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Rezumat

In acest reviu este prezentati actualitatea si importanta prezentirii aspectelor de management medical al leziunilor
chistice congenitale ale ficatului din cauza diagnosticului preoperator incert intre formatiunile chistice congenitale si cele
parazitare sau infectioase, de care depinde tactica medico-chirurgicala oportuna. Cazuistica leziunilor chistice congenitale
cu manifestarile clinice nespecifice ne-au orientat spre studierea gi familiarizarea cu particularitatile clinico-diagnostice a
acestora prin prisma literaturii de specialitate.

Cuvinte-cheie: leziuni chistice hepatice, diagnostic, management chirurgical

Summary. The management of congenital cystic lesions of the liver (Review of literature)

In this review is presented timeliness and importance of presenting aspects of medical management of congenital
cystic lesions of the liver due to uncertain preoperative diagnosis between congenital cystic formations and parasitic or
infectious diseases, which depends on appropriate surgical tactics. The casuistry of congenital cystic lesions with non-
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specific clinical manifestations we turned to studying and becoming familiar with their clinical and diagnostic features
through the literature.
Key words: hepatic cystic lesions, diagnostic, surgical management

Pe3tome. MeHem:KMEHT BPOKAeHHBIX KUCTO3HBIX NOpaxeHuil neyenu (O030p Jmreparypsnl)

B manHOM peBIO mpezcTaBleHa CBOCBPEMEHHOCTD M CYIIECTBEHHOCTh Ba)KHBIX aCIEKTOB MEIUIIMHCKOTO MEHEN-
XKMEHTa BPOXKACHHBIX KHCTO3HBIX MOPA)KEHWH HMEYEHH B CBA3M C HEONPEICICHHON IPEIONepaliOHHON ANarHoCTH-
KM MEXIy BpPOXICHHBIMH KHCTO3HBIMH OOpa30BaHMAMH M MH()EKIIMOHHBIMU WJIM Mapa3sHUTapHBIMHU 3a00JIEBaHUSIMH,
OT KOTOpOH 3aBHCHT COOTBETCTBYIOIAsI XHPYprudecKas TakThKa. Ka3yHcTHKa BPOXKACHHBIX KHCTO3HBIX MOPAKCHUH C
HecTen(pUIECKNMH KIMHUYECKUMH MPOSBICHUSIMH TPHUBEIO HAC K M3YYCHHIO UX KIMHHYECKHX M JHAarHOCTHYECKUX

MIPU3HAKOB Yepe3 JIUTEPaTypy.

KiroueBrble cjioBa: IIe4eHOYHBIC KMCTO3HBIC TIOpaXXCHUA, TUarHOCTUKA, XUPYPIrUICCKOC JICUCHNE

Introducere. Leziunile chistice (LC) ale ficatului
reprezintd un grup heterogen sub aspect patogenetic
al manifestarilor clinice, rezultatelor investigatiilor,
precum si conduitei terapeutice [1]. Astfel LC pot n-
globa un spectru larg de entitati atat benigne, cat si
maligne, incidenta variind Intre 5% si 10% si creste
odata cu varsta [2,3].

Definitie. Chistul hepatic reprezintd morfologic o
leziune cu continut lichidian si pereti proprii, ecogra-
fic prezentandu-se ca o leziune cu capsuld, continut
lichidian si aspect anecogen cu intdrire posterioard de
ecou [4].

Pentru clasificarea si diferentierea mai exacta,
chisturile hepatice sunt grupate dupa mai multe cri-
terii: congenitale // dobandite, parazitare // nepara-
zitare, unice // multiple sau difuze — dupd numarul
de chisturi din parenchim [1,3,4]. Macedo si coaut.
(2013) grupeaza mai complex leziunile chistice ale
ficatului in infectioase // neinfectioase, cu mentiunea
celor congenitale, dobandite, posttraumatice, precum
si tumorale (Tabelul 1) [5].

Totodata, Societatea Americand de Radiologie
mai diferentiazd forme simple si complexe de chisturi
hepatice, la baza clasificarii fiind prezenta sau lipsa
la investigatiile imagistice a structurilor intra-chistice
complexe ca: septuri, nodozitati sau alte deformatii
vizibile, ceea ce dicteaza o tactica activa de tratament
din cauza riscului malignitatii, dupa cum se prezinta
in Tabelul 2 [6].

