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The congenital cystic dilatation of the liver and bile ducts (CDB): our experience

The congenital cystic dilatation of the liver and bile ducts (CDB) is a very uncommon disease. It often appears in fema-
les and most frequently in paediatric patients. Its etiopathogenesis is not yet completely defined. Its evolution includes,
together with several complications, the malignant transformation.

The Authors present the outcomes of their experience based on a series of 5 patients observed from 1991 till today. Apart
from the rarity of this disease, their series is so interesting because 4 out of 5 are adult patients and the fifth one is
over 15. In addition, differentiating from the literature trend, the group included only male patients.

Are also discussed the most important aspects referring to nosology, epidemiology, etiopathogenesis, clinical pattern and its
evolution of CDB, looking over a wide review too.

The Authors extensively examine the diagnostic problems; owing to that the patients were observed in the period 1991-
1999 it is necessary to clarify that some imaging methods, i.e. CSTican and the bile duct MINR, were not yet intro-
duced.

The surgical treatment has been investigated as well, developed during its historical evolution until nowadays and our
solutions for the 5 cases have been presented and discussed. In their series the Authors havent ever observed during hospi-

talisation a malignant transformation.
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Introduzione

La Patologia Dilatativa Cistica delle Vie Biliari ¢ un’affe-
zione rara, di natura congenita, caratterizzata da ectasia
segmentaria dell’albero biliare intra- e/o extraepatico, con
localizzazione singola o multipla. Essa ¢ tipica dell’eta
pediatrica e di piu infrequente riscontro nell'eta adulta.
La correlazione osservata tra questa patologia malforma-
tiva e le neoplasie delle vie biliari ne ha indotto il rico-
noscimento quale lesione precancerosa ed ha condizio-
nato l'evoluzione del trattamento chirurgico verso pro-
cedimenti resettivi ad intento radicale.

In questo lavoro gli Autori riportano la loro esperienza
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e discutono le caratteristiche pit significative di questa
patologia, sottolineandone gli aspetti problematici.

Pazienti e metodi

Nel periodo compreso tra il 1991 ed il 2004 abbiamo
osservato 1865 casi di patologia epato-bilio-pancreatica.
Su questa serie di pazienti, 5 erano portatori di
Dilatazione Cistica Congenita delle Vie Biliari e tutti di
sesso maschile. Il range di eta & stato compreso tra i 15
ed i 60 anni con unetd media di 43 anni, con una
mediana di 37,5. Di questi uno dimostrd una dilatazio-
ne dell’epato-coledoco estesa dalla confluenza cistico-epa-
tico sino al tratto retropancreatico (Tipo Ic sec. Todani),
uno era portatore di una dilatazione localizzata del dot-
to epatico di sinistra e dei dotti del II e del III seg-
mento (Tipo IVa sec. Todani) con calcolo “a stampo”,
infine tre pazienti risultarono affetti da Malattia di Caroli
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(Tipo V sec. Todani) tutti con calcolosi intraepatica.
Questi ultimi tre casi erano classificabili come “forme
pure” di Caroli poiché in due di essi la patologia cisti-
ca dilatativa era localizzata ai segmenti epatici II e III e
nel terzo caso al I segmento (lobo caudato).

Il protocollo diagnostico preoperatorio adottato ha pre-
visto I'esecuzione dell’ecografia epato-bilio-pancreatica in
tutti i pazienti, dell’ecoendoscopia nei primi due pazien-
ti della serie, della colangio-pancreatografia retrograda per
via endoscopica (E.R.C.P) e della tomografia assiale com-
puterizzata (T.A.C.) in tutti i pazienti. E opportuno pre-
cisare, al riguardo delle metodiche diagnostiche adotta-
te, che l'ultimo caso giunto alla nostra osservazione risa-
le al 1999 per cui la T.C. elicoidale epato-biliare e la
colangio-risonanza magnetica nucleare non sono state
incluse nel protocollo in quanto non ancora disponi-
bili.

La scelta del trattamento chirurgico ¢ stata orientata
tenendo conto dell’etd dei pazienti, delle loro condizio-
ni cliniche, del tipo anatomo-patologico della malfor-
mazione e delle esperienze riportate in letteratura. Essa
¢ stata diversificata ed ha compreso un intervento deri-
vativo dopo exeresi della lesione, una bonifica con dre-
naggio della VB e tre procedimenti resettivi sul fegato.
In tutti i casi ¢ stata eseguita intraoperatoriamente una
colangiografia. Non si ¢ registrata mortalita.

Nel periodo post-operatorio i Pazienti sono stati sotto-
posti ad esami ematochimici, ecografici e tomografici
(T.A.C.). Nel primo dei 5 pazienti, nel quale era stata
confezionata un’anastomosi bilio-digestiva, venne effet-
tuata a tre mesi dall'intervento una scintigrafia epatica
sequenziale.

Il follow-up a 1 anno ha evidenziato una recidiva cal-
colotica nel dotto epatico sinistro nel paziente classifica-
to come Tipo IVa sec. Todani, perso ai successivi con-
trolli. I restanti 4 pazienti della serie non hanno mani-
festato complicanze o recidive calcolotiche a tuttoggi, e
non vi ¢ stata evidenza dello sviluppo di colangiocarci-
nomi.

