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Resumen

Las dilataciones biliares son malformaciones congénitas raras
que pueden involucrar la totalidad de la via biliar, mas comu-
nes durante la primera década de la vida. La mayorfa de los
casos se presentan con dolor abdominal crénico localizado
en cuadrante superior derecho e ictericia. La alta sospecha cli-
nica acompanada de estudios de imagen son indispensables
para el diagnostico. El tratamiento ha evolucionado hasta que
en la actualidad la reseccion completa de los quistes se ha
convertido en el manejo de eleccién, ya que presenta buena
respuesta, aungue sin quedar exentos de complicaciones a
largo plazo. Presentamos el caso de un paciente del sexo
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masculino, de 27 afios de edad, con historia de dolor abdo-
minal epigdstrico de 3 meses de evolucion, diagnosticado
como quiste de colédoco Todani IVa por resonancia mag-
nética. Se realizd manejo quirlrgico abierto con reseccién
total del quiste y derivacion biliodigestiva en Y de Roux sin
complicaciones. Fue egresado a los 7 dias postoperatorios sin
eventualidades. Se realizo revision de la literatura enfocada en
el abordaje y manejo quirtrgico de casos similares.
Palabras clave: Dilatacidn de via biliar; quiste de colédoco;
Todani IVa; ictericia.

Choledochal Cyst Todani Iva. Case Report and
Literature Review

Abstract

Biliary tree dilations are unusual congenital malformations
that may involve the entire bile circulation and they are
common during the first life decade. Most cases initiate
with jaundice and chronic abdominal pain which localizes
in right upper quadrant. High clinical suspicion accompanied
by imaging studies are essential for diagnosis. Treatment has
evolved until today complete cyst resection has become
the treatment of choice, since it presents a good response,
although without being free from long-term complications.
We present the case of a 27-year-old male patient with a
history of 3 months onset epigastric abdominal pain diag-
nosed as Todani IVa common bile duct choledochal cyst by
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magnetic resonance imaging. Open surgical management
was performed with total resection of the cyst and biliodi-
gestive Roux-en-Y diversion without any complications. He
was discharged 7 days post-op. A review of the literature
focused on the surgical approach and management of similar
cases was carried out.

Keywords: Bile duct dilation; choledochal cyst; Todani IVa;
Jaundice.

INTRODUCCION

Reportados por primera vez por Vater y Ezler en
1723"2, los quistes o dilataciones biliares son mal-
formaciones congénitas raras que pueden afectar la
totalidad de la via biliar’, mds comunes en mujeres
con relacién 4:1 y de etiologia no bien dilucidada,
60 a 80% de los casos se diagnostican durante la
primera década de la vida*®. Es una patologfa poco
comun en occidente, representa el 1% de las dilata-
ciones benignas de la via biliar a nivel mundial®. Los
datos clinicos son variables y difieren con la edad,
los pacientes adultos generalmente se presentan con
dolor abdominal epigéstrico, sin la triada cldsica
descrita por dolor abdominal en cuadrante superior
derecho, ictericia y masa abdominal palpable mds

Clasificacion de Todani”'o"

Dilatacion quistica o fusiforme de la via biliar comtn

frecuente en la poblacién pedidtrica®>. La clasifica-
cién de Todani” universalmente aceptada describe
los diferentes tipos de malformaciones (tabla 1).
El diagnéstico se basa en los hallazgos de imagen,
siendo el ultrasonido, la tomografia computariza-
da, la colangiografia y la colangiopancreatografia
por resonancia magnética los més utilizados*”. El
tratamiento consiste en la reseccién completa del
quiste mediante abordaje abierto o minimamente

invasivo con resultados aceptables en ambos casos®.

CASO CLiNICO

Paciente del sexo masculino, de 27 afios, que in-
gresé al servicio de urgencias por dolor abdominal
epigastrico de 3 meses de evolucién con predominio
en hipocondrio derecho de tipo célico, irradiado a
flanco ipsilateral, acompanado de ictericia genera-
lizada progresiva, sin presentar datos de respuesta
inflamatoria sistémica. Como abordaje inicial del
sindrome ictérico y dolor abdominal se solicita-
ron pruebas de laboratorio, las pruebas de funcio-
namiento hepdtico reportaron patrén colestdsico
(BT 1.9, BD 0.72, BI 1.18, FA 155, GGT 64.7),
el resto de estudios resulté dentro de pardmetros
normales. Se realizé ultrasonido de higado y vias

