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Sindrome biliar obstructivo no litidsico o de Lemmel
;Es tan infrecuente como parece?

Non-lithiasic obstructive biliary syndrome or Lemmel’s syndrome.
Is it as rare as it seems?
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Resumen

Introduccién. Aproximadamente el 5 % de los diverticulos duodenales pueden causar sintomasy el 1 % presentar
complicaciones, siendo la colangitis la mas frecuente. El sindrome de Lemmel corresponde a un tipo de ictericia
obstructiva intermitente, asociado a la presencia de diverticulos periampulares y disfuncion del esfinter de Oddi,
sin presencia de coledocolitiasis.

Método. Se realiz6 una revision sistematica de la literatura en Pubmed, Google Académico y ProQuest, con los
términos: sindrome de Lemmel, diverticulo duodenal sintomatico e ictericia obstructiva intermitente.

Resultados. Se encontraron 38 casos, siendo Espaia el pais con mayor nimero, seguido de México, Japén y Colombia.
No hay diferencias de distribucién con respecto al género. El tratamiento mas frecuentemente empleado fue la
colangio pancreatografia retrégrada endoscopica.

Conclusion. El sindrome de Lemmel es poco frecuente, sin un cuadro clinico especifico, con un incremento en los
casos informados en los ultimos afios, posiblemente debido a la mejor disponibilidad de métodos diagndsticos. Es
mas frecuente en pacientes en la octava década de la vida y su tratamiento generalmente es endoscépico.

Palabras clave: duodeno; diverticulo; conductos biliares; ictericia; sindrome de Lemmel.

Abstract

Introduction. Approximately 5% of duodenal diverticula can cause symptoms and 1% have complications, cholangitis
being the most common. Lemmel syndrome corresponds to a type of intermittent obstructive jaundice, associated
with the presence of peri-ampullary diverticula and sphincter of Oddi dysfunction, without choledocholithiasis.
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Method. A systematic review of the literature was carried out in Pubmed, Google Scholar, ProQuest, with the terms:
Lemmel syndrome, symptomatic duodenal diverticulum, and intermittent obstructive jaundice.

Results. 38 cases were found, Spain being the country with the highest number, followed by Mexico, Japan and
Colombia. There are no differences in distribution with respect to gender. The most frequently used treatment was
endoscopic retrograde cholangiopancreatography:.

Conclusion. Lemmel syndrome is a rare disease, without a specific clinical presentation, with an increase in reported
cases in recent years possibly due to the better availability of diagnostic methods. It is more frequent in patients

in the eighth decade of life and its treatment is generally endoscopic.

Keywords: duodenum; diverticulum; bile ducts; jaundice; Lemmel syndrome.

Introduccion

La presencia de diverticulos en el tracto digesti-
vo es frecuente, encontradndose mas cominmente
en el colon; el duodeno corresponde al segundo
sitio mas comprometido. En la poblacién general
pueden encontrarse entre un 5-10 %. Aunque se
presentan a cualquier edad, son mas frecuentes
entre los 50 y 65 afios, con un escaso predominio
en el género femenino !. Usualmente su localizacion
es periampular, por encima de la ampolla de Vater,
y su diagnoéstico se hace de forma incidental 2

Los diverticulos periampulares se clasifican en
tres tipos: tipo [ o con papila intradiverticular, tipo
I1 o yuxtapapilares y tipo Il o cercanos a la papila
(amenos de 3 cm). Los sintomas se presentan s6lo
en el 5 % de los casos, siendo los mas comunes
la obstruccion del conducto biliar comun, fistula
biliar y sintomas de diverticulitis aguda con per-
foracion libre a peritoneo y retroperitoneo 2.