Discussione

La prima descrizione in letteratura della malattia risale
al 1748 quando l'anatomista tedesco Abraham Vater
(1684-1751) segnald nella sua “Dissertatio Inauguralis
Medica” un caso di “cisti” epatico-coledocica !. Rodney
Maingot nel suo “Abdominal Operations” ? riporta che
la prima descrizione compiuta del quadro sintomatolo-
gico e delle caratteristiche anatomo-patologiche della
lesione fu fornita dallinglese Douglas nel 1852 3. Si trat-
tava di una ragazza di 17 anni di etd che si presentd
alla sua osservazione con ittero, febbre, dolore addomi-
nale intermittente ed una tumefazione in ipocondrio
destro, sintomi che accusava da circa tre mesi. Egli la
sottopose a drenaggio percutaneo ottenendo un miglio-
ramento del quadro sintomatologico ma la paziente mori
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in capo ad un mese ed il riscontro autoptico concluse
per una “cisti del coledoco”.

Per quanto riguarda la localizzazione “cistica’ intraepati-
ca, questa fu segnalata molto pit tardi; si deve infatt a
Vachel e Stevens la sua prima citazione in letteratura nel
1906 4. 1l quadro intraepatico della malattia deve, tut-
tavia, la sua descrizione completa ed il suo definitivo
inquadramento sul piano nosografico a Caroli nel 1958
5. La forma combinata di dilatazione dei dotti biliari
intra- ed extraepatici fu descritta compiutamente per la
prima volta da Arthur e Stewart nel 1964 °. La prima
monografia sull’'argomento ¢ stata redatta da Saito e
Ishida nel 1974 7.

In letteratura questa condizione patologica ¢ stata varia-
mente indicata con le denominazioni di “dilatazione cisti-
ca del coledoco e/o delle vie biliari”, “coledococele”, “cisti
del coledoco”, “dilatazione congenita biliare intra- ed
extraepatica’, “dilatazione congenita della via biliare prin-
cipale” etc. In realta ognuna delle denominazioni adot-
tate dai vari Autori individua un aspetto o una localiz-
zazione della malattia; tuttavia, seguendo linterpretazio-
ne di Giordani e coll. 4, riteniamo improprie le deno-
minazioni comprendenti 'espressione “cisti” in quanto
non in linea con il profilo isto- ed anatomopatologico
della malattia.

Per quanto concerne la natura dell’affezione, questa ¢
congenita con significato malformativo; essa riconosce un
meccanismo ereditario in oltre il 30% dei casi, nel 60%
circa si ammette un’etiologia idiopatica e nel restante 6%
sono state ipotizzate cause varie (malattie materne, infe-
zioni congenite, raggi X, etc.) 8.

Dal punto di vista nosografico essa si manifesta sotto
forma di quadri anatomo-clinici diversi quali le
Dilatazioni della Via Biliare Extraepatica, la Malattia di
Caroli, la Fibrosi Epatica Primaria e la Policistosi Epato-
renale Infantile, con meccanismo di trasmissione auto-
somico recessivo ed i quadri, di natura propriamente
cistica, come le Cisti Epatiche Semplici di origine bilia-
re, la Policistosi Epato-renale dell’adulto, il Complesso
di Meyenburg (microamartomi biliari), per i quali si
invoca la trasmissione di un carattere autosomico domi-
nante 1°.

Sul piano epidemiologico va rilevato che questa forma
morbosa ¢ molto rara e la sua frequenza globale ¢ sti-
mata intorno a 1/2.000.000 di nascite con un rapporto
F/M di 4:1. Essa tuttavia presenta una diversa prevalenza
registrata nei popoli orientali rispetto a quelli occiden-
tali. Nei primi, infatti, la stima si aggira intorno a
1/10.000 nascite e Yamaguchi nel 1980 segnalava su
1433 pazienti il 40% delle osservazioni concentrate nei
primi 10 anni di vita . Nei Paesi Occidentali la stima
si aggira su 1/150.000 nascite, incidendo sui ricoveri
ospedalieri in ragione di 1/26.000 '2. In realta questi
dati sono relativi ai quadri di localizzazione extraepatica
che, tuttavia, rappresentano circa il 95% del totale. Con
la crescente diffusione della diagnostica per immagini e
con lintroduzione delle nuove metodiche di indagine,
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perd, ¢ verosimile ritenere che il numero di osservazio-
ni della malattia fra gli adulti sia sensibilmente aumen-
tato. Del resto il fenomeno dell'impatto della diagnosti-
ca sulle coordinate epidemiologiche risalta con maggio-
re evidenza quando si pensi che nella letteratura mon-
diale i casi segnalati dal 1723 al 1966 sono appena 600
e che dal 1966 al 1992 ne sono stati collezionati circa
3.400 3.

