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Introduccion

La primera descripcion anatomopato-
l6gica de un quiste coledociano se le atribuye
a Vater en 1723 “**, Es una mal formacion
poco frecuente en occidente, encontrandose
un caso cada 100.000 a 200.000 nacimientos,
siendo mucho mds marcada la incidencia en
el Extremo-Oriente ®Y. A esta localizacién
quistica congénita se agregan mucho mas
tarde en otros sectores de la via biliar y
efectuado una clasificacidn de las mismas por
Alonso-.Lej (1959) que fuera modificada por
Todani en 1977 %7069,

El interés clinico deriva de las complica-
ciones a que da lugar como la formacién de
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litiasis, desarrollar infecciones y en algunas
ubicaciones colangiocarcinomas.

En este capitulo se verda primero la
clasificacion clasica de Alonso-Lej y Todani,
que debe conocerse por su amplia difusion, y
posteriormente una clasificacién mas sencilla
basada en la topografia y caracteristicas
clinicas que considera solamente las dilata-
ciones quisticas excluyendo los diverticulos. .

1) Clasificacion

a) Clasificacion de Alonso-Lej vy

Todani. La clasificacién de Alonso-Lej 3.7)
de 1959 describié tres tipos de dilataciones
quisticas de la via biliar Tipo |, Tipo Il y Tipo
lll. Todani en 1977 agregd el Tipo IV y V (65,
70, (Figura 1)
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Figura Nro. 1

Clasificacién de Alonso-Lej y Todani. Tipo I: A, Dilatacién global y sacciforme; B, dilatacion
localizada; C, fusiforme. Tipo Il: diverticular. Tipo Ill: coledococele. Tipo IV: A, dilataciones
quisticas intra y extrahepaticas; B: extrahepaticas multiples. Tipo V: dilataciones quisticas
intrahepaticas.

Tipo | Dilatacién del colédoco. Es la forma A) Sacciforme, generalmente compromete
mas frecuente 65 al 80 % **" Se describen toda la via biliar y es la forma mas frecuente.
tres formas: Por arriba llega hasta los hepaticos que



Tipo

Tratamiento

Quistes (Enfermedad de

Caroli

intrahepatico

Reseccion segmentaria cuando posible y el
paciente es candidato adecuado, trasplante
hepatico con inadecuada reserva hepatica

Quiste de la via biliar extrahepatica

Reseccion completa del quiste con restauracién de
la continuidad biliar

Quiste intraduodenal (cistocele)

Reseccion
operatoria

por via endoscdpica. o 2da. opcion

Cuadro Nro. 1

Clasificacién simplificada de Martin de las dilataciones quisticas de las vias biliares

contrastan con su calibre normal y en la
parte inferior el abocamiento con el Wir-
sung.

B) Dilatacion segmentaria del colédoco.

C) Dilatacion fusiforme o cilindrica de la via
biliar. En esta forma frecuentemente el
Wirsung aboca en la via biliar.

Tipo Il Diverticulo de la via biliar extra-
hepdtica.

Tipo Ill Coledococele. Le sigue en frecuencia
al Tipo I-A con alrededor del 5 %.

Tipo IV Quistes multiples extra e intra-
hepaticos

A-Quistes multiples extra e intrahepaticos.
B-Quistes multiples solo extrahepaticos.

Tipo V Quistes intrahepaticos Unico o
multiples. Es conocida como Enfermedad de
Caroli.

b) Clasificacion de
Martin.

La clasificacion de Alonso-Lej-Todani
tiene una larga trayectoria pero tiene algunos
reparos. El tipo Il es un diverticulo de la via
biliar principal y no una dilatacién quistica de
la via biliar. Deber ser diferenciado de una
vesicula biliar supernumeraria.

simplificada

La clasificacion de Martin ©Y es mas sim-

ple y considera tres grupos de dilataciones
quisticas biliares: quistes intrahepaticos,
quistes de la via biliar extrahepatica y quiste
biliar intraduodenal. A estos tres grupos se
debe agregar uno mixto poco frecuente
formado por quistes extra e intrahepaticas.
Cada uno de estos grupos tienen caracte-
risticas clinicas y terapéuticas comunes, por
lo que resulta util esta clasificacion de Martin
Los diverticulos por sus caracteristicas son
excluidos de la clasificacién de Martin pero
serdn tratados en este capitulo separada-
mente.



2) Caracteristicas clinicas y
tratamiento de las
dilataciones quisticas de las
vias biliares

Serdan tratados por separado:

a) Quistes congénitos coledocianos.

b) Quistes congénitos intrahepaticos.

c) Formas quisticas mixtas extra e intra-
hepaticos.

d)Quiste biliar intraduodenal (cistocele).

a) Dilataciones quisticas
coledocianas.

a*) Incidencia, edad y sexo

Las dilataciones quisticas del colédoco
pertenecen al Tipo | de la clasificacidon de
Alonso-Lej-Todani. Pueden tomar toda la via
extrahepatica, tener una forma sacciforme o
fusiforme y en estos casos el cistico abocar al
quiste, o bien ser la dilatacién segmentaria.

