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PALABRAS CLAVE Resumen

Quiste de colédoco; Introduccion: Los quistes de la via biliar o quistes de colédoco (QC) son una patologia rara en
Quiste de via biliar; nuestro medio. La etiologia es desconocida, siendo la hipotesis mas aceptada las anomalias en
Ictericia; la union biliopancreatica.

Colangiocarcinoma Objetivo: Analizar los datos clinicos, diagndstico y tratamiento de una serie de pacientes diag-

nosticados de QC y realizar una actualizacion sobre el tema.

Metodo: Se revisaron retrospectivamente los diagndsticos de QC en 20 afos en un hospital
terciario.

Casos clinicos: Se identificaron 4 casos, con predominio del sexo femenino. Rango de edad
16 meses a 4 anos. Los signos y sintomas fueron ictericia y coluria (100%), vomitos (75%),
dolor abdominal y acolia (50%). Ninguno tuvo masa palpable. La ecografia abdominal oriento el
diagnostico que se confirmo con colangio-resonancia magnética (colangio-RM). Se clasificaron
como QC tipo I tres de los casos y uno como tipo IVa. El tratamiento fue quirtrgico, ningun
paciente presentd complicaciones hasta la fecha.

Conclusiones: Los quistes de las vias biliares son de baja prevalencia. El tratamiento de eleccion
es quirlrgico, requiriendo seguimiento estrecho, dado el riesgo de colangiocarcinoma.

© 2015 Sociedad Chilena de Pediatria. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Este es
un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

KEYWORDS Bile duct cysts; an unusual cause of jaundice in paediatrics. Presentation of a case

Choledochal cyst; series

Cyst bile duct;

Jaundice; Abstract

Cholangiocarcinoma Introduction: Cysts of the bile duct or choledochal cysts are rare diseases in our area. The
aetiology is unknown, with the most accepted hypothesis being a pancreatobiliary maljunction
anomaly.
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Objective: To analyse the clinical data, diagnosis and treatment of a number of patients with
choledochal cyst, as well as presenting an update on this condition.

Method: A retrospective descriptive study was performed on paediatric patients diagnosed with
choledochal cyst in the last 20 years in a tertiary hospital.

Case reports: A total of 4 choledochal cyst cases in childhood, predominantly female, are pre-
sented. The most frequent reason for consultation was vomiting, and presenting with jaun-
dice and choluria in all cases. Patients with choledochal cyst were classified as type | in 3
cases, and one case of type IVa. In all cases surgical treatment was performed; any patient had
complications to date.

Conclusions: Cysts of the bile ducts have a low prevalence. The treatment of choice is surgical,
requiring close monitoring due to the risk of cholangiocarcinoma.

©2015 Sociedad Chilena de Pediatria. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. This is an open access
article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

Los quistes de colédoco (QC) son una afeccion rara con-
sistente en dilataciones de los conductos biliares, tanto
intrahepaticos como extrahepaticos. Es una causa frecuente
de ictericia, sin embargo, esta entidad es poco prevalente.

Se han descrito diversas teorias sobre su etiopatogenia;
la mas aceptada es la expuesta por Babbit en 1969'. Segun
esta, un canal comdn formado por la unién anémala de los
conductos pancreaticos y biliares fuera de la ampolla de
Vater condicionaria reflujo pancreaticobiliar. Las enzimas
pancreaticas activadas causarian inflamacion y deterioro de
la pared del conducto biliar, lo cual daria lugar a la dilatacion
biliar.

La primera clasificacion fue propuesta en 1959 por
Alonso-Lej et al.?, dividiendo los QC en 3 grupos, modifi-
cada por Todani en 19773, que los clasifica en 5, siendo la
mas utilizada actualmente (tabla 1).

La triada clasica (ictericia, masa abdominal palpable y
dolor abdominal) pocas veces se presenta completa, siendo
el dolor abdominal aislado el sintoma mas frecuente.

Se estima una incidencia de 1/13.000 a 1/2.000.000 de
recién nacidos vivos*>, con predominio en poblaciones asia-
ticas.

