FEUMMARY

Cystic disease of the bile duch
is a rare entity. Actually, by the
technological advancesinimagin
techniques of the biliary tract,
is diagnosed correctly more
often. It’s identified by intra
and extra hepatic bile ducts
congenital dilatation. The classic
clinical presentation is a triad
of abdominal pain, jaundice
and palpable abdominal mass,
however also may present
with sepsis data in case of
complication with cholangitis,
pancreatitis, cholecystitis, so
we must be remembered the
association between the cystic
disease of the biliary tract and
other abnormalities pancreatic
ducts and hepatobiliary
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HINTRODUCCION

El quiste de colédoco es una pato-
logia extrafia, en nuestro medio,
que representa el 1% de las enfer-
medades biliares benignas. Es mas
frecuente en Asia, especialmente
en Japon. La incidencia varia, se-
gun los autores, entre 13000 y 1
de cada dos millones de personas.
La cifra mas repetida en la biblio-

grafia es de 1 caso de cada
100.000-150.000 nacidos Vivos.
Es més frecuente en mujeres de
etnia asiatica, para una relacion
mujer/hombre de 4/1. Los quistes
de colédoco se diagnostican ha-
bitualmente en la infancia, entre
un 75 % y un 80% antes de los 10
anos, sin embargo, son cada vez
mas los casos diagnosticados en
la edad adulta. > 2225324549,
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Numerosas hipétesis etiologicas
se han propuesto, sin que ninguna
haya sido comprobada hasta la
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fecha. 257113245 (Cuadro 1)

Cuadro 1. Hipoétesis etiol 6gicas®

a) Lesion adquirida
b) Lesidn congénita
bl) Obstruccion locdizada en
la uniéon entre e duodeno y el
colédoco
b2) Lesion en lapared del conducto
biliar comdn
¢) Lesién combinada: debilidad de
la pared del colédoco asociada a un
factor obstructivo.

El arbol biliar tiene su origen em-
brioldgico como un cordén de cé-
lulas proliferativas del endoder-
mo, del intestino anterior, en
la union con el saco de \olk.
Esta columna crece en direccion
cefalica y ventral dentro del
septum transversum, donde for-
ma la porcion endodérmica del
higado y los conductos biliares.
Esta proliferacion es seguida por
vacuolizacién y coalescencia, con
la subsiguiente formacion del sis-
tema ductal. *. Se ha postulado
que el aumento en la proliferacion
de células en el segmento supe-
rior del colédoco, produce que al
canalizarse este durante su desa-
rrollo embrionario, se forme un
ducto ensanchado, en compara-
cion con el segmento inferior, re-
sultando en debilidad de la pared
del segmento ductal superior, y
una estenosis relativa del segmen-
to inferior. La debilidad del seg-
mento superior produciria una
dilatacion progresiva, secundaria
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a cualquier incremento en la
presion ductal. 3% Esta debilidad
de la pared se ha llamado estado
de protodilatacion y llevaria a la
formacion de un quiste de colé-
doco cuando la presién intralumi-
nal se eleve. 132 Sin embargo, esto
no explicaria la localizacién distal
de algunos quistes de colédoco.
La teoria formulada por Babbitt
en 1969 es la mas comdnmente
aceptada. * Se basa en que hay
una anomalia de la union bilio-
pancreatica, consistente en la
formacion de un largo conducto
comlin en ese nivel. Esta con-
figuracion permite el reflujo del
jugo pancreatico hacia la via
biliar, con la consecuencia de
inflamacion, denudacion epitelial,
adelgazamiento de la pared ductal
y evolucion hacia la formacién
quistica. Pero, es conocido que
hasta un 30% de los quistes
coledocales no poseen un canal
biliopancreatico comun alargado,
por lo que se ha intentado formular
otras teorias para explicar la
formacion de los quistes. Por otro
lado, algunos pacientes con un
conducto comun largo no tienen
quiste coledocal asociado, de modo
que esta observacion no apoya la
teoria del reflujo pancreatico. 2
32,4551 - Algunos autores sugieren
que las anormalidades de la
union biliopancreética solo serian
responsables de los quistes tipo |
y IV. En otros casos se ha invo-
cado la existencia de factores
hereditarios, infecciones  por

virus, o la reduccion de las células
ganglionares en la pared de la via
biliar, aunque ninguna de estas

hipotesis ha podido ser demostrada
2,5,11, 14,45

N ELASIFICACION

Fue hasta 1959 cuando Alonso-
Lej, Revor y Passagno, publica-
ron la primera serie de 94 casos
de quistes de colédoco. En este ul-
timo estudio describen la primera
clasificacion, que constaba de
tres tipos. 3. Este sistema de
clasificacion fue modificado por
Todani et al en 1977, al agregar
a los tres tipos ya descritos, dos
maés. 320.:42.46 (Cuadro 2).

