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RESUMEN

La fistula broncobiliar congénita es una anomalia embriolégica extremadamente rara que incluye una malformacion de la via aérea en
conjunto con el aparato digestivo. Los sintomas cardinales son cuadros de neumonia de repeticion y esputo tefiido en bilis. Se comunica
el caso de un paciente de dos meses de edad, que seis semanas atras comenzd a experimentar vomitos de contenido gastrico, tos y
desnutricion de tercer grado. A la exploracion fisica se observo hipotroéfico, con dificultad respiratoria y estertores crepitantes inspiratorios
con rudeza respiratoria. Se le realizé una serie de estudios esofagogastroduodenales que no arrojaron ningun resultado anémalo. Poste-
riormente, una endoscopia de es6fago y estbmago mostré sélo material de aspecto biliar. En la broncoscopia se observaron tres orificios
tefiidos en bilis en la carina, dos correspondieron a los bronquios y el tercero se considerd un bronquio accesorio izquierdo (bronquio
traqueal). El paciente requirié intubacién endotraqueal; sin embargo, aspird material de aspecto biliar. Poco después fallecio. En la autopsia
se encontré un trayecto fistuloso que iba desde la carina hasta el borde hepatico izquierdo, por lo cual se le diagnostico fistula broncobiliar
congénita. Esta es una afeccion congénita rara que se manifiesta mediante neumonias de repeticion y puede ocasionar sepsis y la muerte
si no se diagnostica y se interviene oportunamente.
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ABSTRACT

Bronchobiliary congenital fistula is an extremely rare embryological anomaly that includes a malformation of the airways and the digestive
tract. The main symptoms are: repetition pneumonia and bile stained sputum. We communicate the case or a 2 month year-old male pa-
tient who suffered vomit of some gastric content, cough, and malnutrition (third degree). At physical exploration, generalized hypotrophy,
breathing difficulty, inspiratory crackles and hardly breathing were observed. There were no lesions at the esophagogram. Endoscopy that
included esophagus and stomach only revealed bile-stained material. The carina showed three holes all bile stained; two were interpre-
ted as bronchi and the third one was considered as an accessory left bronchi. Clinically, the patient had unfavorable evolution and died.
Autopsy showed a bilateral pneumonia associated and a fistula from the liver to the carina. The bronchobiliary fistula is a congenital and
rare anomaly that produces repetition pneumonia and causes sepsis and death if it is not diagnosed timely.
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a fistula broncobiliar congénita es una anomalia
embrioldgica extremadamente rara que incluye
una malformacién de la via aérea en conjunto
con el aparato digestivo. Desde la primera des-
cripcidn de este padecimiento, en 1904, se han publicado
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23 casos,' algunos concomitantes con atresia de esdfago
tipo II1,? quistes hidatidicos, atresia de vias biliares, trau-
matismos hepaticos y posteriores a operacion hepatobiliar
en adolescentes y adultos.> Su origen es desconocido, si
bien se han propuesto multiples teorias sobre su embrio-
génesis, de las cuales pueden destacarse tres mecanismos
importantes: /) duplicacién del tubo gastrointestinal;*
2) unién de un bronquio alterado con un conducto biliar
anormal;* y 3) crecimiento defectuoso de la traquea, mas
alla de los esbozos pulmonares, y su unién con un esbozo
anomalo procedente del arbol biliar.

Este tltimo es el mas aceptado hasta la fecha;® sin
embargo, Ballantyne, quien hizo la primera descripcion,®
menciond que existe una bifurcacion de la traquea con un
bronquio medial que se conecta directamente con el arbol
biliar o los conductos hepaticos. El conducto fistuloso
se parece a un bronquio, e incluso puede tener cartilago
traqueal, parénquima del arbol biliar o epitelio escamoso
estratificado.” Los sintomas cardinales son cuadros de neu-

Patologia Revista latinoamericana Volumen 47, nim. 2, abril-junio, 2009

121



Palmer Becerra JD y col.

monia de repeticion, esputo tefiido de bilis, insuficiencia
respiratoria y desnutricion.® El procedimiento diagndstico
de eleccidn es la broncoscopia, que en caso de duda puede
complementarse con una broncografia;® ademas, algunas
técnicas de medicina nuclear, como la colescintigrafia,
pueden detectar con gran precision la fistula.!® El mejor
tratamiento es el quirurgico, con cierre del trayecto fistulo-
so, el cual puede realizarse por medio de una toracotomia
o laparoscopia.'