Letiopatogenesi di questa condizione morbosa si svolge
su di un terreno di ipotesi strettamente correlate allo svi-
luppo embriologico. Partendo da questo pud dirsi che
alla fine della III settimana di vita intrauterina & pre-
sente il “diverticolo epatico” dal quale, alla fine della IV
settimana, si passa all’ “abbozzo epatico” mediante lo svi-
luppo di lamine epatocitarie dal “prolungamento cefali-
co” del diverticolo stesso e la formazione tra di esse dei
sinusoidi epatici. Il processo continua dalla IV settima-
na al IV mese di vita intrauterina con la formazione
rispettivamente degli abbozzi dei due emifegati, destro e
sinistro, e dell’abbozzo cistico che, inizialmente cavo,
diviene poi pieno per proliferazione dell’epitelio endoca-
nalicolare e di nuovo cavo mediante un meccanismo di
vacuolizzazione progressiva. E in questa fase che si pos-
sono verificare alterazioni del processo di cavitazione con
la formazione di anomalie delle vie biliari extraepatiche
(calibro, forma, numero). Parallelamente a questo pro-
cesso si realizza un’altra fase di grande importanza
nell'eventuale determinismo delle lesioni; si tratta del
momento in cui 'abbozzo cistico e 'abbozzo del pan-
creas ventrale neoformato, condividendo il colletto, for-
mano il dotto epato-pancreatico dal quale originera
I'ampolla di Vater. Una deviazione dalla norma in que-
sta fase comporta la formazione di anomalie della con-
fluenza bilio-pancreatica, la pit frequente delle quali ¢
rappresentata dal cosiddetto “canale comune lungo”.
Cosi dal substrato embriologico, nel tempo, hanno pre-
so le mosse varie teorie etio-patogenetiche tra le quali
segnaliamo quella di Yotuyanagi e quella di Babbit. La
prima teoria, proposta dall’Autore nipponico nel 1936,
si richiama alla deviazione dalla norma della fase di cavi-
tazione dell’abbozzo cistico durante la quale fenomeni di
ineguale proliferazione epiteliale (disomogenea cavitazio-
ne del cordone coledocico) sarebbero responsabili delle
lesioni !4 la seconda teoria, formulata da Babbit nel
1969, circoscrive il difetto embriopatico alla formazione
di un “canale comune” di lunghezza patologica (2-3,5
cm) 1. Lo stesso Babbit, tuttavia, nel 1973 ¢ ed altri
Autori in seguito (Gauthier, 1986) ' ha fornito un’ulte-
riore elaborazione della sua teoria secondo la quale la
presenza di un canale comune abnormemente lungo
sarebbe alla base di un reflusso pancreatico-biliare, lega-
to al gradiente pressorio sbilanciato in favore della secre-
zione pancreatica, a sua volta responsabile di colangiti
chimiche ascendenti recidivanti. Il processo flogistico
localizzato al segmento distale del coledoco evolverebbe
verso una stenosi; questa, mediante l'incremento della
pressione endocanalicolare a monte ed attraverso Iazio-

ne degli enzimi litici pancreatici, passando per fasi suc-
cessive di danno dell’epitelio e delle fibre elastiche della
parete, causerebbe la comparsa di dilatazioni della via
biliare extraepatica.

Per quanto riguarda I'etiopatogenesi delle lesioni dilata-
tive intraepatiche (Malattia di Caroli, Sindrome di Caroli,
Policistosi Epato-renale Infantile), questa ¢ stata chiarita
dalla teoria di Desmet del 1982 8. Secondo questa ipo-
tesi interpretativa sono possibili diverse turbe di svilup-
po, con significato malformativo, oscillanti dal parziale
al mancato rimaneggiamento, a carico della struttura
embrionaria denominata “placca duttale”, che si espri-
merebbero nei vari quadri anatomo-clinici citati.
Dinanzi a quadri cosi diversificati, costitutivi di una gam-
ma ampia ed eterogenea di lesioni, si sono succeduti nel
tempo vari tentativi di sistematizzazione che hanno pro-
dotto altrettante classificazioni morfologiche. Tra queste
ricordiamo la classificazione che Alonso-Lej propose nel
1959 sulla base dei 94 casi riportati in letteratura sino
ad allora e di 2 casi tratti dall'esperienza personale .
Questa, che non considera le lesioni intraepatiche, distin-
gue tre tipi di dilatazioni della VBP rappresentati rispet-
tivamente dalla dilatazione dell’epato-coledoco, dal diver-
ticolo isolato della VBP e dal coledococele. Le classifi-
cazioni successive hanno invece riunito comprensiva-
mente le lesioni intra- ed extraepatiche, considerandole
espressioni diverse della stessa patologia; tra queste segna-
liamo quella di Flanigan del 1975 ?° e quella di Todani
2l del 1977, ancor oggi in uso (Tab. I).

TaseLlA I — Le dilatazioni congenite biliari sec. Todani (1977)

Ta: sacciforme

I Cisti del coledoco (75-90%) Ib: segmentaria
Ic: fusiforme

1I Dilatazione diverticolare vera V.B. extraepatica (2%)

111 Coledococele (2%)

IV a Dilatazione V.B. intra ed extraep. specie a sx

Dilatazioni multiple extraepatiche

\% Caroli con dilatazioni singole o muldple diffuse o loca-
lizzate del distretto biliare intraepatico (2%)

Il quadro clinico comprende tra i sintomi pill costanti il
dolore nell'ipocondrio destro, l'ittero (con o senza colan-
gite) ed una tumefazione palpabile espressa nella sede del
dolore 192227 A questa triade, considerata patognomoni-
ca della malattia (triade di Seneque-Thailhefer) e relativa-
mente frequente, si associano spesso febbre, nausea e vomi-
to; tuttavia talora ¢ possibile riscontrare quadri clinici ati-
pici 2. 1I laboratorio dimostra in prevalenza un’elevazione
degli indici di colestasi e degli enzimi di citonecrosi oltre
che, talvolta, del profilo pancreatologico 231,
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Nella nostra serie abbiamo osservato in un solo pazien-
te la classica triade; in particolare nei due pazienti con
forme a localizzazione extraepatica abbiamo rilevato con
costanza il dolore e littero e sul piano ematochimico
Ielevazione degli indici di colestasi e di citonecrosi, men-
tre nei tre pazienti con Malattia di Caroli erano presenti
dolore e febbre con unaumento degli indici di infiam-
mazione (Leucocitosi, VES, PCR).

