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RESUMEN

Objetivo: analizar las técnicas diagnosticas y las distintas posi-
bilidades terapéuticas de esta rara patologia.

Pacientes y métodos: presentamos un estudio retrospectivo
de todos los casos de quistes de colédoco diagnosticados en nues-
tro hospital desde 1991. Incluye 10 nuevos casos y distintos tipos
de quistes de colédoco (QC).

Resultados: de los 10 pacientes diagnosticados de QC siete
tenian menos de 10 afos. En cuanto a los diferentes tipos de QC:
7 eran de tipo I, 1 de tipo III, 1 de tipo [Va y otro de tipo V. Las
manifestaciones clinicas habitualmente tenian un perfil biliar o
pancreético. El diagnostico se ha realizado mediante técnicas de
imagen no invasivas (ECO, TAC) y CPRE. El tratamiento ha veni-
do condicionado por el tipo de quiste: quistectomia con hepatico-
yeyunostomia en “Y de Roux” en los de tipo I, CPRE con esfinte-
rotomia endoscopica en los de tipo Ill y trasplante hepético en la
enfermedad de Caroli. En el tinico QC tipo [Va se realiz6 una pa-
pilotomia transductal y una colecistectomia. Todos han sido con-
trolados periédicamente, sin que hayamos registrado complicacio-
nes relevantes durante el seguimiento.

Conclusién: los QC son mas frecuentes en nifios pero no son
excepcionales en adultos. Las técnicas de imagen y la CPRE son
esenciales en el diagnéstico de esta patologia. El tratamiento de-
penderé del tipo de quiste de colédoco. Es aconsejable el segui-
miento periédico y prolongado de estos pacientes para detectar
precozmente complicaciones como la transformacién maligna.
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ABSTRACT

Aim: the aim of this study was to analyze the diagnostic and ther-
apeutic options for the various types of this rare disease.

Patients and methods: 10 patients with choledochal cysts
(CC) were diagnosed in our hospital since 1991. Type of cyst was
established according to the Alonso-Lej classification.

Results: we report 7 type-l, 1 type-Ill, 1 type-IVa, and 1 type-V
CC cases. Clinical manifestations were abdominal pain in all cases
with biliary or pancreatic features. The diagnosis was established us-
ing abdominal ultrasonography, computed tomography, and endo-
scopic retrograde cholangiopancreatography (ERCP). All 7 patients
with type-I CC underwent total cyst excision with Roux-en-Y hepato-
jejunostomy. For type-Ill CC an endoscopic sphincterotomy (ES) was
performed, and in type-IlVa CC a transductal sphincterotomy and
cholecistectomy was made. The patient with Caroli’s disease (type V)
underwent liver transplantation. We have followed up all patients for
several years without significant complications.

Conclusions: CC is more frequent in childhood, but is not ex-
ceptional in the adult. Imaging techniques and ERCP play an impor-
tant role in the diagnosis, and also in the treatment of type-Ill cysts.
Therapeutic options depend on cyst type, but due to the potential
malignancy of this disease total cyst excision is recommended for
types I, Il and IV. In type-lll CC endoscopic sphyncterothomy is rec-
ommended, while liver transplantation is sometimes necessary for
type V. Long-term follow-up is crucial to prevent malignant transfor-
mation except for type-Ill CC where this complication is very unusual.

Key words: Choledochal cyst. Diagnosis. Therapy.
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INTRODUCCION

El quiste de colédoco (QC) es una patologia rara en
nuestro medio, con una frecuencia de 1 caso cada 100.000-
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150.000 nacidos vivos (1). Es mds frecuente en Asia, espe-
cialmente en Japén, y predomina en el sexo femenino
(2,3). Se diagnostica habitualmente en la infancia, un 80%
de los casos antes de los 10 afios (3). La etiologia es desco-
nocida y se han postulado varias hipdtesis, entre las que
cabe destacar las anomalias en la unién biliopancredtica,
que se asocian con frecuencia a los quistes biliares (4-9).
Se dividen en 6 tipos segun la clasificacion de Alonso-
Lej establecida en 1954 y modificada por Todani en 1977
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Tabla I. Clinica y diagnéstico

