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RESUMEN

Los quistes del colédoco son una condicion médica poco frecuente, la cual se
caracteriza por presentar dilatacion de la via biliar intrahepatica y extrahepatica; se
postula en su etiologia la anomalia de la unién pancreatico-biliar, lo que favorece el
reflujo del jugo pancreatico al arbol biliar, y 1a aganglionosis del arbol biliar. Tiene una
amplia gama de presentacion de sintomas, y entre los principales se encuentran el dolor
abdominal, la ictericia y una masa abdominal palpable. Son lesiones premalignas y, por
ende, el tratamiento de eleccidn es la reseccion quirdrgica completa con seguimiento a

largo plazo.
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SUMMARY

Choles of the coledoco are a rare medical condition, which is characterized by
intrahepatic and extrahepatic bile duct dilation; the abnormality of the pancreatic
weakening junction, which favors the reflux of pancreatic juice to the bile tree, and the
aganglionosis of the biliary tree, are postulated in its etiology. It has a wide range of
symptom presentations, and among the main ones are abdominal pain, jaundice and a
palpable abdominal mass. They are premalignant lesions and, therefore, the treatment

of choice is complete surgical resection with long-term follow-up.
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INTRODUCCION

Los quistes del colédoco son dilataciones quisticas de la via biliar extrahepatica, la
intrahepatica o ambas, con repercusion en la funcién hepatica a corto o largo plazo.
Fueron descritos en 1723 por Vater y Ezler, y la primera reseccién quirdrgica de un

quiste del colédoco fue realizada en 1924 por MacWhorter 1.

El primer caso documentado de quiste de colédoco fue reportado por Douglas en

18522, Aproximadamente, el 80% de los casos son diagnosticados en la infancia y la

adolescencia con una incidencia de aproximadamente 1 en 100 000 individuos, siendo

un poco mayor en paises asiaticos34.

En Europa y en Estados Unidos es una enfermedad poco frecuente; la mayor
prevalencia se presenta en Asia oriental, especialmente en Japon. La triada clasica de
ictericia, masa abdominal palpable y dolor abdominal debe hacer sospechar el
diagndstico en los nifios. En los adultos, se relaciona mas frecuentemente con sintomas
comunes de enfermedad hepatico-biliar, como son ictericia, colangitis, litiasis, de
neoplasia coledociana y de pancreatitis. Los sintomas se derivan de la alteracion

estructural del conducto biliar>s

Los quistes de colédoco son malformaciones congénitas raras, que consisten en la
dilatacién quistica del arbol biliar tanto intrahepatico como extrahepatico. Son
predominantes en el sexo femenino y de mayor incidencia en paises asiaticos. El avance
en la ultrasonografia prenatal ha permitido realizar el diagndstico en esta etapa,
permitiendo el abordaje quirurgico de manera precoz con un mejor pronostico para
estos pacientes®’. La cirugia temprana en gran medida disminuye la aparicién de

complicaciones relacionadas con la enfermedad+.


https://www.elsevier.es/es-revista-pediatria-213-articulo-quiste-coledoco-diagnostico-manejo-intraoperatorio-S0120491216300064#bib0065
https://www.elsevier.es/es-revista-pediatria-213-articulo-quiste-coledoco-diagnostico-manejo-intraoperatorio-S0120491216300064#bib0080

OBJETIVOS

Brindar informacion actualizada sobre manejo, clasificaciéon y tratamiento de
los pacientes que presentan quistes de colédoco.

Revision amplia y sistematica de la anatomia de la via biliar y sus variables.

Analizar el mejor tratamiento para los pacientes que presentan patologia de
Quiste de Colédoco

Presentar reporte de un caso y la experiencia que se obtuvo con un paciente
que se presento al Servicio de emergencias del Hospital San Juan desde el
punto de vista de su abordaje y su manejo.

Aprender a identificar este tipo de casos de manera temprana para brindar el
mejor tratamiento



ANATOMIA

GENERALIDADES

La anatomia biliar es extremadamente variable, de modo que el conocimiento exacto

de las variantes anatomicas normales es esencial en la cirugia del arbol biliar.

El colédoco distal se inserta en el duodeno por medio de la ampolla de Vater, a través
del esfinter de Oddi. Por encima del duodeno, el colédoco puede unirse con el conducto
pancreatico en la pared del duodeno o dentro del pancreas, antes de la entrada en la
pared duodenal, o bien puede entrar en el duodeno separado del conducto pancreatico
(figura 1). La porcién inferior del colédoco se halla englobada en la cabeza del pancreas.
Por encima de esta porcion, el colédoco se divide en los segmentos retroduodenal y
supraduodenal. La insercién del conducto cistico establece la diferenciacién entre el

conducto hepatico comun, por arriba, y el colédoco, por abajo.

El conducto cistico drena la vesicula biliar, que consta de cuello, infundibulo con
bolsa de Hartmann, cuerpo y fondo. La vesicula biliar presenta el tamafio y la forma
aproximados de una bombilla y contiene entre 30 y 60 mm de bilis como reservorio
extrahepatico. La vesicula estd unida a la superficie inferior del higado y se encuentra

envuelta por el higado en una porcion variable de su circunferencia.

