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Introducao

Resumo

Cisto ciliado hepatico (CCH) ¢ uma doenca cistica rara do figado, acomete predominantemente homens adultos,
geralmente assintomatica. De origem embrionaria do intestino anterior apresentam como caracteristicas o tamanho
médio de 3,6 cm, bem delimitados, uniloculares, localizados no segmento medial do lobo hepatico esquerdo. O
diagnoéstico ¢ baseado em achados incidentais de exames radioldgicos com imagens hipoecdicas na ultrassonografia
,hipo ou isoatenuantes na tomografia computadorizada e hiperintensas na ponderagdo T2, na ressonancia magnética.
O diagnostico definitivo ¢ dado com o estudo histologico, evidenciando as quatro camadas tipicas da parede do cisto.
E importante 0 acompanhamento pela possibilidade de transformagio maligna em torno de 5% dos casos. Este tema
encontra sua relevancia devido ao aumento de sua incidéncia, dificuldade de diagnostico, complicagdes e a escassez de
conhecimento da comunidade cientifica. O objetivo desta revisdo de literatura ¢ demonstrar a importancia do diagnostico,
caracteristicas clinico-diagnosticas e suspeita do quadro. Foi realizada uma revisdo nas bases de dados eletronicas no
periodo de margo de 2014 a julho de 2015. Os descritores utilizados foram: “cisto ciliado hepatico”, “diagndstico de
cisto ciliado hepatico” e “imagem de cisto ciliado hepatico”. Enfatizamos a importancia do CCH como diagnostico
diferencial para as lesdes cisticas do figado, dado a sua importancia para os pacientes sintomaticos com leséo e naqueles
assintomaticos, devido ao risco de malignidade descrito pela literatura. A propedéutica complementar se faz necessaria
para elucidagdo do diagndstico, sendo indispensavel o estudo histopatoldgico.

Palavras-Chave: Cisto ciliado hepatico; Diagnoéstico de cisto ciliado hepatico; Imagem de cisto ciliado hepatico.

Abstract

Ciliated hepatic foregut cyst (CHFC) is a rare cystic liver disease that predominantly affects adult men and is usually
asymptomatic. From embryonic of the foregut origin, CHFC presents the average size of 3.6 cm and they are well
defined, are unilocular and are located in the medial segment of the left hepatic lobe. Diagnosis is based on incidental
finding in radiological examinations which are with hypoechoic images on ultrasound, hypo or isoattenuating on
computer tomography and hyperintense on T2 ponderation on MRI. Definitive diagnosis is given with the histological
study evidencing the four layers typical of the cyst wall. The monitoring is important because of the possibility of
malignant transformation in about 5% of cases. This theme has relevance due to the increase in incidence, difficulty of
diagnosis, complications and the lack of knowledge of the scientific community. The purpose of this literature review is
to demonstrate the importance of the diagnosis, the clinical-diagnostic features and suspicion of the frame. A review was
made on the period from March 2014 to July 2015. The descriptors used were: “ciliated hepatic foregut cyst”; “diagnosis
of ciliated hepatic foregut cyst” and “image of ciliated hepatic foregut cyst”. We emphasize the importance of CHCH as
a differential diagnosis for cystic lesions of the liver, given its importance for symptomatic patients with lesions and to
patients that are asymptomatic, due of the risk of malignancy described in the literature. The complementary propaedeutic
is indispensable to elucidate the diagnosis, being essential the histopathological study.

Keywords: Ciliated hepatic foregut cyst; Diagnosis of ciliated hepatic foregut cyst Image of ciliated hepatic foregut cyst

A origem embrioldgica do CCH ainda ¢ incerta,
embora a maioria dos autores defendam seu surgimento

Cisto ciliado hepatico (CCH) é uma doenca cistica
rara do figado, acomete predominantemente homens, de
diagnostico ja na fase adulta, geralmente assintomatica.
As primeiras descri¢des da doenca remontam de 1857,
por N. Friedreich. Ja o termo ciliado foi adotado por
Wheeler e Edmondson em 1984, !2345