Cuadro 2 . Clasificacion del quiste
de Colédoco

Tipo I: Dilatacion de la via biliar
extrahepatica

A) Quistico

B) Focal

C) Fusiforme

Tipo IlI:  Diverticulo sacular del
colédoco extrahepatico

Tipo IlI: Colédococele, dilatacion de
la via biliar en el duodeno

Tipo IV: Dilatacion intrahepatica y
extrahepatica
Tipo IVa
Mdltiples quistes en los con-
ductos biliares intrahepéaticos y
extrahepaticos
Tipo 1Vb
Mdaltiples quistes localizados
Unicamente en la via biliar
extrahepatica

Tipo V: Quistes en la via biliar
intrahepatica que pueden ser (nicos o
maltiples.




Los quistes tipo | presentan dila-
tacion de la via biliar extrahepati-
ca y son los mas comunes y se
presentan hasta en un 85% de los
casos, seguidos por los de tipo IV.
21,42 A su vez, los tipo | se sub-
dividen en A, B y C: quistica,
focal y fusiforme, respectivamen-
te. 1% Los tipo Il son diverti-
culos saculares de la via biliar
extrahepatica. Los tipo Il pre-
sentan dilatacion sacular del
conducto biliar comdn dentro de
la pared duodenal, y también son
conocidos como coledococeles.
Los tipo Il y Il son poco comu-
nes y representan el 4%. El tipo
IV es el que presenta multiples
quistes; se subdivide en A y B;
en el primer caso esta compro-
metida tanto la via biliar intra
como la extrahepatica, y el tipo
B se limita a la via biliar extra-
hepética; ambos tipos son poco
comunes. El tipo V envuelve la
via biliar intrahepética; cuando
son multiples se conoce como
Enfermedad de Caroli; representa
menos del 1% en el nivel mundial.
La enfermedad intrahepética pue-
de ser uni o bilobar; cuando es
unilobar, el 90% se encuentra en
el lado izquierdo. La distribucion
de los tipos de quistes varia segln
se es adulto o infante, aunque el
tipo | es el mas frecuente a cual-
quier edad. % 2 27424 En |os
Gltimos afios se han propuesto
esquemas de clasificacion mas
detallados. Sin embargo, el manejo
actual de los quistes de la via biliar
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esta dictado por la localizacion del
quiste, no por su configuracion
(Figura 1). Por lo tanto, se con-
sidera de poco interés practico
utilizar estas clasificaciones mas
detalladas, de manera que la cla-
sificacion de Todani se mantiene
como la de uso comdn. 2024

Figura 1. Tipos de quiste de colédoco: a)
Tipo | quiste fusiforme, b) Tipo Il diverticulo
quistico, c¢) Tipo Il coledocele, d) Tipo IV
dilataciones quisticas intra y extrahepaticas,
e) Tipo V dilataciones intrahepaticas con
vias extrahepaticas relativamente normales,
f) Forma frustrada con pequefias dilataciones
quisticas ligeras, generalmente intra y
extrahepaticas.

