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Resumen

El quiste de colédoco (QC) es una malformación

congénita poco frecuente, caracterizada por dilatación

del árbol biliar. Se diagnostica en la mayoría de los

casos durante la infancia temprana aunque puede

presentarse a cualquier edad de la vida. La

presentación clínica es variable, pudiendo

manifestarse por dolor abdominal, masa palpable e

ictericia colestática o por síntomas vinculados al

desarrollo de algunas de sus complicaciones:

pancreatitis, colangitis o ruptura. El diagnóstico se

realiza a través de la ecografía abdominal y se completa

con una colangio-pancreatografía por resonancia

magnética. El tratamiento recomendado es la resección

quirúrgica completa que previene la aparición de

complicaciones. Estos pacientes deben ser valorados

periódicamente por el riesgo de malignización que

presentan, incluso luego de la cirugía.

Se presenta el caso clínico de un lactante de 3 meses

que, en el curso de una enfermedad febril aguda,

presentó signos de obstrucción biliar parcial,

diagnosticándose un QC fusiforme con probable

colangitis. Se inició tratamiento antibiótico empírico,

con buena evolución. Se llama la atención sobre la

presentación inhabitual de esta malformación de la vía

biliar en lactantes que requiere de la cirugía para su

tratamiento definitivo.
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Summary

The cyst of common bile duct (QC) is a rare congenital

malformation characterized by dilation of the biliary

tree. It is diagnosed in most cases during early

childhood, although it can occur at any age of life. The

clinical presentation is variable, and can manifest itself

through abdominal pain, palpable mass and

cholestatic jaundice, or symptoms related to the

development of some of its complications:

pancreatitis, cholangitis or rupture. The diagnosis is

made through an abdominal ultrasound and is

completed with a colangio- pancreatography by

magnetic resonance imaging. The recommended

treatment is complete surgical resection, which

prevents the appearance of complications. These

patients should be evaluated regularly for the risk of

malignancy, even after the surgery. The clinical case

that is presented is of an infant of three months, who in

the course of an acute febrile illness presented signs

of partial biliary obstruction, and was diagnosed with a

fusiform QC with likely cholangitis. Empirical antibiotic

treatment, with good evolution began. It draws

attention to the unusual presentation of this

malformation of bile duct in infants, which requires

surgery for its definite treatment.
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Introducción
El quiste de colédoco (QC) es una anomalía congénita

de la vía biliar, descrita por Vater en 1723 (1). Es un

complejo malformativo, caracterizado por dilatación

del árbol biliar, pudiendo asociar anomalía de la unión

biliopancreática (AUBP), estenosis del canal biliar co-

mún y anomalías variables en la histología hepática (2-4).

Se estima una prevalencia de 1/100.000 a 1/150.000 ca-

sos a nivel mundial (2,5,6).

Es tres veces más común en países asiáticos (1,2,5) y

más frecuente en el sexo femenino con una relación de

3-5/1 (1,2). No se conoce su prevalencia a nivel nacional.

En una revisión hecha por Méndez y colaboradores en

Uruguay, en 17 años de seguimiento de 51 niños con co-

lestasis neonatal, se encontró solamente un caso de QC (7).

Se reconocen varios tipos (2,5,6,8), siendo el más co-

mún el que se caracteriza por dilatación de todo el con-

ducto biliar común, sin afectación de los conductos he-

páticos, vesícula ni vías intrahepáticas.

El diagnóstico se realiza en la infancia hasta en un

80% de los casos (5,8,9). Puede detectarse en el período

prenatal por ecografía (6,8,10). El diagnóstico puede sos-

pecharse por la aparición de dolor abdominal, masa pal-

pable, ictericia intermitente, hipo o acolia. La tríada clí-

nica clásica de dolor, ictericia y masa palpable es poco

frecuente en pediatría (2,3,11). La sospecha diagnóstica

puede surgir del desarrollo de algunas de sus complica-

ciones: pancreatitis, colangitis o ruptura (1,2,11).

