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I N T R o D u e e I o N 

En: recient.es publicaciones se ha establecido el tt;rmino de 

enfermedad fibropoliqu!stica hepatobiliar para englobar a un 

grupo de padecimientos con carácter hereditario que incluyen: -

a) quistes hepáticos simples, b) enfermedad poliqu!stica hepat! 

ca, c) quistes de coledoco, d) enfermedad de Caroli, e) fibro-

sis hepática, f) microhamartomas (1). 

La raz6n por la que este grupo de padecimientos se reunen 

en una sola entidad es que parece tratarse de anormalidades en·· 

el desarrollo de conductos biliares (2) y por otra parte se ha 

demostrado sopreposici6n de padecimientos entres! (1,3,4), 

afecci6n semejante a otros 6rganos como los riñones (4,6) y un 

factor hereditario reconocido (Enf. poliqu!stica con carácter -

autos6mico dominante, quiste de colt;doco con carácter autos6mi

co dominante, quistes de colt;doco con carácter multifactorial -

ligado al sexo femenino, enfermedad de Caroli y Fibrosis hepát! 

ca con carácter a autos6mico recesivo). 

Bristowe comunic6 el primer caso en 1856 correspondiendo a 

una enfermedad poliqu!stica hepatorrenal (7). 

En un·grupo de enfermedades poco frecuentes y en algunos -

ocasiones se encuentran durante estudios de otros padecimientos 

Y algunos de ellos cursan asintomáticos. Con el advenimiento de 

m~todo diagn6sticos no invasivos, como la ultrasonograf!a o to

mograf!a (8,10) la certeza para establecer el diagn6stico ha me

jorado. Cuando alguno de los padecimientos cursan sintomáticos 
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requieren tratamiento definitivo (quirOrgico) individualizado a 

cada padecimiento, aunque existen diferencias en relaci6n a los 

procedimientos elegidos por diferentes autores (2,3,7,11,13,14, 

15). 



OBJETIVOS 

1.- General: Dar a conocer la experiencia en el manejo 

quirargico de la enfermedad fibropoliqu1stica hepa

tobiliar del Hospital de Especialidades de Puebla. 

2.- Especifico: Comunicar el tratamiento quirargico es

tablecido en ocho casos. 



QUISTBS HEPATICOS SIMPLES 

Los quistes simples o solitarios de h!gado snn raros y fr~ 

cuentemente asintomáticos. Según su clasificaci~n etiol6gica 

pueden ser congénitas o adquiridos (2). Los quistes congénitos 

suelen ser uniloculares o multiloculares. En series de necro-

sias señalan incidencias de 0.14 a 0.30%. Se ha reportado una 

prevalencia de quistes en el 2.5% de la poblaci6n sometida a ul 

trasonograf!a de abdomen (8). La etiolog!a de los quistes con

génitos es aun incierta. La teor!a más aceptada es que se des~ 

rrollan de conductos biliares aberrantes. (7). 

Los quistes hepáticos simples son más frecuentes en el se

xo femenino, entre los 40 y 60 años y predominantemente en el -

l6bulo derecho (2,11). Ocasionalmente se encuentran peduncula-

dos. Los quistes contienen volumenes diversos de liquidas, que 

pueden ser claro, mucoide, hemático o teñido de bilis. General 

mente están revestidos de epitelio cuboide que se parece al epi 

telio de los conductos biliares y tienen una membrana basal ro

deada por una capa fibrosa (3). 

La mayor parte de las veces los quistes se encuentran asi~ 

temáticos y son hallazgos durante estudios de otros padecimien

tos o se d~scubren incidentalmente al efectuar · laparatom1a, 

y son pequeños: Sin ·embargo algunos crecen lentamente y con el 

tiempo producen s!ntomas cr6nicos como resultado de una tensi6n 

capsular, y comprensi6n sobre 6rganos vecinos. Otras formas m~ 

nos comunes de presentaci6n incluyen hemorragia aguda, ruptura 

del quiste, torsi6n de un quiste pediculado, infecci6n o icteri 
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cia por comprensi6n de la via biliar (2). El sintoma predomina~ 

te es el dolor abdominal o la sensaci6n de plenitud en el cua-

drante superior derecho en aproximadamente el 77% de los casos. 

Pudiendo existir estado nauseoso, v6mitos, además p~rdida de p~ 

so, en raras ocasiones existe edema de miembros inferiores por 

compresi6n:a nivel de la vena cava inferior. El examen fisico 

no es especifico pero usualmente revela una masa localizada en 

cuadrante superior derecho o presencia de hepatomegalia. 

Caracteristicamente las pruebas de funcionamiento hepáticu 

se encuentran normales. Solo ocasionalmente existe hiperbili-

rubinemia o aumento de las fosfatasa alcalina y de la transaminasa 

glutámico oxalacetica (7) . 

Dentro de los estudios de gabinete la radiografia sinple de al:donen -

puede revelar la presencia de una masa ab:lominal en el cuadrante superior -

derecro, ro calcificada distingui~cbse por esto los quistes parasitarios -

del hígado por equirococus. Los estudios contrastacbs del tulx> gastrointe.§. 

tinal oostrarlin defectos de conpresi6n.y desplaza¡¡tlento. . La gamagrafía 

hepática pone de manifiesto zonas de hipocaptaci6n. La angio-

grafia selectiva hepática permitirá localizar la lesi6n quisti

ca por desplazamiento de los vasos alrededor de lamasa vascular 

Con el advenimiento de estudios no invasivos corno la ultrasono

grafia o tomografía se hará el diag116stico entre masa qu~sLica, 

o sólida, asi mismo pone de manifiesto quistes pequeños, no de

tectados por otros procedimientos. (2,7). 

Los quistes hepáticos asintomáticos descubiertos inciden-

talmente durante estudios ultrasonográficos o tomográficos de--



ben analizarse con estudios repetidos, vigilando su crecimiento 

Si se observan ecos internos en un quiste asintomático, esto d~ 

be preocupar considerando la posibilidad de proceso maligno. 

Los quistes hepáticos descubiertos incidentalmente por laparat~ 

mía efectuada con otras indicaciones puede vaciarse por aspira-

ci6n, y mandar el liquido a estudio citol6gico y cultivo. Como 

raramente crean problemas, los quistes asintomáticos deben res

petarse, a menos que est~n pedunculados y sean fáciles de extiE 

par. (3). 

Los quistes hepáticos simples sintomáticos o grandes serán 

tratados quirUrgicamente. El tratamiento está determinado por 

el tamaño y localizaci6n del quiste, as! como por la caracterí~ 

tica del líquido aspirado. Los procedimientos de drenaje exteE 

no y punci6n percutánea para el tratamiento de quistes tienden 

a ser desechados por la alta incidencia de recurrencia y compli; 

caciones secundarias a la infecci6n del quiste (2 1 11). 

Si las características del líquido del quiste es claro el 

tratamiento indicado es la excisi6n total del quiste ya sea por 

enucleaci6n.o resecci6n hepática ya que no reporta recurrencia. 

Pero sin embargo, estos procedimientos pueden ser dif1ciles y -

pueden conducir a la trasecci6n de conductos biliares y de va-

sos sanguíneos que corren alrededor de la pared del quiste. La 

rcsecci6n hepática es una operaci6n con mayor morbilidad y mor

talidad. Se mencionan otros procedimientos como tratamiento d~ 

finitivo tal como la fenestraci6n amplia (destechamiento) del -

quiste con o s~n drenaje externo con una efectividad del 82% (2 



·11¡. La mayor ventaja de este procedimiento sobre la excisi6n -

total del quiste con o sin lobectomía son: evitando el riesgo -

de la disecci6n hepática (hemorragia severa) y la preservaci6n 

del parénquima hepático (2). Si el líquido quístico es purulen 

to, entonces tiene que abrirse al exterior mediante drenes blan 

dos (3). Si el líquido aspirado es biliar hay que obtener una 

colangiografía transoperatoria. De ordinario, el sistema bi•-

liar está normal, excepto por comunicaci6n con el quiste, que -

quizá no sea fácil de demostrar por colangiografía. En estos ~ 

casos se ha recomendado el drenaje interno en Y de Roux (cisto

yeyunal) observándose en ocasiones complicaciones tales como ~

sepsis. Cuando el quiste hepático previamente estéril se infecta 

con organismosent~ricos despu~s de la operaci6n. Recientemente 

se ha recomendado en estos casos la fenestraci6n más ligaduras 

de conductos biliares y drenaje externo (2). Sin embargo, si -

uno utiliza un manejo conservador para estas lesiones, uno debe 

ser cauto para cualquier quiste que es multiloculado irregular, 

papilar o que contenga elementos s6lidos es conveniente efec--

tuar biopsia al revestimiento para estudio por congelaci6n. Si 

resulta positivo, la resecci6n hepática es el tratamiento de -

certeza. Todo quiste multiloculado
0 

será extirpado primariamen

te para disminuir la probabilidad de malignidad no sospechada y 

para prevenir. la transformaci6n de· un cistoadenoma benigno a un 

cistoadenocarcinoma (11). 
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ENFERMEDAD POLIOUISTICA 

Las enfermedades qu!sticas congénitas del h!gado se trans

miten genéticamente como trastornos del desarrollo acompañadas 

de diversas manifestaciones renales. También se han descrito -

malformaciones qu!sticas asociadas de p4ncreas, bazo, pulm1n, -

ovarios y arterias. En 1981. Van Meyenburg consider6 que los -

quistes hep4ticos deb!an atribuirse a persistencia de conductos 

biliares intralobulillares, dentro de un estroma de tejido co-

nectivo, que no involucionaron. Las similitudes histol6gicas -

entre los quistes hep4ticos y renales sugieren que estas malfoE 

maciones proceden del mismo defecto genético fundamental del d~ 

sarrollo embriol6gico. (3). 

Las raras formas infantiles recesivas autos6micas de enfeE 

medad poliqu!stica se han clasificado en grupos: perinatal, -

neonatal, infantil y juvenil. Todos son mortales en breve pla

zo, a menos que el paciente sufra transplante de h!gado. La e~ 

fermedad poliquística del adulto es una entidad que se hereda -

con un car4cter autos6mico dominante (1). 

Al igual que los quistes simples, la enfermedad poliqu!sti 

ca sintom4tica es poco coman. Aproximadamente el 50% de los p~ 

cientes con enfermedad poliquística tienen participaci6n renal, 

Y en los pacientes con enfel'.Jtledad poliquística renal el 30% de 

estos presentan participaci6n hep§tica (1,3,13). Una cuarta 

parte de los pacientes con enfermedad poliquística se asocian -

casualmente a neoplasia concomitante (1). 
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Los quistes suelen estar localizados en ambos 16bulos hep! 

ticos, pero a veces se limitan al derecho. su volumen var!a 

desde el microsc6pico hasta 20 cms de diametros¡ están recubieE 

tos de epitelio cuboide y contienen l!quido claro. El parenqu1 

ma hepático entre los quistes es normal. Basados en la distri

buci6n de los quistes se han identificado 3 grupos : grupo uno 

(Enf. qu!stica dominante) en el que hay varios quistes grandes 

a lo largo del parénquima con otros quistes mucho más pequeños 

recibiendo tratamiento los quistes más grandes. Grupo dos (en

fermedad qu!stica difusa) en donde no existe quiste dominante, 

pero se encuentran mGltiples quistes pequeños repartidos difu

samente en todo el parénquima, Grupo tres (enfermedad qu!stica 

mixta) existen ambos tipos de quistes antes mencionados y el 

tratamiento es sobre los quistes·dominantes (13). 