NTACION
A

La presentacion clinica de los
quistes de colédoco varia de a-
cuerdo con la edad del paciente.
28 La triada clasica de ictericia,
dolor, y masa abdominal se en-
cuentra mas frecuentemente en
nifios, en comparacion con los
adultos (85% versus 25%, respec-
tivamente). 2° (Cuadro 3). En los
adultos los sintomas son mas
inespecificos; la sintomatologia
predominante es el dolor abdo-

minal y la ictericia, por lo que el
diagnostico requiere un alto grado
de sospecha. ® También se puede
presentar fiebre, escaloftrios, pan-
creatitis, colelitiasis, pérdida de
peso, prurito, nauseas, vomitos
y sangrado digestivo. * °1. La
presencia de alguna enfermedad
hepatobiliar secundaria es fre-
cuente en adultos con quiste de
colédoco, se ha descrito hasta en
el 80% de los pacientes, y puede
dificultar el diagndstico. Entre
ellas se han descrito: colecistitis,
colangitis, estenosis biliar, cole-
docolitiasis, pancreatitis aguda
recurrente. 5223

Cuadro 3. Incidencia y comparacion del
cuadro clinico.
Incidencia (porcentaje)
Sintoma General | Nifios Adultos
Dolor 91 63 97
abdominal
Ictericia 34 71 25
Fiebre y 26 25 26
escalofrios
Pancreatitis 31 31 30
Colelitiasis 58 41 62
Pérdida de 8 6 9
peso
Prurito 1 0 1
Néusea vy 47 53 45
vomitos
Sangrado 1.2 0 15
digestivo

La colangitis aguda asociada a
quistes de colédoco, se divide
en dos tipos: colangitis como
manifestacion primaria de una
dilatacion congénita de la via biliar
y colangitis postquirdrgica.*®. Se



debe tener en cuenta el importante
potencial maligno de los quistes
de colédoco, y la posibilidad de
que se manifiesten como carci-
noma de las vias biliares. . Se
han presentado casos de quistes
de colédoco que se manifiestan
como obstruccién géstrica, intu-
suscepcion duodenal, sangrado

neonatal e hipertension portal. &
26, 34,36

[EIAGNOSTICO

El diagndstico de los quistes de
colédoco es de vital importancia
para evitar las complicaciones
derivadas de estos, y se basa en la
presencia de pruebas de imagen de
una dilatacion desproporcionada
de éareas del arbol biliar intra
0 extrahepético, tras excluir la
posibilidad de tumor, litiasis o
inflamaciones como causa de
esa dilatacion. > 2> Debido a
los avances tecnoldgicos en las
técnicas de imagenes de la via
biliar, el quiste de colédoco se
diagnostica de manera correcta
con mayor frecuencia. >

Ultrasonido

El ultrasonido se emplea como
primera linea en el diagndstico de
quistes de colédoco. ° (Figura 2)
Ademas, es el método diagndstico
mas utilizado?, a pesar de que
no siempre permite identificar
de forma precisa un quiste de
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colédoco, ni su anatomia, ni su
adecuada clasificacion. > 2 4,
Algunos estudios sefialan que el
ultrasonido permite diagnosticar
los quistes de colédoco con una

especificidad del 97% en nifios. 2%
28.

Figura 2.
un quiste de colédoco asociado a un
colangiocarcinoma %

Ultrasonido que muestra

Tomografia axial computarizada

Se ha reportado el uso de la
tomografia axial computarizada
para el diagndstico de quistes
de coleédoco, hasta en un 75%. *
(Figura 3) Pero se ha reportado
que en algunos casos la tomografia
puede no identificar estas lesiones.
6 2 4. |a tomografia se puede
utilizar méas efectivamente en
el postoperatorio, donde ha
probado su alta efectividad en la
localizacion de la anastomosis
bilioentéricas y en la delimitacion
de una estenosis, si es que esta se
presenta.?®

Figura 3. Tomografia axial computarizada
que demuestra dilatacion de la via biliar
en un quiste de colédoco grado IV &

Scintigrafia

La scintigrafia es segura y atrau-
matica. Los quistes tipo | se
pueden diagnosticar con una
sensibilidad del 100% con la scin-
tigrafia, pero esta detecta solo el
66% de los quistes tipo IV. % 3

Colangiopancreatografia
retrégrada endoscopica.

