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Resumen

Los quistes de colédoco son una anomalia congénita
rara, la cual consiste en una dilatacién uUnica o multiple de los
conductos biliares intra y/o extrahepéticos. Su etiologia no ha sido
determinada. Sélo el 20% se diagnostica en la poblacién adultay la
edad promedio de aparicion es de 42 afios. A partir de esta edad, el
riesgo de malignizacion se incrementa con cada década de la vida.
El tratamiento de los pacientes con quistes de colédoco, consiste
en reseccion de los mismos y restauracion del flujo bilioentérico.
En general, el prondstico es bueno; sin embargo, el riesgo de
malignizacion no desaparece después del tratamiento siendo
necesarios controles periddicos.
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Abstract

Choledochal cystsare arare congenitalanomaly. It consists
in a single or multiple dilatation of the intra and/or extrahepatic
biliary ducts. The etiology has not been determined. Only 20% are
diagnosed in the adulthood and 42 years old, is the average age in
which it appears. From that age the malignancy risk increases with
every decade of life. The treatment of patients with choledochal
cyst consists in excision and return to a suitable bilioenteric fluid.
The prognostic is good but because the malignancy risk does not
disappear after treatment, medical control is necessary.
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Introduccion

Los quistes de colédoco son una anomalia rara de las
vias biliares, caracterizada por dilataciones de la via biliar intra y
extrahepatica®. Fue descrita por Vater y Ezler en 1793, pero se le
atribuye el primer caso a Douglas en 1852. La clasificacién inicial,
corresponde a la realizada por Alonso-Lej en 1959%; posteriormente
en 1977, fue modificada por Todani, y esta es la mas aceptada en la
actualidad®.
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Epidemiologia

La incidencia de los quistes de colédoco, es
significativamente mayor en la poblacion asiatica, aproximadamente
1/1.000% en tanto que en la poblacién occidental, se estima
1/13.000 a 1/150.000°. Es mds frecuente en el sexo femenino, en
una relacion de 3,5:1. El 60-80% se detectan durante la infanciay el
38% corresponden a menores de dos afios®.

Clasificacion

La clasificacion actual incluye los siguientes subtipos

Clasificacion de Todani.

Tipo |. Dilatacién del conducto biliar extrahepatico: tipo
IA quistico, IB focal y IC fusiforme.

Tipo Il. Diverticulo del conducto biliar comun.

Tipo IlIl. Dilatacién quistica de la porcién intramural del
conducto biliar comuin o también llamado coledococele.

Tipo IV. Se subdivide en dos variedades: IVA, compromete
la via biliar intra y extrahepatica y el tipo IVB, compromete solo la
via extrahepdtica.

Tipo V. Se localiza en la via biliar intrahepatica y se
caracteristica por varias formaciones quisticas en la misma, también
se denomina sindrome de Caroli y generalmente, se asocia a otras
malformaciones como rifién poliquistico’.

Sarris y Tsang dividen el coledococele en tipo A (el
conducto biliar comun se abre en un segmento quistico dilatado,
que se comunica con la luz duodenal por un orificio independiente)
y B (el conducto biliar se abre normalmente a la luz duodenal y

el coledococele surge como un diverticulo del canal comun
intraampular)

Clasificacion del coledococele segun Sarris y Tsang.

Etiologia

La etiologia exacta de los quistes de colédoco es
desconocida. Se han propuesto varias teorias, entre estas, la mas
aceptada, es la alteracidn a nivel de la unién, entre el conducto
colédoco y el pancreatico, de manera distante al duodeno, lo que
origina un canal comun, el cual permitiria, el reflujo de secreciones
pancreaticas hacia el conducto biliar, causando debilidad de la
pared y formacidn de quistes. Este defecto, se ha encontrado en
el 57-80% de los casos; por lo tanto, esta teoria, no explicaria el
origen de los quistes, en aquellos que no presentan esta alteracion
congénita®.

Hasta el 15% de los casos, se detectan de manera prenatal
y durante los dos primeros meses de vida, lo cual indicaria, una
posible activacién intraquistica de las enzimas pancreaticas®.

Otra teoria propone, una obstruccion del flujo de salida
biliar. Esta ha sido demostrada en modelos animales.

Imazu et al. en 2001 propusieron como responsable, la
disfuncién del esfinter de Oddi®. Otros autores, reportan defectos
a nivel ganglionar similares a los descritos en la enfermedad
de Hirschprung'. Se han reportado pocos casos de asociacién
familiar.”?