Dilatacion quistica de la via biliar comun, conducto hepatico comun y porciones extrahepaticas de
los conductos hepaticos derecho e izquierdo. Asociado a UBPA

Dilatacion focal o segmentaria de la via biliar extrahepatica. No asociado a UBPA

Dilatacion fusiforme de la via biliar extrahepatica. Asociado a UBPA

Dilatacion quistica de la via biliar comun y el conducto cistico

Diverticulo verdadero de la via biliar extrahepatica a cualquier nivel

Dilataciones quisticas limitadas a la porcién intraduodenal del colédoco (coledococele)

Los conductos biliar y pancredtico entran al quiste y drenan por separado en el duodeno

Diverticulo de la porcién del colédoco intraduodenal

Multiples quistes intra y/o extrahepaticos

Dilataciones intra y extrahepaticas

Multiples quistes extrahepaticos

enfermedad de Caroli

Una o mas dilataciones intrahepaticas. La presencia de multiples dilataciones se conoce como

Dilataciones quisticas aisladas del conducto cistico

Clasificacion propuesta por Todani en 1959, se incluyeron los quistes intrahepaticos en 1977 y la presencia de la unién biliopancreatica anormal en

2003. UBPA: union biliopancreética anémala.
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Figura 1. Ultrasonido

de higado y vias biliares
donde se observa una
imagen quistica con
reforzamiento sénico
posterior, adyacente al
cuerpo de la vesicula
biliar. Dicha imagen se
comunica con la via biliar
extrahepatica, la cual se
encuentra de trayecto
tortuoso y aumento de biliares donde se observa dilatacion
su didmetro. difusa de la via biliar intrahepatica.

Figura 3. Resonan-
cia magnética en
secuencia FIESTA
reconstruida en
plano coronal
donde se corro-
bora una imagen
sacular hiperinten-
saadyacente ala
vesicula biliar que
depende del con-
ducto colédoco, el
cual se encuentra

tortuoso y dila- Figura 4. Secuencia de colangiorresonancia que

tado. muestra dilatacion quistica del colédoco.
biliares, evidenciando dilatacién de la via biliar a ~ didmetro mayor a nivel del colédoco supraduodenal,
nivel del colédoco de aproximadamente 3 cm con  asi como dilatacién difusa del resto de la via biliar
imagen sugestiva de quiste sin datos de coledocoli-  intrahepdtica (figuras 3 y 4). Dados los hallazgos de
tiasis (figura 1), asi como dilatacion de la via biliar ~ imagen y la ausencia de datos clinicos de alarma se
intrahepdtica (figura 2). Se complementé6 abordaje ~ programé manejo quirtrgico electivo para reseccion
con colangiorresonancia magnética, resaltandouna ~ completa del quiste, colecistectomia y derivacién
imagen quistica de aproximadamente 3 cm en su  biliodigestiva en Y de Roux con hepaticoyeyuno
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Figura 5. Pieza quirurgica que muestra vesicula biliar
integra unida mediante el conducto cistico a la por-
cién dilatada del colédoco (quiste).

anastomosis. El abordaje quirtirgico inicié por via
laparoscépica; sin embargo, debido a dificultades
técnicas relacionadas con el tamafio del quiste, se
convirtié a laparotomia mediante incisién subcostal
derecha. Se identificé el quiste a nivel del colédoco
supraduodenal, los conductos hepético comin y
colédoco distal al quiste respetados. Se resecé el
quiste en su totalidad con dimensiones de 3 x 2 cm
(figura 5), se configurd la derivacién biliodigestiva
mediante hepaticoyeyunostomia en Y de Roux con
asa de yeyuno a 100 cm del dngulo de Treitz y asa
biliar de 60 cm, se completd la colecistectomia y se
colocé un drenaje subhepdtico. Previa verificacién
de hemostasia y ausencia de fuga biliar se concluyé
el acto quirtrgico. La pieza quirtrgica fue enviada
a patologia con reporte final de ausencia de malig-
nidad. El paciente presenté buena evolucién pos-
tquirdrgica y fue egresado a los 7 dias sin drenaje
para continuar vigilancia y seguimiento externo.
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DISCUSION

Los quistes de colédoco, también conocidos como
dilataciones biliares congénitas, se pueden presentar
en el drbol biliar intrahepdtico, en los ductos biliares
extrahepdticos o en ambos sistemas, en su mayoria
asociados a malformaciones del conducto biliopan-
credtico, lo que determina la complejidad del ma-
nejo y su relacién con las posibles complicaciones
a largo plazo, siendo importante descartar aquellas
dilataciones secundarias o adquiridas ocasionadas
por litos o tumoraciones*”.

