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Abordul laparoscopic in agenezia veziculei biliare - o surpriza intraoperatorie
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Rezumat

Introducere: Absenta congenitald a veziculei biliare in absenta
atreziei cdilor biliare extrahepatice este extrem de rari, in
literatura mondiala fiind publicate panid acum 413 cazuri.
Scopul acestui studiu este de a clarifica posibilitatile de diag-
nostic si abord terapeutic al acestei patologii rare.

Metodd: Sunt analizate retrospectiv 2 cazuri de agenezie a
veziculei biliare internate si operate in premierd in Clinica de
Chirurgie a Spitalului Clinic de Urgentd Bucuresti.

Rezultate: In primul caz (femeie, 23 ani), cu simptomatologie
biliard caracteristica la internare, ecografia abdominali a descris
colecistul contractat, mulat pe calculi. S-a intervenit chirurgi-
cal laparoscopic constatdndu-se absenta veziculei biliare. Dupa
simpla explorare laparoscopicd, simptomatologia pacientei s-a
remis. In al doilea caz, pacienta (femeie, 52 ani) s-a internat
pentru dureri colicative in hipocondrul drept, iar ecografia
abdominald transparietald a descris imaginea unei colecistite
cronice. Laparoscopic s-a constatat absenta colecistului si
dilatatia caii biliare principale. Dupa conversie la laparotomie,
s-a realizat colangiografie intraoperatorie exploratorie dar nu
s-au observat alte aspecte patologice la nivelul ciii biliare prin-
cipale. Postoperator, simptomatologia de la internare a disparut.
Concluzii: Consideram abordul laparoscopic o metoda
eficientd pentru diagnosticul ageneziei de vezicula biliard.
Colangiopancreatografia prin rezonanti magneticd efectuati
postoperator poate fi utilizatd pentru excluderea diagnostica
a unei vezicule biliare intrahepatice.
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Abstract

Laparoscopic approach in gallbladder agenesis — an intra-
operative surprise

Introduction: The congenital absence of the gallbladder in the
absence of biliary atresia is extremely rare, world literature
recognizing only 413 cases. The aim of this study is to clarify
the diagnostic and therapeutic approach of this rare condition.
Method: There were retrospectively analyzed the first 2 cases
of gallbladder agenesis admitted and surgically approached
in the Emergency Hospital, Bucharest.

Results: The first case (woman, 23 years old) had typically
biliary complaints at admission, shrinked gallbladder and
lithiasis on ultrasound. There was a laparoscopic approach but
we didn’t find any gallbladder. After a non-therapeutic
laparoscopy the biliary symptoms disappeared. In the second
case (woman, 52 years old) the admission was for upper
abdominal quadrant colicative pain and the transparietal
abdominal ultrasound showed chronic cholecystitis. Common
bile duct dilatation was revealed during laparoscopy. After
conversion to laparotomy there was performed intraoperative
colangiography, but no other biliary pathology was revealed.
The initial complaints also disappeared after surgery.
Conclusions: We find the laparoscopic approach an effective
method for the diagnosis of gallbladder agenesis. Postoperative
Magnetic Resonance Cholangiopancreatography represents a
very useful imagistic tool to rule out an intrahepatic gallbladder.
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Introducere

Absenta congenitald a veziculei biliare in absenta atreziei
canalelor biliare extrahepatice este foarte rar intalnita, spre
deosebire de atrezia ciilor biliare extrahepatice care apare la
1/10000 de nou-nascuti vii (1). Desi la nivelul sistemului biliar
unii autori raporteaza o incidentd a anomaliilor de pani la 30
% (2), in literatura mondiala sunt notate doar 413 de cazuri de
agenezie a veziculei biliare (3). Datorita raritétii ageneziei de
colecist, medicii chirurgi si imagisti sunt nefamiliarizati cu diag-
nosticul si ezitd sd il documenteze desi nu vizualizeazd vezicula
biliara.

Pacientii cu agenezie de colecist prezintd o simtomatologie
de tip biliar in 25-30% din cazuri, ceea ce conduce la inter-
ventii chirurgicale nenecesare si cu risc de leziuni iatrogene
crescut (4, 5).

Scopul acestui studiu este de a clarifica posibilititile de
diagnostic si abordul terapeutic al acestei patologii rare.