La enf. poliqu!stica se diagnostica de 3 maneras diferen-

tes: a) como hallazgo incidental en estudios realizados por ra

zones independientes o en laparotom!as, b) por s!ntomas locales 

relacionados a la afecci6n hepática y c) durante el estudio de 

pacientes con afecci6n renal (1). Los s!ntomas dependientes de 

participaci6n hepática suelen guardar relaci6n con el efecto de 

masa como ia sensaci6n de pesadez o plenitud epigástrica o el -

dolor. Con el aumento progresivo de volumen del h!gado afecta

do, pueden presentarse quejas de naaseas, v6mito, incluso sfnt~ 

mas respiratorios, por compresi6n duodenal y diafragmática, re~ 

pectivamente (3). 
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En el examen f1sico, suele palparse h1gado voluminoso nod~ 

lar. Las pruebas de funcionamiento hepático suelen estar norm~ 

les, encontr~ndosele alteradas cuando hay compresi6n de la v1a 

biliar por el quiste hepático. La ultrasonograf1a y la tornogra

f!a delinean fácilmente las maltiples lesiones qu1sticas del h! 

gado y pueden valorar otros 6rganos abdominales susceptibles de 

estar afectados. (1,3). 

La intervenci6n quiragica debe reservarse para el paciente 

con graves s1ntomas abdominales o respiratorios a consecuencia 

de un h1gado aumentado de volumen, o con complicaciones como r~ 

tura, infecci6n o hemorragia del quiste. En la enfermedad qui2 

tica dominante en ausencia de infecci6n el ·procedimiento más -

apropiado es el destechamiento amplio de la pared del quiste 

con o sin drenaje externo, con m1nima morbilidad y nula mortali 

dad. En,el caso de la enf. qu!stica difusa se ha recomendado -

la fenestraci6n amplia con o sin resecci6n hepática pero se pu~ 

de asociar con mayor morbilidad y mortalidad (1,13,16). En el 

caso de los quistes infectados debe drenarse al exterior. 

Recientemente se ha publicado que la aspiraci6n más escle

roterapia aon alcohol bajo control US o TAC es una alternativa 

en el manejo de quistes hepáticos no neoplásicos, con alto rie~ 

go quirGrgico o en enfermedad poliqu1stica dominante. (10,17). 

Cuando el trastorno va asociado con enf. poliquística del 

riñ6n, el pron6stico dependerá de la funci6n renal. Los pacie~ 

tes con enfermedad poliqu1stica limitada al hígado suelen tener 

pron6stico excelente. (3). 
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QUISTES DE COLEDOCO 

Los quistes coledocianos pueden definirse como una rara di 

lataci6n congénita del colédoco que se asocia con una dilata--

ci6n congénita o adquirida de los conductos intrahepático, 

otras denominaciones que se usan para designar esta entidad son: 

dilataci6n qu1stica congénita de colédoco, megacolédoco, dilat~ 

ci6n idiopática del colédoco, divert1culo del colédoco, Es un 

padecimiento con carácter hereditario multifactorial ligado al 

sexo femenino. Son diagnosticados primariamente en infantes, -

niños y adultos j6venes, Observándose con mayor incidencia en 

paises orientales (Jap6n) con un rango de 1 en 1000 internacio

nes, en comparaci6n con paises occidentales en que se reporta -

una frecuencia de por cada 150,000 nacimientos (14). Más fr~ 

cuente en el sexo femenino en una proporci6n de 4;1 en la lite

ratura médica mundial y en México (22). 

La causa del quiste de colédoco aUn no es determinada. - -

Existiendo varias teor!as que apoyan su origen congénito. La -

teoría clásica propone que las anormalidades qu!sticas son re-

sultado de unac·canalizaci6n irregular de los conductos biliares 

dando por ~esultado debilidad de la pared del conducto biliar -

y obstrucci6n distal. Otra teor1a sugiere que se debe a una -

anomal1a en la uni6n de los conductos pancreatobiliares produ-

ciendo flujo del jugo pancreatico entre del conducto biliar en 

ausencia de un mecanismo de esfinter. Dando como resultado co

langitis recurrente, edema, fibrosis, obstrucci6n y dilataci6n 

del conducto biliar, y explica los altos niveles de amilasa --
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que son frecuentemente encontrados en el fluido de el quiste --

(5). 

Desde el punto de vista anatomopatol6gico el quiste de co

lédoco es una expansi6n localizada, globosa del colédoco. La -

dilataci6n abarca la mayor parte de la v1a biliar extrahepática 

desde la uni6n de los conductos hepáticos hasta la porci6n re-

tropancre!tica del colédoco, incluyendo con frecuencia el con-

dueto cístico. Los conductos biliares por arriba del quiste 

suelen ser normales, ligera o fracamente dilatados. El diame-

tro de los quistes es variable de 6 a 10 cms existiendo repor-

tes de hasta 40 cm. (22). El extremo distal del quiste puede 

ser permeable pero, con frecuencia, existe estenosis. La vesí

cula se encuentra desplazada pero de dimensiones normales. His

tol6gicamente el quiste está recubierto interiormente de epite

lio biliar. La inflamaci6n y la estasis producen fibrosis, hi

pervascularizaci6n y engrosamiento de la pared qu1stica. 

Se ha propuesto diversas clasificaciones para los quistes 

de colédoco pero la más usada es la clasificaci6n anat6mica de 

Alonso-Lej y Todani que la dividen en 5 grupos: Tipo I es la 

dilataci6n qu1stica del conducto biliar coman, Tipo II es el 

divertículo del conducto biliar coman, Tipo III coledococele, -

Tipo IV dilataci6n qu1stica multiple intra y/o extrahepática y 

Tipo V dilataci6n qu1stica intrahepática (enf. de Caroli). Sie~ 

do el Tipo I el más frecuente (4,22,23). 

Con respecto al cuadro clínico, la triada clásica de dolor 

hepatomegalia e ictericia en un lactante o recién nacido, mu--
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jer el diagn6stico de quiste de colddoco debe ser sospechado. -

Se reporta que esta triada ocurre en menos del 40% de los pa--

cientes (1,14). La malformaci6n debe sospecharse en aquellos -

pacientes que presentan dolor en hipocondrio derecho con o sin 

ictericia o masa palpable. Sin embargo el dolor es dificil de 

valorar en niños pequeños y otros s!ntomas como náuseas, v6mito 

y fiebre, que se han considerado como una manifestaci6n de co+

langitis o pancreatitis. El cuadro cl!nico puede variar de una 

completa ausencia de s!ntomas a una peritonitis biliar secunda

ria a una ruptura del quiste por trauma, necrosis o inflamaci6n 

de la pared y de cirrosis biliar con s!ndrome de hipertensi6n -

portal (22). 

En estos pacientes se encuentran alteraciones en. las prue

bas de funcinamiento hepático, hay hiperbilirrubinemia directa 

que guarda relación con el grado de obstrucción, también se en

cuentra elevada la fosfasa alkalina, transaminasas, disminu--

ción de las proteínas. (1,22). 

Dentro de los estudios de gabinete, la ultrasonograf!a y -

tomografía axial computarizada son métodos muy valiosos y prue

bas diagnósticas definitivas ya que visualizan el quiste y sus 

relaciones. La colangiograf!a transoperatoria ayuda a delinear 

el tracto biliar, a localizar el sitio exacto del quiste, a - -

identificar la transición del quiste hasta el conducto de cali

bre normal, a descartar la posible existencia de otras malform~ 

cienes.de v!as biliares extrahepáticas ye proporciona un efecti

vo punto de partida para el tratamiento definitivo. (4,22). - -
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Existiendo además una variedad de estudios que ayudan al diag-

nóstico de quiste de colédoco, tales como la gamagraf1a, hepátl 

ca, colangiograf!a retrógrada endoscópica, colangiograf!a oral 

y endovenosa, angiografta, colangiograf!a percutánea, El diag

nóstico diferencial se hace con:· atresia biliar, hepatitis, ab~ 

cesas hepáticos, quistes hepáttcos o mesentéricos as! como pan

creáticos. 

El tratamiento quirúrgico del quiste de colédoco es asoci~ 

do con un grado de mortalidad prohibitivo. El tratamiento qui

rúrgico del quiste de colédoco incluye drenaje externo, drenaje 

interno con coledococistoduodenostom1a o coledococistoyeyunost~ 

m1a en Y de Roux y la excisión total del quiste con derivación 

biliodigestiva. (5) 

El drenaje externo con tubo en T es solamente necesario c~ 

mo un procedimiento preliminar en los pacientes que han presen

tado. peritonitis biliar por ruptura del quiste o en pacientes -

con colangitis con o sin falla hepatorrenal (14). 

Por mucho tiempo el drenaje interno (coledococistoduodeno~ 

tom!a y coledococistoyeyunostom1a en Y de Roux) fue considerado 

como el tratamiento de elección que tiende a ser abandonado por 

el alto grado de morbilidad, principalmente en los pacientes 

con coledococistoduodenostom1a en la que un estoma pequeño (me

nor de 3 cms.) puede estenosarse y producir obstrucción y cola~ 

gitis. si el estoma es grande (mayor de 5 cms) produce·: paso -

libremente a través de la anastomosis del contenido duodenal al 

quiste, ves!cula y conductos hepáticos, causando ataques repe-
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tidos de colangitis (18,19,22). Los pacientes sometidos a col~ 

codocistoyeyunostomosis presenta menos complicaciones. 

Otra de las condiciones por la cual tiende a ser abandona

do el drenaje interno es por el peligro potencial de desarro--

llar carcinoma alrededor de la pared del quiste, reportado has

ta en un 50% (15,19,20,21). 

La excisi6n total del quiste mSs derivaci6n biliodigestiva 

(principalmente la hepatoyeyunoanastomosis en Y de Roux) es el 

tratamiento de certeza, con menor morbilidad y mortalidad. (14, 

15,18,19,23). Se ha reportado dificultades para le excisi6n 

del quiste en algunos casos, por la fibrosis a su alrededor, el 

gran tamaño del quiste o la configuraci6n del mismo y en estos 

casos se recomienda la excisi6n parcial del quiste y coledoco-

cistoyeyunostomia, sin perjuicio alguno para el paciente (22). 

Se debe practicar la colecistectom1a incidental por la frecuen

cia postoperatoria importante de colecistitis y litiasis, pues 

al desaparecer la funci6n del esfinter de Oddi la ves1cula ya -

no se llena y a lo largo no funciona. 

En los quistes de coledoco ti-po II se recomienda la exci-

si6n y rcconstrucci6n del colédoco, pero cuando se encuentra -

dentro de la porci6n pancreStica del conducto biliar, entonces 

se efectuará drenaje interno al duodeno. En el tipo III se re

comienda, la excisi6n más la esfinteroplastta y en el Tipo IV -

el tratamiento sobre los quistes extrahepáticos: excisi6n más -

derivaci6n biliodigestiva (lo que produce mejor drenaje de las 

dilataciones intrahepáticas) (19). 
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ENFERMEDAD DE CAROLI. 

La enfermedad de Caroli es una enfermedad congénita con -

carácter autos6mico recesivo en la cual hay dilataci6n qu1stica 

o sacular de los conductos intrahepáticos. Existiendo 2 tipos: 

un tipo simple en donde existe solamente colangitis recurrente 

y un segundo tipo donde hay Eibrosis periportal además de las -

dilataciones intrahepáticas en donde hay hipertensi6n portal y 

varices esofágicas. Estas dos entidades pueden asociarse a - -

quiste de colédoco o con anormalidades renales. (3,24). 