La forma quistica sacciforme es la mas
frecuente (45 a 55 %) seguida por la fusifor-
me (alrededor del 40% y la menos frecuente
la dilataciéon segmentaria. Algunos autores
sefialan el incremento relativo de las dilata-
ciones fusiformes sobre las quisticas‘ss).

Incidencia. Es poco frecuente en paises
occidentales 1 cada 100.000 a 150.000
habitantes mientras que en paises asiaticos
es 1 cada 1000 habitantes 2%,

Edad La mayor parte se diagnostican en la
infancia (alrededor del 80% de los casos). Las
formas quisticas predominan en el primer

afio y las formas fusiformes en el cuarto o
quinto afio ®*. El 20 % se diagnostican
después de los 20 afios y un 10 % en mayores
de 40 afios (46,59,65, 22,50)

Las dilataciones quisticas de vias biliares
representan aproximadamente el 20% de la
patologia biliar en el nifio ¥ .

Sexo.- Tanto en paises occidentales como
orientales hay un predominio franco del sexo
femenino en dos o tres veces mas que
hombres (€& 234, Hay un predominio en el
sexo femenino de dos o tres veces con
respecto al masculino (34,

b*) Origen y aspectos

fisiopatoldgicos.

La mayor parte de los autores consideran
que el origen es congénito. Avalan este con-
cepto la mayor incidencia en la infancia y que
estas formaciones han podido ser detectadas
por imagenes, en una etapa prenatal & ).

Es importante sefalar que en el caso de
quistes coledocianos existe con gran
frecuencia una terminaciéon anémala del co-
lédoco. Normalmente (65 a 90 % de los ca-
sos) la unién del Wirsung y el colédoco se
realiza en un angulo casi recto por fuera de
pared duodenal y continua en un canal
comun. Este conducto comun tiene una lon-
gitud promedio de 4,6 mm (+ 6 — 2,6 mm.)
en el adulto ®**. Se considera que este con-
ducto comun es anémalo cuando tiene una
longitud superior a 12 mm. (Japoneses Study
Group *°). Esta anomalia fue estudiada por
Babbit 1969 (7, 69,11) y propuso la conocida
“teoria del canal comun” en la patogénesis
de los quistes coledocianos. Esta disposicion
facilitaria el reflujo del liquido pancreatico a
las vias biliares facilitado por una menor
presidn hidrostatica en ésta. El jugo pancrea-
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tico y biliar tienen sustancias agresivas
(lisolecitina, enzimas pancreaticas) que
dafian la pared de la via biliar dilatada,
provocando edema, erosiones, inflamacién, y
posterior fibrosis. Para algunos seria un
factor importante en el origen de los quistes
coledocianos y para la mayoria, este proceso
cronico con fendmenos de regeneracién
hiperplasia y displasia llevarian a la degene-
racion neoplasica (17,1,50)

Figura Nro. 2

Anomalias en la unién de los conductos biliar y pan-
creatico. Clasificacidon de Kimura y colab.. A.- Variedad
1: unién pancreatico-coledociana, P-C. B.- Variedad 2:
unién coledociana-pancreatica, C-P.

Kiruma y colab.(44) describen dos tipos
de anomalias en la unién biliopancreatica. La
variedad | (P-C) en donde el conducto
pancredtico se vierte en el colédoco; y la
variedad Il (C-P) en donde el colédoco se
vierte en el Wirsung, anomalia ya referida

(Fig. 2).

En la variedad | (P-C) el angulo formado
entre la via pancreatica (P) y coledociana (C)
es agudo. La dilatacién de colédoco es
moderada de forma fusiforme o cilindrica y
en la bilis del quiste se encuentran valores
imtportantes de amilasa. Pueden
permanecer buen tiempo asintomadticos y

muchas veces se descubren por estudios con
imagenes.

En al variedad Il (C-P) el angulo formado
por la via biliar y pancredtica es recto, hay
una franca estenosis de la via biliar, la
dilatacién quistica es importante y los valores
de amilasa en el quiste son bajos. La mayor
parte son sintomaticos y se diagnostican en
la infancia.

La variedad Il de Kimura es mds frecuente
de observar en quistes sacciforme de
colédoco que la variedad |. Esta ultima
también se observa en alrededor de 7 cada

10 pacientes con carcinoma de la vesicula
biliar “% (Ver capitulo IV-471 de anomalias
pancreaticas).

Figura Nro. 3

Colangiopancreatografia por redonancia m+agnetica.
Quiste coledociano sacciforme. Union C-P , trayecto
comun >2 cm.



c*) Anatomia patolégica.
Incidencia de neoplasia.