Presentacion clinica

Las manifestaciones clinicas son variadas, van desde no
presentar sintomas a desarrollar complicaciones mortales. La triada
clasica de dolor abdominal, ictericia y masa palpable en cuadrante
superior derecho, esta presente solo en 20% de los casos'®.

Cuando se presenta en la poblacién pediatrica, es
frecuente el defecto de la union biliopancreatica, lo que provoca
ictericia y/o masa abdominal; mientras que en adultos, este defecto
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es poco usual, siendo el dolor abdominal el sintoma mds frecuente ™.
El riesgo de desarrollar litiasis biliar y colangiocarcinoma es de 20%
en adultos vs. 0,7% en nifios'®.

Métodos diagndsticos

Los principales métodos de diagndstico son los estudios
de imagen. Dentro de estos se destacan: la ecografia abdominal
(EA), la tomografia computarizada (TC), la colangiopancreatografia
retrograda endoscopica (CPRE) y la resonancia magnética (RM), con
su variedad de estudio denominado: cintigrafia hepatobiliar con
acido iminodiacético (HIDA).

Ecografia abdominal: es el método mas utilizado por
su amplia disponibilidad. Tiene una sensibilidad del 71% al 97%,
ademas, ha demostrado su utilidad en la valoracién postquirurgica’®.

Tomografia computarizada: tiene utilidad en los estudios
prequirudrgicos, pues permite delimitar la extensién de los quistes.
Ademds, permite detectar lesiones sugestivas de malignidad'”.

Cintografia hepatobiliar con acido iminodiacético:
permite la deteccidn de rotura espontanea de quistes (sobre todo
en neonatos y lactantes), asi como posibles comunicaciones con la
via biliar'®.

Resonancia magnética: es el método de eleccidn para la
deteccidn y valoracion de quistes de colédoco, por encimade laTCy
la CPRE. Su sensibilidad oscila entre el 96% al 100%. Tiene la ventaja
de delimitar claramente la via biliar, la unién biliopancreatica y
alteraciones posquirdrgicas. A diferencia de la CPRE, no presenta
riesgos de perforacién, hemorragia o pancreatitis. Las principales
limitaciones son: deteccion de quistes pequefio tamario y anomalias
ductales menores®.

Colangiopancreatografia  retrégrada  endoscépica:
queda reservada para casos especificos, como identificacion de
coledococeles, esfinterotomia y cuando existan dudas en RM%.

Complicaciones

Aqui se destacan: célculos y estenosis biliares, colangitis,
colangiocarcinoma, pancreatitis, cirrosis biliar secundaria y ruptura
espontédnea del quiste?'.

Hasta en el 10% de la poblacién pediatrica se presenta
hipertensién portal secundaria a cirrosis biliar o trombosis portal®2.

La neoplasia de via biliar es la complicacion mas temida;
se presenta hasta en el 30% de los adultos y es mas frecuente en
la via extrahepatica (50-62% de los casos). Otras localizaciones son:
vesicula biliar en el 38% al 46% y via intrahepatica, en el 2,5%. El
riesgo es bajo en la poblacién pedidtrica, de 0,7% a los diez afios de
haber sido diagnosticado®.

El riesgo de neoplasia cambia de acuerdo a la clasificacion
de Todani: el tipo | tiene un riesgo de 70%, el tipo IV 20% vy el tipo
Il menos del 2%. En un estudio realizado por Sastry et al. evaluaron
5.780 pacientes en el periodo 1996 a 2010 con diagndstico de quiste
de colédoco; de estos casos, 434 progresaron a neoplasia, lo que
equivale al 7,5%. Del total de casos, solo nueve equivalentes al 0,4%
se presentaron en menores de 18 afios. El cancer mas frecuente
fue el colangiocarcinoma seguido del carcinoma de vesicula biliar.
Los autores concluyen que el riesgo de malignizacion es muy bajo
antes de los treinta afios y a partir de este punto aumenta con cada
década de vida..

La colecistectomia no reduce el riesgo de malignizacién y
una vez aparece la neoplasia, la esperanza de vida estd entre 6y 21
meses?,

Actualmente, por datos de patologia se conoce que las
neoplasias secundarias a quistes de colédoco, siguen la secuencia,
hiperplasia - displasia - carcinoma?®.

Tratamiento

Consiste en la reseccion del quiste y el mantenimiento
adecuado del flujo bilioentérico.

