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Caso clinico

Mujer de 47 afos. En 1997 habia sido diagnosticada
de adenocarcinoma poco diferenciado de endometrio (T3a-NO-
MO), porlo que se le realizé histerectomia con doble anexectomia
y lifadenectomia extensa y radioterapia postoperatoria. En las
ecografias preoperatorias se informaba de la existencia de un
quiste de colédoco y coledocolitiasis. En Febrero de 2000 se le
practicé una polipectomia endoscédpica de un pélipo colénico
pediculado, que no pudo ser rescatado.

Consulta en Mayo de 2001 por episodios de dolor
en hipocondrio derecho. La exploracién clinica no demostraba
hallazgos destacables, salvo la cicatriz de laparotomia. El
hemograma vy el estudio de coagulacién eran normales. En
el perfil bioquimico solo se observaba una discreta elevacién
de la GGT que era de 57 U/L (<49 U/L). En la ecografia se
observaba litiasis vesicular multiple (Figura TA) y a nivel del
hilio hepdtico existia una imagen quistica de 3.7 cm (Figura
1B), que mostraba comunicacién con la via biliar principal
(Figura 1C). Una ERCP demostré una via pancredtica normal,
pero existia una dilatacién sacular del colédoco, por encima
de cistico; la via biliar intrahepdtica era normal. La vesicula
biliar mostraba litiasis biliar mdltiple (Figura 2). Se establecié
el diagnéstico de quiste de colédoco y se planted la actitud
terapéutica que debia adoptarse.
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Comentarios

La dilatacién quistica congénita de las vias biliares
(DQCVB) fue descrita por Vater y Ezler en 1723, pero fue
Douglas en 1853 quien publicé la primera descripcién
completa de esta anomalia, sugiriendo su origen congénito.
Con arreglo a la extensién y localizacién de la enfermedad, se
han distinguido diversas variantes. En la primera clasificacién
de Alonso-lej y Cols, en 1959, basada en una revisién de 94
casos, se establecieron 3 tipos.

En 1977, Todani y Cols' configuraron una nueva
clasificacién en 5 tipos (Figura 3):

-Tipo I: Dilatacién quistica o fusiforme del colédoco.
Es la forma més frecuente (80-90% de los casos).

- Tipo II: Diverticulo del colédoco. Es el menos
prevalente, observéndose en la mayoria de las series en un
0-2%.

- Tipo lll: Coledococele, con dilatacién de la
porcién distal, intramural, del colédoco, que protuye en la
segunda porcién del duodeno. Al igual que el tipo Il, es poco
frecuente.

-Tipo IV: Dilatacién quistica, o fusiforme del colédoco,
asociada a dilatacién quistica, fusiforme o sacular de los
conductos biliares intrahepdticos. Presente en un 10-15% de
los casos.

- Tipo V: Dilatacién quistica, fusiforme, o sacular de
los conductos biliares intrahepdticos. Puede asociarse a fibrosis

hepdtica (Enfermedad de Caroli).

Algunos autores establecen algunas modificaciones
en esta clasificacién, subdividiendo el Tipo | en tres subgrupos,
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Figura 1

Ecografia abdominal en la que se apreciaba colelitiasis (A) y una imagen quistica cercana a la vena porta (B), que tenia comunicacién con la via biliar

(Q).

segin la morfologia de las dilataciones, aunque siempre
afectando extensamente al colédoco? y ofros distinguen el tipo
Il o coledocele, segin que afecte o no el drenaje papilar. Pero
la clasificacién més utilizada y prdctica clinicamente es la de
Todani y cols.

Las DQCVB son infrecuentes, aunque su prevalencia
varia entre 1/13,000 y 1/2.000.000. En la actualidad se
considera que su incidencia es de 1/100.000-1/150.000

Quiste

Figura 2

nacimientos y hay un claro predominio en el sexo femenino
(4/1). En la literatura médica hay una gran abundancia de
publicaciones procedentes de los paises orientales, lo que
probablemente refleja una mayor prevalencia en estas dreas
geogréficas; pero desde luego las DQCVB son de distribucién
universal, incluyendo nuestro pais. Ademds, sin ser frecuente,
este tipo de problema lo veremos cada vez mds, dadas las
posibilidades con las que contamos hoy para diagnosticarlo
en pacientes asinfomdticos.

En la ERCP se observaba una via pancredtica normal. La vesicula biliar contenia célculos y una formacién quistica estaba unida, mediante un conducto

corto, al colédoco, que no mostraba dilatacién, ni defectos en su luz.
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Figura 3

Clasificacién de los quistes biliares congénitos, segin Todani y cols’

Hasta hace unos 20 afios se estimaba que era una
enfermedad diagnosticada en la infancia, de modo que solo
un 20% de los casos se descubrian en pacientes con mds de
10 afos®. Este aspecto ha cambiado, dado que segin cifras
de Vullierme y cols*, en 1997, afio en el que habia publicados
unos 3000 casos de esta entidad, entre un 57% y un 76% de
los casos se diagnostican en adultos.

Las DQCVB se pueden manifestar por dolor abdominal,
colangitis aguda y/o palpacién de una masa abdominal,
pero es infrecuente que se presenten todos los sintomas.
Muy al contrario, es cada vez mds frecuente el diagnéstico
prenatal, o en sujetos asinfomdticos, u oligosintomdticos, en la
edad adulta®; un cierto porcentaje de pacientes debutan con
pancreatitis agudas, que pueden ser debidas a mal drenaje de
la secrecién pancredtica, pero sin olvidar que en esta patologia
se asocia litiasis biliar con frecuencia, incluso en pacientes no
operados. Se han sefalado cifras de un 4% de litiasis en la via
biliar principal, un 26% en los propios quistes y un 13% en la
vesicula biliar, como ocurria en nuestro caso®. En los pacientes
diagnosticados en la infancia las DQCVB se pueden asociar
otras alteraciones congénitas como la atresia biliar, duodenal,
o cdlica, el ano imperforado asociado a hipoplasia de la
aorta abdominal, la gastroschisis, la malrotacién intestina y el
pdncreas divisum entre otros.