La deteccidén requiere de un alto indice de sos-
pecha y un abordaje gastrointestinal completo, ya
que la presentacién clinica es variable dependiendo
de la edad, lo que la convierte en una patologia no
solo rara, sino poco diagnosticada®“.

La forma de presentacién mds comiin en pacien-
tes adultos sintomdticos es el dolor abdominal que
puede acompanarse de ictericia y/o alteracién de la
funcién hepdtica hasta en el 30% o bien debutar
como pancreatitis aguda (26%)".

La teorfa mds aceptada se basa en la unién ané-
mala del conducto biliopancredtico asociada en 80-
90% de los casos, sobre todo en nifios, de tal manera
que los conductos biliar y pancredtico convergen en
un conducto comin largo fuera de la pared duodenal
lo que permite el reflujo de secreciones pancredticas
al drbol biliar y un flujo de bilis ineficaz, incremen-
tando la presién intraductal con la subsecuente di-
latacién quistica*®”’. La inflamacién crénica sobre el
epitelio biliar condiciona cambios que llevan a la dis-
plasia con el riesgo subsecuente de carcinogénesis™*>.

La deteccién a edades mayores es cada vez mds
frecuente, no queda claro si se debe a la progresién
lenta, el retardo en la deteccién o al desarrollo cada
vez més tardio a lo largo de la vida®. El uso de tec-
nologia no invasiva en imagen de la via biliar ha
incrementado la deteccién en adultos hasta en un
20%, siendo entre los 31 y 40 afos las edades mds
comunes al momento del diagnéstico®.

Todani en 1977 propuso la primera clasificacién
de la enfermedad a la cual se incluyeron las dila-
taciones intrahepdticas y la unién biliopancredtica
anémala. Dependiendo la referencia se divide en
hasta 6 tipos con base en el sitio, extensién y forma
de las dilataciones™®!! (tabla 1). De manera general,
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el tipo mds comun es el I (dilatacion quistica o fusi-
forme de la via biliar comuin extrahepdtica), seguido
por el IV (multiples quistes intra y extrahepdticos)
con 50-85 y 15-35% respectivamente”>'2,

El diagnéstico preoperatorio se basa en los ha-
llazgos de imagen. El ultrasonido abdominal es el
estudio inicial dada su accesibilidad, otras opciones
incluyen el ultrasonido endoscépico, la colangio-
pancreatografia retrégrada endoscépica (CPRE), la
colangiografia transhepdtica percutdnea o la tomo-
grafia abdominal contrastada. La seleccién depende-
rd del caso en particular; sin embargo, la colangio-
graffa por resonancia magnética se describe como el
estudio de eleccién ya que aporta mayor claridad en
las imdgenes, revela la anatomia de las dilataciones
e incluso anomalias de la unién biliopancredtica®.

El reconocimiento y manejo quirdrgico opor-
tunos son importantes debido al riesgo significa-
tivo de desarrollar complicaciones secundarias a
la estasis biliar como son: colangitis, cirrosis biliar
secundaria, litiasis residual, pancreatitis, cirrosis
hepdtica, hipertensién portal, ruptura espontdnea
o malignidad®*.

El tratamiento quirtrgico ha evolucionado des-
de el drenaje simple del quiste a la reseccién com-
pleta con restauracién de la continuidad del drbol
biliar, siendo este el procedimiento estindar en la
actualidad>¢513,

El abordaje y manejo dependerd de los hallazgos
anatomicos y la extensién intra y/o extrahepdtica de
acuerdo con la clasificacién de Todani®. Se propone
para los tipos I y IV la excisién total del quiste, mds
colecistectomia y derivacién biliodigestiva en Y de
Roux con hepaticoyeyuno anastomosis, con la posi-
bilidad de reseccién hepética en el tipo IV'>1%; para
el tipo 11, la reseccién aislada de la dilatacién con o
sin colecistectomia; el tipo III, mediante esfintero-
tomia endoscépica o esfinteroplastia®; y para el tipo
V (enfermedad de Caroli) se plantea el trasplante
hepético®**.

