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QUISTE DE COLEDOCO
¢ OBJETIVO

Recabar toda la informacion disponible y actualizada acerca del
quiste de colédoco en pediatria, incluyendo sus caracteristicas
clinicas y quirdrgicas para establecer criterios y pautas de manejo.

¢ INTRODUCCION

El quiste de colédoco corresponde a un espectro de malformaciones
congénitas de la via biliar tanto intra como extrahepatica
caracterizadas por la dilatacion sacular de las mismas. Raramente
se presenta como una entidad independiente, con mayor frecuencia
se relaciona a una o mas de las siguientes anormalidades: a)
alteraciones de la union biliopancreatica, b) estenosis del conducto
biliar distal, c) dilatacion de los conductos biliares intrahepaticos, d)
anomalias histologicas en los conductos biliares y e) irregularidades
de la histologia hepatica desde la colestasis hasta la cirrosis.

Su espectro de presentacién varia de acuerdo a la edad desde
ictericia y masa abdominal hasta su mas seria complicacion
resultado de la degeneracion maligna.

Los primeros reportes de esta patologia en la literatura
corresponden a un anatomista aleman llamado Abraham Vater en
1723, sin embargo no es sino hasta 1852 que se describe el primer
caso detallado de una joven de 17 afios con ictericia y masa
abdominal por Halliday Douglas de Edimburgo, en este caso se
realizo drenaje percutaneo obteniendo casi un litro de liquido biliar y
mejorando temporalmente la sintomatologia. Se publicaron a partir
de entonces varios casos hasta 1959 en que Alonso Lej con su



revision de 161 casos propone su clasificacion en tres tipos de
acuerdo a su anatomia lo cual contribuyd0 en gran medida para
planear su tratamiento quirdrgico. A partir de estas publicaciones se
observa en a literatura mundial el predominio de esta patologia en
asiaticos.

¢ EPIDEMIOLOGIA

Los quistes de colédoco constituyen una patologia infrecuente, su
incidencia se reporta desde 1 en 100 000 a 1 en 150 000 recién
nacidos vivos en paises occidentales, por alguna razén aun no
determinada, se presenta mas a menudo en paises orientales, de
éstos Japon ha contribuido con las dos terceras partes de los casos
reportados a nivel mundial, con una incidencia de 1 en 1000. Son
precisamente de ésta poblacion los articulos publicados de donde se
obtienen los mayores conocimientos de su evolucion vy
caracteristicas clinicas. Es mas frecuente en la poblacion femenina
con una relacion 3-4:1 por lo que se cree pudiera estar ligada
genéticamente al sexo, sin embargo aun no se cuenta con la
evidencia de su origen genético. También se han reportado casos
familiares en los que no se ha detectado una anomalia genética. La
mayor parte de los casos se diagnostica en la edad pediatrica
aproximandose a un 60%, el 20-25% de los casos se detecta en la
edad adulta generalmente por alguna de sus complicaciones como
pancreatitis o adenocarcinoma y en el restante 20% se diagnostica
prenatalmente, durante las ultimas décadas se ha observado un
incremento en el diagndstico de esta patologia en la etapa prenatal
posiblemente a un aumento en el indice de sospecha y a la calidad
de los estudios de gabinete. Se han reportado casos durante el
embarazo, sin embargo constituyen la presentacion mas infrecuente.



¢ ETIOLOGIA

De acuerdo a sus caracteristicas anatoOmicas y clinicas se han
formulado varias teorias respecto a su origen, sin embargo se
desconoce la causa especifica, incluso existe controversia respecto
a si es de origen congénito o adquirido, lo primero es lo mas
aceptado.

Una de las teorias que apoya su origen congeénito, descrita por
Yotsuyanagi en 1936, es aquella que alude a la insuficiente
epitelizacion del conducto biliar durante la embriogénesis, en la
etapa en la que los conductos biliares son sdlidos, asi pues, si
durante la recanalizacion de los conductos biliares la epitelizacion es
mas intensa en la region proximal que en la distal, el conducto biliar
adquiere una dilatacion proximal anormal y una estenosis o
disminucion del calibre del conducto en el extremo distal.