La ictericia obstructiva intermitente fue
descrita en 1934 por Gerhard Lemmel *, quien
evidencié la relacién de las enfermedades pan-
creaticobiliares con la existencia de diverticulos
periampulares, en ausencia de coledocolitiasis. La
fisiopatologia no es conocida con exactitud, pero
se considera que la ictericia y el dolor son secun-
darios a la obstruccion mecanicay a la alteracion
anatdmica de la via biliar debido a la formacién
del diverticulo, asociado a la disfuncion del es-
finter de Oddi. Se relaciona con la presencia de
dolor abdominal postprandial, predisposicién a
la coledocolitiasis y colangitis °.

Aproximadamente el 5 % de los diverticulos
duodenales causan alguna sintomatologia, pero

solo el 1 % de estos pacientes pueden sufrir com-
plicaciones; la colangitis aguda es una de las mas
frecuentes y debe ser diagnosticada y tratada de
forma rapida, debido su alta tasa de mortalidad °.
Otras complicaciones biliopancreaticas son menos
frecuentes, como la pancreatitis aguda derivada
de coledocolitiasis relacionada con el diverticulo,
diverticulitis, perforacién y sangrado gastroin-
testinal 7.

Debido al bajo porcentaje de complicacio-
nes, los pacientes asintomaticos no requieren
tratamiento. En los casos sintomaticos, la esfinte-
rotomia o la insercion endoscépica de una prétesis
son el manejo de eleccién y la cirugia se realiza
solo ante el fracaso del manejo endoscépico.
Actualmente no hay consenso sobre la técnica
quirurgica que se debe emplear &,

Métodos

Se hizo una revision sistematica de la literatura
en Pubmed, Google Académico y ProQuest con
los términos: sindrome de Lemmel, diverticulo
duodenal sintomatico e ictericia obstructiva inter-
mitente. Dada la escasa literatura no se incluyeron
filtros. No se encontraron metaanalisis, ni revi-
siones sistematicas, por lo que se seleccionaron
los articulos con reporte de al menos un caso. Se
encontraron 35 articulos con 37 pacientes, de los
cuales se evaluaron sus aspectos demograficos y
clinicos. Se realizé un andlisis de nivel explora-
torio de investigacion de las diferentes variables
como edad, sexo, procedencia del caso, presencia
de comorbilidades, paraclinicos solicitados y pro-
cedimientos terapéuticos realizados.
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Resultados

Incluyendo un caso propio de los autores, se ana-
lizaron un total de 38 pacientes reportados desde
21 diferentes paises, siendo Espafia el pais con
mayor porcentaje de casos (15,2 %), seguido de
México (10,2 %), Colombia (7,6 %) y Japo6n (7,6 %)
(tabla 1). Respecto a la distribucién por género,

Sindrome biliar obstructivo no litiasico

los resultados fueron similares; en un caso no se
informo el sexo. El promedio de edad fue de 69,4
afios y se encontrd que el mayor porcentaje de
casos (38,4 %) se diagnosticaron entre los 70-
80 anos. El 61,4 % de los casos fueron descritos
durante los dltimos cuatro afnos de la revision
(figura 1).

Tabla 1. Distribucion de los pacientes reportados en la literatura de acuerdo
con el pais y sexo. Se incluye un caso de los autores de este trabajo.

Pais de procedencia

Sexo n Porcentaje Autor
del caso
Argentina Mujer 1 25% Daza ™
Bolivia Mujer 1 2,5% Valdivia %
Brasil Hombre 1 2,5% Castro 2
Mujer 1 2,5% Castro 2
Colombia Hombre 1 2,5% Ceballos
Mujer 2 51% Rodriguez?
Goémez 8
Croacia Hombre 1 2,5% Branko
Cuba Muijer 1 25% Chiong?®
Ecuador Hombre 1 2,5% Cedefio?
Espafia Hombre 4 10,2 % Carmona?®
Diaz*'
Davila *?
Mora 3
Mujer 1 2,5% Diaz %'
Sin informacion 1 2,5% Moya "
Estados Unidos Hombre 2 51% Bernshteyn 24
Khan 2
Mujer 1 2,5% Desai**
Francia Hombre 1 25% Rouet *°
Grecia Mujer 1 2,5% Anastasios %
India Hombre 2 51 % Kunal 3¢
Somani %
Irlanda Mujer 1 25% Tobin %
Japon Hombre 1 2,5% Ono ™
Mujer 2 51 % Tabata ™
Tajima?!
Corea Mujer 1 22% Kang®
Marruecos Mujer 1 22 % Bellamlih %
México Hombre 1 25% Sosa ™
Mujer 3 7,7 % Ramirez®
Davila”
Melo ©
Peru Mujer 1 25% Quiroz®
Portugal Hombre 2 51% Cruz'
Oliveira?
Singapur Hombre 1 25% Venkatanarasimha ¥’
Venezuela Mujer 1 2,5% Guzman'
Total 38 100,0%