Aunque en algunas personas la vesicula se halla rodeada casi por completo por el
parénquima hepatico, en otras cuelga del mesenterio, lo cual predispone al desarrollo
de vélvulos. La localizacion de la vesicula biliar en el higado, conocida como fosa de la
vesicula biliar, marca la separacion entre los l6bulos hepaticos derecho e izquierdo. En
el punto en el que la vesicula biliar se encuentra pegada al higado no se forma capsula
de Glisson y esta superficie comun permite el drenaje linfatico y venoso de la vesicula.
El conducto cistico drena en angulo agudo al colédoco y su longitud varia entre 1 y 5

cm. Existen numerosas variantes anatoOmicas en cuanto a la inserciéon del conducto



cistico, incluida su insercion en el conducto hepatico derecho (figura 2). En el interior
del cuello de la vesicula biliar y del conducto cistico se extienden pliegues de mucosa
orientados segiin un patron en espiral, conocidos como valvulas espirales de Heister,
que actuan impidiendo que los calculos biliares entren en el colédoco, a pesar de la
distension y de la presion intraluminal. La porcién inferior de la bolsa de Hartmann
puede encontrarse situada sobre el colédoco o sobre el conducto hepatico derecho,
poniendo en riesgo tales estructuras durante la realizacion de una colecistectomia
laparoscoépica. Por encima del conducto cistico se encuentra el conducto hepatico
comun, que drena los conductos hepaticos derecho e izquierdo.

La confluencia de estas estructuras se produce en la placa hiliar, que es una extension
de la capsula de Glisson. La ausencia de cualquiera de las estructuras vasculares
suprayacentes a los conductos biliares en dicha localizacion permite la exposicion de la
bifurcacién por incisién de esta lamina en la base del segmento 1V, elevando el higado
sobre estas estructuras, lo cual se conoce como descenso de la placa hiliar, maniobra
que se utiliza en general para conseguir la exposicion del arbol biliar extrahepatico para

su reseccion o
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Figura 1. Patrones de unién de los conductos pancreatico y biliar e insercién en la pared
duodenal

Figura 2. Variabilidad de la anatomia del conducto cistico



ANATOMIA VASCULAR

La anatomia segmentaria del parénquima hepatico se basa en el aporte vascular y el
drenaje; el drenaje biliar queda definido por el correspondiente segmento vascular. El
parénquima hepatico se divide en 16bulos, cada uno de los cuales se subdivide a su vez
en segmentos lobulares, que se corresponden con las resecciones anatémicas hepaticas
basicas. El 16bulo izquierdo esta integrado por los segmentos medial y lateral. El 16bulo
derecho se divide en los segmentos anterior y posterior. Una alternativa consiste en
considerar el parénquima hepatico dividido en segmentos sobre la base del drenaje
venoso hepatico especifico y del flujo de entrada portal, lo cual permite una descripcion
mas precisa de la patologia anatémica. Seguin este sistema de clasificacion, desarrollado

por Couinard, el higado esta compuesto por ocho segmentos.

A diferencia del higado, en el que la mayor parte de la perfusién procede del flujo
venoso portal, el arbol biliar se ve abastecido inicamente por la anatomia arterial. Esta
organizacion anatémica hace que sea especialmente sensible a los trastornos
isquémicos a nivel intrahepatico y extrahepatico. La via biliar inferior, por debajo del
nivel del bulbo duodenal, recibe su perfusion de las tributarias de las arterias
gastroduodenal y pancreatoduodenal posterosuperior. Pequefias ramas se fusionan
para formar los dos vasos que discurren a lo largo del colédoco, en las posiciones
correspondientes a las horas 3 y 9 del reloj. En la diseccién proximal al tejido areolar
que rodea el conducto biliar, estos vasos pueden resultar lesionados, lo cual supone

riesgo de lesion isquémica para el conducto biliar.

El colédoco superior, desde el bulbo duodenal hasta el conducto cistico, y los
conductos hepaticos comunes reciben sangre de las arterias hepatica derecha y cistica.
Segun asciende por el lado medial anterior de la porta, la arteria hepatica propia se
divide en las arterias hepaticas derecha e izquierda. En la mayor parte de los casos, la
arteria hepatica derecha discurre en posicion posterior al conducto hepatico comun
para abastecer de sangre al l6bulo derecho del higado. Después de pasar sobre el
conducto, la arteria hepatica derecha pasa por el tridngulo de Calot, delimitado por el

conducto cistico, el conducto hepatico comun y el borde del higado. En este triangulo,



la arteria hepatica derecha emite la arteria cistica hacia la vesicula biliar y, durante la
colecistectomia, esta expuesto a riesgo de lesion. Si existe una arteria hepatica derecha
accesoria o reemplazada, dicha estructura atraviesa el espacio porto cava y asciende

hasta el 16bulo derecho por la cara lateral del colédoco.