Material si Metoda

Motivatia studiului rezidd in experienta a doud cazuri de
agenezie a veziculei biliare, internate si operate in Spitalul
Clinic de Urgenta Bucuresti, in Noiembrie 2008, premiera in
cazuistica Clinicii de Chirurgie si care sunt pe larg prezentate. De
asemenea, au fost ciutate sistematic in literatura medicala
cazurile de agenezie a veziculei biliare cu ajutorul Pubmed si
Medline. Cuvintele cheie folosite pentru ciutare au fost:
"gallbladder agenesis”, “gallbladder absence”, “gallbladder
embryology”. Articolele relevante au fost selectionate pe baza
rezumatelor, iar bibliografia lor a fost folositd pentru a completa
cautarea.

Rezultate

Cazul 1

Pacienta LC, in varstd de 23 de ani, se interneazd pentru
dureri colicative la nivelul hipocondrului drept, insotite de
greatd si varsdaturi bilioalimentare, simptomatologie debutatd de
circa 3 sdptamdni si accentuatd in ultimele 3 zile. Profilul
bioserologic la internare nu a ardtat modificdri semnificative iar
ecografia abdominald (efectuatd la Spitalul Clinic de Urgentd
Bucuresti) a evidentiat ficat de dimensiuni normale, omogen,
colecist contractat, posibil placat pe calculi (interpretarea
medicului ecografist), cu cale biliard principald (CBP) liberd, cu
un diametru de 3 mm; restul organelor intraabdominale de
aspect normal ecografic (vezi Fig. 1). Acelasi aspect ecografic
fusese anterior observat in altd unitate sanitard (din provincie),
fadrd a exista vreun document imagistic probator in acest sens.
Endoscopia digestivd superioard a evidentiat stomac cu reflux
biliar important, fard alte modificdri patologice.

S-a intervenit chirurgical pe cale laparoscopicd si s-a
constatat absenta veziculei biliare la nivelul fetei viscerale a
ficatului — Fig. 2. S-a realizat o minimd disectie la nivelul
pediculului hepatic (cu incizia foitei peritoneale viscerale), fard
a se identifica canalul cistic si vezicula biliard. S-au vizualizat
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Figura 2. Aspect intraoperator al fetei viscerale a ficatului cu
absenta colecistului (Cazul 1)

Figura 3. Aspect intraoperator al pediculului hepatic (Cazul 1)



Figura 4. Aspect ecografic abdominal in al doilea caz

artera hepaticd, vena portd si canalul coledoc, toate trei cu
dispozitie anatomicd normald — Fig. 3. Calea biliard principald
(CBP) prezenta pereti supli si un diametru de cca 8 mm.
Interventia chirurgicald s-a rezumat la explorarea laparos-
copicd, fdrd alt gest chirurgical adresat zonei hepato-biliare.

Evolutia postoperatorie a pacientei a fost favorabild, cu
disparitia simptomatologiei si externarea pacientei la 24 de ore
de la interventia chirurgicald. Controlul medical efectuat la 30
zile a ardtat lipsa simptomatologiei biliare.

Cazul 2

Pacienta MA, in vdrstd de 52 de ani, se interneazd pentru
dureri colicative intermitente la nivelul hipocondrului drept
cu debut de circa un an. In tabloul bioserologic al pacientei
se remarcd dislipidemie moderatd.

Ecografia abdominald transparietald, efectuatd de 3 medici
primari radiologi in trei centre medicale diferite (inclusiv
Spitalul Clinic de Urgentd Bucuresti) a evidentiat urmdtoarele:
a) colecist de volum redus, cu pereti de 4-5 mm, ocupat in
intregime de material ecogen, cu con de umbrd posterior. b)
prezenta unui calcul de 2,5 cm la nivelul colecistului. c) la
nivelul patului colecistic imgine de con de umbrd “total”. La
nivelul colecistului nu se evidentiazd bild fluidd si se
vizualizeazd imagini hiperecogene ce dau conuri de umbrd
posterior (imagine sugestivd pentru colecist exclus functional).
Parenchimul hepatic supraiacent peretelui hepatic al colecistu-
lui prezintd micd calcificare de circa 4 mm — Fig. 4.