CASO CLIiNICO

Una mujer de 21 afios de edad, primigesta, con embarazo
planeado y buen control prenatal, dio a luz a término, por
via vaginal, a un nifio del sexo masculino, con peso ade-
cuado para su edad gestacional y sin indicios de asfixia. Al
quinto dia de nacido el nifio fue hospitalizado porque sufria
ictericia y habia tenido cuatro episodios posprandiales
inmediatos, en 24 horas, de vomito de contenido gastrico;
ademas, no aceptaba alimentos. Se le prescribieron pro-
cinéticos, con lo que mejoro parcialmente. Se realizo una
serie esofagogastroduodenal (SEGD) que demostrd que
no tenia reflujo gastroesofagico ni anomalias anatomicas.
Mostrd una franca mejoria, por lo que se le dio de alta; sin
embargo, continud experimentando cuadros respiratorios
frecuentes con tos productiva y vomitos de contenido
gastroalimentario. Se le prescribieron antimicrobianos y
procinéticos, pero no hubo mejoria. A los dos meses de
edad se le volvid a hospitalizar por neumonia y desnutri-
cion de tercer grado (déficit de 43%), ocasionada por la
falta de una adecuada alimentacion.

A la exploracion fisica se observd caquéctico, con
dificultad respiratoria manifestada por tiraje intercostal,
retraccion xifoidea y aleteo nasal. A la auscultacion se
percibieron estertores crepitantes bilaterales y rudeza
respiratoria. Durante la hospitalizacién se manejé con
ayuno durante cinco dias —lo que produjo mejoria del
cuadro respiratorio—, antimicrobianos de amplio espectro
y aerosolterapia; posteriormente, se inicid alimentacion
enteral; sin embargo, tuvo varios episodios de vomito
de contenido gastroalimentario y en ocasiones gastro-
biliar. En la radiografia de térax se observo infiltrado
opaco, denso y homogéneo en los 16bulos superior y
medio derecho. Persistid con vomitos. Se sospechd la
existencia de enfermedad renal; no obstante, se descarto
debido a los resultados de estudios de urea, creatinina,

electrolitos séricos y urinarios y ultrasonido renal. Se le
practicé endoscopia digestiva alta, la que reveld esdfago
muy congestivo y friable, estomago con material biliar
abundante y piloro central y espastico que no permitia
el paso del endoscopio. En la broncoscopia se observo
aritenoides engrosado con salida de material amarillen-
to; la glotis tenia aspecto normal; en la trdquea habia
grandes cantidades de material biliar; la mucosa traque-
obronquial era congestiva; en la carina se hallaron tres
orificios (figura 1), de los cuales dos correspondieron a
los bronquios y eran de aspecto adecuado, mientras que el
izquierdo estaba rectificado y aparentemente el bronquio
del 16bulo superior izquierdo salia de la traquea (bronquio
traqueal). La evolucion fue desfavorable, aument¢ la difi-
cultad respiratoria y se le tuvo que tratar con ventilacion
mecanica. Cuando se le intubd, el paciente aspird de la
canula endotraqueal material verde-amarillento fétido de
aspecto biliar y abundantes secreciones blanquecinas. Por
la evolucidn se sospechd una duplicacidn intestinal, por
tal motivo, se programo para operacion. A las 24 horas
se corrobord sepsis y dafio hematoldgico, hemodinamico
y ventilatorio severo; sufrid tres paros cardiacos sin res-
ponder a maniobras de reanimacion avanzada. Finalmente
fallecid.