Una estructura pulsatil en la cara mas lateral de la porta durante una maniobra de
Pringle identifica esta anomalia. En condiciones normales, la arteria cistica sale de la
arteria hepatica derecha, que puede discurrir en situaciéon posterior o anterior al
colédoco hasta la vesicula. De forma similar a la variabilidad del conducto cistico, la
arteria cistica puede arrancar de la arteria hepatica derecha, hepatica izquierda,
hepatica propia, hepatica comun, gastroduodenal o mesentérica superior. Aunque
también presenta variabilidad, la arteria cistica suele discurrir en situaciéon superior al
conducto cistico y se asocia generalmente a un ganglio linfatico, conocido como ganglio
de Calot. Dado que este ganglio se encarga de parte del drenaje linfatico de la vesicula
biliar, es posible que esté aumentando de tamafio en caso de patologia vesicular, ya sea
inflamatoria o neoplasica. Tanto dentro del higado como inmediatamente fuera del
parénquima, las vias biliares discurren generalmente por encima de las
correspondientes venas porta, que a su vez se extienden en posicidn superior al aporte
de sangre arterial (figura 3). El conducto hepatico izquierdo, manteniendo un largo
segmento extrahepatico antes de insertarse en el higado, discurre por debajo del borde
del segmento IV y después se desliza en posicidon superior y posterior a la vena porta
izquierda. A lo largo de esta porcion transversal, puede recibir varias ramas
subsegmentarias procedentes del segmento IV. El conducto izquierdo drena los

segmentos I, [l y IV, y la rama mas distal drena el segmento [Va.

En posicion mas latero superior, salen los conductos que drenan el segmento IVb, y
por encima del conducto izquierdo se encuentran los conductos para los segmentos II
y III. Estos conductos fusionados se localizan, generalmente, justo por detras y a un lado
del seno umbilical. El 16bulo caudado drena a través de conductos menores, que entran
en los sistemas de conductos hepaticos derecho e izquierdo. El sistema de drenaje del
conducto derecho incluye los segmentos V, VI, VIl y VIII y es considerablemente mas

corto que el conducto izquierdo, bifurcandose casi inmediatamente. La fusion de dos



conductos sectoriales, anterior y posterior, crea este corto conducto hepatico derecho.
El conducto sectorial anterior discurre en direccién vertical para drenar los segmentos
V y VI mientras que el conducto sectorial posterior sigue un curso horizontal para

drenar los segmentos VI y VII.

Figura 3. Anatomia biliar segmentaria de 16bulo hepatico



FISIOLOGIA

La secrecion biliar procedente del hepatocito tiene dos funciones principales dentro
de la fisiologia humana. En primer lugar, dado que el higado es el principal centro de
desintoxicacion y de reciclado celular, el transporte de bilis permite la excrecién de
toxinas y de los metabolitos celulares normales. En segundo lugar, las sales biliares
tienen un papel esencial en la absorcién de la mayor parte de los lipidos. La bilis es
secretada a los canaliculos biliares, dispuestos en torno a cada hepatocito. Dentro del
l6bulo hepatico, estos canaliculos se unen para formar pequefios conductos biliares,
cada uno de los cuales pasa a formar parte de una triada portal. En esta area de contacto,
el hepatocito es responsable de la absorciéon de los componentes de la bilis, lo que
resulta importante en la circulacion enterohepatica de la bilis. Una vez absorbidos
dichos componentes y secretados a los canaliculos biliares, las uniones herméticas del
arbol biliar mantienen estos componentes dentro de la via secretora biliar. La secrecién
de los componentes de la bilis al arbol biliar supone un importante estimulo para el
flujo biliar; el volumen del flujo biliar es un proceso osmotico. Las sales biliares se
combinan formando estructuras esféricas denominadas micelas y, en si mismas, no
generan actividad osmotica. Sin embargo, los cationes que son segregados al arbol biliar
junto con el ani6n de la sal biliar proporcionan la carga osmoética necesaria para
conducir agua al interior del conducto y aumentar el flujo, con objeto de preservar la
neutralidad electroquimica de la bilis. Por esta razon, la bilis mantiene una osmolaridad

comparable a la del plasma.

Aunque cierto flujo biliar es independiente de las sales biliares y sirve para eliminar
del organismo toxinas y metabolitos, gran parte del flujo depende de estimulos
neurales, humorales y quimicos. La actividad vagal induce secrecion biliar, del mismo
modo que la hormona gastrointestinal secretina. La colecistocinina (CCK), segregada
por la mucosa intestinal, actiia induciendo la secrecion del arbol biliar y la contraccion
de la pared de la vesicula biliar y, en consecuencia, aumenta la excrecidon de bilis al
intestino. los canaliculos biliares como acido c6lico y su metabolito, el acido

desoxicolico. En realidad, el higado fabrica solo una pequena cantidad del total de sales



10

biliares que se utilizan diariamente, ya que la mayoria de las sales biliares son
recicladas tras su uso en la luz intestinal. Después del paso al tubo intestinal y de la
reabsorcion en el ileon terminal, los acidos biliares son transportados de vuelta al
higado unidos a la albumina, para su reciclaje. Menos del 5% de las sales biliares se
pierden a diario con las heces. Cuando cantidades importantes de sales biliares llegan a
laluz del colon, la potente actividad detergente de las mismas puede causar inflamacion
y diarrea. El paso por el espacio de Disse de las sales biliares permite la captacion por
parte del hepatocito, en un eficiente proceso en el que intervienen cotransporte del

sodio y vias independientes del sodio.

En la via independiente del sodio, menos especifica, se produce transporte de
diversos aniones organicos, incluida la bilirrubina no conjugada o indirecta. El
transporte de sales biliares a través de la membrana canalicular es el paso limitante en
la excrecion de sales biliares. Dada la amplia diferencia en cuanto a concentracién de
sales biliares, el transporte de bilis hasta un gradiente extremo de concentracion es

dependiente del trifosfato de adenosina (ATP).