Los pacientes con enf. de caroli suelen presentarse con -

fiebre y escalosfr1os recurrentes. El dolor abuominal y la ic

tericia son quejas raras que solo suelen presentarse en crisis 

de colangitis son intensas y prolongadas. Solo hay hepatomega

lia en pacientes que sufren fibrosis hepática asociada. Las -

pruebas de funcionamiento hepático suelen ser normales, excepto 

durante las crisis de colangitis, cuando están elevadas la fos

fatasa alcalina y la bilirrubina (3). La ultrasonograf1a y la 

tomograf1a generalmente demostraron dilataci6n biliar intrahep! 

tica y en ocasiones descubrirán cálculos en los quistes intrah~ 

páticos. El diagn6stico puede establecerse con una colangiogra

f1a endosc6pica retr6grada o transhepática (24). El diagn6sti

co diferencial incluye colangitis esclerosante. colangitis pi6-

gena recurrente y el quiste de colédoco. 

Los pacientes con enfermedad de Caroli y episodios recu--

rrentes de colangitis se tratan preferentemente con cirug1a • -

La configuraci6n anat6mica de los conductos biliares establece-
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rá el mejor m~todo operatorio. La enfermedad aislada limitada 

a un s6lo l6bulo suele poderse tratar mejor con lobectom1a hep! 

tica. Si el h1gado afectado está contra1do y fibr6tico se pre-

fiera la resecci6n, que suele ser eficaz. Desafortunadamente, 

la mayor1a de los pacientes sufren participaci6n difusa de los 

dos árboles biliares izquierdo y derecho. La base del trata--

miento quirdrgico en estos casos es triple: 11 suprimir todos -

los restos biliares, 2) desviaci6n de la bilis y 3) colocaci6n 

de fijaciones o tiendas para lavados y futuro acceso percutáneo 

al árbol biliar. El m~todo quirGrgico empleado en estos casos 

es el drenaje externo con tubo en T más drenaje interno para 

los lavados peri6dicos por presencia de cálculos y lodo biliar 

y un drenaje interno (preferentemente una hepaticoyeyunostom1a 

en Y de Roux). Suelen emplearse antibi6ticos por v1a oral du-

rante largo tiempo. Además su empleo cr6nico puede originar la 

aparici6n de bacterias resistentes, y algunos autores sugieren 

que los antibi6ticos es mejor reservalos para tratamientos bre

ves en episodios febriles (3,24,27). 

La mayor1a de los pacientes pueden tratarse con estas t~c

nicas conservadoras sin necesidad-de la resecci6n hepática. Si 

predomina el proceso patol6gico en un .-16bulo a pesar de las me

didas antes señaladas hay que efectuar lobectom1a. Los trans-

plantes de h1gado deben reser·varse para los pacientes con cirr2 

sis grave o colangitis recurrente que no.·reaecionan a interven

ciones conservadoras (3). 

Se ha reportado del desarrollo de carcinoma (colangiocarci-
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n:xna) en pacientes con enfermedad de caroli debido a la irrita-

ci6n cr6nica del sistema biliar. La vigilancia cuidadosa de 

las nuevas estructuras biliares mediante citología y biopsia eg 

dosc6pica puede descubrir c4nceres en fase temprana, pero la 

proporci6n de curaciones de colangiocarcinoma intrahep4ticos 

hasta aqui es muy baja. (3,24). 

FIBROSIS HEPATICA 

Descrita originalmente por Kerr en 1961, ocurre predominag 

temente en niños y adolescentes y parece heredarse en formas a~ 

tos6micas recesivas(l). 

Se reportan 4 tipos de fibrosis hep4tica congénita: 1) fi

brosis periportal, b) forma colangitica, c) forma mixta y d) 

forma latente. En la fibrosis periportal existe datos de hipe! 

tensi6n y en la colangitica hay dilataci6n de conductos intrah~ 

p4ticos lo que produce colangitis (27). 

El hígado esta voluminoso y duro, histopatol6gicamente las 

4reas portales est4n hipertr6fícas y est4n rodeadas por bandas 

de tejido fibroso (3): 

En general la afecci6n hep4tica no condiciona insuf icien-

cia hep4tica clínica y de la misma forma, las manifestacjones -

bioquímicas son escasas, cuando se presentan consisten en elev~ 

ci6n de la fosfatasa alkalina (1). 

El problema clínico m4s frecuente es la relaci6n con la hl 

pertensi6n portal, acompañada de hepatomegalia y hemorragia por 



19 

varices esofágicas. La fibrosis hepática cong1inita también pu~ 

de asociarse con el desarrollo renal, incluyendo riñ6n medular 

esponjoso y enf. poliqu!stica de tipo adulto (3). El diagn6sti 

co se establece de preferencia con biopsia hepática en un pa--

ciente joven que presenta hemorragia por varices y funci6n hep! 

tica normal. En cuanto al tratamiento de los pacientes con va

rices esofágicas sangrantes por hi~ertensi6n portal los procedi 

mientas derivativos (D. esplenorrenal distal o no derivativos -

(Sugiura) son los tratamientosadecuados y la aparici6n de ence

falopat!a portosist1imica en el caso de los procesos derivativos 

es poco coman, seguramente debido a que la funci6n hepática se 

encuentra conservada. (1, 26) • 

Cuando se trata de la forma colangitica resulta más dif!-

cil de tratar. Los antibi6ti'Cos representan la base del trata

miento y en cuanto al tratamiento quirargico pueden establecer

se algunos de los mencionados en la enf. de Caroli. 
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MATERIAL Y METODOS 

Se analizan 8 casos de Enf. poliqulstica hepatobiliar que 

requirieron tratamiento quirGrgico estudiados.en el hospital de 

Especialidades de Puebla (CMR) en un periodo de 3 años compren

dido de Enero de 1987 a Diciembre de 1989. 

De los 8 casos 3 correspondieron a Enf. poliqulstica, 3 a 

quistes simples y 2 casos a quistes de colédoco, 5 casos se pr~ 

sentaron en el sexo femenino y 3 en el sexo masculino con rela

ci6n de 2.7:1. En la Enf. poliqulstica la relaci6n fue de 2;1, 

en los quistes simples fue de 3:0 y en los quistes de col~doco 

fue de 1:1. 

La edad promedio de presentaci6n de la enfermedad fibropo

liqu1stica en los 8 casos fue de 39.7 años (con un rango de 10-

69 años). En la enfermedad poliquistica el promedio de edad -

fue de 44 años, en los quistes simples el promedio de edad fue 

de 54.6 años y para los quistes de colédoco fue de 11 años. 

se analizaron los siguientes parámetros: Antecedentes her~ 

dofamiliares, sobreposici6n de padecimientos entre sl, cuadro -

cllnico, pruebas de funcionamiento hepático, estudios de gabin~ 

te, Dx. préoperatorio y postoperatorio, tratamiento quirdrgico 

empleado, hallazgos transoperatorios, complicaciones postopera

torias, mortalidad, recurrencia de sintomas, reoperaci6n y re-

porte histopatol6gico. 

A continuaci6n describimos resumen clinico de los ocho ca

sos con enfermedad fibropoliquistica hepatobiliar. 
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CASO 1 

s.H.M.A. Femenino de 34 años de edad enviado a la unidad -

de medicina familiar No. 6 al servicio de gastroenterología con 

diagn6stico de hepatornegalia por quistes hepáticos. Con antec~ 

dentes heredofarni1iares de madre y tres hijos con quistes hepá

ticos. Antecedentes de hab~rsele efectuado resecci6n hepática 

más fenestraci6n por enf. poliqu!stica difusa ( hígado, riñ6n -

ovario) en 1985. Su padecimiento actual lo inicia en el mes de 

abril con dolor en hipogastrio e hipocondrio derecho, aumento -

de volumen abdominal a nivel de hipocondrio derecho, una semana 

antes de su ingreso estado nauseoso, v6rnito de contenido alirne~ 

tario y fiebre. A su ingreso present6 palidez de tegumentos 

con aumento de volumen abdominal hepatornegalia hasta la fosa 

iliaca derecha. La Biornetrta Hernática y la química sanguínea -

fueron normales. Las pruebas de funcionamiento hepático BD - -

0.25 rng. BI 0.30 rng; FA 89 ul, PT 7.9 gr, TP prolongado, EGO su 

gestivo de'infecci6n de vías urinarias. La TAC rnostr6 quistes 

hepáticos múltiples de predominio en el 16bulo derecho, así co

rno quistes renales conf irrnando el diagn6stico de poliquistosis 

hepática, se efectu6 cirugía el día 25-09-89 con diagn6stico 

preoperatorio antes referido. Los hallazgos transoperatorios -

de gran deformidad de hígado a expensas del 16bulo derecho con 

presencia; de incontables cavidades quísticas con contenido l~ 

quido citrino de tamaño variable (0.5 a 10 cm. de diarnetro), en 

el 16bulo izquierdo línea de resecci6n anterior sin crecimiento 

pero con presencia de quistes en su superficie. Se efectu6 re

sección hepática en el 40% de la superficie del 16bulo derecho 
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y fenetraci6n de cavidades qu1sticas en el resto del parénquima 

hepático, se colocan drenajes r!gidos en espacios subhepático y 

subfrénico. Sangrado aproximado de 2000 ml. Se transfundieron 

4 unidades de plasma y tres de.paquete globular. El diagnósti

co post operatorio es de enf. poliqu!stica difusa. Permaneció 

por 24 hrs. en el servicio de terapia intensiva donde es corre

gida su acidosis metabólica. Al tercer dta de postoperatorio -

presenta datos de insuficiencia cardiaca, as1 como fuga biliar 

y distensión abdominal iniciandosele tratamiento con inatr6pi-

cos y oxigenoterapia. Continua con mala evolución se inicia 

apoya nutricional por ayuna prolongado (4,10,89). Se solicitan 

nuevos labotorios que reportaron Bh con Hb 11.4, Leucos 12,500, 

segmentados 75% bandas 9%, QS can Urea de 116 y Creatinina 2.2, 

Electrolitos séricas con Na 134, Cl 87,k 3.8, Co2 36, Bilirrubi 

nas de 1.9 y fasfatasa alkalina elevada, EGo con presencia de -

bilirrubinas, hemoglobinas y eritracituria. El d!a 5.10.89 CD!! 

tinua con distensión abdominal, fuga biliar abundante, con pre

sencia de tinte icterico, fascie tóxica, ausencia de peristal-

sis. Se efectuo reoperación con el Dx. de PO de resección hep! 

tica por h!gado poliqufstico, peritonitis biliar, sepsis, cho-

que séptico, los hallazgos fueron h!gado poliqu!stico cavitada 

que abarca las 2/3 partes de la cavidad abdominal, con múlti--

ples adherencias no lograndose palpar estomago, bazo ni I. del

gado, efectuandosele lavada quirúrgico y drenaje de cavidad. 

Continuando can fuga biliar, tinte icterica as! como distensión 

abdominal. Presenta hipertosemía. El 13.10.89 continua con i~ 

tolerancia a la via oral, deterioro en su estado general, confE 
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sión, delirio sin respuesta adecuada a in~errogatorio, presenta 

paro respiratorio irreversible el dia 14 10.89. Diagnóstico de 

egreso fue encefalopatia hepática Sec. a insuficiencia hepática 

por poliquistosis hepática. 

REPORTE HISTOPATOLOGICO: Macroscopico: Se recibió segmento 

del lob. derecho hepático con un peso de 585 gramos de 16xllx7. 

