Dilatacion quistica congénita de colédoco.
A propésito de tres observaciones
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INTRODUCCION

La presentacion de patologia biliar en Cirugia Pediatrica es esca-
sa ya que, si excluimos las atresias de vias biliares, las demas afec-
ciones suelen presentarse de manera aislada. Es por ello que, tras un
largo periodo de funcionamiento, un determinado Servicio puede apor-
tar un reducido cuadro estadistico de enfermedades quirdrgicas bi-
liares.

La dilatacién quistica del hepatocolédoco es una anomalia de es-
casa frecuencia, motivo por el cual presentamos los tres casos que
hemos tenido oportunidad de estudiar y tratar en nuestro Servicio.

CASOS CLINICOS
Caso numero 1

Nifia de nueve afios de edad, con antecedentes de ictericia neo-
natal de mas de quince dias de evolucién. Acude al Servicio de Pe-
diatria por presentar cuadros de dolores abdominales, tipo célico,
acompanados de nauseas y vomitos, coluria y acolia, sin diarreas ni
fiebre, habiendo sido diagnosticada en dos ocasiones de hepatitis.

A la exploracién se objetivd como anormal un tinte subictérico
en piel y mucosas.

Las pruebas complementarias bioldgicas en el momento del in-
greso mostraban una bilirrubina total de 6,2 mg por 100, bilirrubina
directa de 3,3 mg por 100, SGOT de 329 U/l, SGPT de 599 U/l y fos-
fatasa alcalina de 795 U/I. En orina se encontr6 una cruz de urobilina.

Se practico una ecografia abdominal, apreciandose una dilatacion
de vias biliares y del colédoco distal que contenia «barro» biliar (figu-
ra 1). Durante la intervencion se realizé una extirpacion total del quis-
te con hepaticoyeyunostomia en Y de Roux.

La evolucion fue favorable, aunque al cuarto dia se pareci6 una
discreta elevacion de la temperatura con ligero descenso del hema-
tocrito que se resolvieron espontaneamente.

Caso numero 2

Nifia de siete afios de edad que acude al Servicio de Urgencias
por presentar dolor abdominal agudo y vomitos, refiriendo un ante-
cedente de traumatismo abdominal un mes antes.

A la exploracion presenta aspecto de enfermedad grave, evitan-
do la deambulacion, con palidez de piel y mucosa, sudoracion e hi-
pertermia. En abdomen se padecia dolor a la palpacion superficial y
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Figura 1.—Ecografia del caso numero 1
dilatacion de vias biliares y del colédoco distal.
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Figura 2.—Ecografia del caso numero 2:
masa quistica situada sobre cabeza de

pancreas.
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Figura 3.—Esquema de la disposicion de
las vias biliares en el caso nimero 3.

Figura 4.—Colangiografia peroperatoria
del caso nimero 3.

i |

e

352

profunda vy, sobre todo, en epigastrio, con contractura abominal y
ausencia de peristalsis. El tacto rectal fue negativo.

Entre las pruebas complementarias destacan una glucemia de 1,73
g/l y una amilasemia de 1.598 U.S. El hemograma, las transaminasas
y el examen de orina fueron normales, asi como la radiografia simple
de abdomen.

En la ecografia abdominal se descubre una masa quistica situada
sobre cabeza de péncreas (figura 2).

Se realiza una laparotomia exploradora, encontrandose el pancreas
aumentado de tamafio, especialmente en su porcion cefélica con es-
teatonecrosis y reaccion inflamatoria, no considerandose adecuado
tratar la dilatacion quistica ante la sospecha de que se tratara de un
pseudoquiste pancreético. La evolucion posterior fue favorable, nor-
malizandose la amilasemia y manteniéndose asintomatica. En con-
troles ecograficos posteriores se sigue apreciando una masa quistica
entre hilio hepéatico y cabeza de péancreas con posible comunicacion
con el arbol biliar, siendo el pancreas vy la vesicula biliar normales. Ante
la sospecha de quiste de colédoco se realiza una colangiografia IV

que confirma el diagnéstico. Se practica nueva laparotomia con ex-

tirpacion total del quiste y hepatico-yeyunostomia término-lateral con
asa desfuncionalizada en Y de Roux, realizandose al tiempo colecis-
tectomia.

La evolucién posterior fue favorable.

Caso numero 3

Nifia de un mes de edad, que acude a urgencias por presentar cua-
dro de ictericia, heces blanquecinas y orinas ligeramente oscuras. En-
tre los antecedentes cabe destacar una ictericia neonatal que fue
disminuyendo, marchando de alta a la semana de vida.

En la exploracién no presentaba aspecto de enfermedad grave,
y si un buen desarrollo, con ictericia de piel y mucosas y piel esca-
mosa. El higado se palpaba a 2-3 traveses de dedo por debajo del
reborde costal; asimismo, presentaba punta de bazo.

Ante este cuadro se establece el diagndstico diferencial entre he-
patitis o afectacion neonatal de vias biliares.