En la estructura de la pared de los quistes
tenemos los elementos propios de la estruc-
tura coledociana. En la parte interna la
mucosa con frecuencia falta encontrandose
reemplazada por tejido conjuntivo. El resto
de la pared esta constituido por tejido fibro-
so, procesos inflamatorios y de hipervascu-
larizacion.

La degeneracion neoplasica se ha obser-
vado en los quistes del colédoco y se ha
atribuido al reflujo pancreatico-biliar que
lleva a una inflamacién crénica del quiste.
Generalmente se trata de una sola neoplasia
en el quiste coledociano, pero se han sefala-
do casos con neoplasias doble en el quiste y
en la vesicula biliar * 40

Figura Nro. 4
Colangiografia operatoria. Quiste coledociano grande,
atipico y segmentario con via biliar inferior de calibre
normal.

La incidencia de neoplasia es superior a la
esperada en la poblacion general 12333171 y
los porcentajes de la literatura oscilan entre
2,5 a 26 % de los pacientes con quistes cole-
docianos ¥ & 22 39 68} F| mavor riesgo de
carcinogénesis se encuentra en pacientes
sintomaticos de 60 o mas anos, siendo rara
en la infancia 2" Nicholl y colab. ®® sefalan
riesgo de cancer: de 0 a 30 aios el 0%, de 31
a50afios 19 % y de 51 a 70 afios 50 %.

Los pacientes operados sin reseccion del
quiste, con operaciones de derivacion cisto-
duodenoanastomosis o cistoyeyunoanasto-
mosis. y que mantienen cierto reflujo intes-
tinal a la bolsa quisticas mantienen altas
posibilidades de desarrollar un colangio-
carcinoma

d*) Aspectos clinicos.

La presentacidon clinica puede ir desde
casos asintomaticos hasta la de manifestarse
con serias complicaciones. Loas sintomas son
mas precoces en la variedad C-P variedad Il
de Kimura.

Los diagndsticos de formas asintomaticas
se han incrementado por el uso mas sistema-
tico de la ecografia, que ha permitido detec-
tar formaciones quisticas en pacientes
estudiados por otros problemas.

Los sintomas que pueden observarse son
variados y entre los mas frecuentes tenemos:
dolor en hipocondrio derecho, intolerancia a
los colecistoquinéticos, ictericia intermitente
y rara vez un sindrome coledociano tipico.

Una triada muy caracteristica esta dada
por: ictericia, dolor y masa palpable. Solo se
la encuentra en el 20 % de los casos "2,



e*) Estudios por imagenes.

La ecografia y la colangiografia por reso-
nancia magnética son los métodos mas
utilizados en la actualidad. La ecografia es el
primer procedimiento generalmente utiliza-
do para detectar las dilataciones quisticas de
vias biliares. El uso mas frecuente en el con-
trol del embarazo, ha permitido detectar
quistes coledocianos en el feto y poder
controlar su evolucién ?*3%#),

Figura Nro. 5

Resonancia magnética. Se observa el quiste
coledociano que compromete los hepaticos, el
duodeno y el estdmago. Unién biliopancreatica C-P.

Las formaciones quisticas del colédoco,
poco frecuentes, deben distinguirse por
tener un cuello que lo une a la via biliar y
deben diferenciarse de la vesicula biliar. La
confusién con un seudoquiste es posible

cuando a su vez hay sintomas de pancreatitis
(41)

La colangiografia por resonancia magné-
tica es un método rapido, no invasivo,
considerado de eleccion y que también
puede utilizarse en mujeres embarazadas.

Muestra la formacién quistica y la via biliar
tanto intrahepdatica como la terminacién vy
relacion con el Wirsung (Fig. 3). Las buenas
imagenes que ofrece y no tener el riesgo de
complicaciones como la pancreatitis han
hecho que sea el método de eleccién en el
estudio de estos pacientes™ ®**%3)  Tiene
una buena sensibilidad y especificidad (90-
100% y 73-100% respectivamente (24)

Entre otros procedimientos tenemos la
tomografia computada, la colangiopancrea-
tografia retrograda endoscépica y la
colangiografia percutanea.

Figura Nro. 6

Tomografia computada. Quiste coledociano.

La tomografia computada permite detec-
tar un quiste coledociano como una
formacién que se encuentra en el higado y el
duodeno, observandose la vesicula biliar y las
vias biliares intrahepaticas generalmente no
dilatadas (fig. 6). Ha sido superada por la
colangiografia por resonancia magnética que
permite ver mejor el estado de las vias
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intrahepaticas y la conformacion de la union
pancreatico-biliar.

La colangiopancreatografia retrdgrada
endoscdpica permite obtener buenas image-
nes de las formaciones quisticas y sobre todo
de la terminacion de la via biliar vy
pancreatica *®. Es un método no excento de
complicaciones como la infeccion y pan-
creatitis, por lo que su uso con fines diagnds-
ticos no es aconsejable.