La ecografía abdominal es el examen de primera lí-

nea en la valoración del QC. Evidencia la dilatación fo-

cal o difusa del colédoco, que es patognomónica (11-14).

Le sigue en importancia la colangiografía por resonan-

cia magnética, técnica no invasiva, que permite la visua-

lización de todo el árbol biliopancreático y los conduc-

tos biliares proximales a la obstrucción, confirma el

diagnóstico y descarta malformaciones asociadas (4,6).

Se pueden realizar otros estudios, entre los que se en-

cuentra la colangiografía intraoperatoria, útil para defi-

nir el tipo de quiste, la afectación de la vía biliar intrahe-

pática y la frecuente asociación con AUBP (15).

La oportunidad quirúrgica es clave en la prevención

del desarrollo de alteraciones en la histología hepática.

La precocidad en la corrección de la malformación evita

la persistencia de colestasis y el riesgo de colangitis o ci-

rrosis (8,10). La resección completa del quiste es indispen-

sable, ya que puede observase malignización del rema-

nente en hasta el 28% de los pacientes incompletamente

resecados (2,3,10).

Objetivo
Dar a conocer el caso clínico de un lactante portador de

una patología poco frecuente, como el quiste de colédo-

co, que se presentó con fiebre, manifestación de la pre-

sencia de una complicación.

Caso clínico

Sexo masculino, 3 meses, raza blanca, producto de 9ª

gestación, embarazo mal controlado, sin complicacio-

nes. Parto de término, buen peso al nacer. Incremento

ponderal adecuado, buen desarrollo. Bien inmunizado.

Consultó por enfermedad de 24 horas de evolución,

con rechazo parcial del alimento y fiebre de 39º axilar,

sin otros síntomas. En el momento de la consulta se

constató buen aspecto general, con examen físico nor-

mal. Otoscopía normal. El hemograma evidenció 5.900

leucocitos con 39,6% neutrófilos, hemoglobina y pla-

quetas normales. Proteína C reactiva negativa. Radio-

grafía de tórax y examen de orina normales. Se enviaron

muestras para hemocultivo y urocultivo.

Durante su hospitalización reiteró fiebre de hasta 39º

de temperatura axilar, se alimentó menos, sin otros sínto-

mas. A las 24 horas del ingreso presentó expulsión de ma-

teria fecal francamente acólica, pastosa. Orina normoco-

loreada. No había presentado previamente heces con esas

características, ni ictericia, ni orinas hipercoloreadas. Al

examen estaba decaído, sin ictericia. Hepatomegalia re-

gular de consistencia aumentada con respecto al ingreso.

No se palpaba bazo. Se reiteró hemograma que no tenía

diferencias con respecto al anterior. El funcional hepático

mostró bilirrubina total 1,33 mg/dl, a predominio de la

fracción conjugada; transaminasa glutámico-oxalacética

92 U/l y transaminasa glutámico-pirúvica 42 U/l.

La elevación de la bilirrubina, a expensas de su frac-

ción conjugada y la acolia, evidenciaba una colestasis.

Por la presencia de fiebre se pensó, en primer lugar, en

una infección. La infección urinaria y la sepsis causan

colestasis a esta edad (12,16,17), pero los cultivos de sangre

y orina fueron estériles. Se investigaron infecciones de

transmisión vertical o perinatal: toxoplasmosis, citome-

galovirus, herpes simple, HIV, hepatitis B y sífilis. Tam-

bién se investigó infección por virus de la hepatitis A, si

bien a esta edad de la vida la infección adquirida por este

virus es menos frecuentemente productora de colestasis.

Todas fueron negativas.