En los examenes de laboratorio cabe destacar una bilirrubina to-
tal de 9,50 mg por 100, bilirrubina directa de 5,70 mg por 100, SGOT,
SGPT, fosfatasa alcalina y LDH normales, urobilinégeno urinario de O,1.

En la gammagrafia hepatica, tras veinticuatro horas, no se apre-
ciaba ni vesicula ni eliminacion intestinal con captacién hepéatica
pobre.

En la ecografia no se apreciaba dilatacion de vias biliares intrahe-
paticas ni se visualizaba la vesicula, aunque si una gran dilatacién
de colédoco.

Ante el cuadro descrito se decide intervenir a la paciente, encon-
trandose un quiste de colédoco y una disposicién de vias biliares, co-
mo refleja el esquema adjunto (figura 3). Se decide realizar la
intervencion de Kasai y biopsia hepatica. En las figuras 4 y 5 se mues-
tran la colangiografia peroperatoria y la pieza.

Tras una evolucioén favorable, a los ocho dias comenzé con fiebre,
intolerancia alimenticia y afectacion del estado general. La radiogra-
fia simple de abdomen demostré la existencia de niveles hidroaéreos
y gas libre en cavidad peritoneal. Se decidié practicar una laparoto-
mia de urgencia, confirmando la sospecha de dehiscencia de la sutu-
ra de la placa hiliar, practicando una sutura en fondo de saco de la
Y de Roux y colocando un drenaje de Penrose en placa hiliar. La evo-

Dres. Chaves P., F.; Capitan M., L. C.; Asencio G., J., y Gamero de L., E.

1




lucién fue favorable, descendiendo las cifras de bilirrubina y, un mes
mas tarde, se decidié efectuar la intervencion definitiva, canalizando
el orificio fistuloso que se abre longitudinalmente y anastomosando
el asa desfuncionalizada al trayecto fistuloso en latero-lateral.

La gammagrafia de control a las tres semanas (figura 6) muestra
una captacién uniforme del higado y una linea en el reborde hepético
de mayor captacién, que corresponde a la fistula anastomosada. Las
cifras de bilirrubina se mantienen en la actualidad dentro de los limi-
tes normales.

DISCUSION

El quiste de colédoco es una malformacién caracterizada por la
dilatacién de la via biliar extrahepética y que puede adoptar multi-
ples variantes, tanto en su forma anatémica como en su grado de
extension.

La proliferacion de un engrosamiento ventral del intestino primiti-
vo, llamado diverticulo hepatico, va a dar lugar, hacia la cuarta sema-
na de vida embrionaria, a dos componentes: uno mayor, del que se
originara el arbol biliar intrahepético y, otro menor, que dara lugar a
la vesicula biliar y al cistico. El pediculo de unién de ambos brotes
se elonga, al mismo tiempo que se produce una intensa proliferacion
celular, dando lugar al conducto biliar. Con posterioridad, van a ir apa-
reciendo una serie de vacuolas en el interior de este cordén celular
macizo, que al unirse daran lugar a la luz de los conductos biliares.
Finalmente, a partir del cuarto mes, comienza la produccion del pig-
mento biliar que iniciara su paso a duodeno en los Gltimos meses de
vida fetal.

YOTUYANAGI (1), basdndose en estos hechos embriolégicos, plan-
ted una teoria congénita sobre la etiologia de la dilatacién de colédo-
co. El quiste se produciria, segiin esta teoria, por un debilitamiento
de la pared del arbol biliar, debido a que en la fase de cordén macizo
se provocaria una excesiva vacuolizacion, acompafiandose de una es-
casa proliferacion del colédoco distal con estrechamiento relativo del
mismo.

Otra teoria congénita fue establecida por BABBIT (2), basandose
en una relacién topogréafica anormal entre el colédoco y el conducto
pancreético, implantandose el primero sobre el segundo. Este hecho
conllevaria el paso de jugo pancreatico a la via biliar, determinando
la posibilidad de aparicién de colangitis y, con ello, un debilitamiento
de la pared del colédoco.

Llama la atencién la asociacion en nuestro tercer caso de una atre-
sia de vias biliares al quiste. Esta coincidencia podria ser debida a
una etiologia comuin de ambos procesos.

La incidencia de esta enfermedad es mayor en las razas orienta-
les (1:5.000 ingresados en el Queen Mary Hospital de Hong-Kong)
(3). Por otra parte, mas del 50 por 100 de los casos se diagnostican
antes de los quince afios de vida, afectandose el sexo femenino en
mayor cuantia que el masculino (3:1) (4). Nuestros tres casos feme-
ninos apoyan este predominio.

Desde este punto de vista morfolégico la enfermedad se presen-
ta con variedades importantes. La clasificaciéon anatémica fue pro-
blematica hasta que en 1959 Alonso Lej y cols. propusieron la
clasificaciéon en tres tipos (5). Otras clasificaciones han sido las de
LONGMIRE vy cols. (1971) (6) y FLAMIGAN (1975) (7).
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Figura 5.—Pieza operatoria del caso nu-
mero 3

Figura 6.—Gammagrafia de control a las
tres semanas de la intervencién del caso na-
mero 3.