El objetivo del presente manuscrito es analizar los datos
clinicos, el diagnostico y el tratamiento de una serie de
pacientes diagnosticados de QC y realizar una actualizacion
sobre el tema. Para ello se revisaron retrospectivamente los
casos de QC diagnosticados en los Gltimos 20 anos en un ser-
vicio de pediatria de un hospital terciario. Se identificaron
4 pacientes, de los cuales se recogieron datos epidemiologi-
cos, clinica, pruebas diagnosticas, tratamiento y evolucion.

Casos clinicos
Caso 1

Paciente de sexo masculino de 16 meses que consultd por
cuadro de vomitos no biliosos y febricula de un mes de
evolucion, asociado a ictericia cutanea, deposiciones aco-
licas y coluria en los 3 dias previos. En la exploracion fisica

Tabla 1 Clasificacion de los quistes de colédoco segln
Todani (Todani modification of the Alonso-Lej classification)

Tipo Frecuencia Descripcion

| 75-85% Dilataciones
biliares
extrahepaticas

Il 2% Dilatacion

pediculada en
forma de saco
de la via biliar
Dilatacion de la
porcion
intraduodenal
del colédoco
v 15-35% Multiples
dilataciones
IV-A: intra 'y
extrahepaticas
IV-B: limitadas
al colédoco
Dilataciones
intrahepaticas

Il (coledococele) 1-5%

V (enfermedad de Caroli) 20%

presentd coloracion ictérica mucocutanea y hepatomegalia
de 2cm.

Los examenes de sangre mostraron un patron de coles-
tasis, citolisis y aumento de enzimas pancreaticas (tabla 2).
La ecografia abdominal revelé hepatomegalia, con colédoco
aumentado de calibre en el tercio proximal (9,4 mm) y dis-
minucion del calibre en tercio distal terminando de forma
afilada. Ante la sospecha de enfermedad obstructiva de la
via biliar se inici6 tratamiento con piperacilina-tazobactam
y acido ursodesoxicolico, junto con dieta exenta de grasa.

Permaneci6 ingresado durante 9 dias, con mejoria clinica
y de laboratorio. Se realizd colangiorresonancia magnética
(colangio-RM) que confirmd el diagnéstico de QC tipo I.

A los 12 meses del diagnostico, previa mejoria de la
clinica y normalizacion de las enzimas pancreaticas, se rea-
lizé cirugia de forma programada con exéresis de QC y
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Tabla 2 Caracteristicas clinico-analiticas de los pacientes

Caso Edad Sexo Tipo QC Clinica Sangre Diagndstico Tratamiento
1 16 meses Varon Tipo | Vomitos, ictericia, BT 9,27 mg/dl, BD Ecografia Quistectomia y hepa-
fiebre, coluria, 5,54 mg/dl, GOT Colangio-RM ticoduodenostomia
acolia 350U/1L, GPT 292 U/1, laparoscopica
FA 1.238U/l, GGT
1.494U/1, LDH
1.236 U/L,
Amilasa 329 U/l
lipasa 320 U/l
2 3 anos Mujer Tipo IVa Dolor abdominal, BT 4,37 mg/dl, BD Ecografia Quistectomia y hepa-
vomitos, ictericia, 2,54mg/dl, GOT 125 Colangio-RM ticoyeyunostomia
coluria U/L, GPT 204 U/L, en Y de Roux
FA 452 U/L, GGT 453 laparoscopica
U/L, Amilasa 274
U/L, Lipasa 1248 U/L
3 4 anos Mujer Tipo | Vomitos, ictericia, BT 3,29 mg/dl, GOT Ecografia Quistectomia y
coluria 181U/l, GPT 676 U/, Colangio-RM colecistectomia con
FA 456 U/, hepaticoyeyunosto-
GGT 164 U/L, LDH mia en Y de Roux
756 U/L laparoscopica
4 4 anos Mujer Tipo | Dolor abdominal, GOT 435U/L, GPT Ecografia Quistectomia y hepa-
ictericia, coluria, 466U/, colangio-RM ticoyeyunostomia

acolia

FA 304U/l, GGT 174
u/L

en Y de Roux

BD: bilirrubina directa; BT: bilirrubina total; colangio-RM: colangio-resonancia magnética; FA: fosfatasa alcalina; GGT: gamma glutamil
transpeptidasa; GOT: glutamato oxalacetato transaminasa; GPT: glutamato piruvato transaminasa; LDH: lactato deshidrogenasa.

hepatoduodenostomia laparoscopica, sin objetivarse com-
plicaciones tras 2 anos de la cirugia.