Levoluzione di entrambe le forme di DCB prevede un
ampio ventaglio di possibili complicanze legate alla stasi
ed all'ipertensione biliare, da un lato, ed al reflusso bilio-
pancreatico dall’altro. Cosi vanno considerate la frequen-
te calcolosi intra- e/o extraepatica, le gravi colangiti reci-
divanti talvolta suppurative, le colecistiti, gli ascessi intra-
ed extraepatici dei segmenti ectasici, le pancreatiti acute
relativamente frequenti in etd pediatrica, la cirrosi biliare
e l'ipertensione portale 3235, La rottura delle dilatazio-
ni cistiche extraepatiche, spontanea o post-traumatica, con
evoluzione in peritonite biliare, & stata descritta in varie
casistiche ma ¢ piuttosto rara e la sua frequenza in esse
varia tra I'1,8 e il 2,8 % !13¢. Rarissima, poi, ¢ I'emorra-
gia digestiva correlata all'ipertensione portale. Nelle forme
intraepatiche, in particolare, si pud osservare I'evoluzione
verso alcune altre complicanze quali, tra quelle locali, le
“pediculiti” (flogosi croniche ad evoluzione fibrotica del
peduncolo epatico) a loro volta correlate con trombosi
portali, e tra quelle sistemiche le complicanze renali (insuf-
ficienza renale acuta; nefriti interstiziali), la setticemia e lo
shock settico ed infine la CID “.

Nella nostra esperienza, di tali complicanze abbiamo
osservato alcuni episodi di colangite acuta e la calcolo-
si; questultima era del tipo intraepatico nei 3 casi di
Malattia di Caroli ed extraepatica nel paziente portato-
re di dilatazione congenita del dotto epatico sinistro.
Questo stesso paziente ha manifestato una recidiva cal-
colotica dimostrata dal follow-up ad un anno.

Un cenno a parte va riservato alla degenerazione neo-
plastica di questa condizione patologica. Questa fu
descritta per la prima volta da Irwin e Morison nel 1944
3. Kagawa nel 1978 su una serie di 48 casi ne valuta-
va persino un’incidenza del 30 % 38. In seguito la ten-
denza alla degenerazione maligna ¢ stata confermata, seb-
bene con diversa incidenza da numerosi studi tra i qua-
li ricordiamo quello di Todani del 1979 %%, di Bedikian
del 1980 4°, di Ackerholm del 1981 4! e di Ozmen del
1991 4. La posizione attualmente condivisa su questo
aspetto vede le dilatazioni congenite delle vie biliari come
lesioni precancerose. Cid risulta peraltro in linea con
Posservazione che l'eth media di insorgenza della neo-
plasia delle vie biliari nei portatori di DCB ¢ conside-
revolmente inferiore (circa 34 anni) a quella della popo-
lazione generale (VI-VII decade) 3%%°. Inoltre lo stesso
Todani, nel citato contributo del 1979, poneva in evi-
denza che in circa il 57 % dei pazienti sottoposti ad
intervento chirurgico di derivazione bilio-digestiva per
DCB, senza resezione, la neoplasia si manifestava sul seg-
mento dilatato in media dopo 8 anni.
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Prescindendo dalle varie teorie etio-patogenetiche, che
oscillano tra fattori genetici predisponenti e fattori acqui-
siti 819, si pud assumere che i meccanismi principalmente
implicati nel processo sono correlati da un lato al reflus-
so pancreatico e dall’altro alla stasi ed alla sepsi cronica
biliare oltre che alla calcolosi, quando presente !>164344,
Il punto di arrivo di questo percorso di trasformazione
¢ rappresentato da una neoplasia che nella maggioranza
dei casi possiede i caratteri dell'adenocarcinoma ma che
pilt raramente pud dimostrarsi un carcinoma squamoso
o indifferenziato. Sono le forme extraepatiche che can-
cerizzano con una netta prevalenza rispetto alle localiz-
zazioni intraepatiche ed a quelle della colecisti; il rap-
porto F/M risulta di 2,5:1 "4, Infine il rischio di can-
cerizzazione aumenta all’aumentare dell’eta di insorgenza
dei sintomi come ha dimostrato Blumgart nel 1983 “°.
Proprio sul tema della trasformazione, inoltre, ¢ di recen-
te acquisizione il ruolo che riveste il PCNA (Proliferating
Cell Nuclear Antigen) il cui incremento determinerebbe
un’accelerazione della proliferazione dell’epitelio dei dot-
ti biliari con il conseguente aumento del rischio di svi-
luppo neoplastico ¥7.

La diagnosi di DCB in molti casi non ¢ facilmente for-
mulabile sulla base del quadro clinico che comprende
sintomi variabili ed aspecifici; a parte le forme asinto-
matiche, solitamente il sospetto clinico, dinanzi ad una
sintomatologia rappresentata da dolore e massa palpabi-
le in ipocondrio destro con ittero e talvolta febbre, si
orienta verso patologie del distretto bilio-pancreatico di
tipo litiasico e/o inflammatorio. Solo attraverso 'ulterio-
re sviluppo del protocollo diagnostico ¢ possibile perve-
nire all'individuazione di una DCB. La svolta in questo
senso ha coinciso con l'introduzione della diagnostica per
immagini (Ecotomografia e TAC) alla quale attualmen-
te vengono affiancate le metodiche invasive della PTC e
dell’ERCP; recentemente, oltre alla diffusione della TC
elicoidale, ¢ stata dimostrata lutilita della MRCP e
dell’Ecoendoscopia 4. 1l laboratorio ha senza dubbio
un ruolo secondario nella diagnosi di DCB; la sua uti-
lita & legata all'individuazione di complicanze associate
alla lesione primaria. La validicd dell’attuazione di un
corretto  protocollo diagnostico risponde anche all’esi-
genza di chiarire taluni aspetti fondamentali ai fini del-
la scelta della strategia chirurgica quali la sede, le dimen-
sioni e il tipo della lesione dilatativa, la comunicazione
con lalbero biliare, la presenza di anomalie delle VB
come un “canale comune lungo” oltre che la presenza di
patologie associate e/o di complicanze. Leventualita di
una gia avvenuta trasformazione in senso neoplastico deve
essere sospettata allorché le indagini preoperatorie evi-
denzino un’ispessimento o un aspetto nodulare della pare-
te della lesione. Attualmente la diagnosi di DCB vie-
ne effettuata nel 70-80 % dei casi entro il 25° anno di
eta O

