
casos, el diagnóstico de EC se llevó a cabo después de la

intervención1. La aerobilia es fundamental para confirmar la

existencia de una fı́stula bilioentérica; fı́stula que segú n

algunos autores no es siempre necesaria para que aparezca

un ı́leo biliar3,4. La TC abdominal parece sin duda la mejor

prueba de imagen para realizar un diagnóstico correcto10, tal y

como sucedió con nuestro caso.

En este paciente, octogenario, se optó por no asociar una

colecistectomı́a para evitar los riesgos de una lesión en la vı́a

biliar. Tampoco fue necesaria la resección segmentaria de

ı́leon terminal al carecer de historia previa de cuadros

compatibles con obstrucción 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 dilatación congénita de la vı́a biliar

extrahepática (VBE) asociada o no a la afectación del segmento

intrahepático. La degeneración maligna es la complicación

más temida por su presentación silente e implicación

pronóstica1.

Mujer de 38 años que consultó por dolor epigástrico,

náuseas y vómitos. La analı́tica mostraba cifras de amilasemia

y marcadores de función hepática normales y la ecografı́a

abdominal informaba de dilatación de la VBE. Una TAC ‘y una

colangio-RMN confirmaron la dilatación sacular asociada a 4

pequeños quistes bilobares del tramo intrahepático (fig. 1). La

paciente fue intervenida hallando a 3 cm de la confluencia de los

radicales hepáticos una dilatación que se extendı́a hasta 1 cm

del colédoco intrapancreático. Con el diagnóstico de QC tipo Ia,

se realizó resección de toda la VBE, colecistectomı́a y recons-

trucción con hepaticoyeyunostomı́a en Y de Roux. El estudio

histológico macroscópico (fig. 2a) informaba de pared de QC con

Figura 2 – En este corte es visible el cálculo impactado en el

ı́leon enfermo y las asas intestinales proximales sanas

con dilatación.
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aspecto erosivo sin proyecciones tumorales sobre la misma y,

en continuidad, una vesı́cula atrófica. Al microscopio se

observaban regueros de células malignas infiltrando la pared

(fig. 2b). La permeación linfática de la neoplasia quedaba

demostrada por el marcador CD-31 que confirmó la localización

intravascular de las células tumorales (fig. 2c).

La paciente no aceptó terapia adyuvante y actualmente,

transcurridos 24 meses, se encuentra asintomática.

La dilatación quı́stica del árbol biliar, descrita por Vater en

1723, presenta una incidencia 10 veces mayor en Oriente y se

observa más en mujeres (3-4/1)1,2.

Una unión biliopancreática anómala parece ser el factor

etiológico principal. Segú n esta teorı́a, una malformación

congénita de la terminación de la vı́a biliar y el Wirsung en el

duodeno formando un canal comú n largo favorecerı́a el reflujo

de las enzimas proteolı́ticas, produciendo dilatación y dege-

neración maligna en la pared de la vı́a biliar. Recientemente

han surgido hipótesis basadas en la obstrucción distal por

disfunción del esfı́nter o la presencia de células ganglionares

anormales en el colédoco3,4.

La clasificación morfológica de Alonso-Lej, modificada por

Todani, distingue cinco tipos de QC: tipo I (60%) es una

dilatación del árbol biliar extrahepático que puede ser

quı́stica (Ia), segmentaria (Ib) o fusiforme (Ic). El tipo II o

divertı́culo de colédoco y el tipo III o coledococele son más

raros (2-5%). El tipo IV (30%) presenta mú ltiples dilataciones

quı́sticas de toda la vı́a (IVa) o ú nicamente de la extrahepática

(IVb). Finalmente, el tipo V o enfermedad de Caroli es una

afectación quı́stica de la vı́a biliar intrahepática que puede ser

difusa o segmentaria1,4,5.

Figura 1 – A) TAC abdominal. Dilatación sacular de la vı́a biliar. B) Reconstrucción colangiográfica mostrando dilatación

quı́stica del colédoco (tipo Ia).

Figura 2 – A) Pared de quiste de colédoco y vesı́cula atrófica en continuidad con el mismo.

B) Presencia de regueros de células malignas infiltrando la pared del quiste. C)

Permeación linfática de la neoplasia demostrada por el marcador CD-31.
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Clı́nicamente suelen manifestarse durante la primera

década de la vida1,5,6. Cerca del 80% de los pacientes

desarrollarán complicaciones como litiasis, pancreatitis,

colangitis recurrentes, rotura quı́stica, cirrosis biliar secunda-

ria o degeneración maligna6,7.

El 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 más frecuente es el

adenocarcinoma (73-84%) seguido del carcinoma anaplásico

(10%), indiferenciado (5-7%) y escamoso (5%). Se localiza

predominantemente en la VBE y vesı́cula siendo excepcional

su desarrollo en los segmentos intrahepático y pancreático.

Su incidencia aumenta con la edad desde el 0,7% en la primera

década hasta un 14% a los 20 años, con una supervivencia

media de 6-21 meses. En presencia de unión pancreático-

biliar anómala sin dilatación de la vı́a, el lugar de mayor

estasis es la vesı́cula biliar con una incidencia de carcinoma

del 25-40%7–9.

Ante la aparición de clı́nica sugestiva la primera técnica

diagnóstica debe ser la ecografı́a7. La TAC es preferible en

casos de dilataciones intrahepáticas o con afectación distal y

en algunos casos puede establecer la existencia de malignidad

al evidenciarse una masa intraquı́stica 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 anomalı́a en la unión

biliopancreática. Por ú ltimo, la ERCP podrı́a abandonarse

como técnica diagnóstica y reservarse para fines terapéuticos

(QC tipo III)7,10.

El tratamiento depende del tipo de quiste siendo de

elección la resección completa de la vı́a biliar incluyendo el

colédoco intrapancreático, colecistectomı́a y reconstrucción

mediante hepaticoyeyunostomı́a en Y de Roux. En el tipo II se

aconseja la escisión del quiste asociada a colecistectomı́a. En

el tipo III la esfinterotomı́a endoscópica en quistes menores de

2 cm puede ser efectiva dado su bajo ı́ndice de malignización

mientras que en el resto es necesaria la resección transduo-

denal con reimplantación del conducto pancreático. El manejo

del tipo V depende de la extensión de la enfermedad y de la

presencia de daño hepático10. La ú nica opción curativa para

cáncer biliar es la cirugı́a. Se recomienda la exéresis radical de

la vı́a y una «limpieza» pedicular y celiaca generalizada, una

duodenopancreatectomı́a cefálica si afecta al conducto intra-

pancreático y una hemihepatectomı́a cuando el tumor se

localice en las dilataciones intrahepáticas9. En tumores

localmente irresecables y sin metástasis a distancia puede

intentarse una resección en bloque del hı́gado, vesı́cula y VBE

seguida de trasplante hepático. El tratamiento adyuvante con

gemcitabina y cisplatino parece prometedor, ası́ como la

radioterapia en casos elegidos. El seguimiento debe ser estricto

ya que las recidivas alcanzan el 0,7%10.
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