La ecografía abdominal mostró dilatación de la vía

biliar principal, con un colédoco dilatado en toda su ex-

tensión, con diámetro máximo en el sector medio de 12

mm. El sector distal del colédoco se visualizó con difi-

cultad, aunque podría estar dilatado. Podría correspon-

der a un QC fusiforme tipo Ib. El parénquima hepático

era normal, así como el resto de la cavidad abdominal

(figura 1). Se realizó una colangio-resonancia que mos-

tró un QC tipo Ib, sin compromiso de la confluencia de

los hepáticos ni del colédoco distal (figura 2).
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La presencia de fiebre, hepatomegalia y elevación de

transaminasas hepáticas sugirió una colangitis, como

complicación del quiste. Se inició tratamiento antibióti-

co empírico con cefoperazona. Si bien no se pudo con-

firmar la presencia de esta complicación, dado que los

hemocultivos fueron negativos, a las 48 horas de comen-

zar el tratamiento antibiótico se constató desaparición

de la acolia y la fiebre con mejoría del estado general.

Comentarios

Una enfermedad febril aguda en un lactante de 3 meses

indica causa infecciosa. La aparición de colestasis, en

este contexto, sugiere infección urinaria, sepsis o infec-

ción adquirida por vía vertical. El mecanismo fisiopato-

lógico probable es la afectación directa del canalículo

biliar o el hepatocito, por toxinas bacterianas o los pro-

pios agentes en caso de infecciones perinatales, con al-

teración del flujo y la producción de bilis a nivel hepato-

celular (17). A este mecanismo se suma la inmadurez fi-

siológica, propia del lactante pequeño, que justifica que

las enfermedades hepáticas a esta edad se acompañen

de ictericia como principal manifestación clínica. Todas

estas infecciones se descartaron a través de los exáme-

nes de laboratorio.

La acolia sugería la existencia de una obstrucción al

flujo biliar. Esta obstrucción, cuando es completa, se

acompaña de coluria e ictericia, que no estaban presen-

tes, lo que indicaba una obstrucción parcial. La ausencia

de ictericia y coluria se explican por el escaso aumento

de la bilirrubina conjugada. Llama la atención la intensi-

dad de la acolia, en este contexto.

Figura 1. Ecografía abdominal. Dilatación de la vía biliar intra y extrahepática, colédoco dilatado en toda su
extensión.



Como probable causa de obstrucción al flujo biliar se

planteó, en primer lugar, la atresia de vías biliares, causa

más común de colestasis en los primeros meses de vida.

Esta patología habitualmente se manifiesta entre las 2 y

6 semanas de vida, con colestasis progresiva, ictericia y

heces persistentemente hipocoloreadas (8), evolución di-

ferente a la que presentaba este paciente, pero que no

descarta el diagnóstico.

Son poco frecuentes a esta edad otras causas de co-

lestasis obstructiva. La litiasis en la infancia es rara, pese

a que su incidencia ha aumentado, seguramente vincula-

da al uso frecuente de la ecografía. En general son se-

cundarias a patologías como errores congénitos del me-

tabolismo, enfermedades hemolíticas, nutrición paren-

teral, entre otras (8,15,18).

La acolia de reciente comienzo, con elementos de

obstrucción parcial al flujo biliar y de súbita aparición,

llevó a pensar en el QC como posible causa.

Para la investigación de estas patologías se solicitó

una ecografía, técnica de primera línea que permite va-

lorar anomalías anatómicas del hígado y la vía biliar ex-

trahepática. El estudio confirmó la presencia de un QC.

La ecografía tiene 92 a 97% de especificidad para el

diagnóstico de las malformaciones quísticas de la vía bi-

liar (2,13,14,19). Permite el diagnóstico diferencial con atre-

sia de vías biliares en el neonato (16). También es útil en

el diagnóstico prenatal del QC, aunque en estos casos es

difícil la diferenciación con atresia de vía biliar (8).

