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Introduccion: El quiste de colédoco, considerado una
patologia benigna, se asocia con malignizacion, colangitis,
pancreatitis y colelitiasis. La nueva tecnologia en imagen
y cirugia ha generado controversia en cuanto al método
diagndstico y quirdrgico de eleccion. Objetivo: Realizar
una revision de la literatura mundial de los ultimos cinco
afos para —con base en evidencia— uniformar criterios
y mejorar el prondstico. Material y métodos: Revision
sistematica en bases de datos electronicas (Medline, Ovid
y Elsevier ClinicalKey) utilizando el término “choledochal
cyst”de articulos publicados en inglés entre enero de 2009
y agosto de 2014. Se clasificaron para su revision segun su
enfoque principal (epidemiologia, clasificacion, presentacion,
método diagndstico, patologia, tratamiento y prondstico). Se
comparo la informacién y reporté de manera objetiva cada
uno. Resultados: Se encontraron 64 articulos. Segun el
enfoque principal: presentacion (4), diagndstico (12), patolo-
gia (11), tratamiento (28) y prondstico (9); todos abordaban
epidemiologia con datos similares. Conclusiones: El quiste
de colédoco es una entidad rara que requiere reseccion para
evitar complicaciones. La hepatico-duodeno anastomosis se
asocia a mas complicaciones. La reseccion laparoscopica
es segura en manos expertas. Se requieren mas estudios
sobre reseccidn con robética en pediatria. La reseccion no
reduce el riesgo de malignizacién a niveles basales, por lo
que la vigilancia debe prolongarse.

Palabras clave: Quiste de colédoco, hepatico-duode-
nostomia, hepatico-yeyunostomia, diagndstico prenatal,
cirugia laparoscopica.

Background: Choledochal cysts are considered benign,
although associated with malignancy, cholangitis, pancre-
atitis, and cholelithiasis. New technologies in imaging and
surgery have generated controversy in the recommended
diagnostic technique and management. Objective: We
conducted an evidence-based review of the world literature
from the last five years to provide a unified management
approach. Material and methods: A search of electronic
databases (Medline, Ovid y Elsevier ClinicalKey) using the
term “choledochal cyst”, including all the articles published
in English between January 2009 and August 2014. They
were classified according to the main focus (epidemiol-
ogy, classification, presentation, diagnosis, pathology,
treatment, and prognosis). Information was compared and
reported for each article in an objective manner. Results:
64 articles were found. According to their main focus:
presentation (4), diagnosis (12), pathology (11), treatment
(28), and prognosis (9); they all described similar epidemi-
ology. Conclusions: Choledochal cysts are a rare entity
that requires resection to prevent complications. Hepati-
coduodenostomy is associated with a higher incidence of
complications. Laparoscopic resection is safe in expert
hands. More studies with robotic resection in pediatric popu-
lation are needed. Resection does not reduce the risk of
malignancy to base level, so follow-up should be long term.

Key words: Choledochal cyst, hepaticoduodenostomy,
hepaticojejunostomy, prenatal diagnosis, laparoscopic
surgery.
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INTRODUCCION

Los quistes de colédoco (QC) se presentan mas frecuen-
temente en individuos jovenes y de sexo femenino, con
mayor prevalencia en el este de Asia. Aunque se considera
una patologia benigna, se asocia a malignizacion, colangitis,
pancreatitis y colelitiasis.” Existe controversia en cuanto
al método diagndstico y manejo quirtrgico ideal de los
pacientes, sobre todo con el advenimiento de estudios de
imagen de mayor tecnologia y la introduccién de la cirugia
laparoscopica.

MATERIAL Y METODOS

Con base en lo anterior, ofrecemos una revision siste-
matica con énfasis en estos dos puntos. Se realizé una
bisqueda en bases de datos electrénicas (Medline,
Ovid vy Elsevier ClinicalKey), utilizando el término
“choledochal cyst”, de todos los articulos publicados
en inglés entre enero de 2009 y agosto de 2014. Se
encontré un total de 64 articulos. Se clasificaron segtin
su enfoque principal en: presentacion (4), diagnésti-
o (12), patologia (11), tratamiento (28) y pronéstico
(9); todos reportaban la epidemiologia con datos muy
similares.

