Dilatacion quistica de la via biliar en la infancia
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Resumen. Ladilatacion quistica de laviabiliar (DQVB) forma
parte de un amplio espectro de patologia biliar con diferentes
mecani Smos eti opatogéni cos.

Objetivos: Recopilacion de los casos tratados en nuestro Servicio en
los dltimos 5 afios.

Material y métodos: Se presentan 4 casos de DQVB (edad: 17m.-
10a.). Todos €llos cursaron con crisis de dolor abdominal y vémitos
biliosos. Una paciente present6 un episodio previo de pancreatitis aguda.
S6lo en un paciente se asoci6 aictericia colestatica. El diagnostico se
realizé mediante ecografia, confirmandose con colangiopancreatografia
retrograda endoscopica (CPRE) en tres casosy con tomografia axial
computerizada (TAC) en un caso.

Resultados: En tres de |os pacientes existia una dilatacion fusiforme
Unicadelaviabiliar extrahepética correspondiente aun quistetipo |
(clasificacion de Alonso Lej-Todani), practicandose en los tres
quistectomiay hepaticoyeyunostomiacon asaen Y de Roux. En un
paciente, la CPRE demostré una dilatacion de laviabiliar extrahepética
eintrahepética compatible con DQVB tipo 1Va, asociada a una anomalia
de launién pancreatobiliar y a una obstruccion de la porcidn terminal
del colédoco, realizando en este caso esfinterotomia transduodenal .

Conclusiones. En base a nuestra experienciay alarevision dela
literatura, se deduce un posible aumento de laincidencia de esta
patologia, se comenta, asi mismo, laimportancia de la ecografia
abdominal y dela CPRE en € diagndstico y valoracion morfolgica de
las viasbiliares, y se revisan las posibles aternativas quirirgicas en
dependencia del tipo de DQVB.
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CYSTIC DILATION OF THE BILE DUCT IN CHILDHOOD

Abstract. Objectives: Common bile duct dilatation (CBDD)
represents part of awide spectrum of pancreaticobiliary disorders, with
different etiopathogenic mechanisms. The objective of this study wasto
compile the cases treated in our service during the last five years.

Patients and methods: Fours cases of CBDD (17 monthsto 10 years
of age) are reported. All of them presented abdominal pain and hilious
vomiting. One patient previously had pancrestitis. Cholestatic jaundice
was associated in only one patient. The diagnosis was made by
ultrasound, being confirmed by endoscopic retrograde
cholangiopancreatography (ERCP) in three cases and by computed
tomography scan (CT) in one case.

Results: Three patients had asingle fusiform dilation of the
extrahepatic bile duct (type | cyst, Alonso Lej-Todani classification),
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which were treated by cyst excision and hepaticojejunostomy by using a
Roux-en-Y limb. In one patient, the ERCP detected a combined
dilatation of the intra-and extrahepatic bile duct (type IV cyst),
associated with an anomal ous choledochopancreticoductal junction with
adistal obstruction of the common bile duct. In the case, the treatment
consisted of atransduodenal esfintherotomy.

Conclusions: Based on our experience and aliterature review, an
increasing incidence of this pathology is deduce. Therefore, the
relevance of ultrasounds and ERCP in the diagnosis and visualization of
pancreatobiliary ducts and the choice of treatment, depending on the
CBDD, are discussed.

Key words: Choledocal cyst. Common bile duct dilatation.
Childhood.

Introduccién

Ladilatacion quistica de laviabiliar (DQVB) es una pato-
logiainfrecuente en nuestro medio: De los 3.000 casos publi-
cados, € 75% provienen de los paises orientales?. La edad de
aparicion esvariable, desde prenatal@® hasta la edad adulta, ha-
biéndose descrito hastalos 78 afios. De todas formas, € diag-
ndstico es més frecuente en la edad pediétrica®, debutando en
la edad adulta en €l 20% de los casos®. En cuanto al sexo, la
incidencia es mayor en mujeres, en una proporcion 4;1:29,

El propdsito de este trabgjo es presentar nuestra experiencia
en 4 casos de DQV B, analizando a continuacion las diferentes
teorias etiopatogénicas, |os métodos diagnosticos de eleccion
y ¢ tratamiento quirdrgico mas adecuado en cada caso.