Interventia chirurgicald pe cale laparoscopicd a evidentiat
la nivelul fetei viscerale a ficatului absenta veziculei biliare, cu
prezenta a numeroase aderente peritoneale subhepatice iar
disectia la nivelul pediculului hepatic nu identificd ductul cistic
sau colecistul dar observd calea biliard principald (pand la
nivel supraduodenal) cu diametru crescut, circa 10 mm — Fig. 5.
Dupd conversia laparoscopiei la laparotomie, se decide §i se
realizeazd coledocotomie cu montarea unui drenj Kehr.
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Figura 5. Aspect intraoperator al pediculului hepatic (Cazul 2):
CBP — Cale biliard principald; AHDA — Arterd
hepaticd dreaptd accesorie

Colangiografia intraoperatorie certificd lipsa colecistului si a
canalului cistic dar si lipsa de material litiazic la nivelul CBP.

Evolutia postoperatorie a pacientei a fost favorabild, cu
disparitia simptomatologiei de la internare §i externare la 5
zile postoperator, fard alte complicatii. Controlul medical la
o lund de la interventia chirurgicald a ardtat pacienta fard
acuze subiective.

La o lund postoperator, ambele paciente au executat
colangiopancreatografie prin rezonantd magneticd (MRCP).
La ambele paciente, si aceastd investigatie paraclinicd a
certificat lipsa veziculei biliare, precum si absenta unei alte
patologii de cale biliard principald — Fig. 6 si Fig. 7.

Figura 6. Imagine MRCP la o lund postoperator in primul caz: D
— Duoden; CBP — Cale biliard principald; CHD —
Canal hepatic drept; CHS — Canal hepatic sting
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Figura 7. Imagine MRCP la o lund postoperator in al doilea caz:
D — Duoden; CBP — Cale biliard principald

Discutii

Daci absenta veziculei biliare la animale a fost recunoscuta de
citre Aristotel, Bergman raporteazd primul caz de absenta
congenitala a veziculei biliare la om in 1701 (6). Vezicula biliard
este prezentd doar la vertebrate, fiind constantd la amfibieni si
carnivore dar variabil la pesti, pasari si erbivore. La elefant si
girafa absenta congenitald a veziculei biliare este frecventd.
Animalele care nu prezintd veziculd biliard nu prezinti nici
sfincter Oddi (7).

Dezvoltarea embriolgicd a ficatului si a cailor biliare
extrahepatice incepe la jumitatea siptimanii a-3-a de viata
intrauterind, cand din endodermul portiunii distale a
proenteronului apare diverticulul hepatic. Acesta se dezvolta
in grosimea septului transvers. Legitura dintre mugurele
hepatic si proenteron se alungeste si se ingusteazi formand
ductul biliar. La nivelul peretelui ventral al ductului biliar
apare o evaginatie ce va forma vezicula biliara si canalul cistic.
Vezicula biliara este initial tubulard si suferd modificéri morfo-
logice pentru a deveni saculard in siptimana a-1l-a vietii
intrauterine. Ductele biliare extrahepatice sunt structuri
tubulare bine definite incepand cu siptimana a-6-a a vietii
intrauterine, fara a exista nici un stadiu solid in dezvoltarea lor
(8). Mezodermul septului transvers induce dezvoltarea embrio-
logicé a ficatului si cdilor biliare prin secretia de FGF2, BMP.
Pentru ca celulele endodermice s se diferentieze in hepatocite
si in celule epiteliale biliare este necesara prezenta unor factori
de transcriptie (HNF3, HNF4) (9). Factorul de transcriptie
HNF6 este necesar pentru formarea veziculei biliare, a ciilor
biliare intrahepatice si extrahepatice. Tintele posibile pentru
HNF6 exprimat in vezicula biliara si caile biliare extrahepatie
sunt genele Hex si Hnf14 (10). De asemenea haploinsuficienta
genei Foxfl determind anomalii severe in dezvoltarea veziculei

biliare (11).