Nei 5 pazienti da noi osservati e trattati, oltre ai comuni
esami di laboratorio, abbiamo attuato un protocollo preo-
peratorio costituito da ecografia addominale, TAC addo-
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minale ed ERCP; in tutti i casi ¢ stata eseguita una colan-
giografia intraoperatoria. I due pazienti portatori di dila-
tazioni congenite della via biliare extraepatica sono stati
sottoposti ad eco-endoscopia; in uno di essi portatore di
una lesione del Tipo Ic sec. Todani non ¢ stato possibile
condurre a termine I'esame per I'invalicabilita del segmento
antro-pilorico dello stomaco a causa della compressione
ab extrinseco cagionata dalla lesione stessa.

Il trattamento chirurgico di questa condizione morbosa ha
subito notevoli cambiamenti nel tempo. Fino agli Anni
’70 le scelte dei chirurghi sono cadute sulle anastomosi
biliodigestive; venivano confezionate, infatti, a seconda del
tipo, delle dimensioni e della sede della dilatazione, delle
derivazioni interne tra il segmento biliare dilatato e alter-
nativamente il duodeno, il digiuno o talvolta lo stoma-
co 205253 La chirurgia exeretica, infatti, aveva mostrato
un alto indice di mortalitd che stimata al 1968 raggiun-
geva mediamente il 25%, con picchi del 40% in taluni
report . Tuttavia la chirurgia esclusivamente derivativa
era gravata da un’alta morbilita correlata alle colangiti
ascendenti che complicavano specialmente il decorso del-
la coledoco-cisto-duodenostomia (30-60 %) 5455. Inoltre
venivano segnalate anche complicanze maggiori legate
all’anastomosi quali stenosi e fistole che incidevano signi-
ficativamente sui risultati a distanza dall’intervento ed
imponevano di reintervenire in circa il 50 % dei pazien-
ti >°. Nel tempo ha trovato spazio anche una soluzione
intermedia, sul piano del suo razionale, come quella degli
intervent di resezione parziale della malformazione; que-
sta tecnica, tuttavia, non ha modificato sensibilmente la
frequenza delle colangiti e delle pancreatiti.’”*8. Largo-
mento chiave nella svolta della strategia chirurgica fu quel-
lo della degenerazione neoplastica delle lesioni lasciate in
situ dagli interventi puramente derivativi. Appunto negli
Anni ’70, in particolare nella seconda metd, furono rac-
colti innumerevoli dati probanti in questo senso e la per-
centuale dei pazienti operati che andavano incontro a tra-
sformazione fu stimata intorno all’8% 569, Sj stabili, dun-
que, proprio in quel periodo la tendenza ad asportare iz
toto la lesione dilatativa extraepatica, completando I'inter-
vento con un’anastomosi bilio-digestiva che pil frequen-
temente consisteva in un’epatico-digiunostomia su ansa
defunzionalizzata “ad Y” secondo Roux ¢!, Tuttavia sul
piano pratico erano emerse nell’'esperienza degli Autori
talune problematiche legate specificamente ai rapporti del-
la parete posteriore del segmento dilatato con le struttu-
re vascolari del peduncolo epatico. Infatti le tenaci ade-
renze di queste con la lesione rendevano particolarmente
difficile ed indaginoso I'isolamento della parete posterio-
re di quest’'ultima, con il rischio di ledere I'arteria epati-
ca e/o la vena porta. In questo senso fu di grande rilievo
la variante proposta da Lilly nel 1978; con essa I’Autore
forniva la soluzione del problema codificando una tecni-
ca di “slaminamento” della parete posteriore della lesione
mediante I'asportazione della mucosa, previo scollamento
dallo strato fibro-muscolare, per poi effettuare la deriva-
zione interna 2.

Lattuale trattamento chirurgico delle DCB a localizza-
zione extraepatica si basa da un lato sull'intervento di
Lilly e dall’altro sulla resezione completa della lesione;
quest'ultima ¢ possibile quando risulta agevole l'indivi-
duazione e l'isolamento dei grossi vasi perilesionali. Nei
pazienti in etd pediatrica alcuni Autori hanno recente-
mente portato I'attenzione sul tipo di anastomosi da con-
fezionare; la preferenza cade sull’epatico-digiunoanasto-
mosi su ansa alla Roux eseguita con tecnica termino-ter-
minale, invece che termino-laterale, evitando cosi le com-
plicanze legate all’accrescimento. In alternativa ¢ possibi-
le realizzare un’anastomosi epatico-digiunale termino-late-
rale, posizionandola quanto pit possibile vicina al cu/ de
sac dell’ansa digiunale .

Nei pazienti portatori di lesioni del Tipo Ic di Todani,
un aspetto di particolare problematicitd ¢ rappresentato
dalla difficolta dell'isolamento della lesione sul suo trat-
to distale intrapancreatico. Infatti in questi pazienti si
pud essere costretti, durante l'isolamento, a giungere
immediatamente a ridosso del Wirsung col rischio di
lederlo. La tecnica da adottarsi in questi casi prevede di
lasciare 77 situ un piccolo moncone costituito dalla por-
zione distale della lesione che viene suturato al livello
del margine superiore del pancreas %.