Otra de las teorias propone que una obstruccion de la porcion distal
de la via biliar extrahepatica pudiera actuar como mecanismo de
valvula lo cual ocasiona multiples cuadros de colangitis y por tanto
lesibn de la pared del conducto debilitandola y ocasionando
dilatacion en este sitio vulnerable.

Dentro de las teorias mas aceptadas se encuentra la descrita por
Babbitt en 1969 en la cual se explica que alguna alteracion en la
uniéon biliopancreatica en la que el conducto pancreatico
desemboque en menos de 2cm proximal al ampula de Vater en
angulo recto, ocasiona reflujo de las secreciones pancreaticas hacia
la via biliar debido a que la presion dentro del conducto de Wirsung,
gue normalmente se encuentra en un rango de 30 a 50 cmH20, es
mayor a la presion del conducto biliar, la cual oscila entre 25-
30cmH20, en ausencia del esfinter de Oddi el cual nhormalmente
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impide el reflujo. Este reflujo pancreato biliar se cree ocasiona
colangitis de manera repetida, lesionando los conductos biliares,
ocasionando edema, fibrosis y por ultimo estenosis y obstruccion de
los conductos, lo cual explica la presencia de liquido en el quiste, sin
embargo no se ha logrado demostrar que las enzimas pancreaticas
lesionen el epitelio de la via biliar, aunque la tripsina activada si
puede afectar la pared de un conducto biliar cuando éste se
encuentra previamente dafado.

A pesar de las multiples teorias sugeridas en base a las alteraciones
anatomicas también se han visto pacientes con algunas
irregularidades anatémicas que no presentaron sintomatologia
alguna durante la vida, esto sugiere que éste factor, si bien es
posible, no es el Unico en la aparicion de esta patologia.

Para algunos quistes de colédoco como el coledococele y la
enfermedad de Caroli se han propuesto otras etiologias. En el caso
del colédococele existe la teoria de que se origina a partir de una
obstruccion del ampula de Vater y en la enfermedad de Caroli se
atribuye a la detencion en el desarrollo de los conductos biliares, en
la semana 12 de gestacion, a nivel de los conductos del hilio
hepatico lo que ocasiona una falla en el desarrollo de la via biliar
periférica.

¢ CLASIFICACION

Como ya se habia mencionado previamente la primera descripcion
de la clasificacion de las dilataciones de las vias biliares
extrahepatica fue desarrollada por Alonso Lej en la cual se
describian tres tipos. Mas adelante Todani incluyé también a las
dilataciones que lesionan la via biliar intrahepatica con lo que se
utiliza ahora una clasificacion mucho mas completa que permite
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idear el tratamiento quirdrgico de cada paciente. A continuacion se
describe cada uno de ellos. (Figura 1)

Tipo I Con mucho la mas frecuente constituyendo el 90-95% de los
casos, se define como la dilatacion unica del colédoco. Dependiendo
de sus caracteristicas macroscopicas se subdivide en tipo la si es
quistica, Ib si es sacular y Ic si es fusiforme.

Tipo Il Dilatacion diverticular lateral al conducto biliar, éste tipo solo
se presenta en un 2 a 3% de los pacientes.

Tipo Il Coledococele. Corresponden a ésta dos variaciones, aquella
en la que el conducto pancreatico y colédoco desembocan
independientemente en duodeno y la segunda variacion en la que se
observa que el coledococele se origina en el ampula de Vater y el
conducto pancreatico desemboca distal a ésta dilatacion.

Tipo IV. Consiste en la dilatacion mdltiple de la via biliar, se
subdivide a su vez en dos tipos dependiendo de si se asocia 0 no a
la dilatacion también multiple de la via biliar intrahepatica, siendo el
tipo IVa exclusivamente extrahepatica y IVb intra y extrahepatica.

Tipo V. También llamada enfermedad de Caroli consiste en la
dilatacion multiple de la via biliar intrahepatica exclusivamente, es
una enfermedad bastante rara.