Fuente: elaboracion propia de los autores.
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Figura 1. Distribucion por edades de los casos reportados en la literatura (n=37).

Fuente: elaboracion propia de los autores.

La atencion inicial de los pacientes se realizé
en el servicio de urgencias en 31 casos (79,4 %) y
en la consulta ambulatoria en tres casos (7,7 %).
Las comorbilidades estuvieron presentes en 14
pacientes (35,8 %), siendo las mas frecuentes hi-
pertension arterial (42,9 %), diabetes (14,3 %),
obesidad (4,76 %) y enfermedad renal (4,76 %).
Dos pacientes tenian antecedente de gastrectomia
subtotal Billroth 2, uno por cancer gastrico y el
otro como manejo de ulcera duodenal perforada,
ambos procedimientos con mas de 10 afios de
diferencia con respecto al inicio de los sintomas
del sindrome de Lemmel. E123 % de los pacientes
no presentaban comorbilidades de importancia
y estos datos no se registraron en el 41 % de los
casos.

El dolor abdominal (76,8 %) y la ictericia
(76,8 %) fueron los signos y sintomas informados
con mayor frecuencia, seguidos de fiebre mayor
de 38,52C (40,9 %). En uno de los casos no re-
portaron ni sintomas ni signos y en ninguno se
informo¢ al examen fisico la presencia del signo
de Murphy (figura 2).

Las principales alteraciones en las pruebas
de laboratorio se dieron en el perfil hepatico con
un patron obstructivo: aumento de la bilirrubi-

na directa (87,0 %), alteracion en los niveles de
transaminasas (79,3 %) y elevacién de la fosfatasa
alcalina (68 %). Se presenté aumento de leuco-
citos en sangre (39 %), asi como la proteina C
reactiva (16 %) y la amilasa (13 %) (figura 3).

El estudio imagenolégico mas utilizado para
establecer el diagndstico fue la colangioresonancia
(53,8 %), seguido de la tomografia computarizada
contrastada de abdomen (46,1 %). Estos dos exa-
menes no permitieron el diagnéstico en todos los
casos por lo que fue necesario realizar colangio-
pancreatografia retréograda endoscopica (CPRE)
o ultrasonografia endoscoépica en un 28,2 % de
los pacientes. La ultrasonografia de abdomen se
realiz6 en un 28,2 % de los pacientes sin lograr es-
tablecer la presencia de un diverticulo duodenal.
En un caso (2,5 %) el diagndstico se realizé como
un hallazgo incidental intraoperatorio.

La mayoria de los pacientes fueron tratados
de forma intrahospitalaria (92,3 %), en tres casos
no hubo informacién al respecto. Sélo se encontro
registro de la administracion de antibidticos en el
35,8 % de los pacientes.