Material y métodos

Presentamos 4 casos de DQV B tratados en nuestro Servicio
de Cirugia Pediétrica en los Gltimos cinco afios (Tablal).

Caso 1. Nifio de 17 meses remitido a nuestro centro por vo-
mitos postprandiaes, alimentarios, no biliosos, de 3 dias de evo-
lucién, acompafiados de crisis de dolor abdominal. No fiebre ni
otra sintomatol ogia acompafante. A su ingreso, el nifio pre-
sentaba buen estado general, destacando Unicamente dolor ala
pal pacion en hipocondrio derecho con dudosa sensacion de ma-
sa. Laanalitica sanguinea fue normal, a excepcion de una ele-
vacion moderada de transaminasas glutamil oxalacéticas (GOT),
transaminasas glutamil pirdvicas (GPT), gammaglutamiltrans-
peptidasa (GGT) y fosfatasa alcalina. La serologia hidatidicay
de hepatitis B fueron negativas. El transito digestivo practicado
fue normal. En el estudio ecogréfico se aprecié unaimagen li-
quida, bien delimitada, localizada a nivel de hilio hepético. La
TAC (Fig. 2, A) confirmd la presencia de dichaimagen, suges-
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Tabla | Casos clinicos

Sexo Edad Clinica

1 \ 17m

Caso

Voémitos.

2 M 10a
Vémitos.

Pancreatitis.

Vomitos.
Febricula

Vémitos.
Ictericia

Dolor abdominal.

Dolor abdominal.

Dolor abdominal.

Dolor abdominal.

Diagndstico Tipo Tratamiento
ECO, TAC | Quistectomia.
Hepati coyeyunostomia.
ECO, TAC, CPRE | Quistectomia.
Hepaticoyeyunostomia.
ECO, CPRE | Quistectomia.
Hepati coyeyunostomia.
ECO, TAC, CPRE Y Esfinterotomia.

TIPOI TIPOI
QUISTE FUSIFORME UNICO DIVERTICULO EXTRAHEPATICO DIVERTICULO INTRADUODENAL O
SUPRADUODENAL COLEDOCOCELE

TIPOIV A

QUISTE FUSIFORME INTRA O
EXTRAHEPATICOS

TIPOIV B TIPOV
MULTIPLES QUISTES MULTIPLES QUISTES
EXTRAHEPATICOS INTRAHEPATICOS

TIPOIII

Figura 1. Clasificacion e Alonso-Lel modificada por Todani

tiva de quiste de colédoco tipo | (clasificacion de Alonso Lej-
Todani) (Fig. 1).

Caso 2. Nifiade 10 afios que acudi6 anuestro centro por pre-
sentar crisis de dolor periumbilical acompafiado de sudoracion
y palidez, y en alguin caso de vémitos biliosos, cediendo €l cua-
dro espontaneamente. Entre los antecedentes personales, desta-
caba que habia sido apendicectomizada en otro centro alos 4
ahos de edad y presentado alos 7 afios de edad un episodio de
pancreatitis aguda. A la exploracion existia dolor en hipocon-
drio derecho, sin otro signo relevante. Las determinaciones ana-
liticas fueron normales, y entre las pruebas morfol 6gicas, se ob-
servé en laRx unamasa localizada en hipocondrio derecho, con-
firméndose con la ecografia (Fig. 2, B) y TAC. Enla CPRE se
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visualizo unadilatacion fusiforme Unica de colédoco de 3 cm de
didmetro, correpondiendo aun quistetipo | (Fig. 3).