Pero hay que tener presentes ciertas complicaciones
de las DQCVB, que pueden constituir el debut de la
enfermedad: las perforaciones quisticas y la degeneracién
maligna. En la literatura hay al menos 42 casos publicados de
perforaciones, que en pacientes aislados se han relacionado
con infecciones biliares, traumatismos externos, parto, o fase
final del embarazo, pero que en la mayoria de los pacientes
se han considerado espontaneas®”.

Lo degeneracién maligna es un problema més
importante, por su frecuencia y constituye un elemento de
juicio importante, junto con las manifestaciones habituales de
la enfermedad, para tomar una decisién terapéutica. Desde
el estudio de Todani' se considera que en la pared quistica
se desarrollard en un 50% de los casos una degeneracién
maligna a la edad de 50 afios y a partir de ese momento la
supervivencia no supera el 5% a los 2 afios. Un 75% de los
tumores que se desarrollan son adenocarcinomas; el riesgo
de colangiocarcinoma se ha evaluado en 20 veces superior
a la poblacién normal. No obstante hay descritos, en casos
aislados, tumores de muy diversa estirpe histolégica, como
carcinoides, papilomatosis biliar, carcinomas adenoescamosos,
schwanomas, adenomas vellosos y otros.

Hay algunos conceptos que deben quedar claros en
la relacién DQCVB-céncer. En primer lugar, la degeneracién
maligna puede acontecer en cualquier punto de la via biliar,
incluso se han sefialado carcinomas pancredticos, aunque las
localizaciones més frecuentes son en la porcién intrahepdtica
de la via biliar si estd afectada y en la parte baja del colédoco.
En segundo lugar, el riesgo de malignizacién es claramente
superior en los quistes de tipo | y tipo IV. De otra parte la
presencia de una anomalia de la unién biliopancredtica, que
se asocia a un 36-90% de los casos de DQCVB favorecen
el desarrollo de tumores® ?, especialmente en los quistes tipo
[, en los que esta asociacién DVCVB- anomalia de la unién,
es especialmente frecuente. En tercer lugar, el riesgo de
malignizacién es proporcional a la edad. Es minimo (0-0.7%)
en la primera década de la vida, subiendo progresivamente
hasta un 50% a partir de los 50-60 afios'® . Finalmente hay
que tener en cuenta que aunque el tratamiento quirdrgico
disminuye el riesgo de desarrollar tumores malignos, no lo
anula del todo' habiéndose descrito casos hasta 34 afios
después de la reseccién de la lesién quistica'® 14,
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Existe comln acuerdo en que el tratamiento
quirtrgico estd indicado cuando se hace el diagnéstico clinico,
o en cualquier caso si se diagnostica la DQCVB pasada la
infancia. Esto es especialmente cierto en los quistes tipo | y
IV, por su mayor tendencia a la malignizacién. En cambio en
los quistes tipo lll la indicacién terapéutica fundamental no
es cirugia, sino la esfinterotomia endoscépica. La cirugia de
eleccién en los tipos | 'y IV es la reseccién de la via biliar,
con hepaticoyeyunostomia con asa en Y de Roux. Es discutible
la intervencién en los quistes intrahepdticos, cuando estdn
circunscritos a un lébulo.

La experiencia reciente sugiere una baja mortalidad
postoperatoria inmediata y una morbilidad del 5% al 15%'%
1617 En la actualidad hay una creciente experiencia positiva con
el abordaje laparoscépico en estos pacientes'®. Pero la cirugia
en estos casos puede seguirse de diversas complicaciones:
Colangitis, que afecta a un 10% de los pacientes a los que
se les practica reseccién del quiste y reconstruccién biliar,
pero puede ser muchos mds frecuente si solo se realiza
cistoenterostomia'®2°. Estenosis de la anastomosis bilioentérica,
que se desarrolla en el 4-5% de los pacientes y puede favorecer
la aparicién de litiasis biliar?'. Litiasis biliar, entre un 25% y
un 35% de los pacientes tratados mediante cistoenterostomia
pueden desarrollar coledocolitiasis y litiasis intrahepdtica,
respectivamente'® 2. los pacientes sometidos a reseccién
del quiste también tienen mayor riesgo de desarrollar este
tipo de complicaciones. Se consideran factores facilitadores
la presencia de estenosis de la anastomosis quirdrgica y la
asociacién con dilatacién de los conductos intrahepdticos
(Tipos IV y V). Algunos autores piensan que la presencia d
estenosis de vias biliares no es condicién imprescindible para
el desarrollo de litiasis en estos pacientes??, que se puede ver
facilitada por la presencia de detritus residual en el arbol biliar
infrahepdtico. Sin embargo algunos estudios? sugieren que
en los pacientes que desarrollan hepatolitiasis después de la
reseccién de un quiste de colédoco siempre existen estenosis
ductales a nivel del hilio hepdtico. En cualquier caso la litiasis
biliar intrahepdtica es una complicacién dificil de tratar y que
en nuestra experiencia se puede asociar a colangitis muy
severas.

En nuestra paciente la decisién estuvo facilitada por
tratarse de un quiste tipo Il en los que la cirugia indicada
es la excisién del quiste con reconstruccién de la via biliar
principal, que ha sido practicada por algunos autores mediante
laparosocopia y la cirugia estaba ademds ya indicada por la
presencia de colelitiasis sinfomdtica.
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