INCIDENCIA Y EPIDEMIOLOGIA

Su incidencia es de 1/100,000-150,000 en paises de Occi-
dente,? siendo cuatro veces mas frecuente en muijeres.' La
etiologia exacta se desconoce, aunque se ha reportado una
unién anémala del conducto pancreaticobiliar (UACPB),
donde la unién del conducto biliar comin (CBC) con el pan-
credtico ocurre fuera del duodeno, permitiendo asi reflujo de
jugo pancredtico hacia el arbol biliar.* De 80 a 96% de los QC
se encuentran asociados a UACPB." Otras hipdtesis sobre la
fisiopatologia incluyen pared débil del conducto biliar, presién
intraluminal incrementada, inervaciéon autbnoma anémala,
disfuncion del esfinter de Oddiy obstruccion distal del CBC.%©

CLASIFICACION

Lo mas frecuente es clasificarlos segtin su formay localiza-
cién en la via biliar (Figura 1).3

Los quistes tipo | (80-90%) aparecen como lesiones
anecoicas comunicadas con el tracto biliar. Pueden aso-
ciarse con dilatacion leve de los conductos intrahepaticos
secundaria a estasis biliar.?

Los quistes tipo Il son diverticulos originados del CBC.
Se observan como quistes anecoicos yuxtapuestos al CBC
con una vesicula biliar y conducto hepético comdn (CHC)

Tipo 1l

Figura 1.

Clasificacion de los quistes de
colédoco con base en su forma
y localizacion en la via biliar.
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normales. La colangiografia demuestra opacificacién del
diverticulo® similar a una duplicacién vesicular.?

El QC tipo Il o coledococele (1-4%) se presenta intra-
duodenal, en la unién pancreaticobiliar.?7 Su ocurrencia
es mds uniforme entre sexos.> Puede diagnosticarse me-
diante colangio-pancreatografia retrégrada endoscépica
(CPRE) con manejo primario endoscopico.” Es frecuente
la pancreatitis y rara la sintomatologia biliar.> Su incidencia
de malignizacién es mucho menor.”

Los QC tipo IV (15-20%) pueden afectar conductos
intra- y extrahepaticos. Se subclasifican en tipo IV-A 'y
tipo IV-B (Figura 2). El tipo IV-A se extiende desde el CBC
hasta el arbol biliar intrahepatico, frecuentemente con
estenosis primaria a nivel del hilio hepético.? La dilatacién
intrahepética generalmente es bilobar, aunque la dilatacion
del 16bulo izquierdo es la segunda forma mas comuin de
presentacion.®? El QC tipo IV-B consiste en miltiples di-
lataciones del arbol biliar extrahepatico, sin afectar la via
biliar intrahepatica.?

Finalmente, el QC tipo V o “enfermedad de Caroli”
presenta dilatacién fusiforme o sacular intrahepdtica sin
componente extrahepético.® El realce de la vena porta
rodeada de conductos biliares intrahepdticos dilatados,
“signo del punto central”, es altamente sugestivo y facil de
visualizar en una colangiopancreatografia por resonancia
magnética o tomografia contrastada.?

PRESENTACION CLINICA

Usualmente se diagnostica en la infancia, aunque se puede
identificar in utero y en adultos.®'° La triada clasica, mas
comin en pacientes pediatricos, incluye dolor abdomi-
nal, ictericia y masa palpable en el cuadrante superior

N\ §2~4 N\ /A

Tipo IV-A Tipo IV-B

Figura 2. Subclasificacion de los quistes de colédoco tipo IV.
La diferenciacion entre el tipo A y B es indispensable para
determinar el tratamiento ideal y prondstico.

derecho.™ La colangitis, pancreatitis, hipertension portal y
alteracion en la funcion hepética son comunes, secundarias
a UACPB u obstruccion por litos.”"12 Los niveles de ami-
lasa en bilis pueden estar elevados con correlacién directa
a los hallazgos clinicos.’™ ' La ruptura quistica es rara vy,
habitualmente, s6lo ocurre en neonatos y lactantes.!/1>