Cele mai frecvente sunt chisturile congenitale,
cu o prevalentd mai mare la sexul feminin, raportul
femei/barbati fiind de 1,5:1. S-a determinat o sensi-
bilitate crescuta la estrogeni a epiteliului ce tapeteaza
chistul si de regulda LC se depisteaza in lobul drept al
ficatului [7].

Clinic majoritatea chisturilor hepatice sunt asimp-
tomatice, circa 90% [7] si sunt depistate ocazional
in timpul examindrii pacientilor sau la examinarile
imagistice, functia ficatului de reguld nefiind afectata
[3,8]. Doar 5% din purtatorii de chisturi hepatice sunt
simptomatici, cu manifestari nespecifice ca: durerea
sub rebordul costal drept, greturi, satietate precoce,
vome si/sau pirozis [9]. Odatd depistate, LC trebu-

Tabelul 1

Clasificarea leziunilor chistice hepatice, dupid Macedo (5]

Parazitare Non-parazitare
Chisturi hidatice
Infectioase Abcesele piogene nespecifice
Abcesele amoebiene
Chisturi simple Component chistic partial
Boala polichistca a ficatului Carcinom hepatocelular
Chistadenom Colangiocarcinom
Chistadenocarcinom Pseudochisturi intrahepatice
(in pancreatite)
Neinfectioase

Boala Caroli

Biloame

Chist peribiliar

Hematoame posttraumatice

Metastaze chistice

Hemangiomul Giant
Chistul hepatic ciliat
Congenital (sarcoame embrionare)
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Tabelul 2

Clasificarea LC hepatice conform Societditii Americane de Radiologie [6]

Chisturi simple
Chisturi hepatice cu dezvoltare benigna
Complexul von Meyenburg
Boala Caroli
Boala polichistica a ficatului
Chisturi complexe
Neoplasme

Metastaze chistice

Carcinom hepatocelular

Hemangioame cavernoase

Sarcoame embrionare
Inflamatoare sau infectioase

Abcese

Piogene

Amoebiene

Chisturi echinococice
Posttraumatice si diverse

Pseudochist

Hematom

Biliom

Chist infectat sau hemoragic

Chistadenom sau chist-adenocarcinom biliar

ie diferentiate intre cele simple, cele infectioase sau
tumori chistice. Formele asimptomatice, de cele mai
dese ori, nu necesitd conduita terapeutica specifica
[8], indicatiile survin atunci cdnd devin simptomatice,
creste rapid In dimensiuni sau apar complicatii [10].

Scopul acestui reviu este de a aduce in evidenta
particularitatile diagnostice si de conduita terapeutica
a formelor clinico-morfologice mai rar intalnite, care
includ: chisturile simple, boala polichistica a ficatului
si boala Caroli, acestea fiind o provocare pentru chi-
rurgia specializatd hepato-biliard prin indicatia catre
interventie sau management conservator.

Chisturile hepatice simple (CHS) reprezinta
malformatii ale ducturilor biliare, care de regula nu
au comunicari cu arborele biliar intrahepatic, micro-
scopic fiind alcituite dintr-un singur rand de celule
epiteliale cuboide sau columnare, asemanatoare cu
colangiocitele [5]. Originea acestora deriva din caile
biliare aberante, care au pierdut comunicarea cu ar-
borele biliar si continua sa secrete lichid intralumi-
nal [5,11]. Alte ipoteze sustin ca chisturile simple se
dezvolta in timpul embriogenezei, cand ducturile in-
trahepatice pierd comunicarea cu cele extrahepatice
[10], sau se dezvolta izolat dintr-un tesut hamartoma-
tos [6]. LC simple ale ficatului ocupa locul 2 ca cele
mai frecvente afectiuni benigne, dupad hemangiomul
cavernos hepatic [6], prevalenta acestora estimandu-
se intre 2,5% si 18% [1,12].

Chiar daca LC hepatice care comunicd cu caile
biliare sunt cele mai des chisturile hidatice [13,14],
sunt descrise cazuistic comunicari cu cdile biliare si

in formele simple, ceea ce denatureaza mult diagnos-
ticul [14]. De regula CHS sunt de dimensiuni mici
pand la 3 cm, dar sunt raportate cazuri de pana la
30 cm, in majoritatea situatiilor functia ficatului este
pastrata [1,5,14].

