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Figura 2 - En este corte es visible el calculo impactado en el
ileon enfermo y las asas intestinales proximales sanas
con dilatacién.

casos, el diagnéstico de EC se llevd a cabo después de la
intervencién®. La aerobilia es fundamental para confirmar la
existencia de una fistula bilioentérica; fistula que segin
algunos autores no es siempre necesaria para que aparezca
un {leo biliar**. La TC abdominal parece sin duda la mejor
prueba de imagen para realizar un diagnéstico correcto’, taly
como sucedi6 con nuestro caso.

En este paciente, octogenario, se optd por no asociar una
colecistectomia para evitar los riesgos de una lesién en la via
biliar. Tampoco fue necesaria la reseccién segmentaria de
ileon terminal al carecer de historia previa de cuadros
compatibles con obstruccién intestinal.
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Carcinoma de la via biliar sobre quiste de colédoco

Bile duct carcinoma over a choledochal cyst

El quiste de colédoco (QC) es una entidad infrecuente
caracterizada por la dilatacién congénita de la via biliar
extrahepatica (VBE) asociada o no a la afectacién del segmento
intrahepdtico. La degeneracién maligna es la complicacién
mas temida por su presentacién silente e implicacién
pronéstica’.

Mujer de 38 afios que consulté por dolor epigéstrico,
nauseas y vomitos. La analitica mostraba cifras de amilasemia
y marcadores de funcién hepdtica normales y la ecografia

abdominal informaba de dilatacién de la VBE. Una TAC ‘y una
colangio-RMN confirmaron la dilatacién sacular asociada a 4
pequeiios quistes bilobares del tramo intrahepatico (fig. 1). La
paciente fueintervenida hallando a3 cmdelaconfluencia delos
radicales hepaticos una dilatacién que se extendia hasta 1 cm
del colédoco intrapancreatico. Con el diagnéstico de QC tipo Ia,
se realizd reseccién de toda la VBE, colecistectomia y recons-
truccién con hepaticoyeyunostomia en Y de Roux. El estudio
histolégico macroscépico (fig. 2a) informaba de pared de QC con
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Figura 1 - A) TAC abdominal. Dilatacién sacular de la via biliar. B) Reconstruccién colangiografica mostrando dilatacién

quistica del colédoco (tipo Ia).
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Figura 2 - A) Pared de quiste de colédoco y vesicula atréfica en continuidad con el mismo.
B) Presencia de regueros de células malignas infiltrando la pared del quiste. C)
Permeacién linfatica de la neoplasia demostrada por el marcador CD-31.

aspecto erosivo sin proyecciones tumorales sobre la misma y,
en continuidad, una vesicula atréfica. Al microscopio se
observaban regueros de células malignas infiltrando la pared
(fig. 2b). La permeaciéon linfatica de la neoplasia quedaba
demostrada por el marcador CD-31 que confirm4 lalocalizacién
intravascular de las células tumorales (fig. 2c).

La paciente no acepté terapia adyuvante y actualmente,
transcurridos 24 meses, se encuentra asintomatica.

La dilatacién quistica del arbol biliar, descrita por Vater en
1723, presenta una incidencia 10 veces mayor en Oriente y se
observa més en mujeres (3-4/1)*2

Una unién biliopancreética andémala parece ser el factor
etiolégico principal. Segin esta teoria, una malformacién
congénita de la terminacién de la via biliar y el Wirsung en el
duodeno formando un canal comun largo favoreceria el reflujo

de las enzimas proteoliticas, produciendo dilatacién y dege-
neracién maligna en la pared de la via biliar. Recientemente
han surgido hipétesis basadas en la obstruccién distal por
disfuncién del esfinter o la presencia de células ganglionares
anormales en el colédoco®*.

La clasificacién morfolégica de Alonso-Lej, modificada por
Todani, distingue cinco tipos de QC: tipo I (60%) es una
dilataciéon del arbol biliar extrahepatico que puede ser
quistica (Ia), segmentaria (Ib) o fusiforme (Ic). El tipo II o
diverticulo de colédoco y el tipo III o coledococele son mas
raros (2-5%). El tipo IV (30%) presenta multiples dilataciones
quisticas de todala via (IVa) o inicamente de la extrahepatica
(IVb). Finalmente, el tipo V o enfermedad de Caroli es una
afectacion quistica de la via biliar intrahepatica que puede ser
difusa o segmentaria™*>.
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Clinicamente suelen manifestarse durante la primera
década de la vida'”® Cerca del 80% de los pacientes
desarrollardn complicaciones como litiasis, pancreatitis,
colangitis recurrentes, rotura quistica, cirrosis biliar secunda-
ria o degeneracién maligna®’.

E1 QC tiene un riesgo de desarrollar carcinoma 20-30 veces
mayor, por lo que es considerado un estado premaligno,
especialmente en los tipos I y IV. El més frecuente es el
adenocarcinoma (73-84%) seguido del carcinoma anaplasico
(10%), indiferenciado (5-7%) y escamoso (5%). Se localiza
predominantemente en la VBE y vesicula siendo excepcional
su desarrollo en los segmentos intrahepatico y pancreatico.
Suincidencia aumenta conlaedad desdeel0,7% enla primera
década hasta un 14% a los 20 afios, con una supervivencia
media de 6-21 meses. En presencia de unién pancreatico-
biliar anémala sin dilatacién de la via, el lugar de mayor
estasis es la vesicula biliar con una incidencia de carcinoma
del 25-40%"°.

Ante la aparicién de clinica sugestiva la primera técnica
diagnéstica debe ser la ecografia’. La TAC es preferible en
casos de dilataciones intrahepdticas o con afectacién distal y
en algunos casos puede establecer la existencia de malignidad
al evidenciarse una masa intraquistica o un aumento del
espesor de la pared del quiste. La colangio-RMN es la técnica
goldstandard con una sensibilidad cercana al 100% y puede
definir de forma precisa cualquier anomalia en la unién
biliopancredtica. Por ultimo, la ERCP podria abandonarse
como técnica diagnostica y reservarse para fines terapéuticos
(QC tipo 1I1)""™°.

El tratamiento depende del tipo de quiste siendo de
eleccién la resecciéon completa de la via biliar incluyendo el
colédoco intrapancredtico, colecistectomia y reconstruccién
mediante hepaticoyeyunostomia en Y de Roux. En el tipo Il se
aconseja la escision del quiste asociada a colecistectomia. En
el tipo I1I 1a esfinterotomia endoscépica en quistes menores de
2 cm puede ser efectiva dado su bajo indice de malignizacién
mientras que en el resto es necesaria la reseccién transduo-
denal con reimplantacién del conducto pancredtico. El manejo
del tipo V depende de la extensién de la enfermedad y de la
presencia de dafio hepatico'®. La Unica opcién curativa para
cancer biliar es la cirugia. Se recomienda la exéresis radical de
la via y una «limpieza» pedicular y celiaca generalizada, una
duodenopancreatectomia cefélica si afecta al conducto intra-
pancredtico y una hemihepatectomia cuando el tumor se
localice en las dilataciones intrahepaticas®. En tumores
localmente irresecables y sin metastasis a distancia puede
intentarse una reseccién en bloque del higado, vesicula y VBE
seguida de trasplante hepatico. El tratamiento adyuvante con
gemcitabina y cisplatino parece prometedor, asi como la

radioterapia en casos elegidos. El seguimiento debe ser estricto
ya que las recidivas alcanzan el 0,7%".
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