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Se presenta el caso de una adolescente de 14 arios de
edad, con dilatacion quistica de la via biliar. La paciente
consulté por un cuadro clinico de dolor abdominal lo-
calizado en el epigastrio e hipocondrio derecho; la co-
langiografia endoscopica mostré una dilatacion de la via
biliar intra y extrahepdtica; esta lesion fue clasificada co-
mo tipo IV-A. Se realiza una revision de la literatura so-
bre su historia, etiologia, diagndstico y tratamiento.

CASO CLINICO

Paciente de 14 afios de edad, de sexo femenino, afebril,
remitida al Hospital San Ignacio por presentar durante los
dltimos 8 dias, dolor abdominal localizado en el hipo-
condrio derecho y epigastrio, acompafiado de nduseas,
vémito y tinte ictérico en piel y escleras. Como antece-
dentes importantes sufrié hepatitis viral y luxacién bila-
teral congénita de la cadera.

Las pruebas bioquimicas cuyos valores se hallaron por en-
cima de lo normal, fueron: transaminasa glutimico pird-
bica (TGP): 57 U/I; fosfatasa alcalina: 476 U/I; amila-
semia: 146 U/L.

Una ecografia hepatobiliar mostré la dilatacién quistica de
la via biliar extrahépatica con calcificaciones en su interior
(Fig. 1). La colangiografia endoscépica retrégrada eviden-
cié el conducto de Wirsung de aspecto normal, y una gran
dilatacién quistica de la via biliar intra y extrahepitica,
especialmente del canal hepitico izquierdo (Fig. 2). La
tomografia axial computarizada confirmé la dilatacion
quistica de la via biliar intra y extrahépatica ya anotada

(Fig. 3).

La paciente se llevé a cirugia, donde se observé ma-
croscépicamente y se confirmé mediante la colangiografia
intraoperatoria, un quiste multiloculado del colédoco que
comprometia el hepitico comiin y su rama izquierda; la
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Fig 1. Ecografia hepatobiliar.

Fig 2. Colangiografia endoscdpica retrégrada

vesicula biliar se hallaba distendida con colelitiasis; la
arteria hepética izquierda transcurria por encima del
quiste. Con estos hallazgos y después de una diseccién
dificil de la pared posterior del quiste, se decidié realizar
una coledococistoduodenostomia laterolateral,
colecistectomia, y biopsia de la pared del quiste (Figs. 4, 5
y 6).



Fig 3. Tomografia axial computarizada.

Fig 4. Colangiografia intraoperatoria.

En el posoperatorio, la paciente evolucioné satisfactoria-
mente, con buena tolerancia de la via oral desde el 22 difa.
Se da de alta al 4° dia posoperatorio, sin complicaciones.
La biopsia de la pared fue informada como quiste
coledociano tipo IV; colecistitis crénica.
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Fig 5. Cistolitiasis (Cdlculos por estasis).

Los niveles de amilasa del contenido intraquistico, fueron
de 39.914 U.

INTRODUCCION

La malformacién quistica del colédoco es una entidad
poco frecuente, caracterizada por aumento del didmetro
del canal biliar, principalmente a expensas de la pared
anterior, que compromete la via biliar extrahepitica,
intrahepdtica o ambas.

Desde su descripcién inicial por Vater en 1723 (3), ha
recibido miltiples denominaciones (quiste del colédoco,
megacolédoco, quiste de la via biliar, entre otros) y desde
entonces, mas de 2500 casos han sido informados por la
literatura mundial.

Aunque la mayoria ha sido observada en pacientes entre la
primera y segunda década de la vida, cerca del 20 al 25%
de los casos son diagnosticados en adultos, lo que obliga
al cirujano general a mantener un conocimiento ac-
tualizado de su diagnéstico y tratamiento, ya que muchos
de estos casos son hallazgos intraoperatorios.
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Fig 6. Biopsia de la pared del quiste.




QUISTES DEL COLEDOCO
HISTORIA

Como se mencioné anteriormente, correspondié a Vater
(1723) (3) informar por primera vez la entidad, pero fue
sélo hasta 1852 que Douglas documenté adecuadamente la
lIesion, detallando de manera exacta sus caracteristicas ana-
tomopatolégicas como clinicas, en una mujer de 17 afios,
con un cuadro de 3 afios de evolucién de dolor abdominal,
fiebre, ictericia intermitente y masa en el hipocondrio
derecho, a quien se le practicé un drenaje percutineo,
habiendo fallecido 1 mes después. En la autopsia se en-
contré un quiste en el colédoco (3).