Con esta técnica la visualizacion
de la anatomia biliopancreatica
es superior a la conseguida con el
ultrasonido abdominal, y mues-
tra una concordancia de casi el
100% con la colangiografia intra-
operatoria, por lo que algunos
autores sugieren su uso antes de
la cirugia.® (Figura 4). Entre sus
desventajas estan que no permite
la evaluacion adecuada de los
conductos biliares intrahepaticos
y, en algunos casos en los que los
quistes son grandes y redundantes,
no permite la visualizacion com-
pleta del arbol biliar, al acumular-
se el contraste dentro del propio
quiste.®




Figura 4.
retrégrada endoscépica que demuestra

Colangiopancreatografia

dilatacion de la via biliar intra y
extrahepatica en un quiste de colédoco
grado IV B

Colangioresonancia magnética
Actualmente se considera como el
gold standard para el diagnostico
de quistes de colédoco. . La
colangioresonancia magnética, al
ser un método no invasivo, per-
mite una evaluacion de la via bi-
liar tanto intra como extrahepé-
tica, no produce morbilidad, a
diferencia de la colangiopan-
creatografia retrégrada endosco-
pica ° 8 222 Sin embargo, se
debe tomar en cuenta que tiene
menor sensibilidad en los casos
pediatricos en donde el ultra-
sonido abdominal continGa sien-
do maés efectivo. ?. La colan-
gioresonancia magnetica es (Util
también para detectar anorma-
lidades asociadas, como litos
intraquisticos.

(Figura 5).
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Figura 5. Colangioresonancia magné-
tica que muestra un coledococele. °

C INOMA DE
A BILIAR
IES DE
DOCO

La relacion entre los quistes de
la via biliar y el carcinoma fue
reportada por primera vez en
1944, por Irwin y Marisol. ** Las
lesiones quisticas de la via biliar
son premalignas; la asociacion
entre las lesiones quisticas de la
via biliar y el cancer estd bien
establecida. *2 3%, El carcinoma de
la via biliar se relaciona con una
variedad de patologias como la
colangitis esclerosante, la fibrosis
hepatica congénita, la atresia de
vias biliares, la colangitis esclero-
sante y los quistes de colédoco,
entre otras.*’. Se ha reportado una
incidencia de entre el 2,5% vy el
30%, de carcinoma de la via biliar
en pacientes con quistes de colé-
doco, lo que representa un riesgo
20 veces mayor que el existente

la poblacién general, que es

del 0,01% al 0,05%. 25

° La incidencia de colan-

giocarcinoma es mayor en

los pacientes que fueron

sometidos a drenaje enté-

rico sin reseccion del

quiste, por lo que se con-

sidera que la reseccion

del quiste podria dismi-

nuir la incidencia del

colangiocarcinoma.®  El

diagndstico preoperatorio
del colangiocarcinoma es raro
y el prondstico es pobre; menos
del 10% son resecables. . Es
importante la deteccion temprana
del quiste de colédoco, pues cuan-
to méas joven sea el paciente en el
momento del diagndstico, menor
sera la incidencia de la malig-
nizacion de este. El riesgo es de
menos del 1% si el quiste se de-
tecta en la primera década de vida,
pero se incrementara a un 14% si
el diagnostico se efectla a los 20
afios 47, El carcinoma puede de-
sarrollarse en cualquier parte del
arbol biliar, pero mas de la mitad
ocurre en el mismo quiste. El
carcinoma es mas frecuente en los
pacientes con quistes de colédoco
tipos I y IV. * | El tipo histol6-
gico mas comun es el adenocar-
cinoma, pero otros tipos histo-
I6gicos, como el carcinoma de
celulas escamosas, el anaplasico y
el indiferenciado, también han sido
reportados. . La patogénesis del
colangiocarcinoma en los quistes
de colédoco puede obedecer al



efecto carcindgeno del reflujo
pancreatico, secundario a una
malformacion de las vias biliares,
lo que provoca malignizacion en
el sitio de la estasis biliar, debido
a la prolongada exposicion a las
secreciones pancredticas. 2> 2. La
reseccion primaria del quiste pue-
de disminuir el riesgo de presen-
tacion de colangiocarcinoma, no
solo porgue elimina la porcion
mas vulnerable de la mucosa, sino
también porque facilita el dre-
naje biliar y previene el reflujo
pancreatico. *. Se debe de tomar
en cuenta que si bien es cierto la
reseccion del quiste es el trata-
miento de eleccion, no necesa-
riamente previene el desarrollo
de cancer en los ductos intra-
pancreaticos. 25t