La superficie con quistes cuyas dimensiones oscilan entre 0.3 y 

6.5 cms. de diametro, al corte salidas de ltquido amarillento, 

entre ellos se identifica parenquima hepático caf~ amarillento. 

Microscópico: Los cortes histológicos correspondientes al 

tejido hepático muestran maltiples cavidades quístkas de dife

rentes formas y dimensiones revestidas por epitelio cubico, al

gunas de ellas muestra ep±telio aplanado con reacción fibrosa -

en su pared. El par~nquima hepático con zonas de hemorragia 

con dilatación de sinusoides y de conductillos biliares. 

I.D. ENF. POLIQUISTICA HEPATICA. 

CASO Il 

c.N.R. Masculino de 56 años de edad enviado por el diagn6~ 

tico de cistoadenoma hepático, de su unidad U.M.F. 24. Sin -

antecedebtes de importancia inicia su padecimiento en el mes de 

Mayo de 1988 con dolor en hipocondrio derecho y epigastrio, co

luria, acolia e ictericia además de astenia, adinamia e hipore

xia. El cuadro cltnico duró aproximadamente un m~s, cediendo -

expotaneamente. Posteri~rmente presenta dolor tipo punzante en 



24 

hipooorrlrio derecho el cual se exacerba con el ejercicio y se aso 

cia .con coluria, a la exploraci6n fisica con hepatomegalia a 

expensas del 16bulo izquierdo, a tres centimetros del reborde -

costal con borde romo y superficie lisa. u BH y QS se reportan 

normales. Prueba de funcionamiento hepático con BD de 0.8 mg, 

BI 0.60 mg; TGO 60, FA 11.4; PT 8.3 gr. TP 12.4 seg. 78%, su g~ 

magrama hepatoesplénico con h!gado aumentado de tamaño, deform~ 

do por la presencia de dos grandes defectos de ooncentracli6n del 

radio coloide que abarca el tercio medio anterior y superior de 

16bulo derecho rodeadas de parénquima funcionante. ID. de lesi~ 

nes de etiologia a determinar. La ultrasonografia de higado 

con lesiones ecoicas mGltiples en ambos 16bulos, sugestivas de 

poliquistosis hepática. Colecistografia oral, con vesicula 

elongada con datos de compresi6n extrinseca. La UE con presen-

cia de lesiones nodulares sugestivas de quistes renales. Se e~ 

tablece el diagn6sitco de poliquistosis hepático y probablemen

te renal. Se solicita TAC. la cual no se efectua. La arterio-

grafia selectiva de tronco celiaco demostr6 la presencia de tu

moraci6n avascular que al parecer no depende de higado con vas

cular idad hepática y esplénica normal. El dia 10-X-88 con el -

diagn6stic9 preoperatorio de enfermedad poliquistica hepática. 

Los hallazgos fueron mGltiples quistes en todo el parenquima h~ 

pática. El quiste mayor abarcando los segmentos IV.V.VIII has

ta la parte más superior del higado con 1800 ml. de liquido -~~ 

achocolatado, además otros quistes en los segmentos II, III, -

VII, con liquido citrino, la cGpula del quiste mayor comprime -
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el hilio Hepático enviándose a transoperatorio fragmento de caE 

sula reportándose quiste con epitelio cuboidal en uno de los -

fragmentos, con IDde Quiste Hepático Congénito. Se efectu6 dr~ 

naje interno, (cistoyeyunoanastomosis en Y de Roux) en el quis

te mayor y fenestraci6n amplia en los quistes restantes. su 

evoluci6n post operatoria fus satisfactoria, dándose de alta a 

los 9 aras. Present6 picos febriles 15 aras después de su alta 

Se solicitan Reacciones Febriles con THico "O" y "H" Positivos 

1:80 manejada con ampicilina. Posteriormente su evoluci6n ha -

sido satisfactoria. Con seguimiento por 14 meses con control -

US. TAC. (noviembre de 89) con reducci6n del quiste mayor en el 

90% de su tamaño. 

REPORTE HISTOPATOLOGICO: Macrosc6pico: Sin reporte. 

Microsc6pico: Los cortes histol6gicos recibidos muestran -

cavidades qu!sticas de diferentes formas y dimensiones revesti

das por epitelio cObico simple, por debajo de este tejido fibr2 

conectivo con zonas de hemorragia¡ existe tejido hepático adya

cente a las formaciones qu!sticas que muestra foco de fibrosis 

e infiltrado inflamatorio a'e tipo linfocitario. 

ID. ENFERMEDAD POLIQUISTICA HEPATICA 

CASO III 

J.G.B.- Masculino de 42 años de edad enviado del HRG # 36 

de Puebla con el DX. de Ca. hepático. Sin antecedentes de im-

portancia. Inicia su padecimiento 2 meses antes de su ingreso 

con dolor en HD, fiebre de moderada intensidad sin predominio -
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de horario, astenias y adinamia. P~rdida de peso de aproximad~ 

mente 3 kgs. manejada en el HRG # 36 con el DX de Absceso Hepá

tico Amibiano con metronidazol y dehidrohemetina sin respuesta. 

Se efectu6 US donde se reporta tumoraci6n hepática s6lida. In-

gresa el 14-04-89 al Servicio de Oncolog!a. Encontrándolo con 

palidez de tegumentos, con m!nimo tinte escleral, abdomen blan

do, depresible, con hepatomegalia de 4x4x5 por debajo del reboE 

de costal de consistencia lisa, dolorosa a la palpaci6n. La BH 

y QS se reportan normales. Las pruebas de Funcionamiento Hepá

tico BD de 0.10 mg. Bl O.SO mg. TGP 5, PT de 6.4 grs., con albQ 

mina de 3.5. grs. T.P, de II.S seg. 87%. Rayos X de Torax ele

vaci6n del hemidiafragma derecho. US de abdomen con masa homo

g~nea de 11.S por 14 cms. en 16bulo derecho. Gamagrama Hepáti

co con H!gado aumentado de tamaño, deformado por una gran le--~ 

si6n ocupante de espacio que abarca la totalidad del 16bulo de

recho y otros defectos en .tercio inf. anterior del 16bulo izq. 

con ID. de H!gado Metastásico. La TAC de Abdomen con imágenes 

maltiples radio lGcidas en interior del par~nquima hepático en 

relaci6n a quistes hepáticos (lesiones de consistencia liquida) 

descartándose h!gado metastásico. Valorada por el Servicio de 

Gastrocirug!a se establece el diagn6stico de Enf. Poliquistica 

Hepática. El d!a 27-04-89 es intervenida con el diagn6stico -

preoperatorio antes referido. Los hallazgos fueron proceso ad

herencial de epipl6n mayor a peritoneo parietal con salida de -

material purulento, no f~tido proveniente de dos quistes en 16-

bulo izq. sobre segmento II y III. Se encuentra quiste gigante 
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en 16bulo derecho el cual se punciona con salida de material -

purulento en aproximadamente 1500 ml. sobre segmento VI y VII. 

Además maltiples quistes de pequeño tamaño. Se efectua fenes-

traci6n 1amplia, con drenaje externo y lavado de cavidades. En

viándose fragmentos de cápsula a patolog1a. Se maneja postope

ratoriamente con cloranfenicol y amikacina. Permanecien.do 20 -

dfas hospitalizados. Es externado el d1a 4.05.89 con seguimie~ 

to durante 8 meses sin recurrencia de s1ntomas. Con control US 

normal. 

REPORTE HISTOPATOLOGICO. Descripci6n macrosc6pica : Se re

cibieron varios fragmentos de tejido blando de aspecto membran~ 

so cuyas dimensiones oscilan entre 1 y 6 cms. de diametro mayoL 

Su coloraci6n es caf~ rojiza. DESCRIPCION MICROSCOPICA. Los 

cortes histol6gicos de los fragmentos recibidos muestran tejido 

fibroconectivo denso, con infiltrado inflamatorio de tipo linf~ 

plasmocitario, acumules de histiocitos espumosos y zonas de he

morragia. En algunas áreas necrosis fibrinoide. 

ID. PARED DE ABSCESO HEPATICO 

Comentario Histopatol6gico: Ante la ausencia de epitelio -

de revestimiento y tejido hepático con microquistes no se pue-

de apoyar el Dx. de Enf. Poliqu1stica hepática. 

CASO IV, 

M.C.G. Femenino de 52 años enviada de su UMF # 1 de Oax. -

con el Dx.de masa ocupativa en 16bulo hepático probablemente de 

tipo qutstico. Con antecedentes heredofamiliares de tto con 
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quiste hepático no operado. Y antecedentes personales de reflu 

jo gastroesofágico y gastritis atr6fica cr6nica modernada. Ini

cia su padecimiento cuatro meses antes de su ingreso con dolor 

de poca intensidad en HD y sensaci6n de cuerpo extraño a dicho 

nivel además datos de RGE de seis años de evoluci6n. S!ntoma de 

hipotiroidismo (ca!da de pelo, sueño fácil, resequedad de la 

piel, edema de párpados y pies). A la exploraci6n f1sica con -

adenopat1a inguinal y axilar. Resto de la exploraci6n negativa. 

Biometr1a Hemática y Qu!mica Sangu1nea normal, Pbs. de funcion~ 

miento hepático: TGO 62, TGP 48, FA 28(15-60), PT 7.9 gramos, -

Alb. 3.5 grs. Glob. 4.4 TP 12.7 seg. 80%. Gamagrama Hepático, -

Defecto intraparénquimatoso a nivel de tercio medio de regi6n -

interlobar que no se vaculariza ID de prob. quiste solitario de 

h1gado. US de hígado con imagen ecolucida redondeada de aprox. 

6x7 cms. en el lob. izq. TAC de abdomen con imagen radiolucida 

en lob. izq. de 6x7 cms. estableciendose el diagn6stico de - -

Quiste hepático simple. Pbas tiroides disminuidas iniciandose 

tratamiento para hipotiroidismo. 

Manteniendo en observaci6n por un año persiste sintomatol6 

g!a se programa para cirug1a el 16.05.88 con el Dx.preoperato-

rio de quiste hepático solitario. Los hallazgos transoperato-

rios fue quiste de aprox. 6 cms. de diametro sobre cara infe--

rior de 16bulo izq. muy cerca del borde posterior con capsula -

bien delimitada conteniendo líquido claro aproximadamente 30cc, 

h1gado aumentado de consistencia, de superficie finamente irre

gular con pequeños quistes de menos de 1 cms. Vesícula sin li--
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tos. Se efectaa enucleación del quiste previa cistograf!a sin 

evidencia de comunicación y drenaje externo. Con Dx. postoper~ 

torio de quiste hepático simple. A las 72 horas de P.O. presen

ta fuga biliar y dolor a nivel de FID con presencia de plastrón 

de 15xl0 y maniobras apendiculares se programa para cirugía con 

Dx. preoperatorio de absceso residual vs. bilioperitoneo. Los 

hallazgos son de apendice con proceso inflamatorio en su por--

ción distal as! como absceso apendicular, con pus en hueco pél

vico aprox,, 300 ce efectuándose apendicectom!a, posteriormen

te su evolución fue satisfactoria. Con estancia hospitalaria -

por 16 d!as. Se externa el d!a 30.05.89. Con seguimiento du~

rante 3 meses sin recurrencia de síntomas. No reportandose co~ 

trol ultrasonográf ico o tomográfico. 