N° caso Edad Tipo CQ Presentacion clinica Diagndstico
1 3 afos Tipo | Dolor abdominal ECO + TC + CPRE
2 7 anos Tipo | Colangitis ECO + TC + CPRE
3 6 afos Tipo | Colangitis ECO + TC + CPRE
4 4 afios Tipo IVa Dolor abdominal + ictericia ECO + TC + CPRE
5 2 afos Tipo | Dolor abdominal + ictericia ECO + TC + CPRE
6 17 meses Tipo | Colangitis ECO+TC
7 45 afos Tipo V Colangitis ECO + CPRE + hepatectomia
8 9 anos Tipo | Pancreatitis de repeticion ECO + TC + CPRE
9 13 anos Tipo | Pancreatitis de repeticion ECO + TC + CPRE
10 44 afos Tipo Il Pancreatitis de repeticién ECO + TC + CPRE

(10,11). El tipo I, el més frecuente (80-90% de todos los
QC) (12), es una dilatacién segmentaria o fusiforme del
colédoco. El tipo II o diverticulo en el cistico y el tipo III
o coledococele son los mds raros (2%) (13). El tipo IV es
el segundo en frecuencia (10-15%) (12). Se caracteriza
por multiples dilataciones quisticas de la via biliar intra-
y extrahepdtica (IVa) o tinicamente de la extrahepdtica
(IVb). El tipo V o enfermedad de Caroli es una afectacion
difusa quistica de la via biliar intrahepdtica.

El objetivo de este trabajo es presentar una casuistica
propia, que consideramos interesante dada la escasa fre-
cuencia de esta patologia en nuestro medio y analizar los
resultados de los métodos diagndsticos y terapéuticos que
hemos utilizado.

PACIENTES Y METODOS

Hemos estudiado de forma retrospectiva 10 casos de
QC diagnosticados en los Servicios de Pediatria y Gas-
troenterologia del Hospital Universitario Miguel Servet
desde 1991. Se revisaron las historias de estos pacientes
teniendo en cuenta la edad del paciente, la clinica de de-
but, las alteraciones analiticas, el método diagndstico em-
pleado, el tipo de QC diagnosticado y el tratamiento efec-
tuado en cada caso. El tipo de quiste de colédoco se
establecié de acuerdo a la clasificacion de Alonso-Lej
modificada por Todani (10,11).

RESULTADOS

De los diez casos de QC atendidos en nuestro hospital,
siete de ellos eran de tipo I, 1 de tipo III, 1 IVa y otro de
tipo V. Siete pacientes eran menores de 10 afios en el mo-
mento del diagndstico, uno de ellos tenfa 13 afios y dos
eran adultos: el paciente con coledococele (QC tipo III),
de 44 afios, y el paciente con enfermedad de Caroli (QC
tipo V), de 45 afios de edad. El rango de edades en el mo-
mento de la cirugia oscilaba entre los 17 meses del mds
joven a los 46 afios del mayor. La media de edad entre los
nifios fue de 5,1 anos. Cuatro de los pacientes eran de
sexo femenino y 6 eran varones.

La forma de presentacién clinica mds frecuente fue el

dolor abdominal, presente en todos los casos, acompaiia-
do de nduseas y vomitos en 6 pacientes. En 6 se asoci6 a
ictericia y/o colangitis y dos de los nifios presentaron pan-
creatitis de repeticion. En el paciente con QC tipo III el
diagnostico se realizé tras varios y frecuentes episodios de
dolor abdominal y una pancreatitis aguda documentada
clinica y analiticamente. El adulto con QC tipo V presenta-
ba al principio una clinica inespecifica de dolor abdominal,
que posteriormente se complicé con colangitis de repeti-
cion (Tabla I).

Analiticamente, en 6 de los casos destacaba colostasis
con elevacioén de FA, GGT y bilirrubina. Cinco de ellos
también presentaban una discreta elevacién de las transa-
minasas y en 3 destacaba una hiperamilasemia en el con-
texto de episodios de pancreatitis.