o
RGICO
El manejo de la enfermedad quis-
tica de la via biliar ha ido evolu-
cionando con el tiempo, debido
a las experiencias adquiridas por
la comunidad medica. Reportes
iniciales sugerian que el drenaje
del quiste del colédoco por medio
de wuna colecistoyeyunostomia,
era el tratamiento de eleccién?’,
pero en estudios posteriores que-
daron claramente demostradas las
complicaciones de este procedi-
miento, como colangitis supura-
tiva, litiasis, pancreatitis, cirrosis,
hipertension portal y abscesos
intrahepaticos, hasta en un 40%
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de los casos*, ademas del claro
aumento en la incidencia de co-
langiocarcinoma en los pacientes
sometidos solo a derivacion
del quiste . El procedimiento
quirurgico debe lograr tres obje-
tivos: restaurar el flujo biliar nor-
mal, abolir el reflujo pancreatico y
reducir el riesgo de malignidad. °.
La cirugia se debe llevar a cabo lo
mas pronto posible luego del diag-
nostico del quiste de colédoco,
para asi disminuir la incidencia
de complicaciones y prevenir el
dafo hepatico, especialmente en
los neonatos.? La reseccion com-
pleta del quiste, seguida de la
hepatoyeyuno anastomosis, se
considera el procedimiento qui-
rurgico de eleccion. 3% %, Algunos
autores sugieren afiadir una hepa-
ticoduodenostomia, para que la
anastomosis sea accesible me-
diante una colangiopancreato-
grafia retrograda endoscopica,
en el caso de que se presenten
complicaciones postoperatorias. 2
Se han descrito varias resecciones
de quiste de colédoco por la via
laparoscopia, las cuales han sido
satisfactorias e inclusive con me-
nor morbilidad, por lo que se
considera que en manos expertas
es una opcién terapéutica por
tomar en cuenta. 4%#4, Las estenosis
de las anastomosis son la princi-
pal complicacion postquirdrgica
descrita, y se asocia con colelitia-
sis intrahepatica y colangitis. La
incidencia de la estenosis se pue-
de reducir al realizar anastomosis

mas altas. La Y de Roux y los
estomas de Hutson son dtiles
para facilitar el acceso después
de la estenosis. %8, En general, se
recomienda la resecciébn com-
pleta del quiste en los tipos | y
I1, seguido de una hepatoyeyuno
anastomosis con Y de Roux,
mientras que para los tipo Ill, en
los que la degeneracion maligna
es mas rara, se recomienda la
esfinterotomia transduodenal por
via endoscopica. "*. En los quistes
de colédoco tipo 1Va, el manejo
ha sido controversial. La mayoria
de los autores recomienda la re-
seccion seguida de una hepato-
yeyuno anastomosis con Y de
Roux; otros son mas agresivos
y opinan que si los quistes intra-
hepéaticos se encuentran dentro
del l6bulo, se deberia efectuar
una lobectomia hepética. . En
la Enfermedad de Caroli, cuando
la afectacion es unilobular el
tratamiento mas efectivo es la
hepatectomia parcial del lobulo
afectado. En caso de afeccion
quistica difusa, inicialmente el
tratamiento debe ser médico, con
acido ursodexocolico y sales que-
lantes biliares, pero cuando se
producen episodios de colangitis
a repeticion y cirrosis biliar se-
cundaria descompensada, es ne-
cesario trasplantar el higado. 2%,

[[ZESUMEN

La enfermedad quistica de la via
biliar es una entidad poco frecuen-



te. Actualmente, debido a avances
tecnoldgicos en las técnicas de
iméagenes de la via biliar, se diag-
nostica de manera correcta con
mayor frecuencia. Se identifica
por dilatacion congénita intra y/o
extrahepatica de los conductos
biliares. La presentacion clinica
clasica constituye una triada de
dolor abdominal, ictericia, y masa
abdominal palpable, sin embargo,
también se puede manifestar con
datos de sepsis en casos de com-
plicacion con colangitis, pan-
creatitis o colecistitis, por lo que
se debe tener presente la asocia-
cion que existe entre la enferme-
dad quistica de la via biliar y
otras anomalias en los conductos
pancreaticos y, por supuesto, neo-
plasias hepatobiliares. EI manejo
de dicha enfermedad ha ido evo-
lucionando con el tiempo debido a
experiencia médica.
Descriptores: Quiste de colédoco,
conducto biliar, diagndstico por
imagen, neoplasia
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