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Cisti epatiche a derivazione dall’intestino primitivo. Caso clinico
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Le cisti epatiche a derivazione dallintestino primitivo sono rare
lesioni di natura benigna, caratterizzate dalla presenza di un epitelio
colonnare ciliato che riveste un tessuto connettivo lasso, per lo piii soli -
tarie ed uniloculate e la cui diagnosi viene posta occasionalmente nel
corso di esami strumentali eseguiti per patologie non correlate.

Gli Autori in questo lavoro riportano un caso di cisti epatica a
derivazione dall’intestino primitivo insieme alla revisione della
Letteratura sull argomento.
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The ciliate’. hepa. - foregut cysts (CHFC) are uncommon benign
lesions with <alur'nar ciliated epithelium covering a connective lapse
tissue. TF y are alitar; uniloculate cysts localized in the left lobe of the
liver. 7o diagno. L is made occasionally during autopsy or imaging
studies for ne related symptoms.

1oi0 Authors report a case of CHFC with a review of the literature
vhar wils: ed them to find only 60 cases.

KEeY WORDS: Tisti epatiche - Cisti ciliate.
Hepaic cysts - Ciliated cysts.

Premessa

Le cisti epatiche a derivazion¢ <2l miescuno primi-
tivo (Ciliated Hepatic Foregzit Cysts..-»CHFC) sono
rare lesioni di natura benigna c: ratterizzate dalla pre-
senza di un epitelio colorinure cil 220 che riveste un tes-
suto connettivo lasso.

Si tratta per lopitt di sisti solitarie uniloculate a
carico del lobo shaistrc.de' fegato, la cui diagnosi viene
posta occasion.'niente nel corso di esami strumentali
eseguiti per patolcis non correlate.

Ripeitiamo in questo lavoro un caso di cisti epatica
a derivaione ¢all’intestino primitivo insieme alla revi-
sioiic delietciteratura sull’argomento che ha permesso
a1 regiscare ad oggi solo 60 casi.

Caso clinico

S.R., donna, 58 anni, inviata nel nostro reparto nel maggio
2002 per il trattamento di una duplice patologia epatica ed uterina.
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Da circa 7 anni era portatrice di una lesione epatica cistica mul-
tiloculata a carico del lobo sinistro del fegato, diagnosticata in
seguito all'insorgenza di una sintomatologia dolorosa a carico del
quadrante superiore destro dell’'addome. Tale lesione era stata con-
trollata nel tempo con esami ecografici che ne escludevano la natu-
ra evolutiva.

La paziente peraltro era affetta da fibromiomatosi uterina con
sintomatologia emorragica ingravescente che nell’aprile 2002 veni-
va ritenuta di pertinenza chirurgica. Un ulteriore esame ecografico
addominale dimostrava, oltre alla presenza di numerose formazioni
intramurali uterine di 3-7 cm di diametro, un notevole incremento
volumetrico del lobo sinistro del fegato per la presenza di una lesio-
ne cistica multiloculata delle dimensioni di 11cm, ritenuta di pro-
babile natura parassitaria (cisti da echinococco) benché priva di
capsula.

Un esame TC dell’'addome confermava i reperti ecografici.Gli
esami ematochimici non confermavano la diagnosi di echinococco-
si epatica (assenza di eosinofilia, reazione di Ghedini-Weinberg
negativa, intradermoreazione di Casoni negativa).

La paziente veniva sottoposta ad intervento chirurgico, nel
corso del quale si riscontrava la presenza di una tumefazione cistica
multiloculata occupante gran parte del lobo sinistro del fegato,
contenente liquido limpido/giallastro, priva di pseudocapsula,
separata dal parenchima epatico da un netto piano di clivaggio. Era
presente una piccola comunicazione con il dotto epatico di sinistra.

La paziente veniva sottoposta ad asportazione della cisti ed ad
isterectomia con annessectomia bilaterale.

All’esame istologico la lesione epatica, delle dimensioni di
13x10x6 cm e pluriconcamerata, appariva rivestita da epitelio cilin-
drico colonnare mucosecernente focalmente ciliato, monostratifica-
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TABELLA 1 - CARATTERISTICHE CLINICHE DELLE CISTI
EPATICHE A DERIVAZIONE DALL’INTESTINO PRIMI-
TIVO (60 CASI DALLA LETTERATURA E CASO PERSO-
NALE).

Clinica

Reperto occasionale 46 (75.4%)
Sintomi aspecifici non correlati 12 (19.7%)
Compressione 2 (3.3%)
Sconosciuta 1 (1.6%)

Sede
Lobo sin 31 (50.8%)
Lobo dx 20 (32.8%)
Colecisti 3 (4.9%)
Sconosciuta 7 (11.5%)
Morfologia
Uniloculata 49 (80.3%)
Multiloculata 3 (4.9%)
Sconosciuta 9 (14.8%)
Dimensioni
Diametro (cm) 1-4

(nostra osservaziot:».13)
Atipie cellulari 0

to o pseudostratificato, privo di caratteri<li a’nia. L' stroma era
costituito da tessuto connettivo fibroso.lassc ~on arcc 1aline. Veniva
posta la diagnosi di cisti epatica cili=ta 1 derivi#'one dall’intestino
primitivo.