Au fost raportate cazuri cu o frecventa mai ridicata la rudele
pacientilor cu agenezie de colecist, indicAndu-se chiar o trans-
mitere autozomal dominantd cu penetranta variabild (12,13).
Administrarea Thalidomidei intre zilele 35-47 ale sarcinii se
asociazd cu multiple malformatii congenitale printre care si
agenezia colecistului (14). Trisomia 18, sindromul Rubinstein-
Taybi, sindromul G, sindromul Klippel-Feil se asociaza de
asemenea cu agenezia colecistului, fird a se analiza procentual
aceastd situatie din lipsa cazurilor raportate (13,14,15).
Malformatiile congenitale asociate, ale pacientilor cu agenezia
veziculei biliare, au fost sistematizate de Turkel et. al in 3 grupe:
anomalii multiple (genitourinare, gastrointestinale, cardiovascu-
lare, scheletice), anomalii cardiace si anomalii ale peretelui
abdominal anterior (14). Copii cu malformatii asociate (13%)
mor in general in prima lund datoritd malformatiilor non-
biliare (16). In literatura medicala recenta sunt publicate cazuri
care prezintd agenezia veziculei biliare si a canalului cistic,
pentru ca doar 3 cazuri raportate si prezinte agenezia veziculei
biliare cu prezenta unui canal cistic hipoplazic sau patent (17).

Monroe et. al. prezintd in 1956 cea mai largi serie privind
lipsa congenitali a veziculei biliare. El raporteazi 181 de cazuri
de lipsi congenitald a veziculei biliare dintr-un total de
1352000 de autopsii. Este notati o incidenta de 0,013 %, desi
alti autori au aratat o incidentid de pana la 0,3% (18, 19).
Majoritatea pacientilor cu agenezie de colecist sunt diagnosti-
cati intre 36 si 46 de ani (20). Sunt citate doar 2 cazuri in care
diagnosticul ageneziei de colecist s-a realizat preoperator, lucru
important de stiut in chirurgia unei zone cu anatomie anormala
si cu risc crescut de leziuni iatrogene (4). Benion et. al clasifica
pacientii cu agenezie de colecist in 3 grupuri: asimptomatici
(35%), simptomatici (25-50%) si cu malformatii congenitale
asociate (15-65% - cardiovasculare, gastrointestinal si
genitourinare) (4).

Cele mai frecvente manifestari clinice intalnite au fost:
durerile colicative la nivelul hipocondrului drept (90,1%),
greatd (66,3%), intolerantd la alimentele cu continut lipidic
ridicat (37,5%). La aproximativ o treime din pacienti este
prezenta dilatatia CBP (32%) si litiaza CBP (27%) (5).

Mecanismele prin care sunt produse simptomele in
agenezia colecisticd sunt: diskinezia biliard, litiaza ciii
biliare principale, hipertonia sfincterului Oddi cu dilatarea
secundard a CBP, colestaza si infectia bilei. Diskinezia si
dilatatia cdii biliare principale au un mecanism asemanitor
cu cel din sindromul postcolecistectomie (20). In absenta
veziculei biliare, ce nu mai joaci rolul unui rezervor de
presiune, sfincterul Oddi ramane unic modulator al fluxului
biliar (17).

In majoritatea cazurilor de agenezie a veziculei biliare,
diagnosticul preoperator stabilit in urma examenului clinic
si a ecografiei abdominale este de colecistita sclero-atrofics,
cu colecist mulat pe calculi (16). Un factor de eroare pentru
ecografie este duodenul plin cu gaze care poate si ofere o
imagine asemandtoare unui colecist sclero-atrofic, locuit de
multipli calculi (21). In majoritatea cazurilor, medicul
ecografist afirma ca vezicula biliard nu poate fi vizualizatd
datorita distensiei aerice intestinale sau ci existd o veziculd
biliard normali, sau colecistita litiazica (2). Pérez Moreiras



et. al considerd CT helicoidal cu contrast intravenos o metoda
bund pentru diagnosticul ageneziei colecistice (21). CT
abdominal poate stabili gresit diagnosticul de colecistita
alitiazicd. Serralta de Colsa D. et. al considera MRCP ca fiind
“gold standard” pentru diagnosticul ageneziei de colecist (4).