a partir do intestino anterior embrionario, que origina
também a faringe primitiva, esdéfago, estobmago, parte
do duodeno, figado e vias biliares, pancreas, trato
respiratorioe pulmoes. Porvoltada3*semanade gestacao,
ha a evaginagdo ventral da parte cranial do intestino
anterior para formar o diverticulo laringotraqueal, que
originara a traqueia, bronquios, bronquiolos e o broto
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pulmonar. No inicio da 4* semana de gestag@o, ocorre
uma evaginagdo ventral da parte caudal do intestino
anterior, formando o diverticulo hepatico, que dara
origem ao figado e vias biliares. O diafragma primitivo
separa a pleural da cavidade peritoneal. Esta separacao
inicialmente ndo ¢é total, e formam-se dois canais
entre a pleural e a cavidade peritoneal, permitindo o
crescimento de brotos pulmonares. Na 8* semana de
gestacdo, a pleura e o peritonio se aproximam, fechando
o0s canais, porém, bronquiolos anormais poderiam migrar
a partir da cavidade pleural para a cavidade peritoneal
antes do fechamento dos canais, sendo incorporados
pelos endoblastos do diverticulo hepatico, formando
finalmente a massa cistica.®’

O diagnodstico da doenca ¢ feito baseado em
achados incidentais de exames radiologicos, visto
seu carater assintomatico. Quando sintomatico, ¢é
caracterizado por dor vaga em quadrante superior
direito do abdome e/ou regido do epigastrico, nauseas
e vomitos. No entanto, os doentes podem apresentar-
se com hipertensdo portal e ictericia obstrutiva, e até
mesmo sinais de malignidade, o que acontece em 5%
dos casos. 1234367

Apesar da sua natureza congénita, o tamanho
médio do cisto € de 3,6 cm. A maioria dos pacientes ¢é
diagnosticada na sua quinta década de vida, implicando
um crescimento lento de um cisto congénito. '8

A maioria dos CCHs sdo bem delimitados,
uniloculares, localizados no segmento medial do lobo
hepatico esquerdo, logo abaixo da capsula hepatica.
Apresentam imagem anecdica ou ligeiramente
hipoecdicas na ultrassonografia (US) e eles sdo
hipoatenuantes ou isoatenuantes em relacdo ao
parénquima do figado sobre o refor¢o da tomografia
computadorizada (TC). Na ressonancia nuclear
magnética (RNM), todos os cistos ciliados hepaticos
sd0 hiperintensos na ponderacgao T2, embora possam ser
hipodensa, isodenso, ou hiperintensas de acordo com os
varios contextos. %

O diagnostico definitivo ¢ dado com o estudo
histolégico do cisto, seja por bidpsia diagnostica ou
através de estudo anatomo-histopatologico da peca
cirurgica. Ele apresenta como caracteristica tipica a
presenga de quatro camadas da parede do cisto, distintas
a microscopia. 3101112

A despeito de sua raridade, o CCH esta
aumentando em incidéncia. Este ¢ sem duvida devido
ao aumento do uso de métodos de imagem radiologica
nao invasivos nos ultimos 20 anos, acessibilidade e
surgimento de novas técnicas de exames. '3

Estudos recentes demonstraram que os CCHs
podem sofrer progressdo displasicas, apoiando o
argumento para extirpar esses cistos quando descobertos.
A via cirirgica de escolha é a videolaparoscopica,
justificada pelo pequeno tamanho do cisto, localizagdo
acessivel, natureza benigna e parede cistica que permite

manipulagdo pelos instrumentos de laparoscopia. '31413

O diagnodstico diferencial do CCH deve ser
feito com o cisto simples, cisto hidatico, cistadenoma
biliar, cistadenocarcinoma e cisto broncogénico, ¢ a
importancia do acompanhamento clinico/cirargico se
da pela possibilidade de transformagdo maligna em
torno de 5% dos casos. 171819

Este tema encontra sua relevancia devido ao
aumento da incidéncia da moléstia, bem como a
dificuldade do seu diagndstico e escasso conhecimento
da comunidade cientifica sobre esta doenga bem como,
das suas possiveis complicagdes.

O objetivo deste artigo ¢ demonstrar através
de uma ampla revisdo de literatura, a importancia do
diagnostico correto do CCH, abordando suas técnicas de
exames, caracteristicas clinicas/diagnosticas e suspeita
do quadro citado.

Material e métodos

Foi realizada uma revisao bibliografica nas bases
de dados eletronicas SCIELO, MEDLINE, PUBMED,
GOOGLE ACADEMICO, no periodo de margo de 2014
a julho de 2015. Os descritores utilizados foram: “cisto
ciliado hepatico”, “diagndstico de cisto ciliado hepatico”
e “imagem de cisto ciliado hepatico”. Os mesmos
descritores foram utilizados em lingua portuguesa e
inglesa.

