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Resumen

El quiste de colédoco es una
malformacién  congénita poco  frecuente,
generalmente asociado a un canal
biliopancreatico anémalo en ausencia de funcion
esfinteriana. La etiologia y patogénesis es
diferente dependiendo si las dilataciones
quisticas  son intra o  extrahepaticas.
Actualmente, por su implicancia en la patogenia,
se recomienda clasificarlos dependiendo si
presenta 0 no una unién anémala del conducto
biliopancreatico (PBMU).

La presentacion clinica es muy variable,
s6lo un 20% de los pacientes afectados
desarrolla la triada clasica de ictericia, dolor
abdominal y masa en hipocondrio derecho,
mientras que la mayoria presenta alguno de
estos sintomas de forma aislada y, en muchos
casos, se inician con alguna de sus
complicaciones. Existen diferencias importantes
en cuanto a sintomatologia, segun edad de
presentacion y tipo anatébmico de las
malformaciones.

La técnica diagnostica de eleccion ante
la sospecha clinica es la ecografia abdominal.
El establecimiento rutinario de la ecografia
prenatal ha producido un significativo aumento
del diagndstico precoz. Una vez establecido el
diagnostico es necesario realizar un estudio
preoperatorio de las dilataciones quisticas,
actualmente se propone la realizaciéon de
colangiopancreatografia-RM frente a CPRE.

El tratamiento del quiste de colédoco
busca solucionar el cuadro y prevenir
complicaciones posteriores, tales como litiasis,
pancreatitis recurrente y malignizacion. El gold
standard consiste en la quistectomia mas
anastomosis biliodigestiva. Si bien la
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laparotomia ha sido el abordaje de eleccién, la
laparoscopia se presenta como una alternativa
emergente.

Palabras clave: Quiste de colédoco, unidn
anémala del conducto biliopancreatico,
quistectomia.

Abreviaciones: Unién andémala del conducto
biliopancreatico (PBMU),
colangiopancreatografia retrégrada endoscopica
(CPRE).

Recuento de palabras: 227
Abstract

Choledochal cyst is an uncommon
congenital malformation, generally associated
with an abnormal pancreatobilliary duct without
the sphincter function. The etiology and
pathogenesis are different depending if cysts are
intra or extrahepatic. Because of its importance
in pathogenesis, nowadays it is recommended to
classify them depending if they have a
pancreatico-biliary malunion (PBMU).

The clinic presentation is very variable,
only 20% of the pacients presents the classic
triad: jaundice, abdominal pain and palpable
mass, while the most pacients presents some of
these symptoms or some of their complications.
There are important differences in the clinical
presentation depending on the age of
presentation and the anatomical type of the
malformations.

The gold standard to confirm the clinical
suspicion is the abdominal ultrasound. Routinary
prenatal ultrasound has produced a significant
increment in the early diagnosis.
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Once certified the diagnosis, it is necessary to
make a pre-operatory study of the cyst. These
days it is recommended the
colangiopancreatography-MR instead of CPRE.

The aim of the choledochal cyst
treatment is to correct the instant symptoms and
prevent future complications, such as recurrent
pancreatitis, stone formation and carcinoma. The
gold standard is the cyst dissection with
hepatico-jejunostomy anastomosis. Although the
laparotomy incision has been the most used
technique, the laparoscopy appears as an
alternative.

Key words: Choledochal cyst, pancreatico-biliary
malunion, cyst dissection.

Abbreviations:  Pancreatico-biliary  malunion
(PBMU), endoscopic retrograde cholangio-
pancreaticography (ERCP).

Count of words: 208

Introduccion

El quiste de colédoco es una
malformacioén congénita rara, y representa un
complejo malformativo formado por la dilatacion
quistica del arbol biliar generalmente asociado a
un canal biliopancreatico anémalo en ausencia
de funcioén esfinteriana (1), que puede afectar a
la via biliar principal intra y extrahepatica e
incluso al parénquima hepatico.

La incidencia en los paises occidentales
varia entre 1 en 100.000 a 150.000, siendo tres
veces mas alta en paises asiaticos. Es mas
frecuente en mujeres que en hombres con una
relacion de 3 - 4:1 (2).