Cea mai uzuald metoda de diagnosticare ramane
ultrasonografia (USG), care atinge o sensibilitate si
specificitate de aproximativ 90% [1,15]. Semiologia
ecograficad prezinta formatiuni circulare/ovalare, ane-
cogene, cu margini fine si intarirea ecoului posteri-
or, de regula fara careva septuri intracavitare [5,16].
Tomografia computerizatd (TC) evidentiaza o leziune
hipodensa, cu omogenitate bine definita [1,6], iar la
Rezonanta magneticd nucleara (RMN) la modul-T1
se depisteaza un semnal de o intensitate joasa, in timp
ce la modul-T2 un semnal cu o intensitate extrem de
inalta, care nu sporeste dupa contrastare [1,17]. Ulti-
mele doud modalitéti diagnostice au demonstrat sen-
sibilitate mai inalta ca USG [1,12,17]. Odata cu apa-
ritia USG cu contrast, cazurile de chisturi complicate
cu hemoragie sunt descrise cu mai multd acuratete
[1,18]. In toate cazurile de diagnosticare a unei LC
hepatice se recomanda efectuarea testelor serologice
pentru excluderea unui chist parazitar, cel mai des hi-
datic [1,5].

Managementul terapeutic al CHS este dictat de
prezenta sau lipsa simptomelor. In formele singulare,
asimptomatice, chiar si de dimensiuni mari, nu se re-
comanda tratament sau supraveghere de rutina [1,5].
Pe cénd in formele simptomatice pacientii necesita
management chirurgical specific, cele mai utile in
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Figura 1 a,b. Imagini intraoperatorii — tehnica fenestrarii CHS

CHS fiind scleroterapia si/sau fenestrarea chirurgica-
1a [5]. Reusita scleroterapiei poate fi evaluata dupa 12
luni, rata recurentelor fiind in jur de 20% dupa luna a
patra [5,19]. Tehnica fenestrarii (Fig. 1 a,b) este ra-
portatd mai efectiva in diminuarea simptomelor clini-
ce [1,21] curecurente de circa 9% [5,20] insa prezinta
o ratd mai Tnaltd a morbiditatii si a mortalitatii, fiind
intre 0% si 15% [1,5,20].

Totodata, sunt descrise o serie de tehnici apli-
cabile in cazurile dificile, ce nu pot fi rezolvate prin
sclerozare sau fenestrare. In caz de fistulizare in ar-
borele biliar, contraindicatie pentru scleroterapie,
s-au propus anastomozele chistojejunale [14,22],
insd metoda este criticatd din cauza complicatiilor
infectioase ce apar postoperator [14,23]. Alte teh-
nici ca transpozitia omentului in cavitatea restanta
au tendinta sd reducd recurentele, mai ales atunci
cand CHS se afld in segmentul VII sau VIII si din
cauza alipirii de diafragm cavitatea se inchide din
nou [5,14]. Rezectia partiala de ficat revine cazuri-
lor suspecte de chistadenom, din cauza potentialului
mare de malignizare [5,6].

Boala polichistica a ficatului (BPF) reprezinta
un grup heterogen de dereglari genetice manifestate
prin aparitia formatiunilor chistice in ficat, care de-
riva din colangiocite, sub aceastd notiune unii autori

arbitrar subinteleg prezenta a cel putin 20 chisturi in
ficat [1,24]. BPF poate exista izolat (forma autozomal
dominantd) sau in combinatie cu aparitia formatiu-
nilor chistice si In rinichi (boala polichisticd renala
— autozomal dominanta sau recisiva) [25]. BPF afec-
teaza pana la 0,2% din populatie [27,30], incidenta
BPF izolata este de doar 0,01% [27,31] pe cand la ne-
cropsii polichistoza hepatica se Intalneste intre 0,05%
s10,13% [32].

Boala polichisticé hepatica izolata este o nozolo-
gie rard, care nu implicd afectarea renald, fiind ge-
netic distinctd de boala polichistica hepatorenala [4].
Asocierea dintre BPF si cea renala a fost descrisa
pentru prima oara de Bristowe in 1856 [26,27], ini-
tial crezandu-se ca BPF se dezvolta doar in contextul
bolii polichistice renale [27,28], dar in 1950 a fost
mentionat cd BPF izolatd poate fi o entitate separata
si tocmai 1n 2003 analiza genetica a § familii finlan-
deze a confirmat ca BPF izolata este genetic diferita
de boala polichistica renald [27,29].

Patogeneza formarii chisturilor s-a demonstrat a fi
diferita in functie de entitatea clinicd. Conform ultime-
lor cercetéri s-a constatat cd existd mai multe mutatii
care ar duce la formarea leziunilor chistice intrahepa-
tice (Tabelul 3), insé toate acestea pot explica aparitia
chisturilor hepatice in cca 25-40% din cazuri [27,33].