Ademas de sales biliares, la bilis contiene proteinas, lipidos y pigmentos. Los
principales componentes lipidos de la bilis son los fosfolipidos y el colesterol. Estos
lipidos no solo eliminan el colesterol de las lipoproteinas de alta y baja densidad, sino
que también actiian protegiendo a los hepatocitos y colangiocitos de la naturaleza
toxica de la bilis. La mayor parte del colesterol biliar procede de lipoproteinas
circulantes y de la sintesis hepatica. Por consiguiente, la secrecidn biliar de colesterol
sirve en realidad para excretar colesterol del organismo. Estos lipidos forman micelas

y permiten la absorcion de lipidos de la dieta.

Aunque el colesterol, las sales biliares y los fosfolipidos desempefian un importante
papel en la homeostasis nutricional, la bilis actda, ademds, como ruta principal de
eliminacién de toxinas enddgenas y exégenas. Uno de los ejemplos de este sistema de
eliminacién es el de la bilirrubina. Los pigmentos biliares, como la bilirrubina, son
productos de descomposicion de la hemoglobina y la mioglobina. Son transportados

por la sangre unidos a la albiimina hasta el hepatocito.
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Los pigmentos biliares son los que dan color a la bilis y, cuando son convertidos en
urobilinégeno por accién de las enzimas bacterianas en el intestino, aportan a las

deposiciones su color caracteristico.

En ayunas, la bilis segregada pasa por el arbol biliar hasta el intestino, donde es
reabsorbida. Ademas, la bilis se acumula en la vesicula biliar, que actia como lugar
extrahepatico de depdsito de la secrecion biliar. Para almacenar las secreciones biliares,
la vesicula biliar es enormemente eficaz en cuanto a absorcion de agua y a la
consiguiente concentraciéon de componentes biliares. Esta absorcién es un proceso
osmotico que tiene lugar mediante transporte activo de NaCI. Con la absorcion de NaCl
y agua a través del epitelio de la vesicula biliar, la composicién quimica de la bilis
cambia en la luz de la vesicula. Los aumentos en la concentracién del colesterol, asi
como del calcio —que no es absorbido de forma tan eficaz—, conducen a una pérdida
de estabilidad de las vesiculas de colesterol fosfolipido. Esta reducida estabilidad
predispone a la nucleacion de dicho reservorio de colesterol y, en consecuencia, a la
formacién de calculos de colesterol. El cuello de la vesicula biliar y el conducto cistico
segregan también glucoproteinas, que contribuyen a proteger la vesicula biliar de la
actividad detergente de la bilis. Estas glucoproteinas favorecen también la

cristalizacion del colesterol.

La vesicula biliar se llena mediante un mecanismo retrégrado; con un incremento de
la actividad ténica del esfinter de Oddi en ayunas, la presién en el colédoco se eleva.
Este aumento de presidon permite el llenado de la vesicula biliar, que tiene menor
presion intraluminal y puede contener 600 ml de la produccién diaria de bilis. El paso
de grasas, proteinas y acidos al duodeno induce secrecion de CCK por parte de las
células epiteliales duodenales. La colecistocinina, como su propio nombre sugiere,
causa entonces contraccion de la vesicula biliar, con presiones intraluminales de hasta
300 mmHg. La actividad vagal induce también vaciado de la vesicula biliar, aunque se
trata de un estimulo para la contraccién de la vesicula menos potente que el de la CCK.
La porcion distal del conducto biliar pasa por el esfinter de Oddi; la musculatura de este
esfinter es independiente de la musculatura de la pared intestinal duodenal y responde

de diferente manera a los controles neurohumorales. Este esfinter muscular, que en
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condiciones normales mantiene una alta actividad ténica y fasica, es inhibida por la
CCK. Con larelajacién del esfinter inducida por la CCK, la bilis sale mas rapidamente del
arbol biliar. En coordinacién con la contraccién de la vesicula biliar, la relajacion de este
esfinter permite la evacuacidn de hasta el 70% del contenido de la vesicula biliar en 2
h de secreciéon de CCK. En ayunas, el paso oblicuo del conducto biliar a través de la pared
duodenal y la actividad ténica del esfinter impiden que el contenido duodenal refluya

al arbol biliar?.
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ETIOPATOGENIA

La etiologia de los quistes del colédoco atin no es clara. La teoria formulada por
Babbitt en 1969 es la mas popular8. Se basa en la presencia de una anomalia en la unién
biliopancreatica, que consiste en la formacién de un conducto largo comun a ese nivel,
el cual permite el reflujo del jugo pancreatico hacia la via biliar y la activacién de las
enzimas pancreaticas. A su vez, esto produce inflamacién, denudacién epitelial,
adelgazamiento de la pared del conducto y evoluciona hacia la formacion quistica, con
mayores presiones en el conducto pancreatico que pueden seguir dilatando las paredes
de la via biliar afectada. A favor de esto, muchos estudios han demostrado que el nivel
de amilasa en la bilis es mayor en los pacientes con quiste de colédoco, cuando se
comparan con pacientes sanos8. Ademas, los mayores niveles de amilasa se asocian
significativamente con una menor edad de aparicion de los sintomas y mayor grado de
displasia. La amilasa puede ser un marcador para el reflujo pancreatico, pero es mas
probable que otras enzimas sean las causantes del dafio epitelial, por lo que se han
cuantificado el tripsin6geno y la fosfolipasa A2 en la bilis, cuyos niveles también se han

encontrado elevados®.