Etiopatogenia

Se ha podido demostrar que existe una
correlacion entre la edad del paciente y la
presencia de amilasa en la bilis. Asi, las formas
quisticas diagnosticadas de manera prenatal no
presentan niveles elevados de amilasa en la
bilis, mientras que aquellos pacientes con una
forma de presentacién mas tardia tienen niveles
mas altos de amilasa en bilis, que aumentan con
la edad del paciente (3). La presencia de tales
niveles de amilasa se deben al reflujo del jugo
pancreatico dentro del arbol biliar a través de la
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unién andémala del conducto biliopancreatico,
probablemente debido a la ausencia de funcion
esfinteriana y a una mayor gradiente de presion
para el conducto pancreatico. Algunos estudios
manométricos del esfinter de Oddi han
demostrado que la unién biliopancreatica queda
fuera de la zona de alta presion esfinteriana (4).

De lo anterior se desprende que la
etiologia, es diferente dependiendo de si la
dilataciéon es intra o extrahepatica.

Los quistes de colédoco intrahepaticos
pertenecen a desordenes fibropoliquisticos.
Estas dilataciones, asociadas o no a fibrosis
periportal, hacen pensar que son
malformaciones de la placa ductal. La etiologia
congénita se confirma al observar dilataciones
quisticas en ecografias prenatales.

La etiologia de los quistes
extrahepaticos se asocia a anormalidades en el
conducto biliopancreatico en el 92% de los
pacientes, siendo un conducto comun y
anormalmente largo (> 2 cm), que ademas
puede causar otras patologias como estenosis
de la papila de Vater o pancreatitis (2). Se
piensa que el aumento del reflujo de jugo
pancreatico dentro del arbol biliar, lleva a la
exposicion de la pared del conducto comun a las
enzimas pancreaticas y a un aumento de
presion en el colédoco que resulta en la
formacion de quistes.

Clasificacion

Una de las subdivisiones del quiste de
colédoco mas utilizadas ha sido la clasificacion
de Todani, que se basa en hallazgos
colangiograficos en los cuales se identifican 5
tipos diferentes (5).  Actualmente, por su
implicancia en la patogenia, se recomienda
clasificarlos dependiendo de si presenta o no
una unién anomala del conducto biliopancreatico
(PBMU). De esta forma, se puede clasificar en
(6):

- Quistes del colédoco con PBMU: dilatacion
quistica, dilatacion fusiforme, y PBMU sin
dilatacion biliar.

- Quistes del colédoco sin PBMU: diverticulo
quistico del conducto biliar, diverticulo del
conducto biliar distal (coledococele), y dilatacion
exclusiva de la via biliar intrahepatica
(Enfermedad de Caroli).
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Figura 1: Clasificacion del quiste del colédoco

Quistes del colédoco con PBMU

a) Dilatacion quistica, b) Dilatacion fusiforme. ¢) PBMU sin dilatacion biliar.

Quistes del colédoco sin PBMU

d) Diverticulo quistico del conducto biliar. e) Diverticulo del conducto biliar
distal. f) Dilatacion exclusiva de la via biliar intrahepatica.

Clinica

La presentaciéon clinica de las
malformaciones quisticas de la via biliar es muy
variable. So6lo un 20% de los pacientes
afectados desarrolla la triada clasica de ictericia,
dolor abdominal y masa en hipocondrio derecho
(,8), mientras que la mayoria presenta alguno de
estos sintomas de forma aislada (8) y, en
muchos casos, se inician con alguna de sus
posibles complicaciones: colangitis, pancreatitis,
hemorragias digestivas, varices esofagicas,
hipertension portal y peritonitis biliar por rotura
del quiste.

En base a multiples estudios (2, 5, 8, 9,),
en los cuales se han reportado diferencias

Rev. Ped. Elec. [en linea] 2007, Vol 4, N° 3. ISSN 0718-0918

significativas en cuanto a sintomatologia, segun
edad de presentacion y tipo anatomico de las
malformaciones, se podria sistematizar éstas en
dos grandes tipos: una forma neonatal-precoz
(bajo los 24 meses de edad) con una
presentacion clinica en la que la ictericia es el
sintoma principal y con un predominio de formas
quisticas de la malformacion, y una forma tardia
(sobre los 24 meses de edad), en la que el
sintoma mas relevante es el dolor abdominal
con un predominio de las formas fusiformes y
asociadas frecuentemente a pancreatitis y canal
biliopancreatico comun anémalo.
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Otra sintomatologia que se ha descrito,
aun que sin diferencias significativas entre estas
formas son: fiebre, nauseas, vomitos, masa
palpable, hepatomegalia, pancreatitis, colangitis
y baja de peso (2, 5, 8, 9).