Como estudio imagenológico confirmatorio se reali-

zó una colangio-resonancia. Si bien la ecografía puede
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Figura 2. Colangio-resonancia que muestra un quiste de colédoco tipo Ib



utilizarse como único procedimiento diagnóstico preo-

peratorio del QC (19), la colangio-resonancia o colan-

gio-pancreatografía por resonancia magnética ha pasa-

do a ser el estudio de primera línea, por ser un estudio no

invasivo, que no irradia, fácilmente reproducible, de rá-

pida realización y que permite llevar al paciente a la ci-

rugía con referencias anatómicas precisas. Visualiza

conductos de hasta 2 mm de diámetro (2,5,10,16,14). Su es-

pecificidad para detectar alteraciones de la vía biliar ex-

trahepática es cercana al 100%. Permite la detección de

variantes anatómicas de las vías biliares, que se asocian

frecuentemente, como la AUBP (4,6,14,20). En este pacien-

te se confirmó la presencia de un QC tipo Ib, sin compro-

miso de la confluencia de los hepáticos ni del colédoco

distal y se descartó la AUBP.

El QC es una anomalía congénita del árbol biliar, carac-

terizada por dilatación quística del mismo. Es poco frecuen-

te y su etiología precisa es desconocida. Se plantean proba-

bles mecanismos patogénicos diferentes según la dilatación

sea intra o extrahepática. Los quistes intrahepáticos pertene-

cen al grupo de los desórdenes fibro-poliquísticos, de etiolo-

gía congénita, causados por malformaciones de la placa

ductal (2,4,18). Los quistes extrahepáticos pueden asociar su

origen a una AUBP, de las cuales la más frecuente es un ca-

nal común anormalmente largo. En estos quistes se plantea,

como patogenia de la dilatación coledociana, el reflujo de

jugo pancreático al árbol biliar.

Los QC se clasifican de acuerdo a su forma y su ex-

tensión. La clasificación que se emplea actualmente es

la realizada por Alonso Lej en 1954 y modificada por

Todani en 1977. En esta clasificación se incluyen 5 gru-

pos. El tipo I está dado por la dilatación fusiforme del

conducto biliar común, incluyendo el canal cístico; el ti-

po II por la dilatación diverticular del conducto común;

el tipo III está representado por un coledocele; el tipo IV

presenta dilatación biliar intra y extrahepática y el tipo V

es la dilatación sólo del árbol biliar intrahepático o

enfermedad de Caroli. El tipo I puede subdividirse en

tres formas: fusiforme (tipo Ia), segmentaria (tipo Ib) y

difusa o cilíndrica (tipo Ic) (3,13). El tipo I representa el

78% de los casos, siendo el más frecuente en cualquiera

de sus tres formas.

Si bien la colangio-resonancia informó un QC tipo

Ib, es llamativo el diámetro de 12 mm, apenas por enci-

ma del valor normal y en el límite de una entidad des-

cripta por Lilly y colaboradores (21) llamada “forma frus-

tra” de QC. Estos pacientes se presentan con síntomas tí-

picos de dolor abdominal e ictericia obstructiva, pero sin

dilatación del conducto biliar y habitualmente con

AUBP. Muchos autores opinan que esta variedad debe

ser incluida en el espectro de la enfermedad (22).

La presentación clínica del QC depende tanto del tipo

anatómico, como de la edad de aparición de los síntomas.

La forma de presentación neonatal es indistinguible de la

atresia de vías biliares, con ictericia persistente (23). En el

lactante o niño mayor es más frecuente la ictericia inter-

mitente, con heces acólicas o hipocólicas, alternando con

deposiciones normocoloreadas, como el caso de este pa-

ciente (3,5,9). La tríada clásica de ictericia, dolor abdominal

y masa palpable se presenta en un reducido número de pa-

cientes en su forma completa (1-3,8). El síntoma más rele-

vante en forma aislada es el dolor abdominal.