Tabelul 3

Diferentierea epidemiologica si geneticd dintre BPF asociata i izolatd [27]

Caracteristici Polichistoza renala asociata BPF BPF izolata
Prevalenta 0.20% 0.01%
Tipul transmiterii AD AD
Gena mutanta PKDI1; PKD2 PRKCSH; SEC63

Policisteina-1 Hepatocistina
Proteina codificata Policisteina-2 Proteina Sec63
Locusul pe cromozom 216p13.3; 4921 19p13.2;6q21
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Fiecare proteina codificata este in final implicata
intr-un mecanism celular de proliferare, secretie de
lichid sau de conexiune intercelulara // intercelulo-
matriciald a colangiocitelor care ar duce la forma-
rea chisturilor. Mai mult ca atat, au fost raportate
modificari in expresia paternului micro-ARN-ului
[34], niveluri crescute de AMPc, precum si dis-
functii in reglarea intracelulari a Ca?* [35-37]. In
unele cazuri este necesara asocierea a doua mutatii
concomitente pentru a induce formarea de chisturi
[25,38]. Astfel, au fost raportate un gir de schim-
bari fiziopatologice legate de formarea chisturilor
intrahepatice ca malformatii a ducturilor biliare:
diverse defecte primare a cililor celulelor ductale,
alterarea functiei secretorii a colangiocitelor, proli-
ferarea lor exageratd, remodelarea defectd a matri-
cei extracelulare, precum si defecte de semnalizare
a colangiocitelor [27,37].

Clinic evolutia bolii se caracterizeaza prin apa-
ritia si cresterea continud a chisturilor hepatice noi.
Astfel, volumul unui ficat afectat creste anual intre
0,9% si 1,6%, chiar pana la 3,2% de la volumul initial
[27,39]. S-au evidentiat si cativa factori de risc, care
se presupune cd ar influenta progresarea bolii, ca:
varsta inaintatd, sexul feminin, expunerea la hiper-
estrogenie (sarcini multiple, utilizarea contraceptive-
lor orale, terapie de substitutie cu estrogeni), insufi-
cienta renala avansata, precum si prezenta chisturilor
renale [27]. Clinic BPF este in 80% din cazuri asimp-
tomatica [40,41], iar daca apar semnele clinice aces-
tea sunt nespecifice: disconfort abdominal, satietate
precoce, greturi, vome, dispnee clinostatica, edeme
la membrele inferioare, semne de obstructie biliara si
ascitd [41]. Toate acestea indica spre dimensiuni sem-
nificative a chisturilor si dezvoltd un efect compresiv
pe organele si formatiunile adiacente.

Complicatiile ce pot apdrea la bolnavii cu BPF

sunt: hemoragia intrachistica, torsiunea, fistula bili-
ara, eruperea chistului, infectarea, icterul mecanic,
malignizarea, ocluzia venei porte cu hipertensiune
portald, sindromul Budd-Chiari si chiar pleurezie
exudativa [3,42]. Abu-Wasel a grupat cele mai frec-
vente simptome in functie de cauza ce o provoaca
(Tabelul 4) [27].

La pacientii asimptomatici de regula si datele de
laborator ce caracterizeaza functia ficatului sunt in
limitele normei [41], insd la aparitia simptomelor
apar si modificari in analizele biochimice, este ele-
vat nivelul seric al fosfatazei alcaline (47%), creste
nivelul gamaglutamiltranspeptidazei (70%), se ob-
serva o crestere a aspartataminotransferazei in 27%
situatii si creste bilirubina serica in 15% dintre ca-
zuri [41,43].

Pe langd modificarile biochimice, intlnite la pa-
cientii cu BPF, se pot constata si elevarea nivelurilor
serice ale markerilor tumorali, cel mai des CA19-9
(45%), fara sa fie demonstratd malignizarea leziunilor
cistice [27,44,45], iar cresterea CA-125, Ag carcino-
embrionar §i alfa-fetoproteinei se poate intalni mult
mai rar [27,46].

Fiind o patologie congenitald, pe langd leziu-
nile chistice descrise in ficat si rinichi, s-au descris
astfel de formatiuni si in alte organe ca: pancreas,
splina, ovare, pulmoni [41]. De asemenea, s-a gasit
tangentd intre polichistoza hepatica si malformatiile
vasculare intracraniene, care sunt asociate cu BPF
in 6% [27], iar cu BPR in 8-10% cazuri [47,48], sau
chiar pana la 16% [27]. Prolapsul de valvad mitrala
(26%), insuficienta valvei mitrale (31%), precum si
diverticuloza colonului sunt alte nozologii asociate
BPF [27,41,49].