REPORTE HISTOPATOLOGICO: Descripción macroscópica. Se reci 

ben dos fragmentos de tejido blando que var!an de 3 a 5 cms. -

en sus mayores dimensiones. Muestran superficie lisa de color 

gris rosado. Descripción Microscópica: Los cortes histológicos 

correspondientes a la pared muestran revestimiento por epitelio 

cGbico simple. En algunas Sreas aplanado y por debajo del epi

telio tejido fibroconectivo con presencia de vasos dilatados 

congestivos. En algunas áreas se encuentran nidos de hepatoci

tos sin a1teraciones. 

ID. CISTOADENOMA HEPATICO 

CASO V 

H.F.M.F. Femenino de 69 años de edad sin antecedentes de -

importancia. Inicia su padecimiento 15 meses antes de su ingr~ 
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so con dolor en HD sin causa aparente y sensaci6n de masa ocup~ 

tiva. El dolor con irradiaci6n a hernitorax derecho. Mejora 

cuadro doloroso con medicamentos. Exacerbandose ·en los altimos 

meses. Además pérdida de peso, astenia. adinamia e hiporexia. 

A la exploraci6n f!sica abdomen aumentado de volumen, con pre-

sencia de hepatomegalia de consistencia nodular dura. La BH y 

la QS normales. Las pruebas de Funcionamiento hep~tico con 80. 

0.025 rngrn, BI de 0.6 mg, la FA de 185, TGO 43, TGP 5, TP de 

10.9 seg. 92%. La US de H1gado con lesi6n ocupativa hipoecoica 

con algunas áreas de dentritus sobre el 16bulo derecho. La TAC 

de Abdomen con gran masa ocupativa que abarca todo tl 16bulo d~ 

recho con tendencia a ser liquida se establece el diagn6stico -

de Quiste Hepático Solitario Gigante prograrn~ndose para cirug1a 

el d!a ll-X-89. Con diagn6stico Preoperatorio antes referido, 

Los hallazgos transoperatorios con presencia de quiste gigante 

sobre 16bulo derecho, con contenido de lodo biliar (APXMTE 5 li 

tros) y tumoraci6n de 5 cms. de consistencia dura en el segmen

to III. Por las caracter1sticas de l!quido obtenido del quiste 

se decide efectuar Cistoyeyunoanastornosis en Y de Roux transme

soc6licamente, previa torna de:biopsia de la pared del quiste, -

Posteriorm~nte se efectGarei.ecci6n de turnoraci6n a nivel del 

segmento III. Se maneja con ayuda, arnpi-genta iniciandose v!a 

oral al sexto d1a con estancia hospitalaria por 25 d!as es ex-

ternado. Reingresa 7 d!as después de su alta por fiebre coti-

diana Y dolor abdominal con diagn6stico de probable absceso re

sidual. Se efectúa BH. con hemoglobina de 9.8 Q.S. normal. T~ 
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le de torax con cisuritis derecha y elevaci6n del hemidiafragma 

derecho compatible con absceso subfrénico. Se inicia tratamien 

to >~on ampicilina. Se solicita US de abdomen reportándose qui~ 

te hepático de 9.6 x 4.5 cms. con detritus, con ID de quiste h~ 

pático ·infectado. Persisti6 fiebre, dolor abdominal agregándo

se cuadro diarreico. Se solicitan nuevamente laboratorios que 

reportaron BH con Hb 14.8 hto. 47 con leucopenia. Reacciones -

febriles positivas con t!fico. "O" 1:160 se inicia tratamiento 

para fiebre tifoidea a base cloranfenicol=trimetropin remitien

do sintomatología. Se toma nueva TAC en.donde se observa dismi 

nuci6n de la cavidad qu!stica. Con evoluci6n satisfactoria es 

externado. Con seguimiento durante dos meses encontrándose 

asintomático. REPORTE HSITOPATOLOGICO: Descripci6n Macroso6pi

ca. Se reciben fragmentos de tejido que mide 1.3 x 0.8 cms. de 

superficie lisa y el corte es de aspecto fibroso. 

Descripci6n Microsc6pica: Los cortes histol6gicos corres-

pendientes al fragmento remitido como quiste muestran en su pa

red tejido fibroconectivo denso el cual da asiento a conductos 

de diferentes formas y tamaños, algunos con dilataci6n quística 

revestidos poi'. un epitelio monoestratificado de tipo ctlbico, 

además nidos de hepatocitos y vasos dilatados y congestivos. No 

se identifica revestimiento de la pared qu!stica. 

ID: QUISTE HEPATICO SIMPLE. 

HAMARTOMA DE CONDUCTOS BILIARES. 
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CASO VI 

z.M.M.- Femenino de 42 años de edad que ingresa por el se~ 

vicio de Admisi6n continua con el Dx. de Stndrome abdominal do• 

loroso. Con antecedentes personales de habersele efectuado ci

rugta en 1975 por quiste hepático y quiste de colédoco realiz4~ 

dosele resecci6n de ambos quistes, colecistectomta, apendicect2 

mta y revisi6n de Vtas biliares. Además presenta quistes de 

ovario derecho. Inicia su padecimiento 24 horas antes de su i~ 

greso (12.10.88) con dolor en hipocondrio derecho de moderada -

intensidad, acompañado de v6mito remitiendo a manejo médico. P~ 

ro dos horas antes da su ingreso presenta nuevamente cuadro do• 

loroso y v6mito. A la exploraci6n ftsica, presenta fascie dolo

rosa, con tinte subictérico, abdomen blando depresible doloroso 

a la palpaci6n sobre hipocondrio derecho y epigastrio, con pre

sencia de masa de bordes bien definidos. Su diometrta hem4tica 

y qutmica sangu!nea se reporta normal. Las pruebas de funcion~ 

miento hepático reportan ED de 1.5 y BI de 0.7 mgm+i FA 1.5 T.B 

lo.a seg. 100%., EGO con presencia de bilirrubina, hemoglobina y 

eritrocitos. El centellograma hepático rnostr6 lesi6n qutstica 

de 16bulo izq. El US de htgado con imagen hipoecoica en 16bulo 

izq. suges~iva de quiste hepático. (Probable recidiva). La ar

teriografta selectiva de tronco celiaco demostr6 cavidad en 16-

bulo izq. vascularizada que desplaza la arteria hepática y com

prime la curvatura menor del est6mago. Se efectGa drenaje ex-

terno bajo control f luorosc6pico obteniendose ltquido amarille~ 

to no fétido. Enviándose a citoqutmico reportando liquido de -
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aspecto hemorrágico con c~lulas 4 porcampo, glucosa de 87.5 mgm, 

prote1nas de 1150 mgm/dl y bilirrubinas+.+. Drenando apxmte 150 

ml. por turno, se solicitan nuevas bilirrubinas reportándose 

BDl.40 y Bi de 1.60, además FA de 3.8. Se practica colangio ,-, 

percutánea demostrándose la presencia de mrtltiples litas en co

lédoco con dilataci6n del hepatocol~doco y estenosis distal. 

Sin evidencia de la comunícaci6n del quiste con la via biliar, 

con paso de contraste a duodeno normal. Posteriormente se efeE 

tu6 escleroterapia con alcohol etílico dentro del quiste. Es e~ 

ternada el dia 3-X-88 con los diagn6sticos de quiste hepático -

más coledocolitiasis. Sin respuesta al manejo con esclerot~ 

rapia, '.TAC y US •in cambios en el tamaño del quiste. Se efec

tu6 cirugia el d!a l9-XII~88 con diagn6stico preoperatorio de -

quiste hepático más coledocolitiasis. Los hallazgos fueron 

quiste de 16bulo izq. Segmento III de 12 cms. de diámetro, ab~ 

oedado con material.de sutura en su interior (seda). Además di

lataci6n de col6doco con litas en su interior de apxmte de 1 a 

2 cms. de diámetro y en uno de ellos con material de sutura en 

su interior (seda). Se efectu6 resecci6n hepático del segmento 

III, revisi6n de v!as biliares con colocaci6n de sonda en 'iT" y 

drenaje de .cavidad. Se efectrta colangio por sonda en ~T" sin p~ 

so a duodeno, por probable maniobra sobre Oddi. El cultivo del 

material del quiste reporta enterobacter manejado con ampicili

na Y gentamicina en el post operatorio. Es externado con evol~ 

ci6n satisfactoria. La colangio por sonda en T muestra litia-

sis residual. El reporte histopatol6gico es de quiste hepático 
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infectado más hepatocarcinoma sólido y tubular, con seguimiento 

past operatorio de 16 meses con aparente buena evolución, sien

do necesario extraer cálculo residual con canastilla de Dormia. 

RetirSndosa sonda en T, 6 meses después del postoperatorio. El 

reporte de alfa proteína del mes de marzo es de O y el gamagra

ma hepStico es reportado como normal. 

REPORTE HISTOPATOLOGICO: Descripción Macroscópica no se r~ 

p:>rta Descripción Microscópica: Los cortes histológicos co---

rrespondientes a la pieza reQibida muestran pared qu!stica con~ 

titu!da por tejido fibroconectivo denso, ausencia de epitelio -

de revestimiento, con focos de infiltrado inflamatorio de tipo 

linfocitario y polimorfonuclear y por debajo da la pared fibro

sa se identifica neoplasia de estirpe epitelial formando ttlbu-

los alternando con zonas sólidas; las células que lo constituyen 

con citoplasma eosinófilo abundante, nacleos pleom6rficos, hi~

percromáticos con figuras de mitosis y ocasional formación de -

pigmento biliar. Se identifica tejido hepático conservado con 

dilataciones quisticas revestidas por epitelio ctlbico simple. 

ID. l. Quistes hepáticos uno de ellos infectado con escler2 

sis de la pared. 2.- Hepatocarcinoma sólido y tubular. 

CASO VII 

J.R.I.- Femenino de 10 años enviada con el Dx de síndrome 

doloroso abdominal de su UMF # 11. Sin antecedentes de impor-

tancia. Inicia su padecimiento desde los 2 años de edad con d_2 
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lor en hipocondrio derecho con periocidad, sin ritmo con vómito 

de contenido alimentario y evacuaciones diarreicas 45 dtas an-

tes de acudir al servicio de gastroenterologta. A la explora-

ción física sin datos de importancia. Se establece ex. de do-

lor abdominal en estudio. Se reporta biometrta hematica y qut

mica sanguínea normal. Pbas. de funcionamiento hepatico con BD 

0.18 mgrs. Bi 0.22 mg FA 6.2, US de htgado y vtas biliares con 

htgado ecosonografico normal, imagen hipoecoica la que no re--

fuerza el sonido en relación con colédoco y cabeza de páncreas, 

ID de Prob. quiste de colédoco. SEGD con compresión extrinseca 

sobre el borde externo de la 2da. porción de duodeno. Colecis

tografía IV con ves!cula normal, con presencia de quiste de co

lédoco. Valorada por cirugía se establece Dx. de quiste de co~ 

lédoco se programa para cirugía. Los hallazgos transoperato--

rios son quiste de colédoco tipo I de 6 cms. de diametro con li 

tos an su interior (0.5 a 1 cms) que inicia en el hepatico co-

mfin y termina en la porción suprapancreatica de colédoco. Se -

efectaa colecistectom1a mas colangio transoperatorio sin visua

lización de los conductos intrahepáticos y con drenaje ·a duod~ 

no. Posteriormente se efectfia disección y resección de total -

del quiste¡ con ligadura del extremo distal de colédoco y deri

vación biliodigestiva (Hepaticoyeyunostomta en Y de Roux trans

mesocolica. Manejada con soluciones y analgesicos durante 1 

P.O. Presenta fuga biliar después de las primeras 24 horas que 

se resolvió espontaneamente (a los 11 dtas). Con seguimiento -

durante 23 meses sin evidencia de colangitis, 
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REPORTE HISTOPATOLOGICO: Descripci6n Macrosc6pica. Sin --

reporte, Descripci6n Microscopica: Los cortes correspondientes 

a la formaci6n qu!stica muestra revestimiento por epitelio cüb! 

co simple en algunas áreas aplanadas por debajo de este foco de 

infiltraci6n plasmocitario, los cuales están dispuestos en un -

estroma fibroconectivo, esto Ultimo forma la pared. La ves1cu

la anicamente mostr6 inflamaci6n cr6nica. 