En la autopsia se encontrd un trayecto fistuloso que
iniciaba en la carina y terminaba en el borde hepatico
izquierdo (figura 2), de aspecto blanquecino y sin riego

Figura 1. Estudio broncoscopico. Se observan tres orificios, de
los cuales dos corresponden a los bronquios; anatébmicamente el
bronquio derecho tiene aspecto adecuado, el del lado izquierdo
se observa rectificado y el bronquio del I6bulo superior izquierdo
parece salir directamente de la traquea (bronquio traqueal).
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vascular aparente. Este trayecto estaba constituido por
un epitelio cilindrico simple de tipo biliar, con un pro-
ceso inflamatorio considerable, sin células caliciformes
o cilios (figura 3). La pared estaba formada por estroma
fibroso sin musculo liso. El extremo hepatico terminaba
en un fondo de saco al cual se dirigian pequefios ductos
biliares hacia el parénquima. Una sonda metalica no logré
rebasar el fondo de saco, pero la inyeccion de liquido
fijador se extendio hasta salir por el parénquima hepatico,
lo que confirmé la comunicacidon entre la via aérea y los
conductos biliares a través de ductos microscopicos. En
el otro extremo, la fistula localizada en la carina provocd
una extensa neumonia bilateral de tipo quimico (por la
bilis secretada).

Figura 2. Blogues pulmonar y hepatico seccionados en forma
coronal, donde se aprecia en la carina una estructura tubular que
comunica el espacio aéreo y baja hasta el higado, terminando
en un fondo de saco puntiforme. En el parénquima pulmonar en
los 16bulos basales se nota la coloracién verdosa, producto de la
neumonia quimica por la bilis.

DISCUSION

La fistula broncobiliar es una afeccidon congénita infre-
cuente, por lo que existen relativamente pocos reportes
en la literatura. La evolucidn clinica de los pacientes
afectados es secundaria al problema respiratorio, el cual

Figura 3. Fotomicrografia del pulmén, en la que se observa un
bronquiolo ocluido por el material extrafio y proceso inflamatorio
con ocupacion de los espacios alveolares.

puede iniciar desde el periodo neonatal, en la infancia
o incluso en la vida adulta.'? Es comun que el cuadro se
confunda con neumonia de repeticion ocasionada por
enfermedad por reflujo gastroesofagico que puede llegar
a complicarse con sepsis. Los pacientes suelen sufrir des-
nutricion, situacion que se resuelve cuando se realiza el
tratamiento quirdrgico adecuado y oportuno. En algunos
casos se ha vinculado con otros trastornos congénitos,
como la atresia de vias biliares, y adquiridos, como los
provocados por cirugia hepatobiliar. Es de vital importan-
cia destacar que lo mas comun en el paciente pediatrico
con una fistula broncobiliar congénita es que ocurra
neumonia de repeticion resistente a antimicrobianos; su
evolucion es torpida y puede fallecer. La trascendencia

Figura 4.
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de difundir este caso es destacar su excepcionalidad
con el fin de que se diagnostique de manera oportuna
para evitar un desenlace desfavorable. El diagnostico se
realiza, en forma ideal, a través del estudio broncoscé-
pico, la broncografia o la colescintigrafia por medicina
nuclear, pero debe existir la sospecha clinica del origen
congénito desde la expulsién de esputo de contenido
biliar (bilioptisis), sobre todo en pacientes con cuadros
respiratorios de repeticion y desnutricion. La broncos-
copia y la broncografia permiten un rapido diagnostico;
sin embargo, estas técnicas tienen una gran desventaja:
por un lado, no permiten la visualizacion adecuada de
la via aérea, y por otro, el orificio bronquial de la fistula
puede confundirse con un bronquio supernumerario en
el bronquio principal, motivo por el cual en este paciente
no se hizo el diagndstico por este medio. El tratamiento
curativo es el quirtrgico. El abordaje puede hacerse por
laparotomia toracoabdominal o laparoscopia; se realiza
una diseccion cuidadosa por planos para no lesionar el
tejido; y se diseca por completo todo el trayecto fistuloso
desde la region traqueal o bronquial, dependiendo de la
localizacion fistulosa proximal, hasta el borde hepatico
al que se conecta el trayecto distal. Se liga y se extirpa
por completo la fistula; posteriormente, se hace una he-
patectomia parcial en el sitio de implantacidn distal del
trayecto de la fistula para evitar la recidiva.
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