Recientemente se ha propuesto por Serena y colaboradores la
existencia del tipo VI, la cual consiste en la dilatacion exclusiva del
conducto cistico, sin embargo no se ha adquirido aun dentro de la
clasificacion.



Figura 1. Clasificacién de Todani

¢ ANATOMIA PATOLOGICA

El estudio histopatologico depende de la edad del paciente y de la
severidad de los sintomas. En general la via biliar esta adelgazada y
sus paredes muestran un tejido conectivo denso mezclado con
fiboras de musculo liso intercaladas y cambios inflamatorios. Los
cambios inflamatorios que se presentan son en relacidon
directamente proporcional a la edad, es decir, a mayor edad
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mayores cambios inflamatorios, lo cual puede ocasionar ulceracion
de la mucosa y submucosa. Esta reaccion inflamatoria se puede
extender proximalmente hasta la vesicula biliar ocasionando
adherencias a estructuras vecinas. El epitelio que recubre el quiste
rara vez corresponde al epitelio propio de la via biliar, es mas bien
un epitelio relativamente acelular y atipico, se pueden observar
células productoras de moco e incluso células del epitelio gastrico o
intestinal productoras de gastrina 0 somatostatina debido a la lesion
persistente de la mucosa, evidenciando cambios metaplasicos lo
cual también incrementa con la edad.

Por otra parte el coledococele posee un recumbrimiento de mucosa
duodenal en la cara externa, mientras que la interna puede ser tanto
de epitelio duodenal como de epitelio biliar o intestinal. En éste caso
el resto de la via biliar también puede presentar cambios
inflamatorios variables.

La ruptura del quiste se desarrolla en mas del 7% de los nifios por
debajo de los 4 afios de edad. Las perforaciones pueden ser Unicas
0 multiples y generalmente ocurren en el quiste, sin embargo puede
ocurrir en la vesicula biliar. No existe relacion en cuanto al tamafio o
tipo de quiste. Cuando el contenido biliar se descarga intraperitoneal
los pacientes desarrollan un cuadro clinico de peritonitis, con
distensiéon abdominal, vomito, fiebre, ictericia y ascitis biliar, en
cambio, cuando el contenido se descarga al retroperitoneo la
sintomatologia suele ser menos dramatica.

Estos cambios impiden en todos los casos la correcta movilidad del
conducto y favorecen la estasis biliar. La colestasis se vincula
también con cuadros repetidos de colangitis, con el subsiguiente
dano hepatocelular y la posibilidad de desarrollar cirrosis e
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hipertension portal en hasta el 60% de los casos.

Existe afeccion hepatobiliar relacionada muchas veces con los
quistes de los conductos biliares en el adulto, por ejemplo la
coledocolitiasis,  colelitiasis,  pancreatitis, colangiocarcinoma,
abscesos intrahepaticos y cirrosis con hipertension portal. Se
considera que casi el 80% de los adultos con quistes de colédoco
padece alguna de estas anomalias concomitantes.

La presencia de calculos dentro de las dilataciones quisticas se ha
considerado la anormalidad adjunta mas comun, con frecuencias
que oscilan desde 2 y 72% de los individuos. Los calculos hallados
en estos quistes son tipicamente blandos y pigmentados y se
forman por estasis biliar e infeccion.

La lesion de la vesicula biliar es una complicacion también frecuente
en estos sujetos, casi siempre colecistitis aguda y crénica, con 0 sin
calculos. La estasis es el mecanismo fisiopatolégico en la
produccion de los calculos, que con regularidad se componen de
bilirrubinato de calcio.

La pancreatitis es una complicacion posible en estos enfermos
aunque no tan comun. Su prevalencia puede fluctuar entre 2 y 33%
de los pacientes. La incidencia real no es tan facil de determinar en
virtud de que el cuadro clinico es muy semejante al de la entidad
llamada seudopancreatitis, que pueden padecer estos sujetos
debido a la teoria etiopatogénica del canal comun.