Caso 2

Paciente de sexo femenino de 3,5 afos que presento desde
el dia previo al ingreso vomitos y lumbalgia, junto con orinas
coluricas. A la exploracion fisica destacaba ictericia muco-
cutanea y dolor con defensa en el hipocondrio derecho. Se
solicitaron examenes de sangre, que fueron compatibles con
patron de colestasis, citolisis y elevacion de enzimas pan-
credticas (tabla 2).

En la ecografia abdominal presenté imagenes compati-
bles con obstruccion de la via biliar por presencia de barro
biliar y QC tipo IV (fig. 1Ay B). Se mantuvo dieta absoluta
con fluidoterapia intravenosa hasta lograr mejoria clinica y
de laboratorio, y se inici6 tratamiento con acido ursodeso-
xicolico y vitamina K. Se realizé colangio-RM que confirmé
QC tipo IVa.

Fue evaluada por un cirujano infantil, realizandose de
forma programada al mes del diagnostico la exéresis del
QC y la derivacion bilioentérica en Y de Roux por via lapa-
roscopica. Hasta la actualidad, 20 meses después, no ha
presentado complicaciones.

Caso 3

Paciente de sexo femenino de 4 afos de edad que present6
vomitos de 4 dias de evolucion y coluria. Al examen fisico

destacaba ictericia conjuntival y hepatomegalia de 3cm.
Se solicitaron examenes de sangre, destacando patron de
colestasis e hipertransaminasemia (tabla 2). En la ecogra-
fia abdominal se objetivd distension de la via biliar intra
y extrahepatica por obstruccion en la desembocadura del
colédoco.

En la colangio-RM se observo dilatacion de la via biliar
intra y extrahepatica, y de la vesicula, con un colédoco
de aspecto sacular con zona filiforme con aspecto de «cola
de ratén», hasta alcanzar la zona ampular, con diametro
maximo de colédoco de 2,8cm (fig. 2Ay B).

Con los hallazgos descritos unidos a la clinica se planted
como primera posibilidad diagnostica QC tipo 1. Se realizd
de forma programada, a los 2 meses del diagnostico, quis-
tectomia y colecistectomia con hepatico-yeyunostomia en Y
de Roux laparoscopica, con adecuada evolucion clinica. En
controles posteriores con pruebas de imagen 4 anos después
no se apreciaban cambios respecto a los hallazgos posqui-
rargicos.

Caso 4

Paciente de sexo femenino de 4 anos que presenté dolor
abdominal y coluria de 3 dias de evolucion, asociado a fiebre,
anorexia y deposiciones acoélicas. En el examen fisico des-
tacaba ictericia cutanea. Se realizaron examenes de sangre
que mostraron hipertransaminasemia (tabla 2). En la ecogra-
fia abdominal se observaba una imagen quistica de 2,5cm
compatible con QC tipo I, que se confirmé en la colangio-RM.
Present6 mejoria progresiva de los examenes de sangre tras
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Figura1 Ecografia del caso 2. A. Marcada dilatacion de la via
biliar intra y extrahepatica, con un colédoco dilatado hasta la
papila con un calibre aproximado de 16 mm. B. Muestra barro
biliar y microlitiasis en la vesicula (flecha). La via biliar intra-
hepatica, fundamentalmente la izquierda, muestra un aspecto
arrosariado (flecha curva). Ambas imagenes son compatibles
con dilatacion de la via biliar extrahepatica y probables quistes
de vias biliares intrahepaticas (tipo IV).

iniciar una dieta exenta de grasa y tratamiento con acido
ursodesoxicolico.

La paciente presenté colangitis de repeticion que motivé
varios ingresos hospitalarios para su tratamiento, y obligo a
demorar la intervencion hasta 2 afios después del diagnos-
tico. La cirugia consistio en quistectomia y colecistectomia
con hepatico-yeyunostomia en Y de Roux laparoscopica. En
una ecografia de control a los 5 afos de la intervencion pre-
sentaba una imagen pseudonodular en interior de asa en Y
de Roux, relacionada con litiasis calcificada, sin repercusion
sobre la via biliar.