La primera reseccién informada correspondié a Mec
Whorter en 1924; posteriormente, varios autores (Laven-
son, Waller, Shallow, Isardakas) aumentaron el niimero de
casos informados en la literatura médica.

En nuestro medio, el doctor Eugenio Ordéiiez presentd en
1950 tres casos de “Dilatacién Quistica”, publicados en el
Tomo I de “Trabajos Escogidos de Gastroenterologia”.
Pero sélo hasta 1959 Alonso-Lej -hizo una revisién
histérica de la entidad (419 casos) y fue él quien por
primera vez di6 una clasificacién anatémica de la enfer-
medad (1).

En 1958, Caroli describié una entidad patolGgica carac-
terizada por dilatacién quistica segmentaria de la via biliar
intrahepética, con litiasis biliar, colangitis y abscesos
hepiticos, ausencia de cirrosis e hipertensién portal, la
cual lleva hoy su nombre (8).

En 1964 Arthur y Stewart mencionan la combinacién de
quistes intra y extrahepiticos por primera vez (9). Todani
en 1977 crea una nueva clasificacién, aceptada mundial-
mente, en la que se agrega a la ya establecida por Alonso-
Lej (7), los criterios de la enfermedad de Caroli, al con-
siderarse que ésfa hace parte de un mismo grupo de en-
tidades; y en 1980, Yamacuchi y col, realizan tal vez la
publicacion mds grande en nivel mundial (1433 casos) en
pacientes de origen japonés (6).

En Colombia se destacan, ademis de la de Ordéiez, las
publicaciones hechas por Esguerra G6mez y Rivera Gam-
boa en 1965, Bermtdez de Leén y Solano Bossa en 1967,
de Jaramillo Lépez y De la Hoz en 1972 (10) y, por
Gltimo, Caro y Martinez en 1990 (24).

EPIDEMIOLOGIA

La dilatacién quistica de la via biliar se diagnostica prin-
cipalmente en nifios y adultos jévenes (75%), aunque ha
sido informada en fetos, recién nacidos y aun en mayores
de 80 afios. Se estima que su incidencia es de 1 caso en 13
mil a 20 millones de pacientes, siendo un tercio de éstos
de origen japonés; afecta principalmente al sexo femenino
en una relacién de 3 6 4 a 1 con respecto a los hombres, lo
que sugiere una posible asociacién ligada al sexo. No se
ha informado hasta el momento casos familiares ni otras
malformaciones congénitas asociadas, (atresia biliar,
duplicacién de la via biliar, conducto hepitico accesorio,
vesicula doble o ausencia de ésta), lo que implica que
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cualquiera que sea la causa que origina la lesion, ésta
ocurre tarde en la gestacién o antes del nacimiento (3).

Entre la poblacién occidental, afecta principalmente a la
raza blanca y en los adultos con la enfermedad, existe
frecuente asociacién con enfermedades bepatobiliares
(78%), que incluye hepatolitiasis, cistolitiasis, colangiocar-
cinoma, cirrosis biliar e hipertensién portal y colangitis

3).
ETIOLOGIA

Aunque la causa de la dilatacién quistica del colédoco y
de la via biliar es desconocida hasta el momento, miltiples
explicaciones han sido propuestas y la gran mayoria de los
autores la consideran de origen congénito.