Caso 3. Nifiade 5 afios de edad remitida por su pediatra por
sospecha de DQVB. El cuadro clinico se habiainiciado hacia
10 dias con dolores cdlicos de predominio epigéstrico y matuti-
no, no relacionados con laingestani € movimiento, acompa
fidndose, en suinicio, de vomitos alimentarios y febricula. A
la exploracion presentaba buen estado general, con pal pacién
dolorosay sensacion de ocupacidn en hipocondrio derecho. En
el estudio analitico destacaba una moderada elevacion de GPT
y GGT. Laecografia demostraba unaimagen bien delimitadaen
&rea subhepdtica, y en la CPRE se observaba un colédoco enor-
memente dilatado, prolongandose |a dilatacion hacia hepético
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Figura2. A) TAC: Dilatacion quisticade laviabiliar (Caso 1). B) Ecografia
abdominal: Dilatacion quistica de laviabiliar principal (Caso 2).

Figura 4. CPRE: Dilatacion fusiforme Unica de la via biliar extrahepéti-
ca. Quistetipo | (Caso 3).

comun, correspondiendo con una DQVB tipo I. Lasvias hilia-
resintrahepéticas eran de calibre normal (Fig. 4).
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Figura 3. CPRE: Dilatacion fusiforme tnica de colédoco. Quistetipo |
(Caso0 2).

Caso 4. Nifio de 4 afios remitido desde otro hospital con la
sospecha clinicay ecogréficade DQVB. El cuadro clinico ha-
bia comenzado 48 hora antes con dolor abdominal célico eic-
tericia. En los Ultimos meses habia presentado 3 episodios si-
milares, sinictericia, de remision espontanea. A laexploracion
destacaba la coloracion ictéricade piel y mucosas, con dolor en
hipocondrio derecho. En laanaliticaexistiaunaelevacion de las
cifras de bilirrubina directa e indirecta, GGT, GOT, GPT, co-
lesterol y amilasas. En la ecografia se detectd una dilatacion
de las vias hiliares. La CPRE mostr6 unas vias biliares intray
extrahepéti cas dilatadas, compatibles con un quistetipo IVa. Se
asociaba, ademés a un canal comdn pancreatobiliar anormal-
mente largo, con estenosis distal en laampollade Vater (Fig. 5).

Resultados

Lostres primeros casos fueron intervenidos quirdrgi camen-
te practicandose quistectomiay hepaticoyeyunostomia con in-
terposicion de un asayeyunal en Y de Roux. Laevolucién de
todos ellos ha sido satisfactoria, con ausencia de complicacio-
nesy controles analiticos y ecogréficos normales durante los
5,2y 1/2, y 2 afos de seguimiento, respectivamente. Se haman-
tenido profilaxis antibidtica: En el 1° caso se realiz6 con amo-
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xiciling, durante 4 afios; €l 2° setrat6 con trimetropim-sulfame-
toxazol durante 18 meses; en el 3° caso se mantuvo profilaxis
con amoxicilina durante 18 meses.

En el 4° caso se decidid larealizacion de cirugia conserva-
dora, practicando papilotomia transduodenal y colecistectomia.
Laevolucidn en 1 afio de seguimiento ha sido satisfactoria, sin
ictericiay con controles normales. Hamantenido durante 6 me-
Ses tratamiento antibiético con amoxicilina