ID: l) QUISTE DE COLEOOCO. 2) COLECISTITIS CRONICA. 

CASO V!Il 

C.G.V.- Masculino de 12 años. Sin antecedentes de impor-

tancia. Su padecimiento lo inicia a la edad de 7 años con do-

lor tipo pungitivo en hipocondrio derecho sin irradiaci6n apa-

rente y levemente progresivo. Posteriormente se agreg6 consti

paci6n intestinal. Incrementandose cuadro doloroso y p~rdida -

de peso en los Gltirnos 3 meses antes de acudir al servicio de 

gastroenterolog1a. A la exploraci6n física se encuentra con--

ciente, orientado con palidez de tegumentos, abdomen sin hepato 

ni esplenomegalia, colon doloroso a la palpaci6n, Se ingresa -

con el Dx. de dolor abdominal en estudio. Sus laboratorios re

portan biometr1a hemática y qu1mica sanguínea normales. Sus 

Pbas. de funcionamiento hepático con ao 0.25, SI 0,50, TGO 17, 

TGP 22, FA 184. TP con 11.6 seg. 85%. US de h1gado y vfas bili~ 

res presencia de quiste de col~doco (dilataci6n qu!stica). Cola~ 

gio-TAC presenta dilataci6n qu!stíca de tamaño considerable que 

se localiza en la topografía del hílío nep4tico, ¡p de quiste 



37 

de colédoco Tipo I. Valorada por gastrocirugfa, (se programa -

para cirugía el dfa 20.10.89 con Dx. de quiste de colédoco. 

Los hallazgos transoperatorios fueron dilataci6n quística de c~ 

lédoco (tipo I) de aproximadamente 10 cms. de diametro sin li--

tos en su interior que inicia en el hepático común antes de la 

bifurcaci6n y termina en la porci6n suprapancreatica de colédo-

co. Se efectu6 colecistectom!a+colangiograffa transoperatoria 

sin visualizaci6n de conductos biliares ni litas, posteriormen-

te se efectu6 resecci6n total del quiste con ligadura de la PºE 

ci6n distal de colédoco y hepaticoyeyunoanastomosis en Y de 

Roux. Manejado P.O. con ampicilina y analgésicos. Se inicia -

V.O. y se externa al 7mo. día con control P.O. durante 4 meses 

sin recurrencia de síntomas. 

REPORTE HISTOPATOLOGICO: Descripci6n Macrosc6pica. Se recl 

be vesícula biliar y formaci6n sacular. La formaci6n sacular -

mide 7x5 cms. de diametro mayor, superficie lisa brillante y c~ 

fé amarillenta. Al abrirla se encuentra vacfa y su superficie 

interna es lisa y verdosa. Las paredes de aspecto fibroso con 

un espesor de 0.2 cms. 

Descripci6n microsc6pica: Los cortes correspondientes a la 

formaci6n sacular muestra revestimiento por epitelio cúbico si!!! 

ple en algunas áreas aplanadas por debajo de este, focos de in

filtraci6n plasmocitaria, los cuales están dispuestos en un es

troma fibroconectivo, este último forma la pared. La vesícula -

~nicamente mostr6 inflamaci6n cr6nica. 
ID. QUISTE DE COLEDOCO 
COLECISTITIS CRONICA. 



CASO I TAC HIGADO CON MULTIPLES 
CAVIDADES QUISTICAS. 
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CASO l US MULTIPLES QUISTES llEPATICOS 

US REDUCCION QUISTE MAYOR (P,0.) 
DERIVACION CISTOYEYUNAL, 
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CASO 5 
Tl\C. QUISTE HEPATICO 
GIGANTE LOB. DER. 
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CASO 1 PARED FIBROSA CON 
TEJIOO HEPl\TICO CON DOS FORMACIONES QUISTICAS 
REVESTIDAS POR EPITELIO (l!IGlúX> POLIQUISTICO) lOX 

r~ •·. ,: . / 
~·' ' .· .: . 
1 ;·'.,,· 

CASO 5 
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PARED FIBROSA CON CONDUC.I'OS DE DIFERENTES DI
MENSIONES (IW<1AR'lOWI DE CO...'DL'C'lOS) lOX 



CASO 6 
PARED l'ON ESCLEROSIS Y ZONA DE 
HEPA'IOCARCINCMA lOX 

CASO G 
HEPA'IOCARCINOMA TUBULAR Y SOLIDO 40X' 
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CASO 8 
PARED DE QUISTE DE CQLEOO(X) CON REVESTIMIEN'IO 
DE EPITELIO CUBICO SIMPLE lOX' 
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RESULTADOS 

Existi6 solamente 2 casos con antecedentes heredof amili! 

res (casos 1,4), y en dos pacientes sobreposici6n 6 asocia- -

ci6n de padecimientos entre si (Caso 1,6). El síntoma predomi 

nante fue el dolor en los B pacientes, estado nadseoso y v6mit 

to en 4, fiebre en 2 ictericia en 2 (casos 1,6) y hepatomega

lia en 4. 

En relación a las pruebas de funcionamiento hepático ~s-

tas se encontraron discretamente elevadas, predominando elev~ 

vación de FA en 5 pacientes, bilirrubinas en 2 pacientes y -

prolongación del TP en l paciente. Con respecto a los estu-

dios de Gabinete efectuados: La TAC se realiz6 en 6 pacientes 

(1,3,4,5 1 6 1 8) siendo de ayuda diagn6stica en los 6 pacientes. 

El US de h!gado y vías biliares. Se realiz6 en 7 pacientes, -

siendo de ayuda Dx en 6 casos (2,4,5,6,7,8). El gamagrama he

pático se realiz6 en 4 pacientes siendo de ayuda diagnóstica 

en 3 casos (3,4,6). se efectuaron 2 arteriograf!as selectivas 

una de ayuda diagn6stica (caso 6). Y 2 colangiograf!as que -

fueron diagn6sticas (caso 6,7). 

Los diagn6sticos preoperatorios establecidos en los 9 e~ 

sos fueron compatibles con el Dx postoperatorio. 

Con respecto a los hallazgos transoperatorios: en la en

fermedad poliqu!stica hepática se encontr6 un caso (1) con e 

enf. qu1stica difusa y dos casos con enf. qu!stica dominante 

(2,3), uno de los casos present6 quistes infectados (3). En -

relación a los quistes hepáticos simples se encontraron dos -
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casos en el 16bulo hep4tico izquierdo (4,6) y un caso (5) con 

quiste en 16bulo "'~· El caso 6 present6 quiste infectado m4s 

coledocolitiasis y el caso 5 se encontr6 acompañado de le-

si6n tumoral en segmento III. 

El tratamiento quirOrgico establecido en la enf poli- -

qu!stica fue en el caso 1 fenestraci6n + resecci6n hep4tica -

del 40% del l6bulo derecho, el caso II fenestraci6n + cistoy.!"_ 

yunostom!as en Y de Roux y el caso 3 se efectu6 fenestraci6n 

amplia + drenaje externo. El caso 1 tenía el antecedente de -

habérsele efectuado resecci6n de 16bulo izq. Con respecto a -

los quistes simples en dos casos se efectu6 excisi6n del qui~ 

te, uno por enucleaci6n (caso 4) y otro por resecci6n hep4ti

ca del segmento III, este paciente había sido tratado con es

cleroterapia con alcohol previamente y con antecedente de ci

rug!a por quiste hep4tico y de colédoco. Adem4s se efectu6 r!_ 

visi6n de v!as biliares (caso 6). El otro quiste simple fue -

manejado con derivaci6n interna (cistoyeyunostomial + resec-

ci6n de turnoraci6n en 16bulo izq. Los quistes de colédoco se 

manejaron con colecistectom!a + resecci6n total del quiste y 

hepaticoyeyunostom1a en Y Roux (caso 7,8) Ver cuadro l 

Tres pacientes no presentaron complicaciones postoperat2 

ria (Caso 3,6,S) Hubo 3 casos con fuga biliar (l,4,7) dos de 

los cuales remitieron espontaneamente (caso 4,71 y el otro r! 

quiri6 cirug!a (1). Dos casos presentaron fiebre tifoidea - -

(2,5) y un cuadro apendicitis. Se present6 una defunci6n por 



46 

encelopatía hepática (caso 1). Con seguimiento en 7 pacientes 

con un promedio de 9.2 meses (rango de 3 a 19 meses) Sin re2 
geraciOn por recurrencia de síntomas pero dos reoperaciones -

por complicaciones postoperatorias una por apendicitis (caso 

4) y otra por bilioperitoneo (1). Ver cuadro 2 

Con respecto a los reportes histopatolOgicos en la enfeE 

medad poliquística hepática fue confirmada en dos casos (l.~) 

el caso 3 es reportado como absceso hepático, pero tomando en 

consideraci6n las imágenes tomográficas, la presencia de mal-

tiples cavidades de aspecto qu!stico las cuales se fenestra--

ron y considerando que el proceso infeccioso pudo destruir el 

epitelio de revestimiento debemos considerar el caso como en-

fermedad poliquística. 

con respecto a los quistes hepáticos simples uno de - -

ellos se reporto como cistoadenoma hepático (caso 4) y dos c~ 

sos como quistes simples los cuales se encontraron asociados 

a otra patología, el caso 5 se asocio a lesiOn hemartomatosa 

de conductos biliares y el caso 6 a un hepatocarcinoma. 

Los reportes histopatolOgicos de los casos 7 y B confir

man el diagn~otico de quistes de colédoco, 
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CUADRO 1 
CASO DIAGIOSTICO HALLl\ZGOS D!AGNOSTICO 'mAT/\MIEN'IO -

PRIDPERATORIO OPERA'IORIOS POS'IDPERA'IO- QUIRURGICO 
RIO 

1 Poliquistosis Mlll tiples quis Poliquistosis Fenestraci6n + 
SHM Hepática tes en amros :: hep~tica dif,!!_ Resección hepá-

lobulos de 0.5 sa. tica del 40% del 
a 8 an. de di! looolo derecoo. 
tretro. 

2 Il:lliquistosis Míil tiples quis Poliquistosis Fenestraci6n + 
alR Hepática cbni.- tes en todo eT hepática do~ Cistoyeyunosto-

nante. parcnqu:i.ma. El 
mayor sobre -

nante. ml:a en Y de lbux 

segirento rv-v-
VIII. 

3 Poliquistosis 2 quistes en - Poliquistosis Fenestraci6n + 
Gro Hepática. lobulo izq. - hepáticad~ drena je externo 

(seg. 11-III- nante infect!! 
IVI Un quiste da. 
lob. der. (seg_ 
VI-VII infecl:!! 
dos. 

4 Quiste nepat!_ Quiste en loro Quiste. nepat_! ExcisiCln ae< -
r-r:x; co solitario lo izq. de 6 :: co solitario. quiste. 

ans. de diaioo-
tro oon ltqui-
do claro. 