La colangiografia percutdanea con solo
fines diagnodsticos ha sido reemplazada por
la colangiografia por resonancia magnética.
Su empleo actual queda reservado cuando
tenga también una indicacién terapéutica. Es
un recurso util en situaciones de urgencia. Ha
sido utilizada en pacientes pediatricos para
drenar la via biliar y obtener muestras de bilis
para detectar amilasa y o lipasa (76),

La colangiopancreatografia endoscoépica
permitié conocer la forma de abocamiento
de la via biliar y pancredtica antes del
advenimiento de la resonancia .

La colangiografia operatoria sigue siendo
un buen recurso para el cirujano sobretodo
cuando las imagenes preoperatorios no fue-
ron suficientes.

f*) Diagndstico

El diagndstico surge de los estudios por
imagenes preoperatorios. El nimero de casos
diagnosticados intraoperatoriamente ha dis-
minuido considerablemente dado al mayor
empleo de las imdagenes y por el tratamiento
mininvasivo de muchas complicaciones
como las infecciosas y el coleperitoneo.

g*) Complicaciones.

Las complicaciones que pueden
encontrarse derivan de infeccién, litiasis y a
ruptura del quiste, como a repercusiones
sobre d6rganos vecinos. Asi podemos tener
fiebre, colangitis, pancreatitis, coleperitoneo,

insuficiencia hepatica por cirrosis biliar @

Reacciones inflamatorias del pancreas dan
lugar a dolor y movilizacién de enzimas como
la amilasa. En el nifio pueden hacer pensar en
la invaginacion intestinal. Se han observa-
do cuadro de pancreatitis aguda recurrente
en pacientes con quistes coledocianos. Se
considera que el mecanismo puede estar
dado por una estrechez a nivel de la papila ya
que la esfinterotomia endoscépica puede
mejorar el cuadro 42 No obstante, esta
complicacién no es prevenida por el drenaje
del quiste ni por la esfinteroplastia ya que
no impiden la formacion de célculos. Solo la
extirpacion completa del quiste puede pre-
venir el desarrollo de una pancreatitis cro-
nica o recurrente 6.

El estasis biliar en los quistes favorece la
formacidén de barro y calculos biliares, siendo
mas frecuente en los intrahepdticos. La infla-
macion de la pared y distensiéon del quiste
pueden llevar a la perforacion y originar
coleperitoneo.

La cirrosis se observa con cierta frecuen-
cia. Nguyen y Valayer 67 |a sefialan en la
tercera parte de los casos y aconsejan la
biopsia hepatica durante la cirugia.

El cancer de vias biliares se observa en
cifras que van del 10 al 16 % @) siendo mas
elevado en los pacientes no resecados en que
se hizo derivacién intestinal del quiste. En
estos casos se observa los sintomas propios



de la degeneracién neopldsica generales por
invasion, ictericia, sindrome pilérico, etc.

h*) Tratamiento quirurgico

Los quistes coledocianos que llegan a la
cirugia pueden ser asintomdticos, sintoma-
ticos, con degeneracién neoplasica u otras
complicaciones como perforacion o colan-
gitis. En todos los casos la operacidn mas
recomendable es la resecciéon de la forma-
cion quistica, reconstruyendo el transito
biliar con una anastomosis del hepatico con
asa de yeyuno en Y de Roux (9,52, 65,71, 22, 50).

Se aconseja la reseccién en las formas
asintomaticas para evitar complicaciones
futuras, en donde la alta incidencia de dege-
neracion neoplasica debe ser tenida en
cuenta 2. La degeneracion neoplasica es
baja en la primera década de la vida (No
sobrepasa el 1 %) y se incrementa con la
edad ).

Las operaciones de drenaje interno del
quiste coledociano como las resecciones par-
ciales en la actualidad no deben realizarse. El
error de la indicacién a veces parte de
considerar como un colédoco ensanchado
una forma fusiforme de quiste. Los pacientes
en que no se efectud reseccién es aconse-
jable someterlos a una nueva operacién para
extirpar el quiste (21,22),

En situaciones de urgencia como perfo-
racion de la bolsa quistica y colangitis se
efectuara el drenaje suficiente dejando la
reseccion para cuando mejoren las condi-
ciones generales y locales del paciente.
Cuando hay una infeccién biliar y el cistico es
permeable puede realizarse un drenaje
transcistico.

En caso de degeneracidn neopldsica se
procedera segln previa evaluacion de la
extensidon de la lesién. En quistes con dege-
neracién y que comprometen el pancreas
tendradn indicacién de una pancreaticoduo-
denectomia cefalica.