Fig. 1. CQ tipo 1. Obsérvese el impacto de la dilataciéon sacular del co-
|édoco sobre el Wirsung.
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Fig. 2. CQ tipo lll. Dilatacion sacular de la porcién intraduodenal cole-
dociana.

Tabla Il. Tratamiento

-CQ tipo I: quistectomia + hepaticoyeyunostomia en “Y de Roux” (7 casos)
-CQ tipo Ill: CPRE + esfinterotomia endoscépica (1 caso)

-CQ tipo IVa: colecistectomia + esfinterotomia transductal (1 caso)

-CQ tipo V: 1° hepatectomia izquierda; 2° trasplante hepatico (1 caso)

Tras presentar estos sintomas, a todos se les realizé una
ecografia y/o TAC abdominal, que orienté el diagndstico.
Posteriormente, la CPRE fue diagndstica en 8 de los 9 pa-
cientes en los que se practicd, en otro (paciente n° 7, en-
fermedad de Caroli) no lo fue, y en el paciente n° 6 no se
realiz6 CPRE. En el caso n° 9, la TC abdominal diagnosti-
¢6 un pseudoquiste pancredtico, error que se pudo corregir
con las imdgenes de la CPRE (Fig. 1). En el paciente n° 7,
de 45 anos con QC tipo 5, el diagnéstico se realizé con el
estudio histoldgico de la pieza quirdrgica, tras una hepa-
tectomia izquierda por colangitis de repeticion.

Solamente en uno de los pacientes se comprobd un
conducto terminal comtn para el colédoco y el Wirsung
en la CPRE.

El tratamiento en la gran mayoria de los casos fue qui-
rurgico y la técnica dependid del tipo de quiste. En los
quistes de tipo I se realizé una quistectomia con recons-
truccién de la via biliar mediante una hepaticoyeyunosto-
mia en “Y de Roux”. El postoperatorio inmediato transcu-
rri6 sin complicaciones y a los pacientes se les dio de alta
con antibioterapia prolongada (amoxicilina-clavuldnico
durante 6 meses). En el coledococele (tipo III) (Fig. 2), du-
rante la CPRE diagndstica se realizé una esfinterotomia
endoscdpica como tnico gesto terapéutico (Fig. 3), para
conseguir un correcto drenaje de la via biliar y pancreati-
ca. Tras 7 afios de seguimiento, no ha vuelto a presentar
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Fig. 3. Esfinterotomia endoscopica de CQ tipo |ll.

dolor abdominal ni nuevos episodios de pancreatitis. Al
paciente con quistes de colédoco tipo IVa, debido a la di-
ficultad para realizar la anastomosis en caso de reseccién
completa del quiste, la cirugfa se limit6 a una papilotomia
transductal y una colecistectomia, para, como en el caso
anterior, lograr drenar adecuadamente la via biliar. El pa-
ciente con enfermedad de Caroli, como ya hemos comen-
tado anteriormente, fue sometido en un primer tiempo a
una lobectomia hepadtica izquierda por colangitis de repe-
ticién. Al recidivar la clinica y comprobarse lesiones
quisticas sobre el higado remanente, fue necesario un
trasplante hepdtico (Tabla II).

Hemos practicado controles clinicos y analiticos men-
suales durante los 6 primeros meses y semestrales, afia-
diendo una ecografia abdominal, durante un periodo que
ha oscilado entre 3 y 16 afios. Ocho siguen siendo contro-
lados en la actualidad. No hubo morbimortalidad asocia-
da a la cirugia ni a la CPRE. Hasta la fecha no se han re-
gistrado complicaciones tardias ni ha habido necesidad
de reintervenciones por estenosis de la anastomosis.
Tampoco se ha registrado ningin caso de degeneracion a
colangiocarcinoma en el seguimiento. Uno de los pacien-
tes con quiste biliar de tipo I fue operado de un lipoma
mesentérico 6 afios mds tarde, con posterior reinterven-
cién por bridas.