Discusion

Los QC son una afeccion infrecuente de los conductos bilia-
res que se debe sospechar ante la presencia de dolor
abdominal, ictericia y masa abdominal palpable. Dos de los 3
hallazgos clinicos aparecen con mas frecuencia en poblacion
pediatrica (hasta en 85% de los casos), mientras que solo se
presentan en el 0-25% de los adultos®®. En los casos des-
critos en lactantes el hallazgo mas habitual es la presencia
de una masa abdominal en el cuadrante superior derecho
junto a ictericia; en mayores de un afo es mas habitual
encontrar dolor abdominal, fiebre y vomitos. En 2 series

Figura2 Colangiorresonancia magnética del caso 3. A. Mues-
tra marcada dilatacion de la via biliar extrahepatica (flecha) y
escasa dilatacion de la via biliar intrahepatica (flecha curva),
objetivandose en B un colédoco de aspecto sacular (C) con dia-
metro maximo de 2,8 cm. Dilatacion de la vesicula biliar (V).
Los hallazgos descritos plantean como primera posibilidad diag-
nostica la de un quiste de colédoco tipo 1.

de casos recientes’”® el dolor abdominal fue el sintoma mas
frecuente (88-94%), seguido de ictericia (36-58%), vomitos
(48%), fiebre recurrente (44%), pérdida de peso (36%) y masa
abdominal (8%). En nuestra serie, los signos y sintomas mas
frecuentes fueron ictericia y coluria (en los 4 pacientes),
seguido de vomitos (en 3 de los 4 casos), dolor abdomi-
nal y acolia (en 2 de los casos presentados). En ninguno
se identificd masa palpable. Durante el tiempo revisado se
diagnosticaron 4 casos de QC, 2 de ellos en el Ultimo afo.
El rango de edad fue de 16 meses a 4 afos, siendo el Unico
varoén de origen asiatico.

Ante la sospecha de QC debemos solicitar examenes
de sangre (bioquimica con funcién hepatica, pancreatica y
renal) y estudio de imagen (ecografia abdominal). En los
examenes aparece alteracion de enzimas hepaticas, incre-
mento de amilasa y lipasa junto a leucocitosis. La alteracion
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de las pruebas de coagulacion y de funcion renal indica
mayor gravedad’. En los exdmenes de sangre realizados a
nuestros pacientes, todos presentaron patron de colestasis
y citolisis, y 2 de ellos, ademas, elevacion de las enzimas
pancreaticas.

Las pruebas de imagen confirman el diagnéstico. El estu-
dio ecografico es la primera prueba de imagen a solicitar
ante la sospecha de QC'?; también es la prueba de eleccion
para vigilar complicaciones postoperatorias. El avance de
la ecografia fetal ha llevado al incremento del diagnostico
prenatal, siendo el hallazgo una imagen quistica simple al
nivel del hemiabdomen superior derecho, generalmente en
el segundo o tercer trimestre de gestacion.

Tradicionalmente se ha considerado la colangiopan-
creatografia retrograda endoscopica (CPRE) la técnica de
eleccion para el estudio preoperatorio; sin embargo, con
el progreso de las técnicas de imagen, se ha desarrollado
la colangio-RM. Numerosas publicaciones han demostrado
eficacia similar en la visualizacion de la anatomia de las mal-
formaciones de la via biliar y de la unién pancreaticobiliar
entre estas 2 técnicas. Actualmente la colangio-RM puede
sustituir a la CPRE, especialmente en niios, en el diagnods-
tico de esta enfermedad, pues se trata de una exploracion
no invasiva y con menos complicaciones asociadas, aunque
presenta la desventaja de no ser terapéutica. La tomogra-
fia computarizada (TC) es Gtil para mostrar la continuidad
del quiste con el arbol biliar, su relacion con las estructuras
adyacentes y la presencia de malignidad asociada; es mejor
que la ecografia en la visualizacion de la via biliar intra-
hepatica, la via biliar distal y la cabeza del pancreas, pero
presenta el inconveniente de la radiacion. En nuestra serie
la ecografia abdominal orientd el diagnostico en todos los
casos, siendo confirmado posteriormente con colangio-RM.
No se realizaron otras pruebas de imagen.