La mayoria de los casos son
diagnosticados en la infancia, y soélo el 20-30%
de los casos son diagnosticados en la vida
adulta (8).

Diagnéstico

La técnica diagnostica de eleccion ante
la sospecha clinica de malformaciones quisticas
de la via biliar es la ecografia abdominal,
diagnosticando mas del 92% de los casos. Por
otra parte, el establecimiento rutinario de la
ecografia prenatal ha producido un significativo
aumento del diagnéstico prenatal de esta
entidad, si bien es imposible de diferenciar con
la atresia biliar tipo | (5, 10).

Tradicionalmente se ha considerado la
colangiopancreatografia retrograda endoscdpica
(CPRE) como la técnica de eleccién para el
estudio preoperatorio, siendo una prueba fiable y
segura. Sin embargo, con el progreso de las
técnicas de imagen, se ha desarrollado la
colangiopancreatografia-RM. Numerosas
publicaciones han demostrado una eficacia
similar en la visualizacion de la anatomia de las
malformaciones de la via biliar y de la union
pancreatobiliar entre la colangiopancreatografia-
RM y la CPRE, asi como estudios mediante
colangiopancreatografia intraoperatoria  que
confirma los hallazgos encontrados en la
colangiopancreatografia-RM. Es por esto que,
para el diagndstico preoperatorio de las
dilataciones quisticas de la via biliar se propone
actualmente la realizacion de
colangiopancreatografia-RM frente a CPRE,
debido a que se obtienen resultados similares y
se trata de una técnica menos invasiva. (5).

En diversas series se ha podido
constatar que tanto la bilirrubinemia, como el
grado de fibrosis hepatica son significativamente
mayores en la forma neonatal-precoz,
presentando todos los pacientes de este grupo
algun grado de fibrosis en la biopsia hepatica

(8).
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Tratamiento

El tratamiento quirurgico de eleccion, es
la reseccion del quiste y la anastomosis
biliodigestiva. Las derivaciones del quiste como
opcidn quirdrgica no se recomienda actualmente
por su asociacion con cancer de via biliar y
vesicular y con episodios de colangitis y
pancreatitis (7).

En los tipos I, Il y Ila porcion
extrahepatica del IVa, el gold Standard consiste
en la asociacién ya mencionada, privilegiando la
anastomosis biliodigestiva en Y de Roux por
sobre la hepaticoduodenostomia, debido a la
menor incidencia de reflujo y por ende de otras
complicaciones. En el caso del tipo Ill, dado que
se trata de un quiste que se presenta en forma
intraduodenal y debido a la baja incidencia de
colangiocarcinoma asociada, se plantea de
eleccion la esfinterotomia por via endoscopica.
Por dultimo, en el tipo V, se plantean dos
alternativas dependiendo de la extension de la
lesion. Si el compromiso hepatico es unilateral,
se recomienda la quistectomia, mientras que si
la malformaciéon compromete el higado en forma
difusa, el transplante hepatico es la opcion mas
validada, principalmente debido a la alta tasa de
malignizacion.

El tiempo quirirgico debe ser a los 6
meses de edad en los pacientes asintomaticos,
y antes de los 2 meses en pacientes
sintomaticos especialmente cuando el
diagnostico diferencial con atresia biliar es
dudoso.  Sin embargo, en algunos casos
sintomaticos el colangiodrenaje transhepatico
percutaneo parece ser una solucién transitoria
en espera de mejorar las condiciones generales
del paciente para luego realizar una cirugia
definitiva diferida lo antes posible

En cuanto a la técnica quirdrgica,
existen pequefas variaciones dependiendo del
grupo quirdrgico, obteniendo en general
resultados o6ptimos. De esta forma, las
consideraciones quirurgicas no se consideran un
factor pronéstico a diferencia de lo observado en
el caso de la atresia de vias biliares (9).