Somando-se todos os bancos de dados, um total
de 35 artigos que continham os desfechos de interesse
dessa revisdao foram encontrados, nao sendo excluido
nenhum dos artigos encontrados. A busca dos periddicos
ndo se restringiu a data de publicacdo, angariando
artigos do periodo de 1990 a 2015.

Resultados

O cisto ciliado hepatico (CCH) ¢ uma lesdo
benigna rara do figado, cada vez mais reconhecida. A
primeira descri¢cdo desta doenca foi feita em 1857 por
Friedreich, seguido do segundo caso de Eberth em
1866. Friedreich postulou sua natureza congénita e viu
1sso como uma malformacdo embrionaria. A auséncia
de imunohistoquimica e microscopia para a época
nao diluiu as conclusdes desses autores do século 19,
com a sua descricdo precisa, apoiada por esbogos, e
ndo deixa duvida de que eles estavam se referindo aos
cistos ciliados do figado. Wheeler e Edmondson , em
1984, foram os primeiros a usar o termo cisto ciliado
hepético, no contexto dessas lesdes hepaticas benignas.
Eles também diferenciaram esses cistos de adenomas
e mostraram suas semelhangas histologicas com os
cistos broncogénicose esofdgicos. Ao contrario do
cisto broncogénico, a parede do CCH ¢ desprovida de
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cartilagem. Foi a presencga de caracteristicas histologicas
comuns na forma de epitélio pseudoestratificado
cilindrico ciliado com células caliciformes que os levou
a rotular estes cistos de origem do intestino anterior.
7,10,19,20,21

Diferentemente do CCH, os cistos simples sdo as
lesoes cisticas hepaticas mais comumente encontradas,
ocorrendo em torno de 2,5% da populacdo geral, e tem
uma ligeira predominancia no sexo feminino (relagdo
de 1,5: 1).7

Embora congénito, cistos simples, ndo parasitarios
do figado s@o incomuns em criangas, porém com o uso
generalizado de exames de imagem, particularmente
durante o periodo pré-natal, a sua prevaléncia vem
aumentando. O CCH ¢ a tnica les@o cistica ciliada
conhecida que envolve o figado. 2%

Nos ultimos 150 anos, aproximadamente 103
casos tém sido relatados na literatura mundial, sendo a
maioria (55) relatados nos ltimos 25 anos. *>1°

Parece haver uma distribui¢do bimodal do
historico de caso de CCH na literatura a partir do
final do século XIX e novamente nos ultimos 25 anos.
Sugeriu-se que os primeiros relatos da doenca poderiam
ser associados a um periodo em que as autopsias foram
mais realizadas rotineiramente. O pico mais recente &
provavelmente impulsionado pelo aumento da detecgdo
a partir do uso mais frequente de modalidades de
imagens radioldgicas. 3610

Além disso, uma preponderancia de publicagdes
pode ser encontrada na literatura japonesa desde
1988. Estes casos sdo provavelmente o resultado de
diagnosticos mais precisos ao invés de um aumento
verdadeiro na prevaléncia dessa populagdo.?

Os CCHs sao vistos principalmente em adultos,
predominante no sexo masculino, muitas vezes solitario
e unilocular, raramente multilocular. Como a lesdo é
extremamente rara ¢ dificil estimar a sua prevaléncia.
A idade média relatada na apresentacdo da doenga foi
de 48 £+ 12 anos, com um intervalo de idade entre um
recém-nascido, diagnosticado no pré-natal, € um idoso,
aos 82 anos. Raramente sdo relatados em criangas,
com apenas cerca de 10 casos notificados nessa faixa
etaria. A maioria dos pacientes com CCH (62%) eram
assintomaticos no momento do diagndstico.!?

Esta lesdo é encontrada mais comumente no
segmento médio do figado, principalmente no segmento
IV do 16bulo esquerdo, superficialmente, logo abaixo
da capsula de Glisson, proximo a superficie anterior do
ligamento falciforme. O tamanho do cisto varia entre
1- 24 cm de didmetro, sendo a média em torno de 4 cm.
24,25

Cerca de 40% dos casos relatados na literatura
foram diagnosticados por acaso em exames de imagem,
26% incidentalmente na autdpsia, 6% incidentalmente
no momento da cirurgia e 22% apresentavam sintomas
abdominais inespecificos, como epigastralgia e dor

abdominal. Além desses, existem relatos isolados de
hipertensao portal, esplenomegalia e ictericia obstrutiva,
causados por compressao da veia porta. 26