El tratamiento depende del tipo de QC. Hay unanimidad
en recomendar la cirugia con reseccion de los QC tipo I1°,
La técnica quirGrgica mas utilizada es la quistectomia con
reconstruccion de la continuidad de la via biliar mediante
una hepaticoyeyunostomia en Y de Roux®. Frente a la recons-
truccion por hepaticoyeyunostomia, en la Gltima década ha
ganado popularidad la reconstruccion por hepaticoduode-
nostomia. Varios estudios demuestran que es una técnica
sencilla y segura, con menor tiempo quirlrgico y estancia
hospitalaria, sin diferencias significativas en complicacio-
nes posquirlrgicas, excepto una tasa superior de reflujo
gastrico'’. Sin embargo, aln es pronto para establecer con-
clusiones debido al corto tiempo de seguimiento y al escaso
nimero de pacientes analizados.

La escision del quiste por via laparoscopica ofrece gran-
des ventajas frente a la cirugia abierta en el tratamiento
de los QC'>" ™. En los quistes tipo Ill la posibilidad de dege-
neracion maligna es mucho mas rara, y en estos casos el
tratamiento de eleccion es la esfinterotomia endoscopica
mediante CPRE". Los QC tipo IVa han sido objeto de con-
troversia con respecto a su tratamiento; la mayor parte de
los trabajos publicados recomiendan reseccion de los quis-
tes extrahepaticos seguida de hepaticoyeyunostomiaen Y de
Roux’. En cuanto a la enfermedad de Caroli con afectacion
unilobular, el tratamiento mas efectivo es la hepatectomia
parcial del lobulo afectado. En caso de afectacion quis-
tica difusa, inicialmente el tratamiento debe ser médico
con acido ursodesoxicolico y sales biliares quelantes, pero

cuando se producen episodios de colangitis de repeticion y
cirrosis biliar secundaria descompensada es necesario tras-
plantar el higado dahado.

Todos los pacientes revisados en nuestro hospital fue-
ron remitidos a un centro de referencia para evaluacion
por cirugia pediatrica. En 3 casos el tratamiento fue qui-
rdrgico mediante quistectomia y hepaticoyeyunostomia en
Y de Roux, y en el caso restante, el mas reciente, se realizd
quistectomia y hepaticoduodenostomia, técnica que esta
ganando popularidad frente a la anterior debido a las venta-
jas citadas. El tratamiento quirdrgico de QC tiene éxito en
mas del 90% de los casos, asociandose morbilidad postopera-
toria y mortalidad bajas (2,5-27% y 0-6%, respectivamente).

En cuanto al prondstico, la complicacion mas temida es
el desarrollo de colangiocarcinoma, con riesgo aumentado
del 20-30% con respecto a la poblacion general'®, por lo que
se requiere seguimiento periodico estrecho con el objetivo
principal de detectar de forma precoz la posible aparicion
de este tumor’-'?, ya que se han descrito casos de colangio-
carcinoma afnos después de la reseccion de los quistes'’. Los
tipos de QC con mas predisposicion a padecerlo son los tipo
I y IV, aumentando el riesgo con la edad'®, siendo la edad
media de diagnostico 32 afios'®"?. Otras complicaciones des-
critas son: litiasis biliar, litiasis hepatica y colangitis (debidas
al cimulo de bilis en las vias biliares), pancreatitis aguda
y cronica'®?%2' | rotura espontanea??, cirrosis biliar y sus
posibles complicaciones debidas a hipertension portal (san-
grado digestivo alto, esplenomegalia y pancitopenia)?®24.
Se han descrito otras complicaciones mas atipicas como el
hallazgo de un quiste hidatidico en el interior del quiste
biliar?>.

En nuestra serie de casos ninguno ha presentado compli-
caciones hasta el momento actual, aunque se debe realizar
un seguimiento estrecho incluido en edad adulta.

En conclusion, a pesar de su baja prevalencia, ante cli-
nica de vomitos, dolor abdominal e ictericia debemos tener
en cuenta el diagnostico de QC, dado que la triada clasica
como forma de presentacion es infrecuente, tal y como se
muestra en nuestros pacientes. El diagnostico definitivo
se realiza mediante colangio-RM, aunque la ecografia ini-
cial es orientativa. El tratamiento de eleccion es quirurgico,
requiriendo un seguimiento periodico estrecho por el riesgo
de colangiocarcinoma.
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