La técnica standard consiste en una
laparotomia amplia, subcostal derecha, que
permita el acceso a por lo menos dos
cuadrantes abdominales, para asi acceder al
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quiste y realizar la anastomosis comodamente
(10). Tras la incision, se aparta la vesicula de su
lecho, manteniendo intacto la continuidad del
colédoco. Previo a la reseccion del quiste,
Miyano y colaboradores (6), describen la
importancia de la apertura de la pared anterior
de éste en forma transversal. Debido a la alta
prevalencia de variantes anatdmicas del
conducto hepatico comun, la incision debe
realizarse bajo el centro del quiste. Mediante el
abordaje de la pared anterior, se puede obtener
mejor visibilidad de la posterior, y asi liberar el
quiste de las estructuras circundantes, tales
como la vena porta y la arteria hepatica. Con el
fin de prevenir complicaciones postoperatorias
como pancreatitis y litiasis debidas a la
formacion de un quiste residual, el conducto
hepatico comun deber ser resecado lo mas
cercano posible a la union pancreato-biliar,
procedimiento que se hace mas dificil en los
quiste de tipo fusiforme.

Desde 1986, Miyano y colaboradores (6)
describen y recomiendan el uso de Ila
endoscopia intraoperatoria, con el fin de poder
determinar el nivel al que se realiz6 la reseccion
del hepatico comln, examinar la ampolla de
Vater asi como la via biliar intrahepatica y
también irrigar y arrastrar posibles adherencias
residuales, que actuan como precursores de
futuras litiasis.  Asi mismo, la endoscopia
permite la reseccion casi completa de la pared,
en los casos de quistes fusiformes que
comprometen la via pancreatica, sin dafar el
conducto pancreatico y disminuyendo el riesgo
posterior de pancreatitis, litiasis e incluso de
malignizacion.

En afio 2000, Yamakata vy
colaboradores (11) y en 2001, Harz vy
colaboradores (7) describen la presencia de
litiasis distales al conducto comun, y el uso de
pancreatoscopia  intraoperatoria para el
diagnodstico y manejo de estos casos, con
resultados éptimos.

Si bien, la laparotomia es el tratamiento
de eleccion, las multiples complicaciones
postoperatorias debidas al trauma quirdrgico
hacen pensar en otras alternativas para
disminuir estos efectos. En este aspecto,
Aspelund y colaboradores (12), describen los
primeros reportes de coledocoyeyustomias por
via laparoscépica. En un reporte hecho por este

Rev. Ped. Elec. [en linea] 2007, Vol 4, N° 3. ISSN 0718-0918

mismo grupo en 2007 (16) describe que en su
experiencia inicial, el abordaje por via
laparoscopica es posible, seguro y efectivo, con
menor tasa de complicaciones y con resultados
comparables al abordaje por via abierta. Asi
como muestra menor incidencia de
dehiscencias, hernias y formacién de
adherencias. Este estudio mostré diferencias
significativas en cuanto a que el abordaje
laparoscopico disminuye el tiempo operatorio, la
estadia hospitalaria y la latencia en Ila
realimentacion.

En cuanto a las desventajas de esta
técnica, se postulan la pérdida de visién en tres
dimensiones, las limitaciones concernientes a la
disponibilidad de instrumentos y espacio
operatorio, los que incrementarian tanto los
costos como morbilidad posterior. Sin bien, esta
técnica habia sido presentada por Martinez-
Ferro y colaboradores en 2005 (13) se describen
la mayoria en casos de atresia de vias biliares,
por lo que futuros estudios son necesarios.

Complicaciones y Seguimiento

Las complicaciones mas frecuentes que
se han asociado a esta malformacion, son
litiasis, colangitis, pancreatitis recurrente, cirrosis
biliar, hipertensién portal y transformacion
maligna a colangiocarcinoma.

Hay estudios que sugieren que casi un
80% de los pacientes que padecen de quistes
coledociales estan complicados con una o mas
de las afecciones mencionadas, siendo Ila
presencia de calculos dentro del quiste la
condicién acompanante mas frecuente. (9). En
cuanto a la enfermedad vesicular esta puede
presentarse de nuevo y llevar al descubrimiento
accidental del quiste o desarrollarse después del
tratamiento del mismo. La pancreatitis se asocia
a las dos patologias ya mencionadas y la unién
pancreatobiliar andmala, explicandose como
precipitante la impactacién de un célculo en la
union anémala o como mecanismo alternativo
de reflujo de bilis al conducto pancreatico.
Algunas series, muestra que la posibilidad de
aparicion de malignidad en la via biliar en
pacientes con esta afeccion oscila entre el 4 y el
40% (13).
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pacientes con
indispensable.

En este contexto, el seguimiento de los
este diagnostico se hace
Algunos autores, postulan la

ecotomografia abdominal y pruebas de funcién

hepatica seriadas como el

método para

realizarlo (14).
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