Discussione

Il primo ca’o ¢ cisti‘epatica con epitelio ciliato fu
descritto da Friecseicli nel 1857 (8), 'espressione cisti
epatica <iliata a derivazione dall’intestino primitivo
(ciliatec hepatis foregut cysts - CHFC) ¢ stata invece uti-
lizzatn, pes!< prima volta in un lavoro di Wheeler ed
Zmonaon nel 1984 (34).

A sutt’oggi sono stati descritti 60 casi, cui va
aggianto il caso da noi osservato (1-9, 11-16, 18-24,
26-306).

Listogenesi di queste cisti non ¢ ancora chiara, seb-
bene molti Autori propendano per un’alterazione
dell’embriogenesi, ad origine dall’intestino primitivo a
livello della regione che si estende dall’orofaringe al
diverticolo epatico (30, 34). Il fegato si sviluppa a par-
tire dalla quarta settimana ed ¢ costituito da cellule
dell’endoderma che proliferano nel setto trasverso e si
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differenziano in strutture epatiche (10). Il setto trasver-
so, composto da tessuto mesoblastico localizzato tra la
cavita pericardica ed il dotto vitellino, contribuisce alla
separazione della cavitd addominale da quella toracica.
Inizialmente la divisione ¢ incompleta, cosicché risult
no due canali pleuroperitoneali che permettono Ja crc -
scita della gemma polmonare (10).

Un’alterazione nel processo di gemmazioi= vie:
chiolare si puo verificare nel momento irCuisi 1orma-
no i due rami principali, con una migr: zione erso la
cavitd addominale prima della ckitsurende canale
pleuroperitoneale. Questa comr nentu. bronchiolare
puo essere inclusa nel setto trasvers) e successivamente
circondata da cellule dell’andoder < provenienti dal
diverticolo epatico dando o1'gir & formazioni cistiche.

Le CHEC si localizzano | revalentemente nel lobo
sinistro, probabilme; fe"par he durante la fase embrio-
nale dello svilurpe epatico questo ¢ il segmento pre-
ponderante del par_=ahima.

A diffesenze ddlle cisti broncogene, la parete delle
CHFC <io1:“ontizne cartilagine, sebbene entrambe le
form<ziani pcisano derivare dal diverticolo tracheo-
brénchialc, Il mesenchima primitivo, a derivazione dal
wasoGerma splancnico che circonda la “gemma” bron-
ciiolare ectopica, puo differenziarsi infatti in tessuto
muscolare liscio ma non possiede la tipica componente
c.rtilaginea dei bronchi.

Per quanto riguarda la clinica delle cisti epatiche
ciliate (Tab.1), risulta dalla letteratura che nella mag-
gior parte dei casi, 46 (76.6%), la lesione ¢ stata scoper-
ta accidentalmente, in 11 casi (18,3%) invece & stata
evidenziata in seguito ad esami (ecografia, tomografia
computerizzata) eseguiti per sintomi addominali aspe-
cifici e/o livelli ematici alterati degli enzimi epatici;
solo in due casi la cisti aveva dato luogo a fenomeni
compressivi clinicamente rilevanti, quali ittero ed iper-
tensione portale (6,19).

Per cio che concerne la localizzazione, in 30 casi
(50%) la cisti era situata nel lobo sinistro del fegato, in
20 (33.3%) nel lobo destro, in 3 (5%) nella colecisti (5,
17,25).

La lesione era uniloculata in 49 casi (81.6%) e mul-
tiloculata in 2 (3.3%) (32). In 51 casi la cisti era unica
(85%).

Nella maggior parte dei casi la diagnosi istologica ¢
stata fatta sul preparato ottenuto nel corso di riscontro
autoptico o nel corso di un intervento chirurgico ese-
guito per altra indicazione; nei due casi clinicamente
manifesti I'intervento chirurgico era stato motivato
dalla compressione sulla via biliare o sui vasi del sistema
portale; in 7 casi la diagnosi ¢ stata posta in seguito a
biopsia epatica percutanea (5).

In nessuno dei casi descritti ¢ stata riscontrata atipia
cellulare o trasformazione maligna conclamata.

Nel caso da noi osservato, analogamente a quanto
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riportato in letteratura, la lesione ¢ stata diagnosticata
in seguito ad esami eseguiti per una sintomatologia
dolorosa addominale aspecifica ed era localizzata nel
lobo epatico sinistro; presentava, inoltre, alcune carat-
teristiche peculiari, quali 'aspetto multiloculare (osser-
vato precedentemente solo due volte) e le dimensioni
del tutto inusuali: il diametro massimo di 13 cm si
discostava decisamente da quello riportato da altri
Autori, variabile fra 1 ¢ 4 cm.

E stato proprio in base a queste due caratteristiche
che si era ipotizzata la natura parassitaria della lesione
cistica presentata dalla nostra paziente, ipotesi esclusa
peraltro gia prima dell’intervento data la negativita dei
test specifici per 'echinococcosi.

In considerazione di quanto sopra, le cisti epatiche
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