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Riassunto: La cisti del coledoco causa rara di in-
sufficienza respiratoria neonatale: presentazione di
un caso clinico.

Viene descritto il caso clinico di una neonata
affetta da cisti del coledoco di dimensioni tali da
provocare insufficienza respiratoria per sopraeleva-
zione del diaframma, con conseguente ridotta ven-
tilazione polmonare. L'indagine ecotomografica ¢
risultata determinante per la conferma diagnostica.

Il trattamento chirurgico, per le gravi condizioni
della neonata e le obiettive difficoltd tecniche, é
consistito in una cisto-duodenostomia; il drenaggio
biliare ¢ risultato pits che soddisfacente, con remis-
sione della sintomatologia e normalizzazione delle
vie biliari extraepatiche, come confermato dalle
successive ecotomografie di conirollo.

ParoLE cHiave: Cisti del coledoco, insufficien-
za respiratoria neonatale, ano-
malia della giunzione pancrea-
tico-biliare.

Summary: Choledochal cyst as exceptional cause of
neonatal respiratory distress: case report,

The AA. describe a case of female newborn
affected by a choledochal cyst so bulky io cause
respiratory distress by diaphragmatic elevation. Ul-
trasonography has been very important for dia-
gnosis.  For critical state of the newborn and
technical difficulties, only partial cystectomy and
cystoduodenosiomy was 'perﬁarmed. Biliary draina-
ge has been satisfactory, followed by remission of
signs and progressive normalization of the extra-
hepatic biliary ducts, as confirmed by check echo-
tomography.

Key worps: Choledochal cyst, neonatal respi-
ratory distress, anomalous junction
of the pancreatico-biliary ductal
system.
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La cisti del coledoco & un’anomalia rara
delle vie biliari extraepatiche, descritta per
la prima volta nel 1817 (5). Recenti studi
clinici e sperimentali hanno dimostrato che
la malformazione & secondaria ad un’anoma-
lia della giunzione pancreatico-biliare, la cui
genesi non & ancora definita (1, 6, 7).

Clinicamente si manifesta con la classica
triade sintomatologica rappresentata da itte-
ro, massa addominale e dolore; I'anemia, la
febbre di origine colangitica, il decadimen-
to delle condizioni generali e l'insufficienza
respiratoria da sopraelevazione del diafram-
ma sono di pil raro riscontro. Tale anoma-
lia dell’albero biliare, identificata sulla base

del quadro clinico, radiologico e delle inda-
gini di laboratorio, impone un trattamento
chirurgico; Ja scelta della metodica derivati-
va & condizionata dalle caratteristiche anato-
miche della cisti coledocica e dalle condizioni
generali del paziente,

La prognosi sembra legata all’epoca di in-
sorgenza della sintomatologia; nei primi sei
mesi di vita la malformazione deve essere
considerata alla stregua di una vera atresia
delle vie biliari, a prognosi quindi sfavore-
vole, a differenza delle forme ad insorgenza
pitt tardiva, la cui prognosi risulta miglio-
re (8).
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Descrizione del caso

LE., di peso alla nascita 3500 gr, giunge alla
nostra osservazione in quinta giornata di vita per
massg addominale, ittero ed insufficienza respirato-
ris. All'esame obiettivo & presente una tumefazione
di consistenza teso-elastica, che occupa tutto 'emiad-
dome di destra; la dinamica respiratoria appare li-
mitats, con polipnea, dispnea, alitamento delle pin.
ne nasali e cianosi periorale. Le indagini di labo-
ratorio mostrano un incremento della bilirubina
(BT 5,2}, ed un modesto movimento delle transa-
minasi (SGOT 33, SGPT 70).

Una Rx-diretta addome, praticata d'urgenza (Fi-
gura 1), ha evidenziato la presenza di una volumi-
nosa opacitd che impegna i quadranti addominali
di destra, con dislocazione delle anse intestinali
verso il basse e a sinistra; 'emidiaframma omolate-
rale risulta sopraelevato, con ridotta escursione re-
spiratoria.

L’indagine ecotomografica evidenzia una forma-
zione transonica a contenuto liquido, ad asse mag-
giore longitudinale di cm 9, ed asse trasversale di
cm 8, che occupa tutto 'eminddome di destra, su-
perando di alcuni centimetri la linea mediana (Fi-
gura 2), La formazione cistica, in stretta contiguitd
con il fegato, determina spostamento del viscere
verso |'alto, con sopraelevazione dell’emidiaframma
omalaterale. Le vie biliari intraepariche non appaio-
no dilatate, cosi come normali risultano le strutture
retroperitoneali ed utero-annessiali. Questo quadro
ecotomografico & indicative per una formazione ci-
stica che interessa le vie biliari extraepatiche.

L'intervento chirutgico, eseguito d’urgenza me-
diante un’incisione sovraombelicale trasversa destra,
ha confermato la presenza di un’enorme cisti co-
ledocics, in diretta comunicazione con le vie biliari
prossimali (Fig. 3). Le gravi condizioni cliniche
della neonata ed i rapporti di stretta contiguitd con
la vena cava e la vena porta hanno consigliato
'esecuzione di una semplice cisto-duodenostomia,
previa resezione subtotale della cisti stessa, La
biopsia, eseguita sul fegato d’aspetto pressoché nor-
male, ha evidenziate lievi note di colestasi intra-
epatica. Una sonda di Petzer, posizionata all’inter-
no della cisti residua, ha consentito il drenaggio
bilisre nell'immediato petiodo post-operatorio e,
a distanza di un mese, Ia visualizzazione contrasto-
grafica delle vie bilari extraepatiche (Fig. 4). L'in-
dagine ha evidenziato una netta riduzione della ca-
vitd cistica; il rapide passaggio del mezzo di con-
trasto in duodeno ha confermato la pervietd del-
Panastomosi bilio-digestiva,

Il decorso post-operatorio non ha presentato
complicanze di natura colangitica; l'alimentazione
orale & stata ripresa in 6° giornata, dopo evacuazio-
ne di feci normocoliche e di consistenza normale. La
dimissione della piccola & avvenuta ad indici di
laboratoric normalizzati (bilirubina, transaminasi,
vGT, fosfatasi alcalina).