Nei diverticoli delle vie biliari extraepatiche, che si ascri-
vono al II Tipo di Todani, lescissione non comporta
particolari difficoltd tecniche e non & gravata da com-
plicanze specifiche, sempre che si confezioni la sutura
dell’epato-coledoco su un tubo di Kehr introdotto da
un’epaticotomia o da una coledocotomia attuata a distan-
za dalla sede della lesione. Nei diverticoli “bassi”, retro-
pancreatici, si puo ricorrere ad una fenestrazione intra-
duodenale, dopo manovra di Kocher e duodenotomia .
Nel III' Tipo di Todani, di fronte a coledococeli di
dimensioni modeste la soluzione adottata attualmente
privilegia la correzione endoscopica mediante fenestra-
zione. Per dimensioni maggiori la chirurgia di exeresi
assicura un’asportazione completa della lesione tuttavia
gravata da notevoli rischi; I'alternativa ¢ costituita dalla
resezione parziale del coledococele per via transduodena-
le con sutura dei margini residui della lesione alla muco-
sa duodenale peripapillare 07,

Nel caso di dilatazioni multiple della via biliare intra-
ed extraepatica (Tipo IVa di Todani) sono percorribili
due soluzioni con un diverso razionale. La prima, soste-
nuta da un intento di radicalica, ¢ nella resezione epa-
tica modulata completata da un’epatico-digiunostomia
alla placca ilare; la seconda, animata da un intento con-
servativo e sostenuta dall’osservazione segnalata in lette-
ratura della regressione delle lesioni intra-epatiche in
seguito all’asportazione di quelle extra-epatiche, risiede
nella asportazione di queste ultime seguita da una deri-
vazione bilio-digestiva 870,

Dinanzi a dilatazioni multiple del solo albero biliare
extraepatico (Tipo IVb di Todani) la scelta del tipo di
intervento dipendera dalla sede delle lesioni e sara mira-
ta alla rimozione di queste seguita da una ricostruzione
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mediante anastomosi bilio-digestiva effettuata sul tronco
dell’epatico comune o alla placca ilare 7.

Nelle forme “pure” di Malattia di Caroli (V Tipo di
Todani) il trattamento chirurgico ha intento di radica-
lita e riesce risolutivo nell’asportazione dei segmenti o
del lobo, solitamente il sinistro, sede di lesione median-
te resezioni epatiche modulate in rapporto all’estensione
(settori) associate o non ad un’epatico-digiunostomia. Le
forme “diffuse” della malattia, invece, pongono numero-
si problemi per la vastita dell'interessamento intraparen-
chimale bilobare dell’albero biliare. In questi casi il trat-
tamento consistera in una bonifica dell'albero biliare
intraepatico sotto guida colangiografica e colangioscopi-
ca, previa apertura del dotto epatico allilo, mediante
cateteri biliari a palloncino, cestelli di Dormia o pinze
da calcoli e lavaggio sotto pressione, seguita da epatico-
digiunoanastomosi 7>73. Un’opzione alternativa ¢ rappre-
sentata dal procedimento di epatico-digiuno-cutaneosto-
mia che, attraverso il posizionamento di drenaggi trans-
epatici bilaterali secondo Praderi, consente anche il trat-
tamento della calcolosi intraepatica residua ed il lavag-
gio delle aree duttali maggiormente dilatate 74.

Uno spazio di dignita autonoma in questi pazienti si
deve riservare alle resezioni epatiche segmentarie o loba-
ri dell'emifegato maggiormente interessato che devono
essere associate ad un’intra-epato-digiunostomia sui dot-
ti del fegato residuo 7>77. Il ricorso al trapianto ortoto-
pico di fegato, infine, ¢ un'opzione da riservarsi ai casi
di Sindrome di Caroli, cio¢ a quei pazienti che oltre alla
calcolosi biliare intraepatica presentano fibrosi epatica
congenita con cirrosi epatica ed ipertensione portale, nei
quali la storia naturale della sindrome ¢ condizionata dal-
le colangiti mortali 7879,

Risultati

Per quanto riguarda il trattamento chirurgico da noi
adottato sulla serie dei 5 pazienti descritta, questo, in
linea con la letteratura, ¢ stato modulato sulla tipologia
delle lesioni dilatative e sui pazienti stessi ed ha previ-
sto soluzioni diversificate.

Nel paziente affetto dalla lesione di Tipo Ic di Todani,
la dilatazione del coledoco che si estendeva dal confluente
cistico-epatico sino al segmento retropancreatico ci ha
fatto propendere per la soluzione dell’exeresi condotta
sino al piano pancreatico, lasciando in situ un piccolo
cul de sac che & stato suturato con un sopraggitto in
materiale a lento riassorbimento con calibro 3/0, previa
cauterizzazione della mucosa. La tenace adesione della
parete posteriore della lesione dilatativa con la vena por-
ta ci ha costretti a lasciare in situ un tassello di questa
sul quale si ¢ proceduto a mucosectomia secondo Lilly.
Lintervento ¢ stato completato con un’epatico-digiuno-
stomia su ansa “‘ad Y.

Nella lesione Tipo IVa sec. Todani, nella quale si ¢ tro-
vato un calcolo a stampo nell’epatico di sinistra e nella

372 Ann. Ital. Chir., 76, 4, 2005

biforcazione dei dotti del II e del III segmento, si ¢ pro-
ceduto all’asportazione del calcolo, previa epaticotomia
sinistra, con sutura su Kehr introdotto per contrapertu-
ra della via biliare a valle. Al controllo ad un anno si ¢
registrata una recidiva calcolotica che non ¢ stata tratta-
ta perché il paziente ¢ stato perso al follow-up.