Se ha planteado que la enterocinasa del epitelio biliar alterado convierte el
tripsindgeno en tripsina, la cual tiene efecto de irritante digestivo y activa la fosfolipasa
A2; esta enzima activada hidroliza la lecitina y la convierte en lisolecitina, que produce
inflamacién y ruptura de la pared biliar10. Sin embargo, se sabe que muchos pacientes
con quistes del colédoco no poseen un canal biliopancreatico comun alargado, por lo
que se ha intentado formular otras teorias para explicar su formacién. Ademas, algunos
pacientes con un conducto comun largo no tienen quiste del colédoco asociado, por lo
que esta observacién no apoya la teoria del reflujo pancreatico!l. Algunos partidarios
de la teoria de Babbitt dicen que el canal comun se considera largo segtin una longitud
arbitraria, con una amplia variacion en las medidas 12. De hecho, no es clara la definicién
de canal comun largo, la cual cambia segin el autor de 10 a 45 mm de longitud en
cualquiera de sus porciones. Por lo tanto, un canal comtn largo puede presentarse en
una proporcién mucho mayor de pacientes con quistes del colédoco, pero puede ser

subestimada debido a consideraciones poco realistas de la longitud del canal comtn o
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métodos inadecuados de imagenes. La anomalia de la unién pancreatobiliar y el reflujo
pancreatobiliar han cobrado mayor importancia en los tltimos afios, con el avance en
el entendimiento de la fisiopatologia y el aporte al cancer de la via biliar y la
pancreatitis. La alteracién de la unién pancreatobiliar se define como una anomalia
congénita que consiste en la unién del conducto pancreatico y via biliar por fuera de la
pared duodenal, formando un canal comudn y largo (>15 mm). De esta manera, el
esfinter de Oddi no cumple su funcién y al existir una mayor presion hidrostatica en el
conducto pancreatico permite el reflujo a la via biliar de jugo pancreatico,
principalmente, y de bilis; este produce dafio endotelial e hiperplasia y metaplasia
epiteliales, que promueven la progresion a carcinoma. Actualmente, la
colangiopancreatografia por resonancia magnética es muy importante en el
diagndstico, aunque pierde sensibilidad cuando se trata de canales comunes menores
de 9 mm; en este caso, se utiliza la colangiografia directa. Cominmente, este tipo de
anormalidad cursa con unos niveles de amilasa en bilis muy elevados, pero en algunos
casos no se puede encontrar ninguna elevaciéon. En un estudio japonés de 2561
pacientes, se detecté neoplasia maligna en 21,6% de aquellos con dilatacion de la via
biliar y en 42,4% de aquellos sin dilatacion. En los primeros, la neoplasia asent6 en la
via biliar en 31,2% y en la vesicula biliar, en 62,3%; en los segundos, este porcentaje fue

de 7,3% y 88,1 %, respectivamente 13,14,

Kusunoki postul6 otra teoria; este autor describié la reducciéon de células
ganglionares en la pared del quiste, lo que corresponderia a una oligoganglionosis
biliar, similar a lo que se encuentra en la enfermedad de Hirschsprung del colon?>. En
este caso, lainflamacion crénicay los sintomas se producirian debido al flujo biliar lento
en el lugar del reflujo pancreatico8. Con las teorias anteriores se puede explicar la
formacion de los quistes de tipo I y de tipo IV, pero algunos autores sostienen que la

etiologia de los otros tipos es muy diferente.

Los quistes de tipo Il son verdaderos diverticulos del conducto biliar comun, con
evidencia histolégica de inflamacién y potencial carcinogénico. La etiologia de los
coledococeles es discutida; Wheeler sugirié que la obstruccion de la ampolla de Vater

puede dar lugar a una dilatacién localizada de la via biliar distal intramural’®. Los
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quistes de tipo V o enfermedad de Caroli se deben a la detencién en la remodelacion y
reabsorcion selectiva de la placa del conducto, la cual comienza en la semana 12 del
desarrollo de la gestacion y progresa hasta formar los conductos biliares grandes en el
hilio y los conductos pequefios en la periferia, lo cual se traduce en la malformaciéon de
la placa en los grandes conductos. La enfermedad de Caroli se asocia con atresia biliar,
que también se relaciona con la malformacién de la placa del conducto. Esta
enfermedad también estad asociada con una herencia autosémica recesiva y, con menor
frecuencia, con el rindn poliquistico de presentacién familiar. Se ha postulado que las
mutaciones genéticas responsables de las malformaciones renales también pueden dar
lugar a malformaciones en la placa del conducto hepatico. Los quistes de colédoco se
asocian con diferentes anomalias del desarrollo, que incluyen atresia de colon, atresia
duodenal, ano no perforado, malformaciones arteriovenosas del pancreas, vesicula
biliar multitabicada, defecto del tabique ventricular, hipoplasia de la aorta, pancreas
divisum, aplasia pancreatica, hiperplasia nodular focal, ausencia congénita de la vena
porta, tejido pancreatico heterotépico y poliposis familiar adenomatosal’. En el
embridn, el pancreas se forma cuando rotan las yemas pancreaticas ventral y dorsal, se
fusionan y forman conexiones con el arbol biliar; la rotacién y fusién anormales pueden
dar lugar a pancreas divisum, aplasia del pancreas, canal comun largo o quistes del

colédocol819,
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Figura 4. Fisiopatologia del canal comtn y la mala unién biliopancreatica.
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CLASIFICACION

Lo mas frecuente es clasificarlos segtiin su forma y localizacion en la via biliar (figura

5)20-21-22-23,

Los quistes tipo [ (80-90%) aparecen como lesiones anecoicas comunicadas con el
tracto biliar. Pueden asociarse con dilatacién leve de los conductos intrahepaticos

secundaria a estasis biliar?2.