En adultos es més frecuente el dolor abdominal asocia-
do a sintomatologia biliar o pancredtica.’'® Puede haber
litiasis vesicular sintomatica (45 a 70%)'" o colecistitis
aguda, secundarias a estasis biliar,? por lo que no es raro
el antecedente de procedimientos a la via biliar.™

Un estudio nacional en EUA report6é anomalias congé-
nitas cardiacas en 31% de los pacientes pediatricos con
QC, que se manifestaron usualmente en la infancia.’” La
malignizacién es muy rara en pediatria; sin embargo, el
cancer de la via biliar asociado a QC es de mal prondstico.®

DIAGNOSTICO

El diagndstico diferencial incluye litiasis biliar, colangitis escle-
rosante primaria, pseudoquiste pancredtico, papilomatosis
biliar y hamartoma biliar. La atresia de vias biliares se puede
asociar a QC, denominada atresia biliar quistica (ABQ). Debe
ser descartada en neonatos con ictericia obstructiva,® ya que
el retraso en el tratamiento conlleva secuelas irreversibles.
Estos pacientes tienen sintomas tempranos (< 3 meses) y una
tercera parte desarrolla falla hepatica.' Por ultrasonido, los
quistes de la ABQ son més pequenos, con menor dilatacién
de conductos biliares intrahepaticos y vesicula biliar atrésica
o elongada.?%21 Zhou y colaboradores identificaron el signo
del tridngulo fibroso (engrosamiento anterior a la vena he-
patica derecha) asociado a estasis biliar como sugestivo de
ABQ, ya que 11 de 12 pacientes con ABQ lo presentaron,
versus cero con QC.?

Diferenciar la enfermedad de Caroli de la enfermedad
hepética poliquistica y colangitis esclerosante primara es
dificil. Aunque similares en apariencia radiolégica, los quis-
tes por enfermedad hepatica poliquistica no se comunican
con el arbol biliar y la colangitis esclerosante primaria se
asocia a obstruccion biliar distal y enfermedad inflamatoria
intestinal. El riesgo de neoplasia asociado a enfermedad de
Caroli es menor del 7%, y el manejo quirdrgico general-
mente se indica secundario a colangitis y falla hepética.??

Con la tomografia, el diagnéstico incidental de QC es
frecuente.?? Su estudio requiere imagen multimodal: ul-
trasonido, TAC e IRM, incluyendo colangiopancreatografia
por IRM (CPIRM). El ultrasonido es el mas usado por su
bajo costo y accesibilidad; ademads, es confiable como
estudio Gnico en poblacién pedidtrica.?* Un CBC > 10
mm en adultos sugiere dilatacion quistica o litiasis biliar
obstructiva.? La dilatacién de la via biliar intrahepética
obliga a mds estudios para diferenciar entre QC tipo |y
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AVB.2* En una tercera parte de los casos de dilatacién del
CBC, el ultrasonido no logra determinar la causa; ademads,
no es confiable para identificar la UACPB, por lo que la
CPRE continta siendo el estandar de oro diagnéstico.?

La colangiograffa, ya sea CPRE o colangiografia percutanea
transhepatica (CPTH), es la técnica mas sensible para definir
la anatomia de la via biliar. En pediatria requiere anestesia
general, presenta dificultad técnica y complicaciones po-
tenciales, incluidas sangrado, colangitis, pancreatitis aguda y
perforacion.?2627 Ademés de su uso diagnéstico, la CPRE pue-
de ser terapéutica, permitiendo drenar la via biliar y realizar
esfinterotomia en coledococeles.?® La CPTH en ocasiones no
logra delimitar en forma adecuada la porcién distal del CBC.

La CPIRM es un procedimiento no invasivo, sin radiacién
ni medio de contraste, por lo que es muy Gtil en poblacion
pediatrica.?? Identifica el colangiocarcinomay la coledoco-
litiasis con QC asociado.?*9 Ha demostrado ser de menor
costo y morbilidad, pero no facilmente disponible.!

