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Resumen

El quiste del colédoco es una dilatacién congénita de la via biliar. La presentacion clinica es inespecifica
y amenudo supone un dilema diagnéstico. Se debe tener un elevado indice de sospecha ante casos de
ictericia, dolor abdominal y masa abdominal palpable. Para su diagnéstico es fundamental un estudio
de imagen, siendo el indicado de forma inicial la ecografia. Pueden presentar multiples complicaciones,
incluyendo colangitis, pancreatitis, colangiocarcinoma, cirrosis biliar y hepatica. Para su manejo se re-
comienda la reseccion del quiste, para evitar complicaciones y disminuir el riesgo de malignizacion.

Se recomienda un seguimiento a largo plazo, con ecograffas y andlisis anuales, dado que el riesgo de
malignizacion se mantiene elevado incluso tras la escision del quiste. El abordaje éptimo de esta pato-
logfa requiere un enfoque multidisciplinar, desde la sospecha diagnéstica que a menudo procederd de
los servicios de Atencién Primaria, incluyendo también gastroenterdlogos, cirujanos, patélogos y radio-
logos.
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Abstract

Choledocal cyst: never let your guard down

Bile duct cyst is a congenital dilation of the bile duct. Clinical presentation is non-specific and often
poses a diagnostic dilemma. It should be highly suspected in cases of jaundice, abdominal pain and a
palpable abdominal mass. An imaging study is essential for diagnosis, an ultrasound being the most
suitable initially. It can present multiple complications, including cholangitis, pancreatitis, cholangio-
carcinoma, biliary and hepatic cirrhosis. For its management, resection of the cyst is recommended to
avoid complications and reduce the risk of malignancy.

Long-term follow-up with annual ultrasound scans and tests is recommended, as the risk of malig-
nancy remains high even after excision of the cyst. The optimal approach to this pathology requires a
multidisciplinary perspective, starting from the diagnostic suspicion that will often come from Pri-
mary Care services, and including also gastroenterologists, surgeons, pathologists and radiologists.

INTRODUCCION

Se presenta el caso de una lactante de tres meses
diagnosticada de quiste de colédoco, una entidad
rara cuya presentacion clinica suele ser inespecifi-
ca. Para su diagnostico se necesita un alto indice

de sospecha, pudiendo diagnosticarse a cualquier
edad o incluso como hallazgo incidental. Un diag-
nostico precoz y un manejo adecuado son funda-
mentales para obtener un resultado 6ptimo y con
buen prondstico.
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CASO CLINICO

Lactante mujer de tres meses, sin antecedentes de
interés, remitida a Urgencias desde Atencion Pri-
maria por cuadro de ictericia de dos semanas de
evolucién. Alimentada con lactancia mixta, con
adecuada tolerancia. Afebril. No refieren coluria ni
acolia. Adecuada ganancia ponderoestatural. No
muestra irritabilidad ni otros sintomas asociados.

En la exploracion fisica destaca ictericia mucocuta-
nea generalizada, con abdomen levemente disten-
dido, pero blandoy depresible, no doloroso, y hepa-
tomegalia de tres traveses, no otras masas ni
visceromegalias.

Durante su estancia en observacion se objetivan
deposiciones acdlicas. En el analisis de sangre des-
taca un perfil hepatico alterado (colestasis con hi-
pertransaminasemia), con AST 280 U/I, ALT 345 U/I,
GGT 1534 U/I, FA 880 U/I, LDH 450 U/I, bilirrubina
total 8,42 mg/dl (directa 8,11), procalcitonina 0,38
ng/ml, proteina C reactiva 3,8 mg/l. Coagulacion
normal.

Se realiza ecografia abdominal (Fig. 1), donde se
objetiva una marcada dilatacion del colédoco, con
morfologia quistico-fusiforme, que se extiende
desde hepatico comun hasta region pancreatica,

Figura 1. Ecografia. Marcada dilatacién del colédoco,
de morfologia quistica
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sugestivo de quiste de colédoco tipo IA segun la cla-
sificacion de Todani, con barro biliar y leve ectasia
de la via biliar intrahepatica. Se completa el estudio
con una colangiorresonancia magnética (Fig. 2),
donde se visualiza una lesion quistica bien defini-
dayredondeada del conducto colédoco en su tota-
lidad, de 4,6 x 3,5 x 3,3 cm, sin extensidn a via biliar
intrahepatica, confirmando la sospecha diagnosti-
ca inicial.

Se procede a cirugia (cistectomia y hepaticoduode-
nostomia), con posoperatorio complicado con dis-
tension abdominal y coleccion en lecho quirdrgico,
se realiza laparoscopia en la que no se observa obs-
truccion intestinal pero si se sospecha fuga biliar.
Se liberan adherencias colohepaticas y se coloca
drenaje, con evolucion posterior inicialmente favo-
rable.

DISCUSION

El quiste del colédoco es una dilatacion congénita
de la via biliar que fue descrita por primera vez por
Vater y Ezler en 1723%2. Su etiologia es desconoci-

Figura 2. Colangiorresonancia magnética. Lesion
quistica bien definida, amplia, y redondeada del
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conducto colédoco en su totalidad
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da. El quiste del colédoco se puede asociar con
otras anomalias congénitas, como atresia duode-
nal o colénica, gastrosquisis, pancreas anulary car-
diopatias congénitas?.