Discusion

La primera descripcion de un quiste de colédoco fue reali-
zada por Vater y Ezler® en 1723, Posteriormente, Todd descri-
be un caso similar en 1818, y en 1852 Douglas™ describe la pre-
sentacion clinicay hallazgos patol dgicos de un paciente. El pri-
mer tratamiento con éxito se debe a Swain, que practicaen 1894
la primera col ecistoyeyunostomia. En 1924, McWhorter® rea
lizala primera quistectomia. En 1959, Alonso-Lg® revisalos
casos publicados hasta el momento y, basado en |as descrip-
ciones anatdmicas, propone laprimera clasificacion delaDQVB.
Posteriormente, Todani® modifica dicha clasificacion (Figura
1), siendo lamés utilizada en la actualidad. Yamaguchi® revi-
saen 1980 laliteratura japonesa encontrando 1.433 casos de
quistes de colédoco, mientras que Powel |12 recopila 382 casos
en laliteraturainglesa. En la actualidad existen unos 3.000 ca-
sos publicados, con unaincidencia que oscila entre 1/13.000 y
1/200.000214), Diversos autores’>17 destacan un aumento en la
incidenciaen los Ultimos afios asociado a desarrollo delastéc-
nicas diagndsticas. Coincidimos con esta opinion, pues nuestros
casos se han presentado en los Ultimos 5 afios entre 68.000 in-
gresos.

La etiopatogenia de laDQVB sigue estando poco aclarada,
desconociéndose si €l origen es congénito o adquirido, 0 si una
anomalia congénita predispone a una posterior dilatacion de la
viabiliar. Ebner®®, en 1909, fue €l primer autor que penso en
una etiol ogia combinada, asociando una debilidad del colédoco
proximal a una obstruccion distal, congénita o adquirida.
Yotsuyanagi®?, en 1936, supone la existencia de un problema
enlaproliferacion epitelial, siendo més activala parte proximal
queladisgta, originando unadilatacion delaviabiliar. Landing@),
en 1974, relaciona la hepatitis neonatal, €l quiste de colédoco
y laatresia biliar sugiriendo un origen viral comin. Babbitt@),
en 1969, propone como posible origen una andmalarelacion en-
tre el colédoco y el conducto pancredtico; el trayecto comun
de ambos presenta unalongitud maximade 15 mm con un gro-
sor de 3-5 mm, considerandose un cana mas largo 0 mas grue-
S0 como anémal 023, Unalongitud andémala, junto con unade-
sembocadura en éngulo recto impediria el funcionamiento del
sistema esfinteriano, propiciando € reflujo pancredtico en € co-
Iédoco, lesionandolo y creando una estenosis distal, con lo que
se producirialadilatacion del colédoco. Esta teoria eslamas
aceptada, y severeforzada por los estudios de Kimuray de Komi,
que detectan altos porcentajes de alteraciones de la unidn pan-
creatobiliar en su casuistica, proponiendo nuevas clasificacio-
nes de la DQVB en dependencia de dichas anomalias2),
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Figura 5. CPRE: Dilatacion de laviabiliar con obstruccion distal del
colédoco y anomalia de la unidn pancreatobiliar. Quistetipo IVa (Caso 4).

Chijiiwa®, en una serie de 22 CPRE, demuestra alteraciones en
el 92% de los casos. La presencia de una alteracion de launion
pancreatobiliar podria también explicar los hallazgos de nues-
tro 4° caso. De todas formas, si bien estos datos corroboran la
teoria de Babbitt, ésta no es capaz de explicar todos |os casos.
En 1993, Yamashiro@ rediza unainteresante experiencia cuan-
tificando los niveles de amilasaen laviabiliar de nifios que son
intervenidos por DQVB. En 8 nifios, todos menores de 2 meses,
no encuentra aumento de enzimas pancreéticos en la viabiliar.
De los 16 nifios restantes, mayores de 2 afios, observa que hay
aumento de enzimas en 14. Estos datos llevan a pensar en una
etiologia congénita en los casos neonatales, y en un origen mix-
to en los nifios mas mayores. La DQVB estariainmersa en un
amplio espectro de patologia pancreatobiliar con diferentes me-
canismos etiopatogénicos?,

Se distinguen dos formas clinicas, en funcion de laedad de
aparicion:

- Formadel lactante, entre 1-3 meses de edad; el cuadro cli-
nicoessimilar a delaatresiade viashiliares, conictericia, aco-
lia, coluriay hepatomegalia. Puede existir febricula, y esrarala
presencia de dolor 0 masa. Puede coexistir con fibrosisy cirro-
sis hepética. Aparece en el 25% de |os casos%27,
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- Formadel nifioy del adulto, apartir de los 2 afios de edad.
En 1941, Grossy Ladd describen latriadatipica, queincluyeic-
tericia, dolor abdominal y masa palpable. Esta presentacion cli-
nica era frecuente en los afios 50-60@), Sin embargo, otros au-
tores como Flanigan® o Alonso-Legj® encuentran esta triada
enel 38y e 21% de |os casos, respectivamente. Gracias auna
deteccion precoz por €l desarrollo de nuevas técnicas diagnos-
ticas, la clinica actual es més larvada®517), En nuestros casos €
dolor abdominal y los vémitos han sido una constante, con ic-
tericiaen uno de ellos. No es frecuente que sean asintométicos
0 que debuten con complicaciones. Colangitis, brotes de pan-
creatitis®s29), peritonitis biliar por perforacion quistica®, he-
morragia digestiva por varices esofagicas®3, hemorragiain-
traquisticaen un hemofilico®. Uno de nuestros casos habia pre-
sentado un brote previo de pancrestitis. Esraralaasociacion con
otras malformaciones+),

Lamalignizacidn del quiste de colédoco fue descrita por pri-
meravez por lrwin®) en 1944. Desde entonces, numerosos au-
tores han corroborado este hecho219. Laincidencia de carci-
noma variaentre 2,5% y 17,5%, significativamente superior a
la de la poblacion general, entre 0,01% y 0,05%3. Estainci-
dencia aumenta con laedad, de 0,7% por debajo de los 10 afios,
6,8% entre los 11 y los 20 afios y 14,3% por encima de los 20
anos®). Laedad de aparicion es de 34 afios, mucho mas tem-
prana que la media de edad en la poblacion general. Seharela
cionado con €l drengje interno, sin extirpacion del quiste, con
un tiempo de latencia medio de 10 afios“040, También debe se-
fialarse que la neoplasia maligna hepatobiliar en los pacientes
con un quiste coledocal casi hunca esintraquistica, y no se pre-
viene de forma completa con la quistectomiat’42, La presen-
cia de anomalias de la union pancreato-biliar con regurgita-
cion del jugo pancredtico en laviabiliar parece ser un factor pre-
disponente a la aparicion de carcinoma?. El tipo anatomopa-
tol6gico més frecuente es € adenocarcinoma, siendo € caso mas
joven el descrito por lwai“y cols. en 1990 en una nifia de 12
anos. Patil y cols.* han descrito un Unico caso de rabdomio-
sarcoma embrionario en un quiste de colédoco en unanifiade 6
afos.

En cuanto a diagnostico, diversos autores han sefidlado ines-
pecificidad de |as pruebas de laboratorio7:37.3940), | g analitica
de sangrey orinaserdnormal o bien presentard un patrén deic-
tericia obstructiva®, como vimos en uno de nuestros casos.
Lavisualizacion de laviabiliar es esencia para hacer € diag-
ndstico: La ecografia abdominal debe ser la prueba de eleccion
ante la sospecha clinica de DQVB®47, pudiendo ser preciso
completar e diagndstico con la TAC“®; ambas pruebas detec-
taran una dilatacion delaviabiliar. Lautilidad dela CPRE pa-
ravaorar el quistey las anomalias de la unién pancreatobiliar
esta fuera de toda duda en la literatura actual (16.17.23-29),