Se conoce la asociacion entre el quiste de colédoco y el carcinoma
hepatobiliar, se observa en 2 a 28% de los sujetos. Los tipos
tumorales que se han identificado son el colangiocarcinoma o
adenocarcinoma, adenoacantoma, carcinoma de células
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escamosas, carcinoma anaplasico, sarcoma de las vias biliares,
hepatoma y carcinoma pancreatico y  vesicular. El
colangiocarcinoma es el tumor maligno que mas a menudo se
identifica en estos individuos. Su incidencia es 20 veces mas
elevada respecto de la poblacion general y existe una relacion
estrecha con la edad, desde el 0.7% en personas de la primera
década de la vida hasta 14% cuando han pasado mas de 20 afios
de la enfermedad.

El dafio hepatocelular cronico y los abscesos hepaticos son
padecimientos relacionados que se reconocen solo rara vez. En
general, se generan debido a la colestasis e infeccion. La
hipertension portal se debe a cirrosis biliar secundaria, trombosis de
la vena porta o enfermedad de Caroli vinculada con fibrosis hepética
congeénita.

¢ CUADRO CLINICO

Los pacientes con quiste de colédoco pueden presentar
sintomatologia durante cualquier momento de la vida, sin embargo
el 80% de los pacientes la presentan antes de los 10afos de edad.
El quiste de colédoco se puede detectar desde la etapa prenatal a
través del ultrasonido desde etapas tan tempranas como las 15
semanas de gestacion como una masa quistica, se puede confundir
con otras patologias como las duplicaciones, atresia duodenal y
quistes de ovario entre otros. En estos pacientes la mayor parte de
los quistes corresponden al tipo | de la clasificacion de Todani. El
resto, que corresponde a la mayoria de los casos, se detectan en la
etapa postnatal y se clasifican de acuerdo a sus caracteristicas
clinicas de la siguiente manera:
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Presentacion infantil: se realiza el diagndstico antes de los
12 meses de edad generalmente como un sindrome
colestasico prolongado, con evacuaciones acolicas Yy
hepatomegalia, cuadro similar al de la atresia de vias
biliares, lo que constituye el diagnostico diferencial a esta
edad. En algunas ocasiones se presentan vomitos, fiebre,
masa abdominal y falla de medro. Se puede acompanar de
algun grado de cirrosis hepatica lo que puede revertir si se le
da manejo de manera inmediata. En casos extraordinarios la
pared del quiste mas vulnerable se perfora y los pacientes se
presentan con dolor abdominal agudo, sepsis y peritonitis,
también se puede perforar por trauma abdominal,
inflamacion o incremento de la presion intrabdominal.

Presentacion del adulto: Se realiza el diagndéstico después
de los 12 meses de vida, generalmente con mayor
sintomatologia como dolor, fiebre, nauseas, vomitos. La
triada clasica que nos hace sospechar este diagndstico la
constituye el dolor, ictericia y masa abdominal, aunque solo
el 20% de los pacientes la presentan. Otras formas de
presentacion en la edad adulta son secundarias a las
complicaciones propias de esta entidad como colangitis,
pancreatitis, lodo biliar, calculos biliares, falla hepatica,
cirrosis hepatica, encefalopatia hepatica e hipertension
portal.

La mayor parte de los pacientes se presentan con un cuadro clinico
de un mes o mas de evolucion debido a que se sospechan
inicialmente otras causas de ictericia como Hepatitis.
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¢ IMAGENOLOGIA

Una vez se sospeche en quiste de colédoco se toman estudios de
laboratorio acorde a las condiciones del paciente, sin embargo los
estudios de imagen hacen el diagndstico de esta entidad. El estudio
de primera eleccion lo constituye el ultrasonido ya que es no
invasivo, de bajo costo y proporciona datos anatdmicos
fundamentales. (Figura 2) En este estudio el quiste se observa como
una masa en cuadrante superior derecho, quistica, extrahepatica,
gue no depende de la vesicula biliar pero tiene continuidad con la
via biliar, esto hace la diferencia entre esta patologia y otras como el
pseudoquiste pancreatico, cistadenoma biliar o quiste hepatico.
Generalmente en la etapa infantil el USG es el Unico estudio de
imagen que se necesita para su diagnostico y tratamiento.
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Figura 2 USG Quiste colédoco