Entre las hipétesis mas acertadas se citan: 1. Babbitt en
1969 sugiri6 una malformacién congénita de la unién
biliopancredtica al desembocar en dngulo recto el conduc-
to de Wirsung dentro del drbol biliar, muy por encima de
los misculos esfinterianos de la ampolla de Vater y con un
trayecto comiin mayor de 0.5 cm de longitud lo que per-
mitiria el reflujo del jugo pancreético dentro de la via bi-
liar, con la consiguiente formacién de colangitis, debilidad
de la pared, dilatacion de ésta y, finalmente, formacién del
quiste. Quizds por esta razén es tan comin encontrar
niveles altos de amilasa en el contenido quistico; sin em-
bargo, este “canal comin” no se encuentra en todos los
casos de quistes de la via biliar y es frecuente observarlo
en individuos normales al practicar una colangiopancrea-
tografia endoscépica retrégrada (CPGER) (4) 2. Saito e
Ishida en 1974 sugirieron que la enfermedad era debida a
una recanalizacién irregular de los conductos biliares, lo
que producia una debilidad de la pared y obstruccién distal
de la luz, congénita o adquirida, lo que ocasiona la dila-
tacion quistica caracteristica (2). 3. Ito et al, en 1984, sugi-
rieron que la etiologia principal consistia en un estrecha-
miento de la via biliar comin presumiblemente originada
en el itero y que era el resultado de una proliferacién epi-
telial originada hacia la séptima semana de gestacién
durante la fase de recanalizacién cuando la via biliar com-
ienza a formarse.

PATOLOGIA

El patrén histolégico tipico del quiste consiste en una
pared gruesa, con tejido conectivo denso, con algunas
zonas de misculo liso y un epitelio cuboide que general-
mente se encuentra ulcerado, a tal punto que sélo restan
pequeiias zonas de tejido viable acompafiado de reaccién
inflamatoria dentro de la pared, asi como conductos
biliares microscépicos dentro de ésta. La histologia
hepitica en casos no complicados puede mostrar pocos
cambios aparte de cierta infiltracion de células in-
flamatorias (Fig. 6).

La vesicula cominmente estd sana y no presenta ningtin
cambio histolégico.

Es apropiado registrar que todas estas lesiones representan
una constelacién de anormalidades patolégicas de la via



Fig 7. Quiste del colédoco tipo I.

biliar, mientras que la dilatacién quistica es el hecho pre-
dominante y que frecuentemente estd asociada a alguno de
los siguientes hallazgos: 1. Anomalias en la unién bilio-
pancredtica. 2. Estenosis distal de la via biliar. 3. Dilata-
cién ductal intrahepitica. 4. Anomalias histolégicas de la
via biliar comiin. 5. Cambios histolégicos hepaticos que
varian desde lo normal hasta la cirrosis. Estas caracteris-
ticas pueden encontrarse en varios grados y combinaciones
y constituyen el espectro anatomopatolégico de la malfor-
macién (11, 12).

CLASIFICACION

El esquema inicial propuesto por Alonso-Lej (1), dividia la
entidad en tres tipos anatémicos; el I consiste en la
dilatacién quistica, fusiforme o sacular Gnica de la via
biliar extrahepética (Fig. 7); el tipo II, en el diverticulo
supradoudenal extrahepitico (Fig. 8); mientras que el tipo
III corresponde al diverticulo intraduodenal o coledococele

(Fig. 9).

Posteriormente, con la aparicién en la literatura de la en-
fermedad de Caroli (8), Todani cre6 una nueva clasifica-
cion en la que involucra esta entidad como parte de un
grupo de enfermedades de caracteristicas similares; por tal
razén, agrega a los ya descritos el tipo IV, el que sub-
divide en: IV-A, constituido por quistes fusiformes intra y
extrahepiticos; y IV-B, por quistes multiples fusiformes
extrahepdticos, mis coledococele. El tipo V o enfermedad
de Caroli se caracteriza por miltiples quistes de la via
biliar intrahepética (7) (Fgs. 10 y 11).

De acuerdo con esta Gltima clasificacion, la frecuencia de
cada uno de ellos informada en las principales series, se
resume en la Tabla 1.

La distribucién encontrada en adultos es similar a la obser-
vada en nifios, excepto porque el tipo IV es miés frecuente
en adultos; se supone que actualmente el aumento de casos
informados se debe a los avances diagndsticos y no a un
aumento en la incidencia de la enfermedad.

El coledococele o tipo III es una dilatacién diverticular o
quistica de la porcién intramural de la via biliar en el duo-
deno, de etiologia desconocida; se hace el diagndstico
por colangiografia endoscépica retrégrada, por colangio-

Fig 8. Quiste del colédoco tipo II.

E. DIAZ et al

Fig 9. Quiste del colédoco tipo III.

Fig 11. Quiste del colédoco tipo IV-B

grafia transparietohepética o por gamagrafia hepatobiliar
(GHB o HIDA).