O aspecto caracteristico assintomatico da lesdo
pode ser explicado pela histogénese e embriogénese,
designando a sua origem de um diverticulo ou broto
traqueobronquial anormal que pode ter migrado
caudalmente para ser incluido ao figado durante o
desenvolvimento embrionario precoce do intestino
anterior.”?*

Na ultrassonografia, os achados mais consistentes
do CCH sdo uma imagem anecdica, bem delimitada
ou cisto unilocular ligeiramente hipoecogénico. Na
tomografia computadorizada geralmente apresentam-se
como lesdeshipoatenuante ou isoatenuantes em relagao
ao parénquima hepatico circundante. 4%

Na ressonancia nuclear magnética, todos os
CCHs sdo hiperintensos na ponderagao T2, porém
podem apresentar-se como hipodensos, isodensos,
ou hiperintensos de acordo com as variagdes cisticas.
Todos os CCHs ndo apresentam realce apos inje¢ao
de contraste, o que ¢ uma de suas caracteristicas e de
importancia para o diagndstico diferencial 3!

A combinagdo mais comum dos recursos
de imagem é uma massa hipoecdica unilocular na
ultrassonografia, hipodensa na TC, sem septagdes ou
realce vascular.**!"”

Umestudo citologico e celularpode serempregado
por meio de aspiragdo com agulha fina (PAAF). Os
tracos caracteristicos do CCH sao células ciliadas
benignas, dispersas em epitélio colunar, dispostas em
ambos os fragmentos de tecido e isoladamente em um
fundo mucoide, associadas a fragmento de musculo
liso, células caliciais, e macrofagos.?*?

A caracteristica histologica do CCH ¢ a presenga
de quatro camadas na sua parede: um revestimento
interior de epitélio pseudoestratificado cilindrico
ciliado com células caliciformes, uma camada de tecido
conjuntivo frouxo subepitelial, uma camada de mtsculo
liso, e uma camada externa densa de tecido fibroso. O
epitélio ciliado ¢ a marca registrada do CCH. Dados da
literatura japonesa revelaram que 2 casos descritos ndo
continham a camada muscular do cisto. %

O conteudo do CCH foi descrito como viscoso
ou mucinoso em 73 pacientes, enquanto o liquido biliar
foi observado em trés casos. Comunicacdo direta com
ductos biliares foi demonstrada em todos os pacientes
com contetdo biliar.'*-30:3!

Na imuno-histoquimica, a colora¢@o pode mostrar
a presenca de células neuroendodcrinas, que sdo células
positivas para cromogranina, sinaptofisina, bombesina,
ou calcitonina. Algumas células s3o imunorreativas
para CC10, sugerindo fortemente a presenca de células
de Clara, componente tipica do trato respiratorio. 2228

A dosagem sérica dos marcadores tumorais:
antigeno  carcinogénico (CA) 19-9, antigeno
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carcinoembrionario (CEA), e/ou alfa-fetoproteina
(AFP) ndo ¢ 1til para determinacdo da doenca, visto a
elevada incidéncia de casos considerados positivos em
lesdes com caracteristicas histologicas benignas e sem
evidéncia de metaplasia.>!?

O curso clinico ¢ geralmente benigno, no
entanto, transformac¢do maligna para carcinoma de
células escamosas com comportamento agressivo foi
avaliado em 5% dos casos, todos os quais abrangendo
adultos entre 21 e 51 anos de idade. O principal fator
de risco associado ao diagnodstico de um CCH com
transformagao maligna é o tamanho, com uma mediana
de 10cm. Mais de uma centena de casos de CCH tem
sido relatada até o momento na literatura mundial.
Entre estes casos, seis diagnosticados com metaplasia
escamosa, desenvolvida sem evidéncias de displasia
ou malignidade, e cinco desenvolveram carcinoma.
Um caso evidenciou tanto metaplasia gastrica antral e
carcinoma de células escamosas. Enquanto metaplasia
em um CCH ¢ uma ocorréncia rara, o seu significado
ndo deve ser esquecido, dado o risco subsequente de
transformacdo maligna. 5283233

O tratamento recomendado descrito para CCH
tem variado de acompanhamento observacional
através de exames clinicos e de imagem periodicos
até aspiragdo e excisdo cirurgica. Porém, ¢ sabido o
risco de malignizagdo, em torno de 5% dos casos, sendo
recomendado a excisdo cirrgica para cisto maiores
que 4-5 cm, sintomaticos,quando hd um aumento
progressivo do tamanho do cisto, lesdes assintomaticos
com alteragdes da parede do cisto, componente solido
no cisto e alteragdo da fungdo hepatica nio elucidada.
Nao existem relatos de recorréncia do CCH apos a
excisdo cirurgica completa, >332