Aunque pueden diagnosticarse a cualquier edad,
el 80% se diagnostica en la primera década de la
vida®. La incidencia oscila de 1/13 000 nacidos vi-
vos en Japdn hasta 1/100 000 en poblacién occi-
dental®. Es mas frecuente en asiaticos y en el sexo
femenino, con una predominancia 4:1.

Alonso-Lej et al. publicaron la primera serie de ca-
sos de quistes de colédoco en 1959y formularon la
primera clasificacion, que fue modificada por To-
daniet al.en 1977 (Tabla 1),

La presentacion clinica es variable. La triada clasica
de ictericia, dolor abdominal y masa abdominal
palpable en hipocondrio derecho se da fundamen-
talmente en la edad pediatrica (el 85% de los nifios
presenta 2 de las 3 caracteristicas clinicas, espe-
cialmente masa abdominal e ictericia, frente a un
25% de los adultos)*. Por debajo del afio de vida se
presenta en forma de ictericia, acolia y vomitos. La
rotura quistica es poco frecuente (1-2%) y ocurre
Unicamente en neonatos y lactantes®. En nifos
mas mayores o adultos puede no dar sintomas, y
hasta en un tercio de los casos su diagnostico es
incidental.

Los hallazgos analiticos son inespecificos. Puede
cursar con hipertransaminasemia, aumento de
amilasa, lipasay leucocitos. La presencia de coagu-
lopatia o alteracion de la funcion renal son marca-
dores de gravedad.
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Para el diagndstico, es fundamental apoyarse en
técnicas de imagen, siendo de eleccion como prue-
ba inicial la ecografia, que puede detectarlo inclu-
so de forma prenatal®. Pueden emplearse la reso-
nancia magnética o la tomografia computarizada
para confirmar la extension de |a afectacion ductal
o la presencia de afectacion extrahepatica.

Otras pruebas, como la colangiografia transhepati-
ca percutanea o la colangiografia retrograda endos-
copica son mas sensibles para definir la anatomia
de la via biliar, pero quedan relegadas a un segundo
plano en la edad pediatrica, especialmente por su
menor accesibilidad y dificultades técnicas®.

El diagndstico diferencial incluye la atresia biliar, he-
patitis infecciosa, litiasis biliar, pancreatitis, rabdo-
miosarcoma, colangitis esclerosante primaria, etc.l.

El abordaje especifico va a depender del tipo de
quiste (Tabla 1), pero de forma general, el objetivo
es doble: escision del quiste y restablecimiento del
drenaje bilioentérico de forma directa al duodeno
o mediante hepatoyeyunostomia en Y de Roux***.

La enfermedad sintomatica es indicacion de ciru-
gia a cualquier edad; sin embargo, en casos de re-
cién nacidos asintomaticos el tiempo quirurgico es
mas controvertido, aunque ultimamente se tiende
a la cirugia mas precoz, por debajo del mes de vida
en los casos de diagndstico prenatal, dado que a
partir de ahi incrementa la incidencia de fibrosis
hepatica.

El prondstico tras la escision a corto plazo es en ge-
neral excelente, con un 89% de casos libres de com-
plicacién y una supervivencia a los cinco anos por

Tabla 1. Clasificacion de Todani

Tipo Descripcion Tratamiento de eleccién

Tipo | (70-80% de los | Dilatacion quistica (1a), focal (Ib) o fusiforme (Ic) del | Quistectomia con hepatoyeyunostomia enY de
casos) colédoco Roux

Tipo I Diverticulo del colédoco Diverticulectomia o escisién simple del quiste
Tipo Il Coledococele congénito (dilatacion intraduodenal) | Esfinterotomia endoscdpica mediante CPRE

Tipo IV (15-20% de
los casos)

Multiples dilataciones de los ductos intra y
extrahepaticos (IVa) o solamente extrahepaticos
(Ivb)

IVa: en funcion del grado de afectacion
intrahepatica, en ocasiones hepatectomia
IVb: igual que los tipo |

TipoV

Dilatacion quistica de los conductos biliares
intrahepaticos. Enfermedad de Caroli

Afectacion unilobar: hepatectomia parcial
Afectacion difusa: dcido ursodesoxicélico y sales
biliares. Si cirrosis, trasplante

CPRE: colangiopancreatografia retrégrada endoscopica.
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encima del 90%. A largo plazo, puede cursar con
estenosis anastomatica, colangitis, litiasis y cirro-
sis. Ademas, los pacientes con quiste del colédoco
tienen un riesgo aumentado de desarrollar colan-
giocarcinomay carcinoma de vesicula biliar, incluso
tras la cirugia, especialmente los quistes tipo Iy IV°.
Se desconoce el origen de la progresion cancerige-
na.En una revision de 5780 casos, Sastry et al. noti-
ficaron un 7.5% de casos de cancer (colangiocarci-
noma [70,4%] y carcinoma de vesicula biliar
[23,5%]). La incidencia de malignizacién antes de
los 18 fue de 0,42 frente al 11,4% en adultos®. El
prondstico, una vez desarrollada malignidad, es in-
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fausto, con una supervivencia a los 5 afios del 5%%.
Por este motivo, se recomienda un seguimiento a
largo plazo tras la cirugia, con controles analiticos y
ecograficos anuales, que ademas incluyan marca-
dores cancerigenos como el CA 19-9>,
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