La valoracién y manejo de los conductos intra-
pancredticos dilatados es igual de importante con
la finalidad de mantener su integridad, asegurar el
flujo y prevenir reoperaciones®.

Existen procedimientos paliativos como la cis-
toduodenostomia o la cistoyeyunostomia que se
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La presentacion clinica de los quistes de
colédoco es variable dependiendo de la
edad, lo que la convierte en una patologia
no solo rara, sino poco diagnosticada. La
forma de presentacién mas comuin en
adultos sintomaticos es el dolor abdominal
que puede acompanarse de ictericia o
alteracién de la funcién hepatica, o bien
debutar como pancreatitis aguda.

reservan para aquellos pacientes cuyas condicio-
nes generales no permiten un abordaje quirtrgico
mayor?.

La cirugfa abierta ha sido el abordaje tradicional;
sin embargo, la aplicacién de minima invasién para
la reconstruccién de la via biliar se ha convertido
en una opcién aceptable gracias a las ventajas intra
y postoperatorias*®, reservada para manos exper-
tas debido a la complejidad de los procedimientos,
el tiempo requerido y las posibles complicaciones.
Existen tasas de conversién del 10-37% y presenta
una morbilidad semejante al abordaje abierto®. El
abordaje robético es otra opcién con un indice de
conversiéon menor del 19%?.

Las complicaciones postquirtrgicas mds comu-
nes, en general, incluyen: sangrado, colecciones intra-
abdominales, fuga biliar, estenosis del sitio de anasto-
mosis, colangitis de repeticién y litiasis residual®>*1.

El riesgo de malignidad se estima en 10-30%,
20 a 30 veces mayor que para la poblacién general
sobre todo para los quistes Todani I y IV2#!4, El
adenocarcinoma es el tipo histolégico mds comidn
y, aunque puede aparecer a cualquier nivel, la via
biliar extrahepdtica es la més afectada, reportdndose
en 5-10% de los casos>>™.

El pronéstico es pobre, similar al de la pobla-
cién general?, se ha reportado malignidad incluso
después de la reseccién del quiste en 0.7-6% de los
casos'*!8, especificamente en pacientes con enfer-
medad tipo I y IV, demostrando que el riesgo no se
elimina por completo®**, lo que podria deberse a
la reseccién incompleta o a un efecto en el epitelio
biliar que lo hace mds susceptible a la transforma-
cién maligna a nivel celular®.

Vol. 64, n.° 3, Mayo-Junio 2021




Quiste de colédoco Todani IVa

A pesar de que la cirugia puede ser curativa, el
porcentaje de recurrencia de malignidad persiste
de manera indefinida por lo que el seguimiento
postquirtrgico de por vida es obligatorio.

No existen recomendaciones mundialmente
aceptadas para la vigilancia. La valoracién clinica
con estudios de imagen (ultrasonido, CPRE, to-
mografia abdominal contrastada) acompafados de
pruebas de laboratorio anuales (pruebas de funcién
hepdtica y marcadores tumorales: ACE, CA 19-9,
CA 125) representan un abordaje razonable para
prevenir el desarrollo de complicaciones®*!.

CONCLUSIONES

El alto indice de sospecha y un abordaje gastroin-
testinal completo son indispensables para el diag-
néstico de esta patologia, sobre todo en adultos.

El manejo quirdrgico es necesario en todos
los casos con la finalidad de disminuir el riesgo
de complicaciones. El tipo de abordaje dependera
de los hallazgos anatémicos y de la habilidad del
cirujano para la reparacién abierta o por minima
invasion.

El tratamiento éptimo sigue siendo controver-
tido especialmente cuando se encuentra afectada la
via biliar intra y extrahepdtica (Todani tipo IVa). La
resecciéon completa de los quistes extrahepdticos con
la derivacién biliodigestiva es una opcién comin
con riesgo de recurrencia por las dilataciones intra-
hepdticas no resecadas. Por su parte la hepatectomia
complementaria conlleva mayor morbilidad.

A pesar de ocupar el segundo lugar en frecuen-
cia, no contamos con informacién suficiente que
dicte la mejor opcién de manejo para los quistes
Todani IVa, tampoco existe consenso para llevar
el mejor seguimiento por lo que es necesaria la vi-
gilancia estrecha individualizada. ®
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