I restanti 3 pazienti della serie, portatori di altrettante
forme localizzate di Malattia di Caroli (Tipo V di
Todani), sono giunti alla nostra osservazione nello sta-
dio complicato della malattia e percid con calcolosi intra-
duttale. Anche in questo caso si ¢ proceduto ad una
modulazione del trattamento in base alla sede ed
all'estensione delle lesioni. In due di essi, che peraltro
presentavano un’ anamnesi di colangiti recidivanti, ¢ sta-
ta effettuata una lobectomia epatica sinistra che ha con-
sentito di rimuovere il parenchima interessato dalle ecta-
sie duttali in uno con i calcoli in esse indovati. Il ter-
zo paziente presentava una forma “pura’ di Caroli con-
finata al segmento I del fegato; in questo caso ¢ stata
effettuata una resezione atipica del caudato comprendente
solo il cuneo di parenchima interessato dalla lesione.
Anche in questo paziente era presente una calcolosi intra-
duttale.

In sede di risultati abbiamo registrato una morbilita del
20%, legata alla recidiva di calcolosi in uno dei pazien-
ti, con un tasso di mortalita intra- e post-operatoria
uguale a zero.

Conclusioni

In conclusione va sottolineato come la patologia dilata-
tiva delle vie biliari extra- ed intra-epatiche sia di raro
riscontro. La nostra serie riveste qualche interesse poiche
¢ interamente costituita da pazienti in etd adulta con
Ieccezione di un solo caso al di sopra dei 15 anni di
etd. Un ulteriore dato relativo alla nostra serie che si
discosta dalla letteratura, risiede nel costante riscontro del
sesso maschile nei pazienti che abbiamo osservato.

Il protocollo diagnostico da noi adottato deve essere
inquadrato nel periodo di osservazione dei pazienti che
¢ compreso tra il 1991 ed il 1999; in questo senso non
si ¢ fatto ricorso a metodiche di imaging quali la T.C.
elicoidale e la Colangio-RM, non ancora introdotte, che
attualmente sono invece incluse di routine nella diagno-
stica di questa patologia.

Nella nostra esperienza, cosi come in letteratura, il trat-
tamento chirurgico delle lesioni malformativo-dilatative
dell’albero biliare non pud prescindere dalla loro aspor-
tazione. Questa per le lesioni extra-epatiche deve consi-
stere nella resezione seguita dall'immediata ricostituzione
della continuitd bilio-digestiva ottenuta con un’epatico-
digiunostomia su ansa defunzionalizzata secondo Roux;
per le lesioni intraepatiche la scelta deve cadere sulla rese-
zione epatica anatomicamente regolata o atipica a secon-
da della loro sede ed estensione.

Nei casi in cui non sia possibile la completa resezione
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della lesione extra-epatica, ¢ contemplato 'intervento di
Lilly; ad esso abbiamo fatto ricorso in uno dei nostri 5
casl.

Riteniamo, inoltre, di grande utilitd, ai fini di un com-
pleto studio preoperatorio e quindi di una corretta stra-
tegia chirurgica, I'esecuzione di una colangiografia intrao-
peratoria; essa ¢ stata effettuata in tutti i nostri casi.
Nella nostra esperienza non si ¢ riscontrata degenerazio-

ne neoplastica al momento del ricovero dei pazienti.

Riassunto

Le lesioni dilatative congenite delle Vie Biliari intra- ed
extra-epatiche rappresentano una patologia di raro riscon-
tro. Esse prediligono il sesso femminile e si manifestano
prevalentemente in etd pediatrica. La loro etiopatogene-
si non ¢ ancora completamente chiarita. Sul piano
dell’evolutivita oltre alle complicanze ¢ descritta la loro
degenerazione in senso neoplastico. In questo lavoro gli
Autori presentano i risultati della loro esperienza relati-
va ad una serie di 5 pazienti osservati dal 1991 ad oggi.
Vengono discussi, inoltre, anche alla luce di un'ampia
revisione della letteratura, gli aspetti pit significativi
riguardanti la nosografia, I'epidemiologia, I'etiopatogene-
si, il quadro clinico ed evolutivo di questa patologia e
le problematiche diagnostiche. Un ulteriore spazio della
discussione ¢ riservato, infine, al trattamento chirurgico
che viene esaminato in tutta la sua evoluzione sino alle
tecniche attuali.
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Commento Commentary

Prof. MarRIO GIORDANI
Docente Scuola di Specializzazione in Chirurgia Generale
Universita “Tor Vergata” di Roma

Larricchimento della diagnostica per immagini ha dilatato linteresse per le DCB intra ed extraepatiche, dalla specialit
pediatrica (dove era sostanzialmente contenuto) alla chirurgia generale. A conferma del fatto che la storia della scienza
medica & intessuta di ripensamenti e di reinizi.

Queste congenitopatie, intraepatiche e della via biliare, principale, in un terzo dei casi associate tra loro e talora epifeno-
meniche a cofattori acquisiti, non sono confinate alla giovane et (come si era a lungo ritenuto) ma possono invece resta-
re silenti o paucisntomatiche per sempre o a lungo fino a tarda eta, quando una complicanza le rivela. Di fatto, lespe-
rienza dei 5 casi collezionati dalla Scuola di De Sena tra il 1991 edq il 2004 su 1865 casi di patologia epato-biliopan-
creatica, ¢ tutta su soggetti con una etd mediana di 37,5 anni e sempre in maschi. Nei climi asiatici, dove sono piit fre-
quenti, Uincidenza delle DCB (ovvero le dilatazioni congenite biliari insistemmo di definire cosi git in un Congresso nazio-
nale SIC del 1992) ¢ dello 0,01% ed ¢ doppia in sede autoptica. Questa patologia certamente rara non puo essere pero
trascurata dal chirurgo. Fa parte dellaneddotica medica che é proprio la chirurgia di e per sé la principale fonte di com-
plicanze delle DCB. Oggi che la diagnosi puo essere fatta sempre ed anche in epoca prenatale, giax dal 90° giorno, non
sono pii ammessi il misconoscimento e Lerrore.