La Tomografia computada es otro método atil para demostrar los
conductos intra y extrahepaticos de la via biliar, asi como del
conducto pancredatico, lo cual suele ser mas util en el caso de los
tipos IV y V (Figura 3). La colangiografia por tomografia suele tener
una sensibilidad del 93% para Vvisualizar las caracteristicas
anatomicas de la via biliar y para diagnosticar litiasis, y del 64% para
observar el conducto pancreatico. Este estudio puede ocasionar
nefrotoxicidad o hepatotoxicidad por el medio de contraste y
alteraciones secundarias a la exposicion a la radiacion. La
colangiografia también se puede realizar intraoperatoriamente, lo
cual se ha relacionado con un incremento en la presencia de
colangitis o pancreatitis.
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POMENSYIV (Nifio)

Figura 3 TAC Quiste de colédoco

La colangioresonancia se considera actualmente el gold standard
para el diagnostico de quiste de colédoco ya que tiene una
sensibilidad del 90 al 100% para realizar el diagnostico, visualizar
las caracteristicas anatoOmicas, es menos invasivo y por tanto se
relaciona a un menor namero de complicaciones secundarias al
procedimiento. (Figura 4) Debido a que los estudios radiolégicos han
mejorado su calidad conforme al paso del tiempo, las estructuras
anatomicas se han podido distinguir e incluso reconstruir
tridimensionalmente, lo que constituye algo fundamental para
planear su tratamiento quirudrgico.
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Figura 4 Colangioresonancia

En el caso de los coledococeles hay varios estudios con los que se
puede realizar el diagnostico, como es el caso de la serie
gastrointestinal, la endoscopia y la colangiopancreatografia
retrégrada, aparte de la Tomografia y colangiografia. En el caso de
la serie gastrointestinal se observa como un defecto de llenado
positivo en duodeno a nivel del ampula de Vater. Durante la
colangiopancreatografia retrégrada se observa como un
abultamiento a nivel del ampula de Vater , la ventaja de este estudio
es que permite darle tratamiento a esta patologia a través de la
esfinterotomia.
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¢ TRATAMIENTO

La Reseccion del quiste con reconstruccion a través de una
hepaticoenterostomia es el tratamiento optimo para la mayor parte
de los quistes de colédoco. En centros de tercer nivel este tipo de
procedimiento se puede realizar de manera segura a cualquier edad
con muy poco morbilidad y mortalidad.

Los quistes tipo | y IV se tratan con reseccion del quiste vy
hepaticoyeyunostomia en Y de Roux, este procedimiento elimina el
epitelio potencialmente maligno y separa el drenaje pancreatico del
biliar, asi también ha probado ser lo mas efectivo para disminuir el
riesgo de colangitis y de dafio hepatico progresivo . La preparacion
preoperatoria consiste en administrar vitamina K en caso de que
exista alguna coagulopatia que lo requiera, administrar metronidazol
0 heomicina via oral 24hrs antes del procedimiento como
descontaminantes. La profilaxia intravenosa con antibioticos como
Ampicilina se administra 30minutos a lhora previa al procedimiento
y se continda por 5 dias en el posoperatorio solo en caso de
antecedente de colangitis. Una incision subcostal derecha extendida
proporciona una buena exposicion, una vez en cavidad abdominal
se puede observar el quiste que desplaza las estructuras vecinas
como duodeno o pancreas, la vesicula biliar puede o no estar
distendida. (Figura 5)
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Figura 5. Se observa Quiste de Colédoco tipo | que desplaza estructuras vecinas. La vesicula
biliar se adhiere a su pared anterior.