Metodele imagistice cele mai utilizate raman
USG si TC [27,50]. La USG se determind formatiuni
anecogene, cu pereti bine delimitati, iar la TC forma-

Tabelul 4

Clasificarea semnelor clinice a BPF in functie de cauzd, dupi Abu-Wasel [27]

Simptome cauzate de efectul de masa

Simptome cauzate de complicatiile chistului

Distensie abdominala Infectia
Satietate precoce Torsiunea
Plenitudine postprandiala Ruptura
Reflux gastro-esofagian Hemoragia
Malnutritie

Dispnee

Obstructia venelor hepatice

Sindromul venei cave inferioare

Compresiunea venei porte

Compresiunea cailor biliare
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Figura 3. Clasificarea BPF, conform Gigot (1997) [27]

tiuni circulare, hipodense, fara intensificari 1n interio-
rul leziunii, bine circumscrise [6] (Fig. 2).

Referitor la RMN sunt pareri impartite: unii au-
tori o considera una din cele mai sensibile §i speci-
fice investigatii, mai ales, la bolnavii alergici la sub-
stantele de contrast si insuficientd renala avansata
sau cand alte metode imagistice nu sunt suficient de
calitative [27,51]; pe cand alti autori sunt de parerea
ca aceasta este informativa doar in cazurile de dia-
gnosticare a hemoragiei intrachistice si diferentiere
a hemoragiei cu alte iregularitati ce se pot forma in
interior [7].

La depistarea ecografica a formatiunilor chistice
in ficat s-au propus mai multe criterii pentru a putea
stabili un diagnostic doar in baza datelor ecografice si
a istoricului familial [1]. Astfel, unele studii au con-
statat cd BPF poate fi stabilita daca existd antecedente
eredocolaterale de BPF si sunt prezente cel putin 4
chisturi [1,52].

S-au propus mai multe clasificari pentru a grada
severitatea BPF, dupa Gigot, Qian, Schnelldorfer, insa
cea mai utilizatd este cea propusa de Gigot (1997),
deoarece scopul acesteia a fost selectarea pacientilor
compatibili pentru fenestrarea chirurgicala (Fig. 3)
[27,43].

Nu existd o metoda de tratament unanim accep-
tatd. Au fost propuse mai multe solutii in functie de
numarul si localizarea chisturilor, precum si compli-
catiile aparute (Tabelul 5) [27].

Tabelul 5
Conduita medico-chirurgicald in BPF [27]
Optiunea Tipul de tratament
terapeutica

Non-chirurgicala | Medicamentos

Analogii de somatostatina
Inhibitorii mTOR!

Radiologie interventionista

Embolizarea arteriala

Scleroterapia percutana

Chirurgicala Fenestrarea

Rezectie hepatica cu fenestrare
Transplantul de ficat

Nota: ! Inhibitorii mTOR — inhibitorii receptorilor rapami-
cinei la mamifere

Tactica de tratament non-chirurgicali este in-
dicata la pacientii cu chisturi hepatice tip II/III dupa
Gigot [27]. Una dintre metodele de tratament medica-
mentoase este administrarea analogilor de somatosta-
tina (octeotridul, lantreotidul), care prin efectul inhi-
bitor al AMPc suprima secretia si proliferarea multor
celule inclusiv si a colangiocitelor [27,53]. S-au efec-
tuat studii care au demonstrat efectul acestor prepa-
rate la o administrare intre 6 si 12 luni, cu o scadere
evidenta a volumului ficatului fatd de lotul de control
ce variaza intre 2,9% si 7,6%, maxim pana la 25%, la
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2 ani de la initierea tratamentului [54,55]. Din cauza
rezultatelor modeste, unii autori recomanda acest tra-
tament doar in caz de contraindicatie a procedeului
chirurgical [27].

Inhibitorii mTOR au un efect imunosupresiv, an-
tiproliferativ, antiangiogenetic si blocheaza dezvol-
tarea tumorala, astfel avand capacitatea de a bloca
proliferarea necontrolatd a colangiocitelor [56]. Chiar
daca unii autori nu recomanda aceasta clasa de medi-
camente spre folosinta in afara studiilor clinice [27],
alti autori aduc argumente despre efectul pozitiv asu-
pra chistogenezei si chiar recomanda un studiu clinic
pentru a evalua actiunea sinergicd cu analogii de so-
matostatina [56].