E improbabile una patogenesi comune delle DCB intra ed extra-epatiche, nonostante la suggestiva teoria della protodila-
tazione di Yotuyanagi, quando la DCBI ¢ collezionata ad un errore di formazione e la DCBE ¢ collegata nel 96,2% dei
casi ad un canale comune bilio-pancreatico, lungo e stretto (narrow segment) che in poco meno del 50% dei casi si asso-
cia ad una disembriopatia della giunzione bilio-pancreatica che promuove il reflusso bilio-pancreatico.

Reflusso pancreatico, ristagno biliare, esposizione all’acido litolitico ed agli analoghi del metilcolantrene, tutti motivi di sti-
molazione cronica dell’epitelio duttale e potenziale viraggio in senso neo plastico. Il tumore insiste nel bambino, ma il
rischio della discariocinesi aumenta con leti ad onta degli interventi conservativi che non inducono [lesposizione del tes-
suto ai fattori lesivi. Il triplice proponimento terapeutico formulato da Longmire nel 1985: cistodigiunostomia secondo
Roux-en-Y, evacuazione della cisti-dilatazione della stenosi e intubazione a lungo termine, resezione della VBP elo rese-
gione epatica va riletto decisamente in termini exeretici e di prima istanza. Anche quando la liberazione del piano poste-
riore della DCB dagli elementi vascolari rappresenta un momento delicato peraltro superabile con il ricorso alla mucosec-
tomia secondo Lilly e la resezione epatica deve estendersi ad un emifegato.

Anche questo importante contributo casistico, eccezionalmente derivato tutto dal solo sesso maschile, non riferisce di osser-
vagioni relative alla DCB del dotto cistico che, stando alla letteratura europea, non raggiunge i 10 casi.

Con la DCB i 4 classici tipi di anomalia congenita del dotto cistico distinti da Robinovich, quali assenza, duplicazione,
apertura diretta in duodeno e connessini anomale con la colecisti elo con il fegaro, salgono a 5, come avemmo occasione
di osservare nel 1995 riferendo della nostra unica osservazione.

The increasing experience of imaging diagnostic has reinforced the interest of general surgery for the intra- and extra-hepa-
tic Biliary Cystic Dilatations, once almost prerogative of Paediatrics. And this is a confirmation that medical history is full
of changes of mind and of a new beginnings.
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These congenital pathologies of intra-hepatic biliary channels as well of the main biliary duct, for a third of cases inter-
laced, and sometimes expression of acquired factors, are not only typical of the early age, as for a long time considered,
bur they may remain silent or minimally sympromatic for ever or until the advanced age, when disclosed by the outbreak
if'a complication.

As a matter of fact that De Send’s group experience of 8 cases, collected between 1991 and 2004, among 1863 cases of
hepato-biliary-pancreatic pathology, refers to male subjects of a mean age of 37.5 years.

In Asian countries, where the disease is less rare, the incidence of BCD (or Biliary Congenital Dilatations as we strongly defi-
ned it in the National Congress of Italian Society of Surgery in 1992) is 0.01% and is doubled in autopsy observations.
Although rare this pathology must not be neglecyed by the surgeon. It is well known from medical anedoctes that surgery
is the main cause of complications in BCD. Nowadays, when the diagnosis can always be done, also in the prenatal age
since the 90° day, the fail to acknowledge and the morphogenetic mistake are no more acceptable.

It is unlikely a common pathogenesis of intra- and extra-hepatic BCD, in spite of the suggestive theory of an early dila-
tation of Yotuyanagi, who entitles the intra-hepatic BCD to an early morphogenic mistake and links in 96.2% of the
cases the extra-hepatic BCD to a long and narrow common bilio-pancreatic duct (the narrow segment) that is associated
in a little less of 50% of cases with a disembriogenetic pathology of the bilio-pancreatic junction responsible of a bilio-
pancreatic reflux.

Pancreatic reflux, biliary stasis, contact with lytholitic acid and to methylcholandrene analogues, are all causes of chronic
stimulation of the ductal epitelium, with the possible evolution toward the neoplastic degeneration.

Although the tumour can be already in the child, anyway the neoplastic risk increases with age in spite of those conser-
vative surgical operations that dont reduce the exposition of tissues to aggressive factors.

The three way treatment proposal by Longmire in 1982 (Y Roux cysto-jejunostomy, releasing of the cust-dilatation steno-
sis and long term stenting, resection of the main biliary duct andfor of the liver) must be considered as absolutely resec-
tive since the first approach, also when the dissection of the deep wall of the main duct from vascular elements is diffi-
cult, possibly overcome by the mucosectomy according Lilly, and the hepatic resection must be extended to an half of the
liver.

Also this important cases presentation, exceptionally referred only to the male sex, doesnt offer observation of BCD of the
cystic dyct, that in the European literature is poorer of ten cases.

With BCD the four classical types of congenital abnormalities of cystic duct described by Robinovic, (absence, doubling,
direct opening in the duodenum, and anomalous connection with the gallbladdere and/or with the liver) become five, as
we observed since 1995 in reporting our sole observation.
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