco-
le dimensioni (tipo II seconda Todani) sarebbero tratta-
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bili can la sola escissione dell’espansione diverticolare e
ricostruzione della breccia con o senza tutore a secondo
dell’ampiezza della soluzione di continuo residua; nelle
cisti di tipo III infine, almeno in quelle di dimensioni
ridotte, proprio per la sporadicità delle segnalazioni di
degenerazione neoplastica, sarebbe sufficiente la sfintero-
tomia endoscopica (10, 52). I casi di dimensioni mag-
giori invece andrebbero trattati con la escissione chirur-
gica transduodenale della parete cistica (10, 47, 53). Nei
rari casi di dilatazioni di tipo I sementaria e di piccole
dimensioni sarebbe sufficiente la exeresi limitata con riav-
vicinamento dei 2 capi della via biliare ed anastomosi
diretta coledoco-coledocica con tutore.
Discusso invece è ancora il ruolo della chirurgia nelle
dilatazioni cistiche biliari intraepatiche, come nel tipo V,
in cui l’unica opzione terapeutica è costituita dal tra-
pianto di fegato e comunque soltanto in caso di con-
comitante insufficienza epatica. Nel tipo IVA invece, per-
lomeno nelle forme a distribuzione unilobare, è stata sug-
gerita la esecuzione di una resezione epatica a causa del-
le frequenti colangiti e per il rischio di insorgenza di
colangiocarcinoma a livello intraepatico (56, 76). Tale
evenienza viene peraltro da molti negata (16, 18, 19,
78); la resezione e drenaggio delle vie biliari extraepati-
che sarebbe inoltre in grado di derminare una parziale
risoluzione della dilatazione intraepatica (72), soprattut-
to nelle forme fusiformi (59).
La escissione totale della via biliare dilatata è l’unico
intervento in grado di prevenire le complicanze tipiche
della malattia; deve avvalersi della colecistectomia anche
in presenza di una colecisti normale, in quanto questa
pressoché costantemente si impianta sulla cisti, e deve
essere condotta prossimalmente sull’epatico comune, sino
a prevedere la resezione della confluenza ed una anasto-
mosi doppia sugli epatici di destra e di sinistra.
Distalmente la resezione deve essere condotta il più in
basso possibile; sebbene venga comunemente raccoman-
data a tale livello, al fine di evitare danni pancreatici,
una resezione parziale della cisti sul margine pancreati-
co con successiva sutura ed affondamento. È stata recen-
temente proposta, in una esperienza di 75 casi consecu-
tivi, la escissione completa della porzione intrapancreati-
ca della cisti, condotta per mezzo di dissezione sul pia-
no più esterno del plesso epicoledocico sino alla esposi-
zione del segmento più profondo della giunzione bilio-
pancreatica (7).
Nei casi in cui la exeresi radicale e la dissezione del
peduncolo epatico sia resa rischiosa da ipertensione por-
tale o da esiti cicatriziali flogistici, è stata riportata la
possibilità di effettuare una exeresi incompleta della via
biliare principale, tramite resezione della cisti con endo-
cistectomia mucosa della parete posteriore (49).
La ricostruzione della continuità bilio-digestiva dov re b-
be essere effettuata tramite epaticodigiunostomia su
ansa defunzionalizzata secondo Roux piuttosto che con
epaticoduodenostomia, al fine di pre ve n i re la insor-
genza di colangiti da re f l u s s o. È inoltre importante che

la stomia sia di calibro adeguato per evitare la insor-
genza di stenosi anastomatiche, che rappresentano la
complicanza postoperatoria principale. Altre compli-
c a n ze, sebbene meno frequenti, sono rappresentate da
fenomeni di malassorbimento, da ulcere peptiche, da
stenosi dei dotti biliari intraepatici e dalla calcolosi
i n t r a epatica (82).
A causa dei fenomeni di malassorbimento, soprattutto di
lipidi e delle ulcere peptiche, che la epatico-digiunosto-
mia può comportare nei bambini, sono state proposte
alcune varianti alla classica tecnica di epatico-digiuno-
duodenostomia secondo Stalport-Grassi che comportano
l’interposizione tra dotto epatico comune e duodeno di
un corto segmento digiunale defunzionalizzato e provvi-
sto di valvola antireflusso tramite parziale invaginazione.
La litiasi intraepatica, più comune negli adulti, è spesso
conseguenza di una stenosi dei dotti biliari intraepatici
misconosciuta all’atto dell’intervento. In tal caso il trat-
tamento di scelta è rappresentato dalla dilatazione tra-
mite catetere a palloncino (6) attraverso il dotto epati-
co comune all’atto del primo intervento, magari con
l’ausilio della colangioscopia (5) o, nel postoperatorio,
ove possibile, attraverso un approccio percutaneo transe-
patico (92). Discutibile invece è il montaggio routinario
di una epatico-cutaneo-digiunostomia attraverso la qua-
le effettuare revisioni delle vie biliari ed estrazione di cal-
coli (68). Nei casi refrattari a tali trattamenti, per il
sovrapporsi di fenomeni colangitici, possono essere neces-
sari reinterventi con revisione dell’anastomosi biliodige-
stiva, sino alle epatectomie (92).
Il ruolo della laparoscopia è ancora discusso, in quanto
limitata ad esperienze sporadiche la possibilità di effet-
tuare interventi radicali (25).

Riassunto

Le dilatazioni cistiche congenite delle vie biliari rappre-
sentano una rara anomalia osservata generalmente in età
pediatrica, eccezionalmente negli adulti, di cui sono rico-
noscibili vari sottotipi a secondo della differente morfo-
logia ed estensione delle lesioni. L’interesse per tale pato-
logia, spesso oligosintomatica, è data dalla elevata fre-
quenza di complicanze (colangiti, pancreatiti, degenera-
zione neoplastica). Proprio per questo motivo, anche in
assenza di sintomatologia, la dilatazione coledocica
dovrebbe essere trattata radicalmente con la resezione
completa della via biliare extraepatica dilatata. Oggetto
del presente lavoro è la revisione della letteratura inter-
nazionale e la segnalazione di un raro caso di dilatazio-
ne cistica congenita tipo IVA secondo la classificazione
di Todani con lesioni cistiche della via biliare sia intra
che extraepatiche, in una donna di 54 anni trattata con
resezione del coledoco ed epaticodigiunostomia con ansa
alla Roux.
Parole chiave: Cisti del coledoco, dilatazione cistica con-
genita della via biliare.
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