Menos frecuentemente el quiste de colédoco puede

presentarse con síntomas vinculados al desarrollo de

complicaciones. Las más frecuentes son: pancreatitis,

ruptura o colangitis (1,2,11,22). La colangitis, complicación

planteada en este paciente, no es habitual en la edad pe-

diátrica, se ve con mayor frecuencia en adultos o en el

postoperatorio (1,3).

Colangitis es la infección de la vía biliar extrahepáti-

ca, que tiene como factor de riesgo principal en este pa-

ciente, el drenaje biliar anómalo determinado por la pre-

sencia del QC. Existe estancamiento biliar y posterior

sobreinfección con flora intestinal, que llega al colédoco

por vía canalicular ascendente. Los gérmenes más fre-

cuentemente involucrados son: Escherichia coli (50%),

Klebsiella y otros bacilos Gram negativos (8,15,18). Es ha-

bitual el incremento de transaminasas hepáticas, tradu-

ciendo la participación del parénquima hepático. Se ini-

ció tratamiento antibiótico empírico con cefoperazona,

cefalosporina de tercera generación, apropiada para los

gérmenes probables y que alcanza buena concentración

en la bilis. La confirmación diagnóstica, que se realiza

con la demostración de la bacteria en sangre, no se obtu-

vo, pero la evolución favorable, con mejoría del estado

general, desaparición de la acolia y de la fiebre en las pri-

meras 48 horas, apoyó el diagnóstico.

La pancreatitis es una complicación muy frecuente

del QC, sobre todo en las formas frustras y fusiformes.

En estos pacientes deben solicitarse unidades pancreáti-

cas para detectarla.

El tratamiento del QC es quirúrgico. El objetivo es la

resección total y el mantenimiento de un flujo biliar apro-

piado, evitando la aparición de complicaciones. La cirugía

debe realizarse en un tiempo breve luego del diagnóstico, 6

meses en pacientes asintomáticos y 2 meses en pacientes

sintomáticos. En lactantes que se detectan fuera del perío-

do neonatal se recomienda la resección en el tiempo más

breve posible, independiente de la edad (4,9,10,13).

La cirugía de elección depende del tipo anatómico de

quiste. En el tipo I, la técnica recomendada es la escisión

total con hepático-yeyunostomía en Y de Roux, procedi-

miento con baja incidencia de complicaciones (4-6,16,24). Se

recomienda la realización de biopsia hepática para eva-

luar la presencia de fibrosis, que se ha demostrado, sobre

todo en pacientes con diagnóstico neonatal (4,5,9,19). La re-
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sección total del tejido quístico previene malignización

del tejido remanente, reportada hasta en un 28% de casos.

La endoscopía intraoperatoria, o coledocoscopía, des-

carta estenosis del colédoco proximal. En sentido distal

permite la ligadura del colédoco sin lesionar el conducto de

Wirsung. Además permite extraer tapones proteicos que

pudieran obstruir el colédoco o el conducto pancreático y

provocar pancreatitis postoperatorias (16,19,25).

Las complicaciones postoperatorias más frecuentes

son sangrados, colangitis, pancreatitis por obstrucción

distal a la cirugía, formación de cálculos en el canal co-

mún y obstrucción intestinal por bridas. Es menor el

riesgo de desarrollo de cálculos cuando la cirugía se rea-

liza antes de los 5 años (1). Se han descrito casos de desa-

rrollo de cirrosis biliar e hipertensión portal en pacientes

que presentaban enfermedad hepática residual luego de

la cirugía. La malignización del remanente se ha visto

hasta en un 28% de los pacientes (3,20). Esta complicación

puede aparecer a muy largo plazo, incluso existe la posi-

bilidad de malignización extrabiliar en los casos de ex-

céresis completa, por lo que se recomienda el segui-

miento de estos enfermos durante muchos años, con

ecografía, funcional hepático y antígeno carcinoembrio-

nario en forma semestral (2,3,5,8,20).
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