Mai recent, se studiaza experimental un nou grup
de preparate, care ar inhiba enzima ce moduleaza ci-
clul celular Cdc25A fosfataza, blocand astfel prolife-
rarea colangiocitelor implicate In dezvoltarea chistu-
rilor, astfel reducand volumul acestora [57].

Abordarea chirurgicald minim invaziva prin em-
bolizarea arteriala este recomandatd la pacientii cu
polichistoza avansata si cu extindere multisegmenta-
ra [27], sau in cazurile de contraindicatie citre o in-
terventie chirurgicald radicala, inregistrandu-se rezul-
tate bune in regresia chisturilor [58].

In cazurile cand sunt prezente cateva formatiuni
chistice (Gigot tip I), cu diametrul mai mare de 5-7
cm, este recomandatd scleroterapia percutanata, la
care aspiratia combinata cu instilarea unui agent scle-
rozant (etanolul, oleatul de etanolamina, minociclina
si tetraciclina) duce 1n majoritatea situatiilor la ame-
liorarea simptomelor, insé in 20% din cazuri boala va
regresa partial sau complet [59,60].

Fenestrarea chirurgicald permite: aspiratia, ex-
cizia capsulei si drenajul chisturilor intr-o singura
procedura. Pionieratul il detine Lin in 1968 [61]. Fe-
nestrarea este indicatd la pacientii cu chisturi hepa-
tice tip I Gigot, cu dimensiuni mari, situate prepon-
derent superficial [41]. Dupa dezvoltarea laparosco-
piei, aceasta a fost implementata pe larg in chirurgia
chisturilor hepatice din 1991 [62], observandu-se o
ratd a complicatiilor usor diminuatd comparativ cu
chirurgia clasica, aceasta fiind demonstrat intr-un sir
de meta-analize [27,41]. Palanivelu si coaut. (2007),
considera ca laparoscopia ar trebui sa inlocuiasca la-
parotomia din cauza morbiditatilor mai scazute [63],
insa aceasta este limitatd de prezenta chisturilor in
segmentele VII-VIII din cauza accesului dificil si re-
spectiv recurentelor frecvente [10]. Bakoyiannis si
coaut. (2013) propun fenestrarea deschisa sau laparo-
scopicd cu omentoplastia cavitatii restante la pacientii
cu BPF difuza (Gigot tip II), cu diametrul chisturilor

intre 5-7 cm, pe cand Morino §i coaut. (1994) consi-
dera chisturile multiple Gigot tip II o contraindicatie
pentru accesul laparoscopic [8,60].

Ameliorarea imediatd a simptomelor apare in
circa 92% din situatii, totodata la mai mult de 25%
se atestd recurenta chisturilor sau simptomelor, rata
complicatiilor dupa fenestrare fiind aproximativ de
23%, pe cand mortalitatea oscileazd in jurul a 2%
[59]. Bai si coaut. (2007) au demonstrat, pe termen
lung de studiu, ca fenestrarea chirurgicala ca proce-
deu de tratament este fezabil, sigur si poate da rezul-
tate foarte bune, morbiditate — 11%, mortalitate — 0%,
recurenta chisturilor — 9% si a simptomelor — 4,5%
[62]. Insa, aceste rezultate pot fi posibile doar la o se-
lectie atenta a bolnavilor 1n functie de simptome, dis-
tributie a chisturilor §i volumul acestora [64]. Gigot
(1997) considera ca fenestrarea nu poate fi interventia
cea mai potrivita pentru gestionarea pe termen lung a
tuturor tipurilor de BPF [43].

Rezectia hepaticd se efectueaza de regula la
pacientii cu hepatomegalie si care au cel putin 1-2
segmente neafectate de leziunile chistice si func-
tia ficatului nealterata, (tip II, III) Gigot [59,60]. In
aceste situatii, chirurgii preferd s combine fenestra-
rea chisturilor superficiale unice cu salvarea lobu-
lui/segmentului si apoi rezectia portiunii reziduale
[59,65], cu riscul de recurenta a cavitatilor restan-
te [27]. Studiul lui Schnelldorfer (2009) prezinta o
mortalitate de 3% si o morbiditate de 63% la combi-
narea acestor procedee, ceea ce nu diferd de analiza
facutd de Drenth (2010) pe 26 articole, ce constata
mortalitate de 3% si morbiditate de 51%, din contul
ascitei, pleureziei, hemoragiei si bilioragiei [59,64].
Si aceastd metoda de tratament tinde sa fie efectuata
laparoscopic, Palanivelu afirmand necesitatea efec-
tudrii celioscopice a rezectiei hepatice cu omento-
plastie pentru toate tipurile de leziuni polichistice
a ficatului, iar fenestrarea cu punctie-aspiratie, de
asemenea celioscopicd, in toate tipurile de afectari
nonpolichistice [63].