En los recién nacidos con una formacion
quistica e ictericia se recomienda no diferir la
operacién, pero en los no complicados pos-
poner la operacidn (mas de tres meses) para
reducir la posibilidad de injuria iatrogénica de
la via biliar y vasos sanguineos (25),

La técnica de reseccién por via lapara-
tdmica es la mds empleada, La via laparos-
copica es cada vez mas utilizada, pero es
necesario sefialar que si bien es factible su
realizacién, es una técnica dificil, y debe rea-
lizarse en centros muy especializados (1),

Técnica para la extirpacion
del quiste coledociano

Quistes sin degeneracion neoplasica. La
técnica en las figuras 7 a 13. La extirpacién
del quiste debe ser completa.

La operacién comienza con la liberacién
de la vesicula y de la bolsa cistica (Ver Fig. 7))
En la parte inferior hay que liberar la bolsa
quistica llegando a la zona mds estrecha para
poder ligar el colédoco lo mas préximo al
conducto pancreatico sin llegar a esteno-
sarlo.

La anastomosis de la via biliar remanente
debe ser lo mas amplia posible para prevenir
su estenosis posterior. La via biliar superior,
los hepaticos, generalmente no estdn
dilatados y las opciones en la realizacién de la



Figura Nro.7

Extirpacion de un quiste de colédoco (Tipo I-A). Se
observa que se ha comenzado a descubrir el quiste
cortando y separando la hoja anterior del hilio
hepatico. Con linea de puntos por fuera del duodeno
la seccién del peritoneo para realizar una maniobra de
Kocher-Voutrin.

Figura Nro. 9

Se observa el quiste de colédoco. El duodeno (1ra.
porcion) esta reclinado hacia abajo dejando ver parte
del pancreas. Ligadura del colédoco préximo al
abocamiento en el Wirsung.

Figura Nro. 8

Extirpacion de un quiste de colédoco. Se ha liberado la
vesicula de su lecho y ligado la arteria cistica. El quiste
ha sido totalmente liberado. El duodeno en su primera
porcion y rodilla superior es llevado hacia abajo para
poder ver la parte inferior del quiste y su abocamiento
en el conducto pancreatico

Figura Nro. 10

Extirpacion de un quiste de colédoco. El colédoco ha
sido seccionado en su comunicacién con el Wirsung.
Se comienza a separar la bolsa quistica en su cara
posterior.

10



Figura Nro. 11

Extirpacién de un quiste de colédoco. Se ha
terminado la diseccion del quiste en su parte posterior
hasta llegar a los hepaticos derecho e izquierdo. La
bolsa quistica esta levantada en direccién cefdlica y
hacia arriba, dejando ver la vena porta y en su parte
interna la arteria hepatica.

Figura Nro. 12

Extirpacién de un quiste de colédoco. Se observa la
vesicula y la bolsa quistica completamente liberada.
En linea de puntos el lugar en donde se efectuara la
seccion la anastomosis hepaticoyeyunal.

anastomosis con un asa yeyunal en Y de
Roux son tres. Seccionar a nivel del hepatico
comun para anastomosarlo al yeyuno
haciendo un prolijo afrontamiento con sutura
muy delicada (hilo 5-0). El inconveniente esta
dado cuando la via biliar superior no esta
dilatada y existe el peligro de estenosis. Las
otras dos formas tratan de agrandar la boca
anastomodtica.  Un recurso es dejar un
collarete a expensas de la bolsa quistica,
dejando 3 a 5 mm. con lo que se logra
aumentar el didmetro vy el otro recurso es
recurrir a ampliar la boca anastomdtica a
expensas del hepatico izquierdo. Este
ultimo recurso es el empleado en |la
operacién conocida como de Hepp-Couinaud.
Conseguir una boca biliar anastomética de
calibre adecuado da mayor seguridad a la
anastomosis. La eleccion del procedimiento
dependera de las condiciones anatémicas de
cada caso.

Figura Nro. 13

Extirpacion de un quiste de colédoco. Anastomosis del
hepatico con un asa excluida de la circulacidén
digestiva (Y de Roux) . A.- Colocacion de puntos que
sirven para mantener aproximada la via biliar y el
yeyuno. B.- Seccién del yeyuno. C.- Plano posterior
total de coledoco y yeyuno. D.- Plano anterior también
a puntos separados y totales de colédoco y yeyuno.
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Figura Nro. 11

Extirpaciéon de un quiste de colédoco. Operacidn
terminada. Puede verse la Y de Roux y que el asa
desfuncionalizada es transmesocoldnica.

Quistes con degeneracion neoplasica.- Se
extirpara en bloque el quiste con curetaje de
los ganglios de la arteria hepdtica y tronco
celiaco.