La CPRE como procedimiento terapéutico se
practicé en el 53,8 % de los pacientes, siendo la
esfinterotomia y colocacién de proétesis por 10
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Figura 2. Principales manifestaciones clinicas descritas en los pacientes revisados.
Fuente: elaboracion propia de los autores.
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Figura 3. Principales hallazgos de laboratorio que fueron reportados como alterados en
los pacientes estudiados. Fuente: elaboracion propia de los autores.

semanas la intervencidén mas realizada. La cirugia
abierta fue el segundo procedimiento mas utiliza-
do (28,2 %), empleando técnicas diversas como
reseccion simple del diverticulo, reconstrucciones
con anastomosis colédoco-duodenales o con “Y de
Roux” (figura 4).

Las complicaciones ocurrieron en el 28,2 %
de los casos e incluyeron pancreatitis en seis pa-
cientes, colangitis en dos, un absceso subfrénico
y fistula biliar después de una cirugia abierta. El

48,7 % de los pacientes no presentaron compli-
caciones y en el 23 % de los casos no se reporté
esta informacién.

Discusion

El sindrome de Lemmel es una entidad poco fre-
cuente. Aunque los diverticulos duodenales se
presentan mas frecuentemente entre los 50-65

afios 3, la mayoria de los casos de sindrome de
Lemmel ocurre entre los 70-80 afios, lo que con-
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*CPRE: colangio pancreatografia retrégrada endoscépica

Figura 4. Intervenciones terapéuticas para el tratamiento de los pacientes con sindrome
de Lemmel. Fuente: elaboracion propia de los autores.

cuerda con un aumento de la prevalencia a mayor
edad, observindose un incremento de hasta un
15-20 % alos 80 afos %7%1%, o como la reportaron
Sosa y Diaz, hasta de un 27 % !%; la prevalencia
encontrada en esta revisidn para el mismo rango
de edad fue mas alta (42,9 %). La distribucién
encontrada fue igual para los dos géneros, similar
a lo informado por otros autores .

La mayoria de los diverticulos duodenales son
asintomaticos y se considera que sélo el 5 % de los
pacientes llegan a presentar sintomas, lo cual hace
que el sindrome de Lemmel sea aiin mas infrecuen-
te. En estarevision se encontro que el 42,9 % de los
pacientes con el sindrome presentaron la triada
clasica de Charcot para colangitis dada por dolor
abdominal, fiebre e ictericia, o simularon tumores
periampulares como también lo describen Bellido
y Silveira 2,

Se han publicado casos de presentacion inusual,
como el de un paciente que sufrié un trauma cerrado
de abdomen con el desarrollo posterior de sindrome
de Lemmel 3, 0 el de dos pacientes con antecedente
de gastrectomia subtotal Billroth 15, en quienes se
considero que el asa duodenal ciega pudo causar un
aumento de la presion, favoreciendo la formacién de

diverticulos, el acumulo de detritos dentro de él, y
la formacién de bezoares o calculos que causaron el
sindrome de Lemmel.

Los exdmenes de laboratorio son de gran im-
portancia, encontrando un patrén colestasico en
el perfil hepatico, que no es especifico para el sin-
drome de Lemmel. Las imagenes diagnosticas son
de mucha utilidad para establecer el diagnéstico,
aunque también presentan limitaciones, como
la ecografia que en los casos revisados no logro
establecer la presencia del sindrome, siendo in-
formada como normal o solamente con dilatacién
de la via biliar . La tomografia de abdomen con
doble contraste y la colangioresonancia magnética
(CRM) permiten realizar el diagnostico, logrando
determinar la presencia de un diverticulo duode-
nal y la compresidn sobre la via biliar. Otro método
diagnéstico es la visualizacion directa del diver-
ticulo mediante endoscopia, aunque la misma no
permite por si sola establecer la obstruccion de la
via biliar . Nuevos métodos diagnésticos, como la
ecoendoscopia, también son usados con la ventaja
de permitir intervenciones terapéuticas durante
el mismo procedimiento y descartar neoplasias
con mayor precision 8-20,
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La CPRE utilizada inicialmente como un mé-
todo diagnéstico, es ahora casi exclusivamente
terapéutica. Se empled por primera vez para el
tratamiento del sindrome de Lemmel en 2005 por
parte de Ono y colaboradores 2% Actualmente se
considerala primera opcidn en el manejo %2, jun-
to con larealizacion de la esfinterotomia. Este es el
procedimiento mas realizado (50 %) de acuerdo
con nuestra revision, incluso en pacientes con di-
verticulos grandes con presencia de calculos en su
interior 2?7, Si bien se trata de un procedimiento
seguro, no esta exento de complicaciones como
las reportadas por Valdivia %8, debido a una mi-
croperforacion del diverticulo duodenal causando
enfisema subcutaneo masivo.