TOSAINI, en 1977 (8), ha pro-
puesto la siguiente clasificacion:
TIPO I
a) Quiste de colédoco estricto.
b) Dilatacion segmentaria.
c) Dilatacién difusa.

TIPO Il

— Diverticulo de la via biliar ex-
trahepatica.

TIPO Il
— Colodecocele.

TIPO 1V: ‘
a) Multiples quistes en los con-
ductos intra y extrahepaticos.
b) Quistes en los conductos ex-
trahepaticos sélo.
TIPO V:
— Quistes intrahepaticos (sim-
ples o multiples) o enferme-
dad de Caroli pura.
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El cuadro clinico viene determinado, en su forma clésica, por la
triada de dolor, ictericia y tumoraciéon abdominal, si bien estas mani-
festaciones son cada vez mads raras de encontrar asociadas, debido
quizas a la mayor precocidad con que se hace el diagnéstico. Asi,
mientras que ALONSO LEJ (5) la encuentra en el 25 por 100 de los
enfermos, otros autores como JAEGER (9) y HOLLANDER (10) la ha-
llan s6lo en el 19 por 100.

Este proceso puede manifestarse a veces por la aparicién de al-
guna complicacion. Entre ellas destacan la colangitis e incluso el abs-
ceso hepatico (11), la rotura espontanea o traumética (12) y la
degeneracion carcinomatosa de la pared (13).

Entre los métodos auxiliares de diagndstico, la radiogrfia simple
de abdomen puede poner de manifiesto la existencia de opacidades
en hemiabdomen derecho, y los estudios baritados mostrar despla-
zamientos de asas intestinales (14). La colangiografia intravenosa pue-
de aportar un signo de vesicula excluida e incluso demostrar la
existencia del quiste de colédoco (15, 16).

La ecografia constituye en la actualidad el principal método diag-
noéstico de la enfermedad por sus multiples ventajas. Suele poner en
evidencia la existencia de una formacion quistica subhepatica en con-
tacto con el arbol biliar. En otras ocasiones, simplemente mostrara
dilatacion de las vias biliares (45-60% de los casos) compatible con
diagnostico de quiste coledociano (17, 18). En los tres casos estu-
diados la ultrasonografia mostré la dilatacion de la via biliar principal.

La colangiografia intravenosa asociada a la tomografia axial com-
putarizada se han mostrado como buenos métodos diagnésticos (19,
20). La gammagrafia con Tc-99 también puede sernos (til. No consi-
deramos oportunas las pruebas diagnésticas méas agresivas y esta-
mos de acuerdo con LOSADA (21) en que la laparoscopia no es (til a
pesar de la importancia dada por la escuela francesa.

El tratamiento de esta afeccién es quirtrgico. Como intervencion
electiva aceptamos hoy dia la extirpacién del quiste, asociada a he-
patico o colédoco-yeyunostomia, sobre asa desfuncionalizada en Y
de Roux. Con ello evitamos la posibilidad de degeneracién carcino-
matosa de la pared quistica al tiempo que eliminamos el éstasis bi-
liar. Esta técnica, considerada como muy arriesgada en un principio,
ha sido ampliamente desarrollada por los japoneses con mortalidad
inferior al 10 por 100 (22, 23), lo que ha conllevado la difusién poste-
rior de la misma, teniendo en la actualidad muchos defensores (24).
A veces, segln nuestra opinidn, es posible respetar la pared poste-
rior del quiste adherida a porta u 6rganos vecinos y con ello dismi-
nuir el riesgo de la intervencion.

En los tres casos presentados fue posible la extirpacién del quis-
te sin que hallaramos grandes dificultades técnicas en las interven-
ciones quirdrgicas. La continuidad biliar se consiguié mediante
hepaticoyeyunostomia sobre asa desfuncionalizada en Y de Roux en
dos ocasiones. El caso restante, al no existir hepatico permeable, fue
solucionado en principio mediante una portoenterostomia, segin téc-
nica de Kasai. La buena tolerancia postoperatoria y el magnifico fun-
cionamiento obtenido con este planteamiento quirdrgico nos hace
defender a ultranza este tipo de indicacién técnica.

Cuando por problemas técnicos no es posible la extirpaciéon com-
pleta del quiste, la coledococistoyeyunostomia sobre asas desfuncio-
nalizadas, suele dar buenos resultados. Asi, HEPP (25), obtiene con
esta técnica una mortalidad operatoria del 6,7 por 100 y un 5,7 por
100 de colangitis, sobre 65 casos revisados.

La coledococistoyeyunostomia, si bien puede disminuir el tama-
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fio del quiste (26) es una mala técnica ya que, por un lado, suelen
aparecer mas o menos tardiamente estenosis de la boca anastomg-
tica, lo que junto a la frecuencia de la crisis de colangitis, conlleva un
fracaso de la solucién quirtrgica.
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