Em  criangas, alguns recomendam que a
remoc¢ao do cisto deve ser realizada ap6s um ano de
idade, em casos assintomaticos, devido ao alto risco de
procedimentos hepaticos nessa faixa etaria. No entanto,
pode-se argumentar que em criangas assintomaticas,
seria sensato monitorar clinicamente e fazer a cirurgia
quando necessario, sendo removida a lesdo por via
laparoscopica. 1533

A excisdo laparoscopica ¢ via de escolha em
todos os casos em que se faz necessario a exérese da
les@o. Essa modalidade ¢ preferivel devido ao pequeno
tamanho cistico e localizagdo anterior, subcapsular,
permitindo facil acesso, com dissec¢do minima para
isolar a lesdo. A natureza benigna da lesdo permite que
o cisto seja enucleado da borda hepatica com pouca
preocupacao ¢ com adequada margem circunferencial.
O CCH tem frequentemente uma parede de espessura
que permite facil manuseio com os instrumentos da via
laparoscopica. 1533

A injecdo esclerosante de alcool absoluto
percutaneo, a escleroterapia, nao ¢ recomendada, pois
pode modificar caracteristicas radiologicas ou dificultar

o diagnostico de futura transformagao maligna.**3

O carater genético da doenga ndo foi sugerido na
literatura, no entanto, ha o relato de um paciente de 56
anos, coreano, diagnosticado com CCH com historico
familiar de uma filha, diagnosticada ainda na infancia
com cisto broncogénico. **

Discussao

A maior parte dos estudos aponta para a
prevaléncia do CCH para pacientes do sexo masculino,
porém uma revisdo dos casos da literatura inglesa
apontou uma leve predominancia do sexo feminino,
em contrapartida também com outros trabalhos que
revelaram uma equiparacao do género na apresentacao
dos casos. 3%

Estudos afirmam que ha um elevado ntimero de
casos relatados no Japdo, porém ndo esta claro se isso
seja devido ao aumento da conscientizagdo ou aumento
da prevaléncia dessa entidade.?*?

Um relato de caso do primeiro paciente coreano
levantou a possibilidade do carater genético do cisto,
sugerindo a possivel relacdo entre o cisto de intestino
anterior ¢ o perfil familiar, porém nao ha trabalhos
cientificos na area 3

O diagnostico diferencial inclui cistos biliares,
cistoadenoma hepatico, endometrioma hepatico, cisto
hidatico e abscessos parasitdrios ou bacterianos. Logo
apenas a imagem radiologica ndo da por completa
a diferenciacdo entre essas lesdes sendo necessaria
a avaliagdo do conteudo do cisto por PAAF para o
diagndstico, podendo evitar a exploracdo cirurgica e
bidpsia excisional.!34>24

A maior parte dos casos analisados sugere que
tanto o cisto esteja dentro ou perto ao segmento V.8

Outro achado que ¢ exclusivo para os pacientes
com neoplasia associada ¢ a presenca da dor como a
caracteristica de apresentagdo.>*!

Enquanto alguns tém sugerido o tratamento com
injecdo de agentes esclerosantes, a resseccao cirurgica €
geralmente o método preferido de tratamento para todos
os casos de CCH, dado o potencial, embora raro, de
transformacao maligna. Curiosamente, todos os casos
de malignidade relatados tem mostrado diferencia¢ao
escamosa. Porém alguns autores defendem a excisdo
cirargica do CCH apenas para cistos maiores que 4-5
cm, sintomaticos, quando ha um aumento progressivo do
tamanho do cisto, lesdes assintomaticos com alteragoes
daparede do cisto, componente s6lido no cisto e alteragao
da fungdo hepatica sem causa encontrada.'*!>3

Consideracoes finais

Concluimos enfatizando a importancia do CCH,
como diagnodstico diferencial para as lesdes cisticas
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do figado, dado a sua importancia para os pacientes
sintomaticos com a lesdo e naqueles assintomaticos,
devido ao risco de malignidade descrito pela literatura.
A propedéutica complementar com exames de imagem
se faz necessario para elucidacdo do diagnoéstico de tal
lesdo, sendo indispensavel o estudo histopatologico.

Conflito de interesse

O presente artigo foi utilizado como Trabalho
de Conclusao de Curso (TCC) apresentado ao Curso
de Medicina da Universidade Severino Sombra, para
obten¢ao do grau de Médico pelo autor principal.
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