La segunda opcién de manejo es la quirur-
gica >%°, mediante el empleo de diversas técnicas
como la inversion del diverticulo, la diverticu-
lectomia simple o asociada a reconstruccion
con anastomosis del colédoco al duodeno o al
yeyuno o incluso la pancreatoduodenectomia 3°.
No se encontraron descripciones de manejo la-
paroscépico, aunque Aguirre y colaboradores 3!
reportan la realizacién de anastomosis del colé-
doco al duodeno de forma laparoscépica para el
manejo de las coledocolitiasis complejas, técnica
que podria ser desarrollada para el tratamiento
de los pacientes con sindrome de Lemmel. El pa-
ciente tratado por los autores de esta revision e
incluido en el andlisis fue intervenido de forma
laparoscopica.

Otras dos opciones descritas para el tratamien-
to de pacientes con el sindrome de Lemmel son el
uso de antibiéticos y el manejo conservador 3#3, sin
embargo, las recomendaciones acerca del uso del
antibi6tico no son homogéneasy no se logro esta-
blecer su uso en el 59,5 % de los casos revisados.

Algunos autores como Oliveira y colaborado-
res %%, clasifican las complicaciones del sindrome
de Lemmel en pancreatobiliares y no pancreatobi-
liares, siendo las primeras las mas frecuentemente
encontradas en esta revisién, con un 54,6 % de
pancreatitis y 18,2 % de colangitis.

El aumento en la cantidad de reportes de esta
patologia en los ultimos cinco afios puede estar
relacionado con la mayor disponibilidad de méto-
dos diagnésticos como la CRM, la ecoendoscopia

Sindrome biliar obstructivo no litiasico

o la CPRE 3%, Por ser tan infrecuente, esta enti-
dad es poco conocida por muchos cirujanos y por
lo tanto poco tenida en cuenta como diagndstico
diferencial en los pacientes con sindrome biliar
obstructivo, en quienes, al no encontrarse una cau-
sa clara de la obstruccidn, se les da el diagnostico
de coledocolitiasis por microlitiasis o barro biliar,
lo que conlleva a un subdiagnoéstico y subregistro
de esta enfermedad.

Conclusiones

Los diverticulos duodenales pueden ocasionar
una obstruccion de la via biliar desencadenando
el sindrome de Lemmel, una enfermedad poco
frecuente, que aumenta con la edad, siendo mas
prevalente entre los 70-80 afios. Se caracteriza por
ictericia obstructiva, y el principal tratamiento es
la CPRE con esfinterotomia. En los ultimos afios
se ha visto un incremento en el reporte de casos,
probablemente relacionado con el uso de nuevos
métodos diagnodsticos como la colangioresonancia
y la ultrasonografia endoscopica. Se considera que
esta enfermedad es poco tenida en cuenta por lo
cual existe un subregistro de la misma.

Cumplimiento de normas éticas

Consentimiento informado: el presente estudio se ad-
hiere alos lineamientos de la Resolucién 008430 de 1993
del Ministerio de Salud de Colombia, y no requirié consen-
timiento informado ni aprobacién por parte de un comité
de ética dado que se trata de un articulo de revision.

Conflicto de interés: los autores declararon no tener
conflictos de interés.

Fuente de financiacion: los recursos de financiacién de
este proyecto de investigacidn provienen en su totalidad
de aportes de los autores.
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