Los quistes tipo II son diverticulos originados del Conducto Biliar Comun. Se
observan como quistes anecoicos yuxtapuestos al Conducto Biliar Comin con una
vesicula biliar y conducto hepatico comun (CHC) normales. La colangiografia

demuestra opacificacion del diverticulo similar a una duplicacion vesicular.

El Quiste Colédoco tipo III o coledococele (1-4%) se presenta intraduodenal, en la
unién pancreaticobiliar. Su ocurrencia es mas uniforme entre sexos. Puede
diagnosticarse mediante colangiopancreatografia retrograda endoscopica (CPRE) con
manejo primario endoscopico. Es frecuente la pancreatitis y rara la sintomatologia

biliar; su incidencia de malignizacion es mucho menor?24.

Los Quistes Colédoco tipo IV (15-20%) pueden afectar conductos intra y
extrahepaticos. Se subclasifican en tipo [Va y tipo IVb. El tipo IVa se extiende desde el
Conducto Biliar Comun hasta el arbol biliar intrahepatico, frecuentemente con
estenosis primaria a nivel del hilio hepatico. La dilatacién intrahepatica generalmente
es bilobar, aunque la dilatacion del 16bulo izquierdo es la segunda forma mas comun de
presentacién. El Quiste Colédoco tipo IVb consiste en multiples dilataciones del arbol

biliar extrahepatico, sin afectar la via biliar intrahepatica.

Finalmente, el Quiste Colédoco tipo V o “enfermedad de Caroli” presenta dilatacion
fusiforme o sacular intrahepatica sin componente extrahepatico. El realce de la vena

porta rodeada de conductos biliares intrahepaticos dilatados, “signo del punto central”,
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es altamente sugestivo y facil de visualizar en una colangiopancreatografia por

resonancia magnética o tomografia contrastada.

AW L ?E iff; ::g jlf’;

Tipo | Tipo Il Tipo I
;"I; Eré ;E i;f‘;
Tipo IV Tipo W

Figura 5. Clasificacion quistes de colédoco
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Tpo V

Figura 6. Clasificacidn de quistes de colédoco
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DIAGNOSTICO

El diagnéstico diferencial incluye litiasis biliar, colangitis esclerosante primaria,
pseudoquiste pancreatico, papilomatosis biliar y hamartoma biliar. La atresia de vias
biliares se puede asociar a Quiste de Colédoco, 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 mas pequeiios, con menor dilatacion de conductos biliares
intrahepaticos y vesicula biliar atrésica o elongada. Zhou y colaboradores identificaron
el signo del tridngulo fibroso (engrosamiento anterior a la vena hepatica derecha)
asociado a estasis biliar como sugestivo de ABQ, ya que 11 de 12 pacientes con ABQ lo

presentaron, versus cero con Quiste Coledoco.

Diferenciar la enfermedad de Caroli de la enfermedad hepatica poliquistica y
colangitis esclerosante primaria es dificil. Aunque similares en apariencia radiolégica,
los quistes por enfermedad hepatica poliquistica no se comunican con el arbol biliar y
la colangitis esclerosante primaria se asocia a obstruccidén biliar distal y enfermedad
inflamatoria intestinal. El riesgo de neoplasia asociado a enfermedad de Caroli es menor
del 7%, y el manejo quirurgico generalmente se indica secundario a colangitis y falla
hepatica. Con la tomografia, el diagnostico incidental de Quiste de Colédoco es
frecuente. Su estudio requiere imagen multimodal: ultrasonido, TAC e IRM, incluyendo
colangiopancreatografia por IRM (CPIRM). El ultrasonido es el mas usado por su bajo
costo y accesibilidad; ademas, es confiable como estudio tinico en poblacién pediatrica.
Un conducto biliar comtn > 10 mm en adultos sugiere dilatacion quistica o litiasis biliar
obstructiva. La dilatacién de la via biliar intrahepatica obliga a mas estudios para
diferenciar entre Quiste Colédoco tipo I y Atresia Via Biliar. En una tercera parte de los
casos de dilatacién del Conducto Biliar Comun, el ultrasonido no logra determinar la
causa; ademas, no es confiable para identificar la UACPB, por lo que la CPRE contintda
siendo el estandar de oro diagnostico. La colangiografia, ya sea CPRE o colangiografia
percutdnea transhepatica (CPTH), es la técnica mas sensible para definir la anatomia de