Para la restitucion del flujo bilio entérico, existen dos
técnicas ampliamente descritas: la hepaticoduodenostomia y la
hepaticoyeyunostomia en Y de Roux. A pesar de la facilidad técnica
y de estar mas préxima a una condicion fisioldgica, un reciente meta
andlisis demostré que la hepaticoduodenostomia se asocia con
mayores complicaciones como reflujo y gastritis; por lo tanto, hoy
en dia, la hepatocoyeyunostomia es la opcién quirurgica preferida
por la mayoria de cirujanos?’.

Con los avances en la cirugia laparoscépica, la cirugia
abierta ha sido desplazada. Inicialmente, la laparoscopia fue usada
en la poblacién pediatrica con excelentes resultados y con tasas de
conversion muy baja, hoy en dia su uso también se ha extendié en
adultos, con resultados similares.

Comparando la cirugia laparoscépica con la abierta, la
tasa de complicaciones postoperatorias es menor en el grupo de
laparoscopiay la tasa de sangrado y complicaciones intraoperatorias
son similares en ambos grupos?%,

Se ha propuesto el uso de monopuerto, demostrandose
una tasa de éxito similar a la técnica clasica con cuatro puertos,
pero con mejores resultados estéticos. Como inconveniente estd la
necesidad de usar equipos articulables®,

Se estima que la curva de aprendizaje, para reseccion
laparoscépica de quistes de colédoco, son 37 procedimientos; a
partir de aqui, disminuye el tiempo quirurgico, las complicaciones
postoperatorias y los dias de estancia hospitalaria®'.

La confeccién de la anastomosis bilioentérica, es el
paso mas largo durante la cirugia. La complicacién mas grave,



aunque infrecuente, es la fuga de la anastomosis bilioentérica. Su
frecuencia (5%), es similar con la reportada en cirugia convencional
o laparoscépica. Esta complicacién puede llegar a ser mortal®2.

Un estudio reciente compard el uso de técnica
laparoscopica convencional vs. cirugia robdtica, demostrando de
manera estadisticamente significativa la reduccién en el nimero
de casos de fuga de la anastomosis con uso de una plataforma
robotica. Las principales desventajas son tiempo prolongado,
costos elevados y personal adicional entrenado®.

Para el tratamiento del coledococele, la técnica
preferida actualmente es la endoscdpica, ya que permite realizar
resecciéon y drenaje del mismo hacia la luz intestinal con minimas
complicaciones. Para el tipo A, se recomienda la realizacion de
esfinterotomia endoscépica. Para el tipo B, reseccion parcial o
total del quiste, previa reduccién del mismo, mediante incisién o
aspiracion del contenido. La cirugia esta indicada en aquellos casos
en los que fracasa la terapia endoscdpica, siendo el procedimiento
mas comun la escision transduodenal con o sin esfinterotomia34.

El trasplante hepatico se reserva para casos en los que
el higado esta gravemente afectado y con una reserva funcional
insuficiente®.

Consideraciones adicionales

Siempre se debe investigar afectaciones congénitas
extrabiliares. Un estudio en USA detectd hasta 31% de anomalias
cardiacas asociadas a quistes de colédoco®.

En general el prondstico es excelente, con una tasas
supervivencia del 90% a los cinco afios. Se debe considerar que la
mayor parte de complicaciones posquirurgicas ocurren luego de
treinta dias, las mas frecuentes son estenosis de la anastomosis y
litiasis intrahepatica®.

El riesgo de malignizacion se mantiene mas alla de los
quince afios luego de la escision de los quistes. Es de 1,6% a los
quince afios, 3,9% a los veinte afios y 11,3% a los 25 afios. Por
esta razon, se hacen necesarios controles periddicos con pruebas
bioquimicas y de imagen®®.

Conclusiones

A pesar del avance en el conocimiento de los quistes de
colédoco, auin queda por resolver el mecanismo por el cual las vias
genéticas estan implicadas en el desarrollo de los mismos.

Sin importar la baja incidencia de este tipo de quistes
en occidente, es importante su conocimiento, ya que la tasa de
mortalidad cuando no son detectados a tiempo y evolucionan a
cancer es alta.

El diagndstico de quistes de colédoco se hace
principalmente en la infancia. En adultos, es incidental debido a la
variabilidad en la presentacion clinica.

Conlosequiposdediagndsticoactualesysudisponibilidad,
se ha incrementado la deteccion de quistes asintomaticos.

El riesgo de malignizacion esta presente, incluso después
de la reseccidn de los quistes. Son necesarios programas periddicos
de vigilancia.
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