La reseccién del segmento hepatico IV-b
permanece controversial (L34 |5 inquietud
de ir mds alld de una reseccion del quiste
extrahepatica se origina en la observacion de
pocos casos de recidiva a nivel hepatico, fue
sefalado en cifras variables 3,4 a 11,4 % 1,
433282) | as recidivas pueden explicarse por-
gue se mantienen condiciones premalignas o
porque una estenosis de la anastomosis
ductoyeyunal provoca estasis, calculos vy
colangitis que favorecen la carcinogénesis
(60,74)

En colangiocarcinomas ubicados sobre
todo en la parte inferior en contacto o vecin-
dad con la cabeza pancredtica se propicia
seguir la misma conducta que en las neopla-

sias de la via biliar. Es importante hacer una
evaluacion previa del compromiso vascular y
extensién ganglionar para ver la factibilidad
de la ampliar la reseccion. Esta conducta se
asociaria a una supervivencia a 5 afios de 25-
50 % 2 Conspira contra los buenos resulta-
dos margenes comprometidos y la afectacion
ganglionar. Habria también un con incre-

mento de la mortalidad hospitalaria (10 a 15
%) (19, 40) .

Supervivencia de los pacientes operados
con quiste coledociano.-

La supervivencia en los quistes de colé -
doco depende si fueron operados o no, y
dentro de los operados si se resecé o se
efectud una operacién de derivacion.

En quistes resecados y sin degeneracién
maligna la supervivencia es buena. Cuando la
excision es total no se han descripto casos
de degeneracién neoplasica (18,19, 34,57)

La supervivencia de los operados con
neoplasia es relativamente baja dada la pro-
pagacion hepdtica y ganglionar que imposi-
bilitan una buena exéresis tumoral. Todani en
una serie importantes de casos 105 solo 2
sobrevivieron 6 afios *®. La sobrevida media
es de 6 a 21 meses y es atribuido general-
mente a un diagnostico tardio (22,39,47,80)

b) Quistes intrahepaticos
(Enfermedad y sindrome de
Caroli)

Se caracteriza por dilataciones quisticas
intrahepaticas aisladas o multiples que
pueden tomar parcialmente o totalmente un
I6bulo o todo el higado. Corresponden al Tipo
V de la Clasificacién de Alonso-Lej y Todani.
Son de origen congénito y no debida a
estenosis de los conductos como son las
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dilataciones adquiridas. Es una enfermedad
poco frecuente autosémica recesiva descrip-
ta por Caroli en 1958 ™ . puede tomar con-
ductos biliares pequefios y o grandes.
Cuando se trata de conductos pequeiios las
manifestaciones clinicas pueden ser escasas,
no asi cuando se trata de conductos grandes.
Puede estar asociada a fibrosis hepatica
congénita que puede acompafiarse con
hipertension portal. Las dilataciones quisticas
predisponen al estasis biliar, a la formacion
de célculos y a la infeccién. El riesgo de
colangiocarcinoma intrahepatico es elevado
7 %. (5,2 % de colangiocarcinoma en una
serie de 159 casos que requirieron cirugia “4s),

Clinicamente en la actualidad se distingue
la enfermedad de Caroli y el Sindrome de
Caroli.

Enfermedad de Caroli. También se conoce
como forma simple de dilataciones congé-
nitas de conductos biliares intrahepaticos por
no acompanarse de cirrosis o fibrosis hepa-
tica congénita.

Sindrome de Caroli. Es mds frecuente que la
enfermedad de Caroli y se acompaiia de
fibrosis hepatica congénita e hipertensién
portal. Puede haber también dilatacion biliar
extrahepatica

Ambas formas clinicas pueden asociarse a
poliquistosis renal autosémica recesiva y rara
vez autosémica dominante °.

Clinica

La consulta médica generalmente se hace
en la nifez o en la adolescencia. No hay
predominio franco de ningun sexo. Un estu-
dio importante de 159 pacientes con dila-
taciones quisticas intrahepdticas 89 eran
hombres y 66 mujeres. Habia un predomind
la enfermedad de Caroli y solo el 19,4 % (30
pacientes) eran sindrome de Caroli y de estos
17 tenian hipertension portal y 7 enfermedad
renal (Ectasia tubular) “s),

Los sintomas mas frecuentes son coles-
tasis, hepatomegalia y dolor, aunque puede
haber sintomas derivados de la poliquistosis
renal ). Episodios de colangitis se mani-
festardn por fiebre e ictericia.

En el sindrome de Caroli podran observar-
se manifestaciones de la hipertension portal
como esplenomegalia, varices esofagicas vy
hemorragia digestiva.

En la enfermedad de Caroli la funcién
hepatica esta conservada pero reiterados
episodios de colangitis con obstruccién biliar
pueden llevar a una insuficiencia hepatica. En
el sindrome de Caroli la fibrosis hepatica
lleva a una insuficiencia.

La poliquistosis  puede llegar a ser
palpable, y su importancia serd evaluada con
los niveles sanguineos de urea, creatinina y
pruebas funcionales.