In cele mai dificile cazuri, cu rispandire difuza in
ficat si in faze avansate a bolii, cdnd apar complicatii
ca hipertensiunea portala, semne de malnutritie, cea
mai indicatd metoda de tratament este transplantul
de ficat [59,66]. Transplantul hepatic poate fi efec-
tuat primar ca etapa de tratament (in insuficienta he-
paticd) sau secundar dupa o rezectie partiald pentru
a preveni progresarea bolii, adica recurenta chistu-
rilor [67]. Oricum, acest procedeu are un rol limitat
in managementul BPF atat timp cat functia ficatului
este in norma, iar in cazurile necesare, chiar daca
transplantul total de ficat oferd o sansa de vindeca-
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re definitivd, consecintele imunosupresiei, precum
si riscurile unei mortalitati si morbiditati crescute
influenteaza negativ rezultatele [41,60,68]. In cazu-
rile care au suportat transplant de ficat pentru BPF
morbiditatea perioperatorie raportatd a fost de 40-
50%, mortalitatea — 10-17%, circa 3% au necesitat
retransplantare, iar supravietuirea la 1 si 5 ani a fost
de 93%, respectiv 92% 1n cazurile cu transplantare
doar de ficat, pe cand la transplantarea de ficat si
rinichi supravietuirea a constituit 86% si, respectiv
80% [59]. Swenson si coaut. (1998) considera ca un
transplant hepatic In BPF va fi reusit doar inainte de
aparitia complicatiilor tardive ale bolii sau a multi-
plelor interventii anterioare, astfel autorii sustin ca
pentru o gestionare de succes a pacientilor cu BPF
sunt necesare indicatii bine argumentate atat pentru
transplantare, cat si pentru alte procedee terapeutice
[68].

In cazul pacientilor cu BPF selectia, timpul si tac-
tica de tratament este o provocare chiar si pentru un
medic cu experienta. Astfel au fost propuse mai multe
scheme pentru managementul polichistozei hepatice.
Abu-Wasel (2013) propune: pentru pacientii simpto-
matici cu chisturi mari, sau implicare hepatica limita-
ta — fenestrare sau scleroterapie; rezectia hepatica cu/
fara fenestrare trebuie efectuata la afectarea difuza,
dar cu suficient parenchim neafectat (Fig. 4 a,b,c); iar
la afectarea difuza transplantul de ficat este optiunea
adecvata si trebuie efectuatd pentru prevenirea mal-
nutritiei si insuficientei hepatice, care cresc riscurile
perioperatorii [27].

Schnelldorfer (2009) sugereaza ca tactica de tra-
tament trebuie sd fie determinatd de anatomia fica-
tului in particular, de rezervele hepatice, severitatea
simptomelor si starea de sdndtate, apreciind in fie-
care tip posibil o metoda de tratament (Tabelul 6)
[64].

Boala Caroli (BC) reprezinta o patologie conge-
nitald benignd, caracterizata prin dilatatii segmentare
chistice uni- sau bilobare ce comunica cu ciile biliare

intrahepatice. Prima datd mentionata de Todd in 1818,
pe cand Caroli a fost cel care a descris-o in 1958 sub
toate aspectele ca nosologie separata [69].
Tabelul 6
Optiuni de conduitd terapeutica* in BPFE, dupa
Schnelldorfer [64]
TipulA TipulB Tipul C Tipul D

Simptome  Absente/  Mo- Sever/  Sever/
usoare derat/ moderat moderat
sever
Caracteristi- Oricare Chisturi Oricare Oricare
cile chistului mari in
numar
limitat
Arii de pa- Oricare >2sec- >1sec- <1 sec-
renchim rela- toare tor tor
tiv normal
Ocluzie izo- Oricare Absente Absent Prezent

sectorala a
venei porte
sau venei
hepatice cu
semne de
ischemie

Noté: Tipul A - observatie sau tratament medicamentos; Ti-
pul B - fenestrarea chistului; Tipul C - rezectie hepatica partiala
cu fenestrarea chisturilor restante; Tipul D - transplant hepatic