DISCUSION

Aportamos una casuistica que sintetiza de forma ajus-
tada las diferentes formas de presentacion clinica, con sus
opciones terapéuticas segun el tipo de quiste.
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Se conocen pocas cosas con certeza sobre la etiologia
de los quistes biliares; incluso se discute si es una patolo-
gia congénita o adquirida (3). La teorfa mds aceptada es
la de las anomalias congénitas en la unién biliopancredti-
ca presentes, segin varios autores, entre el 39 y 96% de
los pacientes con CQ (4-7). La unién del colédoco con el
Wirsung antes de atravesar la pared duodenal, en un largo
conducto comun, favoreceria un reflujo hacia la via biliar
de las enzimas pancredticas y el dafio y dilatacion de la
pared (6-8). Para otros la dilatacién estaria causada por
un aumento de la presién en la via biliar (9). Sin embar-
g0, hay QC en los que no se encuentra esta particularidad
y de las 9 CPRE realizadas en nuestra serie, tinicamente
se describe en una.

Los QC habitualmente se diagnostican en la infancia,
aunque un 20% de los cuadros se descubren en la edad
adulta (3). Esta proporcidn coincide con nuestra casuistica.

El sintoma mas frecuente, el dolor abdominal, no falté en
ninguno de nuestros pacientes. Se acompaiié en 6 casos de
colostasis o ictericia franca y a veces de colangitis. La triada
tipica de dolor, ictericia y masa abdominal rara vez aparecio
al completo. En tres de nuestros pacientes la pancreatitis fue
la forma de presentacidn clinica. Puede estar provocada por
una dificultad de vaciamiento de los enzimas pancredticos
en una papila de aspecto sacular, o por compresién directa
del quiste sobre el conducto pancredtico (Fig. 1). En los ca-
sos diagnosticados en la edad adulta, es mds frecuente en-
contrar una clinica mds inespecifica con dolor abdominal in-
termitente y escasos sintomas de alarma (14,15).

Las pruebas de imagen, ecograffa abdominal y TAC,
apuntan el diagndstico, aunque no siempre correctamen-
te. Como ya ha ocurrido en algin otro caso publicado
(16,17), en uno de nuestros pacientes con clinica de pan-
creatitis recidivante, el diagndstico del TAC fue de pseu-
doquiste pancredtico. El diagndstico preciso se realizd
con la CPRE, que permitid clasificar el quiste, medir su
tamafio y localizacion y sus relaciones anatémicas pre-
viamente a la cirugia (14,18). Actualmente la colangio-
rresonancia nuclear magnética (CRNM) puede sustituir a
la CPRE, especialmente en nifios, en el diagndstico de
esta patologia. Se trata de una exploracién no invasiva y
con menos complicaciones (18,19), aunque presenta la
desventaja de no ser terapéutica. Nuestro hospital cuenta
con este procedimiento como técnica establecida y fiable
desde hace tres afios. En este tiempo no hemos diagnosti-
cado ningun nuevo caso de QC pero, probablemente, la
CPRE podria eliminarse como técnica diagndstica y re-
servarse para fines terapéuticos (QC tipo III).

El tratamiento depende del tipo de QC. Los autores
son undnimes en recomendar la cirugia con reseccion de
los QC tipo I. Se resuelve asi el problema clinico y se
previene la aparicién de un colangiocarcinoma, cuya in-
cidencia en pacientes con QC mayores de 20 afios puede
alcanzar al 28% (2,3,6,14,20). El mayor riesgo de colan-
giocarcinoma en estos pacientes puede deberse al reflujo
mantenido de enzimas pancredticas y el estancamiento de
las sales biliares, que producirian una inflamacion crénica
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de la mucosa quistica y una posterior degeneracion neopla-
sica (2,21). Si esto ocurre, la supervivencia es muy pobre
y la mayoria de los pacientes fallecen antes de dos afios
(2,14,20). La técnica quirdrgica mds utilizada es la quis-
tectomia con reconstruccion de la continuidad anatémica
mediante una hepaticoyeyunostomia en “Y de Roux”
(3,6,14,15,20,22-25). Los siete casos de QC de tipo I que
presentamos han sido tratados de esta manera y permane-
cen asintomadticos entre 9 y 16 afios después. Algunos de
ellos ya son adultos jovenes.