Imagenes

Si bien varios métodos por imagenes
pueden detectar las formaciones quisticas
intrahepdticas la colangiografia por resonan-
cia magnética se ha constituido en el de
eleccién. Las imagenes obtenidas han sido
clasificadas por Guntz y colab. en tres grupos:
Tipo | el mas frecuente con dilatacién sacular
semejando “racimo de uva” de los conductos
hiliares intrahepaticos periféricos alternando
con conductos biliares intrahepaticos
normales; Tipo Il dilataciéon fusiforme de
conductos biliares grandes; y el tipo Il
dilatacion sacular de conductos biliares
intrahepaticos grandes.

Diagnostico

El diagnostico se hace esencialmente por
imagenes. Si bien varios métodos pueden
mostrar las dilataciones quisticas intrahe-
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paticas (Ecografia, tomografia computada,
colangiografia endoscépica retréograda o
percutanea) la colangiografia por resonancia
magnética es el método de eleccién por las
imagenes obtenidas y de menor riesgo. Esta
permitird ver la extension de la enfermedad,
y el tamafio de las dilataciones quisticas y el
estado de la via biliar extrahepatica que
generalmente es normal.

Tratamiento.

El tratamiento debe adecuarse a Ila
evolucién de la enfermedad. Para ello se
deberdan tener en cuenta los siguientes
puntos: extension de la enfermedad en el
higado, si las lesiones son sintomaticas o no,
la presencia de otra enfermedad hepatica,
cirrosis, colangiocarcinoma y o hipertension
portal, enfermedad renal asociada (49).

En las formas asintomaticas la conducta
es la expectacion clinica.

Los episodios de colangitis serdn tratadas
con antibidticos y la instalaciéon de drenajes
por via percutdnea, lo que serd imperioso en
caso de abscesos. La reiteracion de cuadros
de colangitis por litiasis agregada lleva a la
necesidad de utilizar otros recursos como la
administracién de acido ursodesoxicdlico co-
mo recurso para disolver los calculos 56 El
drenaje percutdneo de la via biliar intra-
hepatica contribuye a paliar la ictericia, la
colangitis y lograr la extraccién de calculos.
La necesidad de uno o mas drenajes depen-
dera de las condiciones locales de la via
biliar. Este drenaje puede transformarse en
permanente mediante la colocacién de un
drenaje “percutaneo, hepatico, via biliar, que
pasa a través de una anastomosis hepati-
coyeyunal con salida al exterior” (Fig. 12).
Estos tubos deben ser lavados frecuen-

temente y renovados periédicamente. Con-
dicion necesaria es un funcionamiento
hepatico aceptable **. Otro recurso es la
litotricia colangioscdpica percutdnea transhe-
patica o por via transduodenal en otros pa-
cientes con esfinterotomia previa si se dan
condiciones favorables y se cuenta con esta
técnica superespecializada.

La reseccidn hepdatica es considerada el
tratamiento de eleccién. En las formas loca-
lizadas resecciones parciales, siendo Ia
lobectomia izquierda las mas efectuada dada
la mayor frecuencia de esta afectacion
parcial. Cuando compromete de todo el
higado por los quistes mas la insuficiencia
hepatica por la fibrosis cabe la indicacién del
trasplante (52'70) y en casos de insuficiencia

Figura Nro. 12

Colocacién de stent en la Enfermedad de Caroli
(Imitado de Cameron ) Puede observarse que se ha
realizado una anastomosis hepatico-yeyunal con una
asa desfuncionalizada (Y de Roux) y se han colocado
dos stent que desde el asa yeyunal van a los hepaticos
y salen por la superficie del higado al exterior.
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renal el trasplante combinado hepatico y
renal ). Esta posibilidad debe ser tenida en
cuenta para no entorpecer o imposibilitar su
realizacion con tratamientos paliativos
previos. Dada la baja mortalidad y morbilidad
de las resecciones parciales tienen también
indicacion preventiva en poliquistosis intra-
hepaticas localizadas

c) Quistes biliares
intraduodenales.

Los quistes biliares intraduodenales
corresponden al tipo Il de la clasificacién de
Alonso-Lej y Todani. Se los conoce también
como coledococele, denominacién propuesta
por Wheeler en 1940 (79

La formacion quistica presenta en su
interior epitelio tipo biliar y por fuera tipo
duodenal. La bolsa quistica ocupa la luz del
duodeno pudiendo cuando es grande
obstruir la luz. A la bolsa pueden abocar el
conducto biliar y pancredtico en forma
conjunta o por separado. Si el drenaje del
quiste no es suficiente puede haber ictericia
y 0 pancreatitis aguda.

La degeneracion neopldsica de los
coledococele es practicamente nula. Ziegler y
Zyroimski ®3) en una revision de la literatura
del afio 2011 encuentran 10 casos pero
ninguno en su experiencia personal.

El tratamiento del coledococele puede
efectuarse por via endoscépica o por lapa-
rotomia.