Patologia se transmite autozomal recisiv, asociat
cu mutatia In gena PKHD1, care duce la persistenta
ducturilor biliare embrionare la diferite niveluri ale
arborelui biliar intrahepatic [5]. Afectiunile chistice
congenitale ale cdilor biliare pot afecta atat arborele
intrahepatic, cat si cel extrahepatic, iatd de ce Todani
(1977) a inclus in clasificarea sa BC, ca tip V de afec-
tiuni chistice ale cilor biliare [70]. De asemenea, este
necesar de facut distinctie Intre boala Caroli i sindro-
mul Caroli, ultimul facand parte din mai multe boli
(fibroza congenitald a ficatului, complexul von Me-
yenburg, BPF), patogeneza céarora depinde de nivelul
de afectare a arborelui biliar, astfel, sindromul Caroli
asociat cu fibroza hepaticd congenitald se afecteaza
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Figura 5. Colangio RMN — BC: dilatari chistice ale ducturilor biliare intrahepatice,
., siragul de margele”

preponderent cdile biliare de dimensiuni mici, in BPF
si complexul von Meyenburg — cele mai periferice
ducturi interlobulare; insa in BC sunt primar afectate
cdile biliare intrahepatice mari si proximale [60,69].

Incidenta BC se estimeaza la 1:100000 popula-
tie, femeile si barbatii fiind afectati in egald masura,
mai mult de 80% fiind peste 30 de ani [60,71]. Cele
mai frecvente manifestari sunt colangitele recurente,
formarea abceselor intrahepatice, precum si a calculi-
lor pigmentari [72]. Din cauza inflamatiei cronice BC
este asociatd cu un risc major de transformare in pro-
cese maligne (displazii, adenoame, adenocarcinoa-
me) incidenta malignizarii variind intre 5% si 10%,
iar riscul estimativ este de 100 ori mai mare decat in
populatia generala [60,71,72].

Diagnosticul de BC consta in vizualizarea afec-
tiunilor chistice care comunica cu arborele biliar. Cu
ajutorul USG pot fi determinate arii chistice anecoge-
ne intrahepatice cu fascicole fibrovasculare, calculi,
septuri sau linii de tranzitie [5,73]. TC prezinta struc-
turi chistice multiple, slab conturate, variind ca mari-
me si care comunica cu sistemul biliar, iar RMN — un
sistem biliar dilatat, hipointens in modul-T1 si hiper-
intens in modul-T2 [6]. Insa, standardul de aur pentru
stabilirea diagnosticului BC este colangiografia care
poate fi efectuatd retrograd, transparieto-hepatic sau
cu ajutorul RMN, la care se vizualizeaza ,,siragul de
margele” — patternul ducturilor biliare intrahepatice
afectate de chisturi [5] (Fig. 5).

Tratamentul BC depinde de gradul de manifestare
clinica, precum si de localizarea formatiunilor chisti-
ce [60]. Formele izolate, care implicad preponderent
unul din cei doi lobi, necesita rezolvare prin hemihe-
patectomie [71]. Daca afectarea parenchimului este
difuza, pacientii asimptomatici pot fi tratati conser-
vator in puseele de colangita cu antibiotice si acid ur-
sodezoxicolic, pentru prevenirea formarii calculilor,
iar sfincterotomia se va efectua pentru evacuarea cu
usurinti a calculilor deja formati [71]. In rest, trans-

plantul de ficat, precum si procedeele paliative ca bi-
lioenteroanastomozele pe ansa Y a la Roux, usureaza
simptomele si sporesc durata supravietuirii Tn condi-
tiile unui risc mare de malignizare asociat acestei boli
[5,66,72].

Concluzii. Leziunile chistice congenitale ale fi-
catului cuprind un spectru larg de afectiuni, iar in
rezultatul screening-ului imagistic diagnosticul nu
mai prezintd o provocare. Ecografia este metoda de
rutind in detectarea afectiunilor chistice hepatice, insa
tomografia si rezonanta magnetica dispun de sensibi-
litate mai inalta. Utilizarea metodelor si dispozitive-
lor diagnostico-curative contemporane, cu grad inalt
de sensibilitate, faciliteaza luarea deciziilor tactice
medico-chirurgicale, care sunt strict individualizate
atat n functie de forma morfologica, cat si de com-
plicatiile aparute.
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