La Universidad de Stanford propone la siguiente cla-
sificacion:

Tipo A-1: Los conductos biliar y pancreitico se abren en
terminacién comin dentro del coledococele.
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Tabla 1. Frecuencia de los cinco tipos de quistes del
colédoco, segun diferentes autores.

Autores Tipos
I o Im v Vv
Alonso-Lej (1) 86 4 4 ? -
Lee (13) 86 2 5 ? -
Flanigan (12) 659 23 42 19 ?
Powell (14) 255 7 13 60 ?
Niiiez (15) 6 1 1 6 1
Ratter (16) 4 - - S -
Nagorney (17) 22 1 2 4 -
Yamacuchi (6) 730 147 147 408 66
Ono (11) 21 - - 1 -
Todani (7) - <5l e 38 -
Total 1849 185 214 541 67
Porcentaje 64.7% 6.4% 7.4% 18.9% 2.3%

Tipo A-2: Los conductos biliar y pancreético se abren por
separado dentro del coledococele.

Tipo A-3: Coledococele pequefio e integramente intra-
mural.

Tipo B: El conducto biliar y pancredtico termina en la am-
polla de Vater y el coledococele es un diverticulo de la
pared del colédoco (Fig. 12).El tipo A-1 y A-2 se tratan
con reseccién endoscopica; el tipo A-3 con esfinteroplastia
transduodenal y el tipo B con reseccién transduodenal y
esfinteroplastia.

Fig 12. Clasificacién de la U. de Stanford para el tipo III.
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CARACTERISTICAS CLINICAS

La presentacién clinica de la dilatacién quistica del
colédoco y de la via biliar se asemeja a la enfermedad
litidsica biliar; los sintomas tipicamente son intermitentes,
insidiosos y a veces crénicos, siendo los mds frecuentes el
dolor en el epigastrio e hipocondrio derecho, sensacién de
llenura, fiebre e ictericia. La triada caracteristica (dolor,
masa e ictericia) ha sido mencionada por los diferentes
autores en una incidencia que varia entre el 13 y el 63%
de los casos (3). Para un grupo de pacientes, los sintomas
acusados pueden ser secundarios a las complicaciones que
la enfermedad ocasiona como colangitis, pancreatitis, ci-
rrosis, etc.

Al examen fisico los hallazgos caracteristicos son el dolor
abdominal y la ictericia; cerca del 70% de los pacientes
presentan algiin sintoma o signo positivo al momento del
examen fisico.

En una revision realizada en la Clinica Mayo, los sintomas
y signos que con mds frecuencia fueron informados, se
transcriben en la Tabla 2, con sus respectivos porcentajes.

Tabla 2. Porcentajes de los sintomas y signos mds fre-
cuentes en los quistes del Colédoco.

Sintomas y signos Frecuencia
Dolor abdominal 96%
Disconfort abdominal 59%
Fiebre 41%
Ictericia 34%
Rigidez abdominal 31%
Pérdida de peso 21%
Masa abdominal 14%
Prurito 14%
Hepatomegalia 14%
Esplenomegalia 7%
Hematemesis 7%
Melenas 3%
Ascitis 3%

HALLAZGOS BIOQUIMICOS

El perfil bioquimico en pacientes con dilatacion quistica
de la via biliar es variable y depende del tipo de quiste asi
como de la patologia hepatobiliar asociada. Es frecuente
encontrar elevaciones de la TGO, TGP, la fosfatasa al-
calina, amilasa, y bilirrubinas; la prolongacion del PT y la




ictericia persistente deben hacer pensar en cirrosis biliar
secundaria; hay hipoalbuminemia ocasional en pacientes
con cirrosis avanzada o con colangiocarcinoma. El niimero
de leucocitos generalmente es normal a no ser que el pa-
ciente presente colangitis asociada; la anemia es hallazgo
infrecuente. Hay elevacién de amilasa en el quiste en un
alto porcentaje de los casos (18).

IMAGENES
RIA

DIAGNOSTICAS O IMAGINE-

Con el advenimiento de las nuevas técnicas en imagineria
o imdigenes diagndsticas, han quedado como datos his-
téricos, estudios tales como la radiografia simple de ab-
domen, los Rx de vias digestivas altas, la colecistografia
oral, y la colangiografia endovenosa, todos ellos pilares de
diagnéstico durante la era de los afios 60’s.