El QC es diagnosticado cada vez mas por ultrasonido
prenatal. Su evolucion a colangitis ascendente, ruptura, al-
teraciones en ingesta (vdmitos por compresion) y colestasis
crénica que lleva a cirrosis e hipertension porta, obliga su
tratamiento. La ictericia obstructiva y aumento en el tamano
del quiste son ya indicaciones quirdrgicas; sin embargo, el
momento ideal para operar al neonato asintomético no se
ha definido. El estudio de Diao y colaboradores demostrd
que el diagndstico prenatal temprano se asocia a lesiones
hepéticas severas en el neonato, al evidenciar que el diag-
néstico entre los cuatro y cinco meses de gestacion fue mas
propenso a fibrosis hepdatica avanzada que los diagnostica-
dos entre los ocho y nueve meses de gestacion.>?

CARACTERISTICAS PATOLOGICAS

Fibrosis de la pared con epitelio columnar e infiltrado lin-
focitico es tipica del QC pediatrico; en el adulto incluye
evidencia de inflamacion e hiperplasia.’3? Casi todos
muestran cambios patoldgicos en el higado, incluida fibrosis
porta, dilatacion venosa central, inflamacién parenquima-
tosa y proliferacion de conductos biliares.>* A excepcion
de la fibrosis porta y la dilatacién venosa central, éstos se
resuelven después de un adecuado manejo quirdrgico.>*

El andlisis inmunohistoquimico demuestra aumento de
metaplasia epitelial y neoplasia intraepitelial en las paredes
del QC, proporcional a la edad.?> Al igual, los reportes de
casos demuestran mayor riesgo de malignizacion en rela-
cion con la edad, donde el 50% de los pacientes mayores
a 50 anos con QC presentan neoplasia biliar invasiva versus
< 1% en menores de 10 afos.'

Es mas frecuente la malignizacion en quistes tipo | y V.2
La mayorfa de los casos son colangiocarcinoma, aunque el
carcinoma vesicular se identifica en 10 a 25%.%* La presen-

cia de UACPB se cree que patrticipa en la carcinogénesis y
dano hepatocelular por reflujo pancredtico.*

TRATAMIENTO

Aunque benigno, el riesgo de malignizacion obliga a una
reseccion completa. En un ensayo clinico controlado, Diao
y colaboradores®? demostraron que la escision temprana
del QC (< 1 mes) en pacientes asintomaticos con diag-
néstico prenatal disminuye significativamente la fibrosis
hepética y normaliza la funcion hepatica. Por lo anterior,
la escision temprana estd recomendada.3®

El manejo en el QC tipos | y IV consiste en reseccion
completa de la via biliar extrahepdtica, colecistectomia y
anastomosis bilioentérica.’” La extension de la reseccion
hepatica en el tipo IV-A depende del componente extrahe-
patico. Sin embargo, la estenosis biliar, litiasis y porcentajes
de reoperacion son més elevados cuando la reseccion es
s6lo extrahepdtica.®® En quistes tipo IV-A con componente
intrahepatico significativo, la hepatectomia es necesaria.®3?

Las técnicas de reconstruccion bilioentérica incluyen la
hepaticoduodenostomia y la hepaticoyeyunostomia en Y
de Roux (HYYR). La hepaticoduodenostomia se asocia a
céncer gastrico (por reflujo biliar) y biliar.3? Un metaandlisis
reciente que comparaba la HYYR con la hepaticoduode-
nostomia reporté mas reflujo y gastritis postoperatoria en
esta Gltima.*? La anastomosis amplia es necesaria para evitar
su estenosis y reflujo biliar; también previene colangitis y
carcinoma secundario en conductos intrahepéticos.*!42

Las anomalias vasculares y ductales se presentan en 22
y 15% de los pacientes con QC, respectivamente.*? Se ha
descrito la reseccion del QC tipo | cerca de su porcion me-
dia** con una endoscopia transoperatoria de rutina,*> que
permite visualizar los conductos hepatico y pancreético por
dentro del quiste. En pancreatitis cronica severa asociada a
QC o una cabeza pancredtica atréfica debida a CAPPB, la
pancreaticoduodenectomia puede estar indicada.??