En los quistes tipo III la posibilidad de degeneracion
maligna es mucho més rara (2,6,21) y en estos casos el
tratamiento de eleccion es la EE (6,17,20,24,26,27). Este
gesto terapéutico permite el adecuado drenaje de la via
biliar y pancredtica. Nosotros utilizamos la EE en el tni-
co paciente con QC tipo III, consiguiendo una remision
duradera de los sintomas. Este paciente ha sido controla-
do durante siete afios y finalmente dado de alta hace tres.

Los QC de tipo I'Va han sido objeto de controversia con
respecto a su tratamiento. L.a mayor parte de los trabajos
publicados recomiendan la reseccion de los quistes extra-
hepéticos seguida de una hepaticoyeyunostomia en “Y de
Roux” (6,20,24). Algunos autores son mds agresivos y
opinan que si los quistes intrahepdticos se encuentran con-
finados en un I6bulo se deberia realizar una lobectomia
hepatica (28). En el tnico paciente que incluimos con este
tipo de quistes, la cirugia se limit6 a asegurar el drenaje
externo de la via biliar mediante una papilotomia trans-
ductal y una colecistectomia. Esto fue debido a la dificul-
tad técnica que suponia la anastomosis hepaticoyeyunal
sobre una via biliar intrahepatica dilatada.

Por dltimo, en el paciente con enfermedad de Caroli
s6lo se llegd a un diagndstico preciso tras la cirugia (hepa-
tectomia izquierda). Al recidivar la clinica y producirse un
dafio hepdtico difuso con hipertensién portal, se sometid
al paciente a un trasplante hepéatico con buenos resultados
hasta la fecha. Esta conducta es la habitual en otros traba-
jos revisados. Cuando la afectacién es unilobular, el trata-
miento mds efectivo es la hepatectomia parcial del 16bulo
afectado (29,30). En caso de afectacién quistica difusa,
inicialmente, el tratamiento debe ser médico con acido ur-
sodesoxicdlico y sales quelantes biliares, pero cuando se
producen episodios de colangitis de repeticion y una cirro-
sis biliar secundaria descompensada, es necesario realizar
trasplantar el higado dafiado (22,29-31).

Los pacientes con QC requieren un seguimiento perio-
dico estrecho, con el objetivo principal de detectar de for-
ma precoz la posible aparicién de un colangiocarcinoma.
Los quistes de tipo I son los que con mas frecuencia su-
fren degeneracién maligna, seguidos por los de tipo IVa
(2). En los quistes I'Va, la mayor parte de las veces se deja
intacta la porcion quistica intrahepatica, por lo que deben
ser sometidos a un seguimiento muy estrecho. En nuestro
caso, en todos los pacientes la revisién ha sido mensual los
primeros 6 meses y posteriormente semestral, con realiza-
cion de hemograma y bioquimica con perfil hepatobiliar y
ecografia abdominal. Este seguimiento debe mantenerse
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de por vida, ya que el riesgo de colangiocarcinoma aumen-
ta con los afios (32). Resecar el quiste por completo reduce
sustancialmente este riesgo, pero no lo evita del todo y ya
hay descritos varios casos de colangiocarcinoma afios des-
pués de la reseccion de los quistes (2,33).

En conclusién, aunque los quistes de colédoco son
mds frecuentes en nifios no son excepcionales en adultos.
Las técnicas de imagen no invasivas y la CPRE han sido
esenciales, aunque, presumiblemente, la CRNM sustitui-
rd a la CPRE como método diagnéstico. El tratamiento
dependeré del tipo de quiste de colédoco. Se recomienda
la reseccién completa del QC siempre que sea posible en
los QC tipo I. En los de tipo IV, al menos se debe intentar
extirpar los QC de la via biliar extrahepatica. El QC tipo
IIT es una excepcion, ya que el tratamiento de eleccion es
la CPRE con EE. Es necesario el seguimiento semestral
de por vida en estos pacientes para detectar precozmente
complicaciones, con la salvedad de los CQ tipo III por su
bajo indice de malignizacidn.
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