Actualmente el ultrasonido, la colangiografia trans-
parietohepdtica (CGTPH), la colangiografia endoscépica
retrégrada (CGER) (7) y la colangiopancreatografia endos-
cépica retrégrada (CPGER) conforman el grupo de
exdmenes de eleccién en el diagnésitco de la enfermedad,
ya que permiten una adecuada definicién anatémica tanto
en la via biliar como de la pancredtica; estos tres Gltimos
exdmenes se hacen indispensables, antes de ser llevado el
paciente a cirugia (11, 16, 17).

Aunque la tomografia axial computarizada (TAC) y la
gamagrafia hepatobiliar, también son utiles en la identi-
ficacién de las dilataciones quisticas, los resultados son
limitados ya que la informacién que brindan son de origen
funcional y no anatémico (18), por lo que se requiere la
CPGER o la CGTPH para un adecuado enfoque
terapéutico.

La arteriografia junto con la laparoscopia complementan el
grupo de métodos diagndsticos, pero en general su uso no
es rutinario y su aplicacién clinica en esta entidad es de
poca utilidad.

PATOLOGIA HEPATOBILIAR ASOCIADA

El 80% de los estudios en adultos presentan una o més de
las alteraciones ya anotadas (11-17).

La cistolitiasis es la mds frecuente condicién asociada a
esta enfermedad con una incidencia del 2 al 72% en los
adultos (17) (Fig. 5), mientras que en los nifios es in-
frecuente; los célculos son principalmente por estasis o
primarios, lo que es corroborado por el hecho de que éstos
frecuentemente estrechan las anastomosis cistoentéricas.
También pueden encontrarse intrahepaticos, los que, al im-
pactarse, aumentan la dilatacién de 1la wvia biliar
intrahepética y conducen a la formacién de abscesos.

Tanto la colecistitis aguda como la crénica, con o sin
célculos, han sido informadas y, al igual que en la cis-
tolmasns los célculos son caracteristicos de estasis (18).La
asocmcxén con pancreatitis es bien reconocida, con una in-
cidencia del 2 al 33%, de preferencia en adultos, general-
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mente es de tipo leve y ante el hecho de pancreatitis recur-
rente se debe sospechar la presencia de coledococele; su
causa es debida a anomalias pancreatobiliares, cistolitiasis
y colelitiasis; un mecanismo alterno consiste en reflujo de
bilis dentro del conducto pancredtico, aunque no hay sufi-
ciente evidencia para sustentar esta teoria (16-18).

Existe una importante relacién entre la dilatacién quistica
de la via biliar y la enfermedad hepatobiliar; su incidencia
varia entre el 2.5 y el 28% (11, 12); el colangiocarcinoma
es la mds comin y su presentacién es 20 veces mds
frecuente en personas con dilatacién quistica de la via
biliar que en adultos sanos. El riesgo de malignidad en los
ninos cuya sintomatologia aparece antes de los 10 afios de
edad es del 0.7%; en los pacientes cuyos sintomas se
desarrollan en la segunda década de la vida, los riesgos
son del 6.8% y si aparecen después de los 20 afios, es del
14.3%; la edad promedio de aparicién es de 35 afios y el
70% corresponde al sexo femenino (12, 21). El hallazgo
clinico que debe hacer sospechar la enfermedad es la
recurrencia de los sintomas acompanados de pérdida de
peso; el riesgo de malignidad parece ser del 50% en aque-
llos pacientes que han sido llevados previamente a drenaje
interno, debido a la accién de las enzimas proteoliticas
pancredticas (tripsina, elastina) las cuales tienen una mar-
cada actividad ante la presencia de enteroquinasa secretada
en el duodeno, lo que resulta en una lesién irritativa
crénica sobre la pared del epitelio del quiste (19, 20) (Fig.
13).

EVULUGIHN Y TRATAMIENTO DEL QUISTE DEL COLEDOCO

= Quiste del colédoco
+

= Conexién andmala entre
el colédaco y conducto
pancredtico

Reconstruccién dei
tracto biliar

+
= Reflujo de juga pacreédtico
al conducto biliar
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m{xﬁm
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Inflamacmn crénica
= Metaplasia intestinal de la
mucosa

+
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Fig 13. Diagrama sobre la etiopatogenia del carcinoma de
las vias biliares.