Los QC tipo Il y lll presentan un riesgo muy bajo de
malignizacién.” La diverticulectomia y cierre primario del
CBC en el cuello diverticular es ideal en el QC tipo II. El
manejo adecuado del coledococele pequefio consiste en
esfinterotomia endoscopica.?® La reseccion transduodenal
puede ser (til en coledococeles grandes que obstruyen la
salida gastrica o pancredtica.’®

El manejo del QC tipo V dependera de su extension.'”
El tratamiento para la enfermedad localizada o unilobar
es reseccion hepdtica. La reseccién incompleta produce
resultados pobres a largo plazo, por lo que se recomienda
un abordaje quirdrgico agresivo.?? La enfermedad bilobar
asintomatica requiere vigilancia estrecha por riesgo de
malignizacion.* La enfermedad bilobar complicada (co-
langitis, hipertension portal o sospecha de malignizacion) es
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indicacion de trasplante hepdtico ortot6pico (THO).224647
Tanto la reseccién como el THO ofrecen excelentes resulta-
dos a largo plazo, con una buena tasa de supervivencia.?>#”
La cirugia de minima invasion se ha vuelto mas popular
en la poblacion pedidtrica.*3>1 La reseccion laparoscopica
del QC con HYYR ha demostrado ser segura, con resultados
similares a cirugia abierta en estudios retrospectivos.®'->?
Sus ventajas incluyen una mejor visualizacion de estructuras
profundas en el transoperatorio, menor dolor postquirtrgico,
estancia hospitalaria disminuida, mejor resultado estético y
disminucion del fleo postquirtrgico.>!>7/%0 Estos casos deben
reservarse para cirujanos con mucha experiencia y conoci-
miento de la anatomfa hepatobiliar y técnicas de minima in-
vasion.”? Existen escasas series reportadas de reseccion de QC
con robdtica en pediatria, con resultados aceptables.”/0162

RESULTADOS Y PRONOSTICO

La morbilidad y mortalidad postoperatorias son tipicamen-
te muy bajas en nifos,* mientras que las complicaciones
son mds comunes en adultos.”" Las complicaciones tardias
(> 30 dias) se presentan en 40% de los pacientes adultos
e incluyen estenosis de la anastomosis, cancer, colangitis
y cirrosis.!11394263 | os quistes tipo IV-A se asocian mds
frecuentemente a complicaciones postquirtrgicas, inclui-
dos litos intrahepadticos y estenosis de anastomosis.'3? En
general, la reseccion del QC tiene prondstico excelente, con
porcentaje de éxito de 89% y supervivencia a cinco afos por
arriba del 90%.4 Sin embargo, el riesgo de malignidad se
mantiene elevado atin después de 15 afos de la resecciony
el cancer asociado a QC es de prondstico extremadamente
malo, con supervivencia media de 6 a 21 meses.*”/1822 Esto
obliga a seguimiento prolongado, sobre todo con dilatacién
intrahepatica persistente.*©*

CONCLUSIONES

Los quistes de colédoco son una entidad rara, mas comdn
en la poblacién asidtica. Si no existe contraindicacién con
base en el estado clinico del enfermo, los QC requieren
de reseccion para evitar malignizacién y complicaciones
futuras, incluyendo al paciente neonatal asintomético. La
disminucién de riesgo para desarrollar malignidad futura
varia seglin la edad del individuo y el tipo de QC. El cole-
dococele representa un espectro diferente de presentacién
y manejo, y puede diferir su patogénesis en comparacién
con otros tipos de QC. La rareza de esta patologia dificulta
el desarrollo de un tratamiento unificado. El manejo ade-
cuado lleva a resultados y porcentajes de complicacién
aceptables. Aunque la malignizacion es rara, la reseccién
del QC no reduce el riesgo a niveles basales, por lo que
debe mantenerse la vigilancia a largo plazo.
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