Se debe describir intencionadamente las caracteristicas del higado,
bazo y pancreas. S6lo en caso que los estudios previos no hayan
logrado elucidar una imagen clara del tipo de quiste, se puede
realizar una colangiografia transoperatoria, de otro modo se prefiere
evitarla para disminuir el riesgo de colangitis. La diseccion comienza
en la pared anterior del quiste separandolo del peritoneo y se
extiende lateralmente para poder movilizarlo. Se debe tener especial
cuidado durante la diseccion para evitar lesion de un arteria hepatica
derecha aberrante que pudiera estar adherida a la pared del quiste.
Una vez disecado circunferencialmente y hasta su limite inferior, que
corresponde al sitio de unidn con el conducto pancreatico, se puede
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levantar la vesicula y el quiste para su mejor visualizacion. (Figura 6)

Figura 6. Quiste de colédoco disecado hasta el hilio hepético.

Se debe tomar en consideracion que la parte distal, es decir, en la
union biliopancreatica, el colédoco estd mas vascularizado, por lo
que la hemostasia se debe realizar cuidadosamente con bipolar,
para evitar lesion a estructuras vecinas. El colédoco se reseca justo
por arriba de la cabeza del pancreas y se sutura con un
20



monofilamento absorbible como la polydioxanona aunque también
se pueden colocar grapas. Si durante este momento se observa un
canal comun dilatado se puede considerar realizar esfinteroplastia.
En la porcidn superior el corte se realiza en hepatico comun por
debajo justo de la bifurcacion (Figura 7).

Figura 7. Bifurcacion del conducto hepético comun en derecho e izquierdo, lo que corresponde al
sitio donde se realizard la anastomosis.

Un asa de yeyuno tomada entre 20 y 40cm a partir del angulo de
Treitz se sube a través de mesocolon hacia el hilio hepatico para su
anastomosis, la abertura del asa se cierra con Parker Kerr y se abre
en el borde antimesentérico a 3cm aproximados del borde un
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espacio que servira para la anastomosis hepaticoyeyunal lateral, los
puntos aqui colocados son simples con suturas monofilamento
absorbibles, procurando siempre colocar el nudo por fuera de la via
biliar para evitar funcionar como cuerpo extrafio y como depadsito de
restos biliares con la subsecuente formacion de célculos (Figura 8).

Figura 8. Hepaticoyeyunoanastomosis.

La anastomosis intestinal es termino lateral y se realiza a 40cm del
hilio hepatico, ya que ha mostrado ser la técnica con menor numero
de colangitis posoperatoria (Figura 9). Una vez realizadas las
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anastomosis se toma biopsia hepatica para documentar la histologia
del higado con la técnica que se prefiera. Para finalizar se colocan
drenajes preferentemente cerrados hacia el sitio de la
hepaticoyeyunoanastomosis y se procede al cierre. Solo en casos
muy sencillos se puede omitir la colocacion de drenajes.

Figura 9. Anastomosis yeyunoyeyunal terminolateral a 40cm del hilio hepético

En pacientes con quiste de colédoco tipo Il la reseccion del
diverticulo con resconstruccion de la via biliar suele ser suficiente
para su resolucion.

El coledococele generalmente se marsupializa a través de una

incision transduodenal o mas recientemente con una esfinterotomia

0 marsupializacion a traves de la CEPRE, en este dltimo
23



procedimiento no se reseca la mucosa por lo que se ha especulado
un mayor riesgo de malignidad, sin embargo no se ha estudiado
debido a la rareza con que se presenta este tipo de quiste.

Por udltimo en pacientes con enfermedad de Caroli el tratamiento
esta confinado al transplante hepatico.

Por lo general esta cirugia conlleva muy buenos resultados, sin
embargo se pueden presentar complicaciones como estenosis de la
anastomosis, fuga biliar, sangrado o pancreatitis aguda. La
estenosis de la anastomosis hepatoyeyunal generalmente se
presenta 10 afios posteriores a la cirugia manifestada con cuadros
de colangitis y se asocia a quistes tipo IV, el resto de las
complicaciones se presentan en el posoperatorio inmediato y
requieren manejo conservador.
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