Llama la atencién que sélo el 57% de las lesiones malig-
nas son originadas dentro del quiste y que el carcinoma
puede ocurrir a pesar de la excisién del quiste; los otros
tipos de carcinoma incluyen el escamocelular, el sarcoma
ductal, el hepatoma, el carcinoma pancredtico y el
vesicular (17).

La formacién de abscesos hepiticos y la presencia de
hipertensién portal, son consecuencias de episodios de
colangitis recurrente y de la obstruccién biliar que se
presenta en la cistoenteroanastomosis previamente
realizada. Los abscesos se presentan mis frecuentemente
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en el 16bulo izquierdo del higado y la hipertensién portal
es debida a cirrosis biliar secundaria, trombosis de la porta
o enfermedad de Caroli.

El diagnéstico diferencial de la dilatacidén quistica de la
via biliar debe realizarse con mucoceles de la vesicula,
quistes y neoplasias del higado y el pancreas (18).

TRATAMIENTO

Para su tratamiento quirdrgico es necesario tener en cuenta
el tipo de quiste y la presencia de patologia hepatobiliar;
se requiere una visién colangiogrifica de la extensién de
la lesién, y un control de la infeccién biliar.

En general todas las dilataciones quisticas deben ser
resecadas y el flujo bilioentérico debe ser restablecido por
anastomosis bilioentéricas; si la excisién completa no es
facil, una reseccién parcial con cistoyeyunostomia en Y de
Roux sobre una regién epitelizada del quiste (técnica de
Lilly) (22) es la alternativa preferida. El drenaje externo
no tiene ningln papel en el tratamiento de esta entidad. El
seguimiento y control deben hacerse frecuentemente
teniendo en cuenta el riesgo de malignidad y 1a frecuencia
de estrecheces tardias en las anastomosis , especialmente
en los pacientes en quienes no se logré la excisién total
del quiste.

Para el quiste tipo I el tratamiento de eleccién es la
cistectomia total con hepaticoyeyunostomia en Y de Roux;
tedricamente esta técnica reduce el riesgo de estrecheces
anastomdticas, litiasis, colangitis y malignidad. El
seguimiento a largo plazo ha demostrado que la mayoria
de los pacientes han estado asintomdticos y que la inciden-
cia de estrechez y de colangitis es menor del 20%. Una
alternativa de la reconstruccion es la hepatico-
duodenostomia en seguida de la reseccién del quiste. En
aquellos casos en que la excisién es dificil o existen
procedimientos  previos, pueden  realizarse  una
coledococistoyeyunostomia en Y de Roux con buenos
resultados en el 60 al 70% de los casos o una coledoco-

cistoduodenostomia; por tltimo, cuando se asocia a pan-
creatitis recurrente, la esfinteroplastia transduodenal pre-
viene nuevos episodios.

En el quiste tipo II la excision del diverticulo es el tra-
tamiento recomendado y, dependiendo del cuecllo, puede
ser resecado o bien, se secciona el colédoco con anasto-
mosis terminoterminal.

Se prefiere para el coledococele o tipo III, la reseccion
transduodenal pero, en general, recomendamos las pautas
propuestas por la Universidad de Stanford.

El tratamiento de eleccién para el tipo IV-A es la excision
de la parte extrahepitica con reconstruccién de tipo hepa-
ticoyeyunostomia en Y de Roux. Para el tipo 1V-B se
recomienda una hepaticoyeyunostomia en Y de Roux con
esfinteroplastia transduodenal con reseccién del coledo -
cocele.

Los pacientes con compromiso de un segmento del higado,
ameritan reseccién si las condiciones lo permiten; para la
enfermedad de Caroli o tipo V con compromiso
generalizado, se recomienda el tratamiento médico, y los
episodios de colangitis y los abscesos se tratan con
antibidticos; cuando hay cirrosis biliar secundaria, queda
como alternativa el trasplante hepatico.

ABSTRACT

A case of a 14 years old woman with cystic dilatation of
the biliary tract is presented. The patient arrived with ab-
dominal pain over the right hipochondrium and epigas-
trium. The endoscopic retrograde cholangiopancreatogra-
phy showed dilatation of the intrahepatic and extrahepatic
biliary treee, which lead to Alonso-Lej classification of
type IV-A.

The current literature, etiology, diagnosis, and treatment
are reviewed.
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