la via biliar. En pediatria requiere anestesia general, presenta dificultad técnica y
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complicaciones potenciales, incluidas sangrado, colangitis, pancreatitis aguda y
perforacién. Ademas de su uso diagnoéstico, la CPRE puede 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 Conducto Biliar Comun. La
CPIRM es un procedimiento no invasivo, sin radiacién ni medio de contraste, por lo que
es muy util en poblacién pediatrica. Identifica el colangiocarcinoma y la coledocolitiasis
con Quiste de Colédoco asociado. Ha demostrado ser de menor costo y morbilidad, pero
no facilmente disponible. El Quiste de Colédoco es diagnosticado cada vez mas por
ultrasonido prenatal. Su evolucién a colangitis ascendente, ruptura, alteraciones en
ingesta (vémitos por compresion) y colestasis cronica que lleva a cirrosis e
hipertension porta, obliga su tratamiento. La ictericia obstructiva y aumento en el
tamarno del quiste son ya indicaciones quirtrgicas; sin embargo, el momento ideal para

operar al neonato asintomatico no se ha definido. 23
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TRATAMIENTO

La reseccion quirdrgica completa con colecistectomia es el tratamiento de eleccién
de los quistes del colédoco; se requiere la reconstruccién de la via biliar sobre el
remanente del conducto biliar proximal sano con hepatoyeyunostomia en Y de Roux,
excepto en quistes de tipo III, con los cuales la aproximacién endoscoépica es la inicial.

Las siguientes son las técnicas quirurgicas utilizadas segun el tipo de quistes:

e Tipo [: requieren colecistectomia y reseccion completa de los conductos
extrahepaticos y reconstruccién mediante hepatoyeyunostomia en Y de Roux.

e Tipo II: requieren reseccion del quiste y colecistectomia; la reseccién completa
de las vias biliares extrahepaticas no es necesaria. Segin el tamafo del cuello del
quiste, se pueden utilizar el cierre primario o el tubo de tipo Kehr.

e Tipo III (coledococele): cuando el quiste es menor de 3 cm, la esfinterotomia
endoscdpica es efectiva, debido a que el riesgo de neoplasia maligna en este tipo
de quistes es mucho menor; aquellos mayores de 3 cm, que pueden producir
obstruccion, requieren escisiéon transduodenal y, ocasionalmente, reimplante
del conducto pancreatico en la pared duodenal.

e Tipo IVa: generalmente, el Unico tratamiento es la reseccion y la reconstruccién
mediante hepaticoyeyunostomia; si las lesiones intrahepaticas estan
restringidas a un solo I6bulo hepatico, se necesita una hepatectomia parcial.

e Tipo IVb: requiere reseccién completa de la porcion comprometida de la via
biliar extrahepatica, con escisién transduodenal o esfinterotomia endoscépica.

e Tipo V (enfermedad de Caroli): si las lesiones estan limitadas a un lébulo
(generalmente, el izquierdo), es suficiente la hepatectomia parcial con

colangioyeyunostomia, segtin el caso.

Algunos pacientes con quistes que no se pueden resecar, especialmente
intrahepaticos, o con enfermedad bilobular, pueden requerir trasplante hepatico. En

general, cuando existe compromiso intrahepatico debe prestarse especial atencion a la
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posibilidad de hepatolitiasis. La funcionalidad y la reserva hepaticas siempre deben

tenerse en cuenta, antes de cualquier reseccion hepatica.

Cuando el quiste se adhiere a la vena porta por inflamacién crénica grave, se puede
utilizar la técnica de Lilly; esta consiste en dejar la porcion serosa adherida a la vena
porta, sin intentar la reseccién completa, y legrar la mucosa o intentar cauterizarla de

manera cuidadosa.

Es importante destacar que la incidencia de complicaciones es menor cuando el
tratamiento inicial es la reseccién total del quiste, ya que se minimizan los riesgos de
complicaciones y de transformacion maligna. Algunos casos de quistes de tipo III,
principalmente los pequenos, pueden beneficiarse del tratamiento endoscépico con
esfinterotomia, ya que tienen un riesgo bajo de transformacion maligna, aunque se debe

hacer un seguimiento estrecho.

Son frecuentes las complicaciones quirurgicas e incluyen reseccién incompleta
calculos intrahepaticos, colangitis, pancreatitis posoperatoria, fistula biliar y
reintervencién. De estas, la mas usual es la reseccién parcial del quiste con
quistoenterostomia, la cual, ademas, genera con mayor frecuencia colangitis y cancer
metacronico. Por lo anterior, debe propenderse por la reseccion completa de los
quistes, sin olvidar que algunos comprometen proximalmente la via biliar en la unién
de los conductos hepaticos; esto se presenta en cerca de 14% de los casos de quistes de
tipo I o IV, hasta en 86% de los cuales puede haber reseccién incompleta, con una
incidencia aproximada de cancer de 29%. Las estenosis de las anastomosis
posoperatorias también son complicaciones frecuentes y estan asociadas a litiasis
intrahepatica y colangitis; la incidencia de las estenosis se reduce cuando se hace una

anastomosis mas alta>.

La cirugia laparoscépica se utiliza cada vez mas y trae beneficios como menor trauma
quirurgico, menor sangrado, mejor resultado estético, menor infeccién del sitio
operatorio, mejor analgesia y recuperacion posoperatorias mas rapidas. En los quistes
de colédoco también se aplica esta técnica, en los cuales se ha descrito la reseccién

laparoscopica con hepaticoyeyunostomia, la cual parece ser segura y eficaz, e incluso,
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podria convertirse en el método ideal de tratamiento, especialmente en nifios. Por su
seguridad y bajo riesgo, la cirugia laparoscopica puede ser el tratamiento de eleccion

para los quistes de colédoco de tipo II.