5 Quiste hepáti Quiste gigante Q\.tiste repáti Cistoyeyurosto-
llFM co gigante eñ con oontenido 00 Gigante oo m!a en Y de -

IDb. derecro. biliar (5000 :- litario + tú= ll'.lux. + Resec--
mls) en lob. - rroraci6n en - ci6n de t1.110ra-
der. y t\ll'Ora- lob. i:!lq. ci6n. 
ci6n en seg. T 

III. de 5 ans. 

6 Quiste hepáti Quiste en lob. Q\.tiste repáti Se<,Jrentectal1!a 
Z!f! co •slllple loli izq. seg. III co slllple i.ñ= (III}. + Rev. -

izq. +coledo- abscedado: di ·fectaoo. oole vías biliares. 
colitiasis. lataci6n del - ó:>colitiasis7 Colocaci6n de -

colédooo con - onda en T. 
litoc. de 1 a 
2 crns. 

7 Quiste de o:i- Quiste de oolé Quiste de oo- Colecistectomia 
JR ledooo Tipo I dooo tipo I oo ledoco tipo I + E><cisi6n t:D--< 

aprox. 6 =· tal del quiste 
oon litos en - + Hepatoyeyunos 
su interior. tanta en Y de -

R:mx. 

a Q\.tiste de cole Dilataci6n - ·- Q.liste de oo- Colecistectom!a 
dooo Tipo I - quistica de C9_ ledoco tipo I + Resecci6n del 

ledooo sacular quiste + hepáti 
de aprox. 10 oo yeyurosti:Jmra 
cms .' de dia11e- en Y de R:>ux. 
tro sim litos. 
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CUADRO 2 

CASO COMPLICACIONES IDR!'ALIDl\D RECURRENCIA REDPERll REPORTE 
POS'l'OPERA'l'ORIAS DE SINm!AS CIOOES- HIS'IOPA/. 

SEX;{JIMJlNID 'l'OUXlIOJ 

l Fuga biliar Ehcefalopa- Por bilio Poliquis-
DHE. Ha ---- peritoneO tesis he-
sepsis sepsis. pática. 

Fiebre tifoi- Asintari\ti- ------- fl¡f. ¡;ol_!. 
2 dea -------- oo. qu!stica 

14 ireses - Hepática. 
oon segui-
núento oon-
trol US TAC 

3 -------- ---- Asintoaáti- --- Pared de 
oo. O:mtrol Absceso -
8 meses - - Hepátioo. 
(US). 

Fuga biliar -------- Asint:omati- Apendicec Cistoade-
4 cuadro apendic.!!_ OO. tom1a. - roma heP! 

lar. tioo. 

Salnonelosis ----- Asintomati- ---- Quiste he 

5 
co.Segui- pátioo 
núento 2 me Sinple Haf 
ses oontroI mataria de 
TIC. cond. bi-

liares. 

------ Asint:cm!l.ti- ---- Quistes~ 
6 co. ¡>áticos -

16 ireses - uno infec-
O:mtrol - taro. 11ep<1 
TN:. tocarci.nO'.:". 

ma solido 
V tub. 

Fuga biliar Asintan:lti- ---- Quiste de 

7 
co. oolM:xx>. 
24 treses Cl:>lecisti-

tis cron. 

Asintan:lti.,. ------- Quiste de 
oo. Cbl~. 

8 O:mtrol 4 Cl:>lecisti-
ireses. tis cr6ni-

ca, 
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COMENTARIO 

La enfermedad fibropoliqu!stica hepatobiliar engloba -

a un grupo de padecimientos de rara frecuencia, algunos de -

ellos cursan asintomáticos, requiriendo, cuando se manifies

tan tratamiento quirdrgico definitivo. 

En México, Torres Barrera y cols. (1) comunico 82 casos 

de enfermedad fibropoliqu!stica en un periodo de 30 años: 61 

casos (74%) correspondieron a enfermedad poliqu!stica, 13 

(16%) a quistes de colédoco y B casos (10%) a fibrosis hepá

tica y 5 casos de enfermedad de Caroli, 3 casos asociados a 

fibrosis hepática y 2 a quistes de colédoco, en nuestro est~ 

dio la enfermedad qu!stica hepática se presento con mayor -

frecuencia en 6 casos, existiendo en un paciente sobreposi-

ciOn de padecimientos "quistes hepático y quiste de colédoco. 

La enfermedad poliqu!stica como se menciono tiene un C! 

rácter autosOmico dominante, a pesar de lo cual solamente se 

reconociO en el caso l. La edad promedio de presentaciOn en 

nuestros pacientes fue de 44 años, la que se encuentra en el 

rango de presentaciOn descrito (1,13 1 16). La enfermedad pol! 

qu!stica renal se asocia a la poliquistosis hepática entre -

el SO y el 60% de los casos (1 y 3). Solamente en el caso 1 

hubo asociaciOn a enfermedad poliqu!stica renal sin presen-

tar repercusiOn en la funciOn renal. 

Cuando la poliquistosis hepática es sintomática, el do

lor crOnico es la indicaciOn más coman para cirug!a; exis- -



50 

tiendo otras indicaciones, como la infecci6n, ictericia por 

obstrucci6n biliar, distenci6n abdominal, sintom4tica (13). -

La indicaci6n de cirug!a en 2 de nuestros casos fue el dolor 

abdominal, y en el caso 2 fue el episodio de ictericia y do-

lor, las pruebas de funcionamiento hep4tico tienen poca repeE 

cuci6n en la poliquistosis hep4tica (1,13), nuestro caso 2 s~ 

manete present6 repercusi6n en las pruebas de funcionamiento 

hep4tico. con el advenimiento de estudios de im4gen no invasi,_ 

vos como la US y TAC. Se estableci6 un alto grado de certeza 

diagn6stica. Utiliz4ndose en 2 casos TaC y en 2 us, en el ca

so 3, el US no fue de ayuda diagn~otica. 

~uchos procedimientos han sido usados para el tratamien

to de enf. poliqu!stica incluyendo la aspiraci6n sola, el dEe 

naje externo, la marzupializaci6n, los que se han desechado -

por la alta morbilidad (fuga biliar, infecci6n) y recurrencia 

del quiste. 

Actualmente la t~cnica quirdrgica m4s aceptada es la de 

Lin (16) que consiste en la fenestaci6n de los quistes. 

Turnage (13) considera que la fenestraci6n simple (dest~ 

chamiento) es el tratamiento m!s adecuado para los pacientes 

con enfermedad poliqu!stica dominante, con m!nima morbilidad 

y nula mortalidad, y en el caso de la poliquistosis nep4tica 

difusa, la fenestraci6n extensa con o son resecci6n hep4tica 

es el tratamiento adecuado pero cursa con mayor morbilidad y 

mortalidad, y en el caso de las poliquistosis infectadas, el 
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tratamiento adecuado es la fenestraci6n + drenaje externo. Y 

menciona que uno debe de ser cuidadoso al considerar el rie~ 

go contra el beneficio potencial de una cirug!a hepática ex

tensa en pacientes con enfermedad poliqu!stica sintomática. 

Esto es particularmente cierto para los pacientes que se qu~ 

jan de dolor cr6nico. 

Con respecto al tratamiento establecido a nuestros pa-

cientes se encuentra dentro de lo descrito en la literatura, 

Presentándose mortalidad en una de nuestros casos con enf. -

qu!stica difusa (caso 1) y los casos 2,3 se encuentran asin

tomáticos después de un periodo de seguimiento aceptable. 

En relaci6n a los quistes hepáticos simples o solita- -

rios congénitos a pesar que son resultado de conductos bili~ 

res aberrantes al igual que en la poliquistosis hepática es 

discutido, si se engloban dentro de la enfermedad f ibro poll 

qu!stica. Los casos 4,5,6 se catalogaron como quistes hepát! 

cos simples. El caso 4 presentó antecedentes heredofarnilia-

res y el caso 6 se encontró con asociación de padecimientos 

(quistes de ovario, quiste de colédoco) el cual ya hab!a si

do op rado por quistes hepático 13 años atras. 

Los quistes hepáticos simples se presentan con mayor -

frecuencia al igual que la poliquistosis en mujeres, entre -

la cuarta y sexta década de la vida, predominando en el lób~ 

lo derecho¡ los s!ntomas más frecuentes es el dolor en cua-

drante superior derecho y la presencia de masa abdominal; en 
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la mayoría de los casos las pruebas de funcionamiento hepati-

co son normales; y el us y TAC son métodos efectivos para el 

diagn6stico (2,7,11,12). 

En nuestros casos solamente encontramos diferencias con 

respecto a que el 16bulo izquierdo fue el más predominante, y 

en el caso 6 present6 ª{teraciones en las pruebas de funcion~ 

miento hepático ya que se encontraba asociado a coledocoliti~ 

sis. 

Los quistes simples pueden ser uniloculares, multilocul~ 

res y el contenido del quiste puede ser biliar, claro, hemát! 

co (2,11). Además es importante diferenciarlos de quistes pa-

rasitarios (quiste hidatídico) cistoadenoma o abscesos. 

El tipo de cirugía esta determinada por las característ! 

cas del contenido y tamaño del quiste. Litwin y cols (2) en -

una revisi6n de 22 casos someti6 a 17 casos a destechamiento 

amplio (fenest.raci6n) tanto a quistes con contend:do claro (14 .. 

casos) corno en 3 casos con líquido biliar, en los cuales ade-

m4s de efectuar fenestraci6n realiz6 ligadura de conductos b! 

liares. Reportando no morbilidad ni mortalidad. No observando 

recurrencia de síntomas durante su seguimiento (promedio 2 --

años). En tanto en pacientes sometidos a drenaje interno (ci~ 

toyeyunostom!a) como a drenaje externo presentaron inf ecci6n 

de '1a cavidad qu!stica por contaminaci6n con gérmenes entéri

cos y recurrencias de quistes respectivamente requiriendo·:re~ 

peraci6n. Solamente requiri6 un paciente resecci6n hep4tica -
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por un cistoadenocarcinoma. Concluyendo que la fenestraci6n 

amplia es el tratamiento de certeza en los quistes simples -

aun cuando el fluido sea biliar. Recordando además que si 

uno usa tratamiento quirargico conservador debe ser cauto en 

cualquier quiste que sea irregular, papilar o que contenga -

elementos s6lidos y si se encuentra revestimiento qu!stico -

sospechoso, la biopsia y estudio por oongelaci6n debe ser --

realizado y de confirmarse malignidad la resecci6n será el -

tratamiento de certeza. 

Por su parte Edwards y cols (11) analiz6 10 casos de --

quistes solitarios. Efectuando fenestraci6n amplia en 3 pa-

cientes, lobectom!a en 2 pacientes y enuclacion en l. Con un 

rango de seguimiento de 3 a 12 meses sin observar recurren-

cia de síntomas. Y en los restantes 4 pacientes se efectu6; -

aspiraci6n en 2 casos, drenaje externo en 1 y una resecci6n -

parcial del quiste, los cuales requirieron reoperaci6n por r~ 

currencia de síntomas efectuándose lobectom!as y 1 fenestra-,, 
ci6n, posteriormente permanecieron asintomáticos. En uno de 

sus pacientes en el que se efectu6 resecci6n hepática por re-

currencia se encontr6 un carcinoma no sospechado. El conclu-

ye que la fenestraci6n amplia en quistes hepáticos unilocura

les, disminuye la recurrencia qutstica y la necesidad de re-

secci6n hepática. La excitasi6n total es indicativo para to

do paciente con quiste multiloculados, para disminuir el rie~ 

go de pasar en alto una neoplasia maligna insospechada y pre-
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venir una transformaci6n de un cistoadenoma a cistoadenocarci

noma. Por lo que consideran importante efectuar en los casos 

sospechosos biopsia transoperatoria. 