Figura Nro. 13
Imagen endoscépica de un quiste biliar intraduodenal
(coledococele)

Figigura No. 14.

Colangiografia operatoria. Coledococele descubierto
por colangiografia operatoria en un paciente operado
por litiasis vesicular.
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Figura Nro. 13

Extirpacion de un coledococele. A.- Se ha ubicado el lugar del coledococele y se procede a una duodenotomia
longitudinal. Reparos en la parte media de ambos lados de la seccion. B.- Se observa el coledococele lleno de bilis con
un pequefio orificio y en linea de puntos el lugar por donde se comenzara la seccién (horas 11). C.- Linea de puntos
por donde continuara la seccidn, conveniente es comenzar hacia la derecha. D.- A medida que se va cortando se
colocan puntos de afrontamiento y hemostatico entre la mucosa interna del cistocele y del duodeno. E.- Se ha
terminado de resecar el coledococele y pude observarse el orificio de la via biliar y el ostion del Wirsung. F.- Cierre
del duodeno en forma transversal. Se comienza con un surget uniendo la mucosa. G.- Se realiza un segundo plano a

puntos separados sero-muscular.
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La via endoscépica por razones ldgicas no
se logra la extirpacion total sino que se
efectya una fenestracion con lo que se logra
evitar la retencién que se produce en la bolsa
del coledococele.

Describiremos la técnica por via con-
vencional. (Fig. 13)
Técnica quirargica del quiste biliar
intraduodenal por via convencional.- El
paso siguiente a la laparotomia es ubicar el
coledocele en el duodeno. Si el paciente
tiene un padecimiento vesicular y o
coledociano, se aprovecha la via transcistica
o la coledocotomia para ubicar la zona de
implantacion del coledococele. También este
puede ser palpado previa maniobra de
Voutrin-Kocher.. Se efectia a ese nivel una
incision del duodeno longitudinal poniendo
puntos de reparo en la parte media de
ambos bordes. Se ubica el ostium de
coledococele y se lo secciona en forma radial
en hora 11. Se corta circularmente al
coledococele préximo a la pared duodenal
colocdndose puntos hemostaticos y de
afrontamiento.

Es importante en la parte interna reconocer
el orificio de abocamiento del Wirsung. En la
figura Nro. 12. .Se observa como queda una
vez extirpado el coledococele y en el interior
el orificio inferior de la via biliar y del
Wirsung.

El duodeno se cierra en forma transversal,
pasando los reparados dejados en la incision
a ser los extremos de la misma. Es convenien-
te efectuar dos planos: el primero afronta la
mucosa con un surget 4/0 vicryl o similar y
posteriormente otro surget seromuscular. En
los extremos es conveniente efectuar una
hemijareta invaginante.

d) Tipo mixto: quiste biliar
coledociano e intrahepatico.

En el tipo IV-A de la clasificacion de
Alonso-Lej y Todani. La sintomatologia puede
variar y es esta la que impulsara las medias
terapéuticas que se haran y que fueron
tratadas a propésito de los quistes biliares
coledocianos y los intrahepaticos.

La degeneracién neopldsica de los quistes
intrahepaticos es inferior a la observada en
los coledocianos por lo tanto no es un
argumento para su reseccion. Mas frecuente-
mente son los coledocianos los que dan
problemas y la conducta es la reseccion de
los extrahepaticos (17.1948) | 3 reseccién del
quiste serd completa seguida de |Ia
reconstruccidon del transito biliar mediante
una hapaticoyeyunoanastomosis. No obstan-
te, en casos de quistes intrahepaticos
sintomdtico y localizado en un l6bulo se
puede completar la reseccién con una
lobetomia hepatica .

En los del tipo IV-B se aconseja la resec-
cién de los quistes y anastomosis hepatico-
yeyunal con un asaen Y de Roux.

DIVERTICULOS DE LA VIAS BILIARES
(TIPO 11 DE ALONSO-LEJ- TODANI)

Nos se trata de verdaderas dilataciones de
la via biliar sino de diverticulos y por lo tanto
tienen una porcidon mas estrecha o cuello que
los une al conducto biliar. El cuello carece de
las valvulas de Heister que si se observan en
el cistico y permite diferenciar un diverticulo
de una duplicacién de la vesicula biliar. Los
diverticulos de la via biliar no se acompafian
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1)

2)

3)

4)

10)

de anomalias del abocamiento del colédoco-
Wirsung.

Los diverticulos de la via biliar son poco
frecuentes oscilando entre 0,8 a 5 % %
dentro de las dilataciones quisticas de la via
biliar incluyendo esta forma diverticular. En
el estudio multicéntrico mas importante de la
Asociacion Francesa Quirurgica encontraron
19 casos del tipo Il de Todani (5,4%).
Ubicados en la parte superior de la via biliar
11 casos (58%) , media 4 (21 %) e inferior 4
(21%) “°)
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