El tratamiento difiere segin €l tipo de DQVB. En cuanto d
tipo I, en un principio se practicaba aspiracion y drengje exter-
no, pasando posteriormente a realizarse drenajes internos®@9,
Debido al elevado porcentaje de complicaciones, estas técni-
cas se fueron abandonando; en 1970, Kasai y cols. describen
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unatécnica basada en |a extirpacion del quiste y la hepaticoye-
yunostomiaconasaen Y de Roux, en laactuaidad indicada por
la mayoria de |os autores para las DQVB tipo 11517, Nosotros
la hemos realizado en los quistes tipo |, con ausencia de com-
plicaciones. Recientemente, algunos autores como Cosentinoi9)
y Stepanov®9, debido a que en algunas series la hepaticoyeyu-
nostomiaen Y de Roux provoca malabsorcion grasay Ulceras
pépticas, proponen unatécnica de derivacion distinta con inter-
posicion entre hepético y duodeno de una porcidn de yeyuno in-
vaginada. Existe controversia en cuanto ala DQVB tipo l1l, o
coledococele. Es unaformamuy poco frecuente: Yamaguchi@
encontrd en 1980, 12 casos en la literatura japonesa, mientras
que en 1989 Sarrisy Tsang®®? encontraron 48 casos en lali-
teraturainglesa. Debido a estabajaincidencia, los autores no se
ponen de acuerdo: Powell® y cols. recomiendan laextirpacion
con reanastomosis delaviabiliar y el conducto pancredtico ala
mucosa duodenal. Sarrisy Tsang® proponen una extirpacion
parcial de los grandes coledococel es cuando la ampolla se abre
en e quiste, y esfinteroplastia para pequefios coledococelesin-
tramurales. L6pez y cols.®9 también proponen en estos casos es-
finteroplastia y reseccion endoscopica. El tratamiento del tipo
IV dependeradel tipo y localizacion de los quistes: La mayo-
ria de los autores recomiendan la extirpacion de los quistes ex-
trahepéti cos*21517), con seguimiento alargo plazo de los quistes
intrahepaticos asociados en €l tipo |Va, que suelen desaparecer
en un plazo de 3 a6 meses®>17, 5 bien no siempre regresan pu-
diendo surgir complicaciones®. Nuestro Ultimo caso asociaba
una dilatacion moderada de las vias biliares intray extrahepé-
tica con un estenosis distal de lapapila; a plantear € tratamiento
de eleccidn nos inclinamos por una opcidn conservadora, rea-
lizando papilotomia parafavorecer lasdidade bilisy jugo pan-
credtico aduodeno. Ladilatacion delaviabiliar haremitido tras
un afio de seguimiento. En el tipo V la afeccion suele locali-
zarse en €l |6bulo derecho hepético, por |o que se recomienda
realizar obectomia®?. Si esdifusa, requerird un transplante he-
pético2,

Lautilizacion de tratamiento antibiético postoperatorio es-
t& bastante aceptado®53), habiéndose empleado con éxito am-
picilina, aminoglucdsidosy cefa osporinas, durante periodos de
tiempo prolongados y nunca menores a un afio. Sin embargo,
otros autores no han encontrado beneficio con € tratamiento an-
tibidtico profilactico®. En nuestros casos la utilizacion de tra-
tamiento antibidtico ha evitado complicaciones, aunque no pa-
recen precisos tratamientos prolongados.

En resumen:

1. Laincidenciade la DQVB en nuestro medio estaincre-
mentandose en los Ultimos afios, probablemente asociada al de-
sarrollo de las técnicas diagnosticas.

2. Laecografia abdominal esla prueba diagndstica de elec-
cidén ante la sospechaclinica, debiendo completarse con la CPRE,
que nos permitira valorar €l tamafio y tipo del quiste, asi como
las anomalias de la unidn pancreatobiliar.

3. El tratamiento varia en dependencia del tipo de quiste,
siendo la reseccion con hepaticoyeyunostomiaen Y de Roux
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el procedimiento méas aceptado en el tipo | debido ala menor
incidencia de colangitis. La respuesta favorable a tratamiento
de laobstruccion distal que observamosen e Ultimo paciente es
probablemente |a demostracion clinica de una etiopatogenia se-
cundaria, cuyo tratamiento en un momento evolutivo precoz ha
permitido evitar procedimientos quirlrgicos mas agresivos.
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