En M~xico L6pez Lizarraga y cols. (12) publica su expe--

riencia en el manejo quirGrgico de 7 casos con quistes hepáti

cos solitarios efectuando 5 resecciones totales.del quiste, un 

drenaje interno y una resecci6n parical, observándose solamen

te en un paciente complicación (en un caso de resección del 

quiste). Concluyendo que el tratamiento quirGrgico es el más 

adecuado para los quistes sintomáticos y de preferencia la re

secci6n total del quiste. Existiendo otras publicaciones, de 

l paciente, 2 pacientes y 1 paciente que son las de Bustamante 

Sarabia (6), P~rez Garc!a (7) y Montes Corral (9). 

En los Gltimos años Kairuloma (10) y Anderson (17) han 

enfatizado el tratamiento de los quietes hepáticos sintomáti-

cos con aspiraci6n más escleroterapia con alcohol bajo control 

US o TAC, reportando m!nirnas complicaciones (como dolor, fie-

bre y nauseas) as! como no recurrencia de stntomas despu~s de 

un periodo de seguimiento largo (12-36 meses). 

Con respecto al tratamiento establecido en los casos 4,5, 

6 observamos que su tratamiento se encuentra dentro de lo aceE 

tado recientemente, existiendo solamente complicaciones en un 

caso. No presentando recurrencia de sintomatolog!a en ninguno 

de los casos en un rango de seguimiento de 4-20 meses. Recor-



55 

dando además que el caso 6 se trata de un paciente que aparen

temente 14 años atrá se le hab1a efectuado resecci6n de quiste 

y además el tratamiento con aspiraci6n más escleroterapia no -

fue satisfactorio produciendo infecci6n del quiste. 

Con respecto a los reportes histopatol6gicos es interesa~ 

te hacer notar la no sospecha de cistoadenoma en el caso 4 , -

as1 como la asociaci6n de quistes hepáticos con hamartoma de -

conductos biliares en el caso 5 y la hepatocarcinoma con quis

te en el caso 6. 

Los quistes de colédoco es una rara pero importante situ! 

ci6n quirGrgica. Puede estar asociado con algun otro padecimie.!! 

to que forma parte de la enfermedad f ibropoliqu1stica en espe

cial con la enfermedad de Caroli. Los casos 7 y 8 se reporta-

ron como quistes de colédoco no presentaron asociaci6n de pad~ 

cimiento. El s1ntoma predominante fue el dolor, y en un caso -

se presento elevaci6n de transaminasas y de fosfatasa. Los mé

todos de imagen no invasivos ayudaron en el Dx. principalmente 

el US. La forma de presentaci6n de acuerdo con la clasificaci.6n 

de Todani se presento el Tipo r en los 2 casos. 

Con respecto al tratamiento quirGrgico Tan y Howard (14) 

analizaron 36 casos de quiste de colédoco predominando el Tipo 

I (Jl casos). Un total de 22 pacientes manejados con excisi6n 

total + Derivaci6n biliodigestiva no presentando complicacio-~ 

nes ni mortalidad con un promedio de seguimiento de 3 años. Y 

nueve pacientes fueron manejados con derivaci6n interna requi-
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riendo 5 pacientes reoperaci6n. 4 pacientes requirieron dren~ 

je externo con tubo en T sin complicaciones. Concluyendo que 

la excisi6n + hepaticoyeyunostom1a es el tratamiento de certe

za, ya que elimina el reservoriopara la estasis biliar y form~ 

ci6n de calcules, siendo necesario efectuar colangiografia - -

transoperatoria para descubrir alguna alteraci6n en la uni6n -

biliopancreática. 

Todani y cols (15) analizaron la causa de reoperaci6n de 

92 casos con quiste de colédoco, 73 se manejaron con excisi6n 

más derivaci6n bibliodigestiva observándose reoperaci6n en 7 -

casos 2 por fuga biliar, 2 por sangrado y 3 por estenosis. De 

los 19 pacientes sometidos a drenaje interno 8 requirieron co~ 

plicaciones: 5 excisiones, una derivaci6n biliar y 3 procedi-

mientos paliativos. Y concluye que un estoma anastom6tico am

plio permite que se drene bilis dentro de intestino prev1nien~ 

do la colangitis. La excisi6n completa del conducto biliar e~ 

trahepático previene el carcinoma alrededor del colédoco vis-

tal, pero no previene el carcinoma alrededor de los conductos 

intrahepáticos. El estancamiento biliar de los conductos bi-

liar en los conductos intrahepáticos, es posiblemente el res-

pensable del desarrollo del carcinoma, haciendo necesario una 

anastomosis amplia para el libre drenaje y prevenir alrededor 

del conducto intrahepático después de la excisi6n. 

En las publicaciones de Xuan-Thu (17), Orozco-Sánchez(22) 

y de O Neil (23) reportaron que la excisi6n total del quiste + 
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hepaticoyeyunostomia y la cistoyeyunostomia en Y de Roux son -

los procedimientos quirGrgicos más adecuados con mínima morbi

lidad y mortalidad. 

Powel y cols (19) efectuan una revisi6n de 1337 casos de 

quistes en la literatura inglesa, 955 previamente han sido re

visados por Flanigan en 1975 y 382 casos por Powell; de estos 

255 se encontraron dentro del Tipo r de quistes de col~doco -

encontró de 91 pacientes sometidos a derivaci6n interna el 10% 

present6 complicaciones, 22% requirió reoperaciones y el 12% -

de mortalidad. Y en los pacientes sometidos a Excisi6n total 

solamente present6 complicaciones el 2.4%, reoperaciones l.1% 

y mortalidad el 2.2%. 

Por otra parte Voyles y cols (20l analizó la incidencia -

de carcinoma en 1433 casos de quistes de cplédoco, encontrando 

67 pacientes con carcinoma alrededor del quiste. Reporta que 

los quistes que son reconocidos antes de los 10 años de edad, 

el riesgo subsecuente de degeneraci6n maligna es mtnirno (0.7%, 

comparado con los pacientes de la segunda década (6.Stl y may2 

res de 20 años (14,3%1. 

Los 2 casos 7,6 fueron mane.jades con excisi6n + hepatico

yeyunostom1a en Y de Roux presentando uno de.ellos fuga biliar 

que no requiri6 cirugía resolvi~ndose expontáneamente. Sin 

evidencia de colangitis y con seguimiento aan corto (2 años y 

4 meses). 
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e o N e L u s I o N E s 

1.- Se denomina enfermedad fibropoliqu!stica hepatobiliar a un 

grupo de padecimientos con car&cter hereditario que inclu7 

yen: a) poliquistosis hepática, b) quistes hepáticos sim-

ples, e) quistes de colédoco, d) enfermedad de Caroli, e) 

fibrosis hepática, f) microharmatoma. 

2.- La etiolog!a del origen de las enfermedades que forman PªK 

te de la enfermedad fibropoliqu!stica es que corresponde a 

alteraciones en el desarrollo de los conductos biliares in 

trahepáticos. 

3.- Los quistes contienen volllmenes de liquido que puede ser -

claro, mucoide, hemático o teñido de bilis. Generalmente 

están revestidos de epitelio cubico que se parece al epit~ 

lio de los conductos biliares y tienen una membrana basal, 

rodeada por cada fibrosa que es el dato significativo para 

la confirmación histológica. 

4.- La mayor parte de los quistes hepaticos y enfermedades - ~ 

qu1sticas de el árbol biliar congé~itas 1 pueden descubrir

se como una masa abdominal, hepatomegalia.y los s1ntomas -

pueden ser crónicos o agudos, cuya confirmaci6n amerita el 

uso de US o TAC, o pueden ser hallazgos al efectuar una 

laparotom!a. 

5.- Los quiestes solitarios hepáticos solitarios cuando son --
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asintom~ticos ameritan vigilancia y los grandes quistes 

sintomáticos se tratan preferentemente con cirugta. Cuan-

do el contenido es seroso la excisi6n total del quiste o ~ 

la fenestraci6n con o sin drenaje esterno es el tratamiento 

adecuado. Tambi€n puede emplearse la aspiraci6n m~s escl~ 

roterapia bajo control US o TAC. En el caso de que el co~ 

tenido sea biliar se recomienda el drenaje interno (cista-

yeyunostomia) o fenestraci6n amplia con ligadura de condus 

tos más drenaje externo. 

6.- La enfermedad poliqutstica se transmite gen€ticamente y lo 

más coman es que se asocie con quistes renales, pancreati-

cos o de ovario. El uso de TAC o de US puede informar 

acerca de lesiones qutsticas hepáticas y valorar otros 6r-

ganas abdominales. La intervencióndebe reservarse a pa---

cientes con stntomas importantes abdominales o respirato--

rios, a consecuencia de un higado aumentado de volümen o -

en complicaciones como rotura, infecci6n o hemorragia del 

quiste. 

7.- En la enfermedad poliqutstica difusa se recomienda la ~e--

nestraci6n amplia m&s resección hepática. En la enferme--

dad pol-iqutstica dominante se recomienda la fenestraci6n -

con o sin drenaje o la aspiración más escleroterapia con -

alcohol bajo control US o TAC. 

8.- El quiste de col€doco es una dilatación cong€nita de col~-

ESTA TESIS NO DEBI 
~AUR DE LJ\ BIBUOiitA 
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doco y puede ser asociada con dilataci6n cong~nita o ad-

quir ida de los conductos intrahepáticos, con predominio ~ 

del tipo I; (segan clasificací6n de Alonso, Lej y Todani. 

Se presentan con hepatomegalia ictericia y dolor. El - -

diagn6stíco puede establecerse por US, TAC o colangiopan

cratograf!a retrógrada. El tratamiento quírGrgico más ad~ 

cuado es la excisi6n total del quiste más derivaci6n bi-

liodigestiva. 

9.- La enfermedad de Caroli es una enfermedad congénita de c~ 

racter recesivo con dilataci6n qutstica o sacular de los 

conductos biliares intrahepátícos. El diagn6stico se es~ 

tablece por US TAC, colangiopancreatograf ta retr6grada o 

colangiografta transhepática. La base del tratamiento 

quirargico es triple: l.- Suprimir todos los restos bili! 

res. 2.- Desviaci6n de la bilis 3.- Colocación de sondas 

para lavados futuros. Si la enfermedad se encuentra loe~ 

lizada se recomienda la rececci6n hepática. 

10.- La fibrosis hepática ocurre principalmente en niños y ad2 

lescentes. Se presenta cltnicarnente con hemorragias, co

langftis y mixta. El h1gado está voluminoso y duro, his

topatol6gicamente las áreas portales están hipertr6ficas 

y rodeadas por te¡jido fibroso,. el problema cltnico m:is -

frecuente es la hípertensi6n portal manifestada por vari

ces esofágica, lo que da la presentaci6n hemorragica. El 

diagn6stico es por biopsia hepática y el tratamiento está 
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dirigido a la hipertensi6n portal, ya sea por procedimien

tos derivativos (D. esplenorenal o no derivativos). El 

tratamiento de elecci6n es el transplante hepático. 

11.- Todos los casos estudiados en el presente trabajo que rec! 

bieron tratamiento quirGrgico se ajustaron a los criterios 

de diagn6stico y tratamiento ajustados en la bibliograf!a 

actual. 
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