Daci la explorarea intraoperatorie nu se poate identifica
vezicula biliard, trebuie adoptatd o conduiti diagnostica
pentru excluderea unei vezicule biliare intrahepatice sau
ectopice. Cauzele pentru aparenta absentd a colecistului
sunt enumerate de Wright et. al. ca fiind: vezicula biliari
excizatd anterior, inflamatia cronicd cu atrofierea veziculei
biliare si inglobarea ei in aderente, ectopia veziculei biliare
(7). Au fost descrise mai multe localizari ectopice pentru
vezicula biliara: intrahepaticd, in interiorul omentului mic,
retroperitoneali, retrohepatic, suprahepaticd, in ligamentul
falciform, in peretele anterior abdominal, retroduodenals,
retropancreaticad si chiar extraabdominala (16,22,23). O
situatie rari este agenezia lobului drept hepatic, situatie in care
vezicula biliara este localizatd posterior, lateral sau superior,
fiind acoperiti de lobul stang hipertrofiat compensator. In acest
caz, ea nu va fi vizualizatd laparoscopic (24). Quintana-Basarrate
et. al raporteazé un caz in care colecistul locuit de calculi a fost
identificat preoperator de patru ecografisti separati dar intra-
operator s-a constatat lipsa acestuia, cu prezenta unor aderente
peritoneale subhepatice. Autorii sustin posibilitatea disparitiei
veziculei biliare, ca o consecintd a unui process inflamator
cronic (25). Pentru aceste motive, Frey et. al considerd dovedit
agenezia de colecist daca sunt indeplinite urmitoarele conditii:
a) colangiografia confirmi lipsa vezicului biliare; b) daci se
diseca si se vizualizeaza calea biliara principald de la nivelul
duodenului pana la nivelul canalelor hepatice lobare; ¢) in
absenta reactiei inflamatorii acute si a aderentelor in fosa
veziculei biliare (16,25). Colangiografia intraoperatorie este
necesard pentru a putea descoperi o veziculd biliard intra-
hepatica, ectopicd sau pentru a diagnostica litiaza de cale
biliara principald. Consideram acest abord terapeutic prea
agresiv si generator de morbiditate. Modalititile actuale
imagistice sunt relativ non-invazive si pot realiza o buni
detaliere a anatomiei céilor biliare extrahepatice. Ele permit
realizarea unui plan terapeutic si evitid morbiditatea unei
laparotomii doar pentru a constata absenta veziculei biliare
(26). Sarli et. al considerd explorarea laparoscopici si ecografia
peroperatorie ca fiind suficiente pentru diagnosticul ageneziei
colecistice, fard a fi necesari laparotomia (27). In timpul inter-
ventiei chirurgicale laparoscopice modificarea anatomiei
regionale, imposibilitatea de a trage de fundusul colecistului
pentru a expune trigonul Calot, creste semnificativ riscul de
leziune iatrogeni a structurilor pediculului hepatic. Acesta este
momentul in care trebuie luatd in considerare conversia la
operatia deschisg, in functie de abilitatile in chirurgie laparos-
copici ale chirurgului. Chirurgul trebuie si puni permanent in
balanta avantajele si dezavantajele unei laparotomii.

Avantajele abordului laparoscopic sunt: proceduri minim
invaziva cu recuperare postoperatorie rapidd, vizualizarea adec-
vatd a anatomiei pediculului hepatic (cu mdrirea imaginii),
faptul ci orice chirurg laparoscopist prezinti o experientd
crescuta in efectuarea colecistectomiei laparoscopice.
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Conversia laparoscopiei la laparotomie permite explorarea
prin palpare, efectuarea cu usurinté a colangiografiei, efectuarea
coledocotomiei si ciutarea unei vezicule biliare ectopice in zone
inaccesibile chirurgiei laparoscopice. Inconvenientele conversiei
la laparotomie sunt cunoscute: interventie nenecesard
terapeutic intr-un numar semnificativ de cazuri, recuperare post-
operatorie mai lentd, incizie inesteticd, cresterea complexititii si
costului operatiei.

Este foarte greu de explicat de ce majoritatea pacientilor
devin asiptomatici dupad inerventia chirurgicalad. S-a lansat
ipoteza ci liza aderentelor subhepatice si periportale sunt
respondabile de disparitia simptomelor (12).

In concluzie, considerdm abordul laparoscopic ca fiind o
metodd eficientd pentru diagnosticul ageneziei de vezicula
biliari.
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