Incluso, ya hay reportes de casos de la aplicacion de cirugia roboética para resecar
quistes de colédoco, pero, para que se convierta en el método de eleccién, hace falta

practicarla mas y mejores estudios>.

La cirugia debe practicarse lo mas pronto posible después del diagnoéstico, para
evitar complicaciones y, en especial, para evitar el dafio hepatico en neonatos. Con el
avance de la ecografia y los mejores programas de control prenatal, los quistes de
colédoco se diagnostican con mayor frecuencia desde la etapa prenatal. Usualmente, se
postula que la intervencion debe practicarse idealmente a los tres a seis meses de edad;
no obstante, en estos pacientes se presenta fibrosis hepatica temprana que progresa
rapidamente, por lo cual, aunque se encuentren asintomaticos, deben someterse a

cirugia, idealmente en el periodo neonatal.

En casos de lesiones benignas, puede considerarse el trasplante hepatico cuando
existe compromiso extenso del parénquima hepatico, hay complicaciones que com-
prometan la vida o si no puede descartarse enfermedad maligna. Se ha reportado en
pequeiias series de casos de enfermedad de Caroli y no hay guias claras disponibles. En
los casos y series de casos informados, se refieren supervivencias a cinco afios del
paciente o el injerto entre 70 y 86%, con alta incidencia de complicaciones
posoperatorias tempranas, como sepsis. Aunque a largo plazo los resultados son

buenos, auin hay controversia sobre esta opcién de tratamiento>.
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CASO CLINICO

Masculino 24 afios, conocido sano, consulta al servicio de emergencias del Hospital

San Juan de Dios por cuadro de dolor abdominal de dos dias de evoluciéon que

inicialmente se localizaba en epigastrio y que en el momento de consultar se localizaba

mas hacia fosa iliaca y flanco derecho; dolor tipo célico, opresivo, que irradiaba a

espalda. Al momento del examen fisico, el abdomen es blando y depresible sin datos de

peritonitis, con leve dolor localizado hacia flanco y fosa iliaca derecha. Inicialmente, se

aborda con laboratorios y analgesia, con sospecha de cuadro de apendicitis aguda

versus colico renoureteral. El resultado de laboratorio no evidencia leucocitosis ni

bandemia, por lo que se solicita:

Us abdomen: via biliar intrahepatica no dilatada, vesicula de paredes delgadas
con barro biliar sin litos en su interior. Se observa imagen quistica que
impresiona depender de conducto colédoco, que mide 86x70x82 mm, de
contenido grumoso y con multiples litos de 4-5 mm en promedio en su interior.
Pancreas de aspecto sonografico conservado (cabeza de dificil valoraciéon por
quiste), sin ensanchamientos ni focalizaciones sospechosas. Fosa iliaca derecha
sin hallazgos de proceso apendicular agudo. Impresion Diagnéstica: quiste
colédoco con volumen aproximado de 256 cc con barro biliar y litos en su
interior.

Tac Abdomen con doble medio de contraste: vesicula biliar de aspecto
conservado, via biliar intrahepatica central levemente dilatada. Colédoco con
formacién quistica de aspecto simple, sin engrosamiento de las paredes; mide
62x63x70 mm (136 cc), impresiona por debajo de la unién hepatico cistica.

Impresion Diagndstica: quiste colédoco IB.

Se le realizo reseccién de quiste de colédoco mas hepaticoyeyuno anastomosis

Término-Lateral manual mas entero anastomosis Latero-Lateral manual reforzada en

Y de Roux sin complicaciones.
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Paciente ha tenido una adecuada evolucidn de su cirugia; en el mes de febrero tuvo
cita control e indica buena evolucién, sin ningin problema que lo aqueje en este

momento.

Imagen 1. Quiste Colédoco resecado



Imagen 2. Quiste Colédoco
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Imagen 3. Hepaticoyeyuno anastomosis Termino Lateral Manual
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CONCLUSIONES

Los quistes de colédoco son una condicion médica poco frecuente que se
diagnostica, en su mayoria, en la infancia y adolescencia. Si no se descubren a
tiempo, pueden tener secuelas como cholangitis ascendente, ruptura del quiste,
vOmitos por compresion e incluso llevar a cirrosis e hipertension portal.

La colangiografia retrograde endoscdpica continda siendo el gold standard para
su diagnéstico.

La reseccién quirdrgica completa con colecistectomia y reconstrucciéon de la via
biliar es el tratamiento de eleccion.

Segun la clasificacion, asi serd la técnica quirurgica que sera empleada.

La incidencia de complicaciones es menor cuando el tratamiento inicial es la
reseccion total del quiste, ya que se minimizan los riesgos de complicaciones y
de transformacién maligna.

La cirugia laparoscépica se utiliza cada vez mas y trae beneficios como menor
trauma quirdrgico, menor sangrado, mejor analgesia y recuperacion
posoperatorias mas rapidas.

La reseccion laparoscépica con hepaticoyeyunostomia podria convertirse en el

método ideal de tratamiento.
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