Le indagini ecotomografiche di controllo, ese-
guite a 2-6-12 mesi di distanza dall’intervento, han-
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no dimostrato la totale scomparsa della formazione
cistica, con vie biliari extra-epatiche di calibro nor-
male (Fig. 5).

Discussione

L'anomalia della giunzione pancreatico-bi-
liare, sebbene ad eziologia ancora sconosciu-
ta, rappresenta la causa iniziale della dilata-
zione cistica del coledoco. E’ dimostrato da
studi clinici e sperimentali che il reflusso del
succo pancreatico provoca alterazioni istolo-
giche di tipo infiammatorio a carico della pa-
rete coledocica, che esitano in una dilata-
zione del dotto stesso (1, 6, 7, 8).

Secondo Longmire ed Hadad, le cisti del
coledoco vengono classificate in tre tipi prin-
cipali (Fig. 6):

I tipo: dilatazione della via biliare extra-
epatica;

IT tipo: diverticoli congeniti;
III tipo: coledococele.

Esistono altre forme di dilatazione asso-
ciata delle vie biliari intra- ed extraepatiche,
di pit raro riscontro, e sulle quali non ri-
teniamo opportuno dilungarci.

Clinicamente la malformazione si manife-
sta con ittero, massa addominale e dolore.
La tumefazione raramente ¢ di dimensioni
tali da occupare gran parte del cavo addo-
minale con dislocazione dei visceri endope-
ritoneali; del tutto eccezionale & la limita-
zione della dinamica respiratoria da sopra-
elevazione dell’emidiaframma omolaterale,
con conseguente insufficienza respiratoria
grave, come nel caso pervenuto alla nostra
osservazione,

L’ecotomografia, a nostro avviso, & di pri-
maria importanza nella diagnosi di cisti del
coledoco; tale indagine, innocua e non inva-
siva, pud permettere talora una diagnosi pre-
natale della malformazione, e consente inol-
tre una diagnosi differenziale con le altre for-
mazioni cistiche addominali dell’eta neona-
tale (2). Riteniamo inutili e inopportune in-
dagini quali il twbo digerente, la colecisto-
colangiografia e la scintigrafia epatica.

Le tecniche chirurgiche, per la derivazione
biliare interna, sono rappresentate dalla co-
ledoco-digiunostomia, dalla cisto-duodenosto-
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Frg. 3: Reperto intraoperatorio: voluminoss neo-
formazione cistica a contenuto biliare (500 cc).

Fig. 1: Rx-addome a vuoto in proiezione antero-
posteriore: voluminosa opacitd omogenea che oc.
cupa tutto I'emiaddome di destra, con sopraeleva-
zione del diaframma e dislocazione delle anse inte-
stinali.

Fig. 2: Ecotomografia preoperatoria; formazione
transonica, ad asse maggiore longitudinale, in stret- Fig. 4: Colangiografin transcistostomica: notevole
ta contiguitd con il fegato. Le vie biliori intraepa- riduzione della cavita cistica, con pronto passaggio
tiche appaiono normali, del mezzo di contrasto in duodeno,
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Fig. 5: Ecotomografin postoperatoria: non si ap-
prezzano dilatazioni delle vie biliari intra- ed extra-
epatiche.

mia e dalla cisto-digiunostomia {3, 5, 9). In
accordo con la maggior parte degli Autori,
riteniamo che la coledoco-digiunostomia con
ansa alla Roux rappresenti la metodica d’ele-
zione, in quanto prevede la rimozione totale
della cisti, serbatoio di bile favorente la so-
vrinfezione batterica e la formazione di cal-
coli (3). II rischio di colangiti ascendenti,
che mettono in pericolo la vita stessa del
paziente, & in tal modo notevolmente ridotto.
Nel caso in discussione, classificabile nel I
tipo di Longmire ed Hadad, I'insufficienza
respiratoria grave e le caratteristiche anato-
miche della malformazione hanno impedito
la rimozione totale della cisti con successiva
anastomosi coledoco-digiunale, che per la mi-
nore incidenza di complicanze risulta prefe-
ribile da un punto di wista clinico-progno-
stico. Una semplice cisto-duodenostomia &
parsa dunque la metodica piti idonea, in
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Fig. 6: Classificazione delle dilatazioni cistiche del-
le vie biliari extraepatiche see. Longmire ed Hadad.

quanto poco traumatizzante e di rapida ese-
cuzione; ci siamo, riservati 'opportunitd di
procedere ad un secondo intervento d’ele-
zione, quale una coledoco-digiunostomia, qua-
lora si fosse registrata la comparsa di epi-
sodi colangitici con peggioramento del qua-
dro clinico.

Il decorso post-operatorio & comunque ri-
sultato privo di complicanze precoci e tar-
dive. La prognosi & pertanto risultata favo-
revole, a differenza di quanto riportato in
letteratura, nonostante Ia malformazione sia
stata diagnosticata in etd neonatale; ne sono
testimonianza la pressoché totale assenza di
lesion] istologiche, le buone condizioni gene-
rali della paziente ad un anno di distanza
dall'intervento, la normalizzazione degli in-
dici di laboratorio, ed il reperto ecografico
pressoché normale delle vie biliari extraepa-
tiche.
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