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Describir mediante casos clinicos las principales anomalias congénitas biliares, destacando los hallazgos por
colangiorresonancia magnética (MRCP) y su clasificacion, especialmente segun Todani.

Epidemiologia
Los quistes de colédoco son dilataciones Una incidencia estimada de 1 por cada
congeénitas poco frecuentes de la via biliar Vv 100.000-150.000 nacidos vivos

(S]S Todani describio 2,4-1

La incidencia es aproximadamente cuatro
w w w veces mayor en mujeres, aunque los factores
NO se conocen con precision
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1. Conductor hepatico izquierdo
2. Conducto hepatico posterior
3. Conducto hepatico derecho
4. Conducto hepatico comun

5. Conducto cistico

6. Colédoco

7.Vesicula biliar

Figura 1. Anatomia del Arbol Biliar. Patologia de la vesicula y vias biliares. En: Del Cura Rodriguez JL, Pedraza Gutiérrez S, Gayete Cara A, Rovira Cafiellas A,
Sociedad Espaiola de Radiologia Médica (SERAM), editores. Radiologia Esencial. 2.2 ed. Madrid: Editorial Médica Panamericana; 2018. p. 725-743.
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La mayoria de los quistes de colédoco se encuentran en nifios, sin embargo en torno al 20% de los casos se
diagnostican en adultos.

La mayoria diagnosticados a través de complicaciones como colangitis pancreatitis, litiasis biliar y causas
malignas.

Pueden diagnosticarse mediante pruebas de imagen como Ecografia, TC Abdominal, Colangiopancretografia por
Resonancia magnética y Colangiopancreatografia retrograda endoscopica.

Mecanismos propuestos de Carcinogéenesis en los Quistes de Colédoco

La relacion causal entre el quiste de colédoco y el cancer biliar ain no se ha identificado claramente. Sin embargo, entre
las posibles causas se incluyen la inflamacidon recurrente provocada por el reflujo de enzimas pancreaticas hacia el
conducto biliar o |a estasis biliar, la sobreinfeccion, los episodios repetidos de colangitis o la conversion de las sales

biliares en carcindgenos debido a infecciones cronicas.
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IA.  Dilatacion quistica del colédoco en sentido estricto

IB Dilatacion focal/segmentaria del colédoco
IC  Dilatacion cilindrica del colédoco
Il Diverticulo en colédoco
Il Coledococele
IVa  Multiples quistes intra y extrahepaticos

IVb  Multiples quistes extrahepaticos

V. Quistes intrahepaticos (uno o varios)

Figura 2 . Anatomia del Arbol Biliar.
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Todani tipo IA

Dilatacion quistica del conducto biliar extrahepatico,
generalmente proxima a la union con la vesicula biliar,
originada por la dilatacion del colédoco.

Dilatacion quistica del colédoco en sentido estricto

Se asocian a disfuncion pancreatobiliar de la unidn, el
conducto cistico y la vesicula biliar nacen del conducto
biliar comun que esta dilatado

Figura 3. Secuencias colangiogrdficas que ponen de

manifiesto un quiste de colédoco.
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Todani tipo IB

Dilatacion focal/segmentaria del conducto
extrahepatico comun

Todani tipo IC

Dilatacion fusiforme del conducto hepatico comun 'y
el coledoco. A veces se extiende al conducto
hepatico izquierdo y derecho
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Todani tipo |l

Dilatacion quistica en forma de diverticulo que surge de |la pared del conducto biliar extrahepatico, manteniendo
comunicacion con la luz del colédoco
Puede aparecer en cualquier segmento del conducto biliar extrahepatico.

El riesgo de transformacion maligna es muy
bajo. Representa alrededor del 2-3% de
todos los quistes de colédoco.

Figura 4. Reconstruccion de Colangio RM 3D que pone de
Diverticulo de Colédoco manifiesto un diverticulo de colédoco.
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Figura 5. Imagenes diagndsticas que ponen de manifiesto un
diverticulo de colédoco.

A. TC abdominal con contraste en el que se evidencia una lesion
de apariencia quistica en la region de la cabeza pancreatica.

B. Reconstruccion VR de colangioRM que muestra diverticulo
originandose en tercio medio de colédoco.

C. Corte axial hasted-T2 que muestra lesion quistica anterior y en
contacto con la cabeza pancreatica.

D. Imagen fuente de la colangioRM 3D que muestra el origen del
diverticulo en la pared del tercio medio del coledoco.



VALENCIA

R

L T e

Eigura 6. Diverticulo de colédoco.

A. Ecografia abdominal y B. corte axial SS-FST2 que muestra gran quiste de colédoco en situacion anterior y vesicula

biliar con barro biliar en su interior en situacion posterior.

C. ColangioRM oblicua con reconstruccion oblicua que muestra vesicula en situacion anterior y quiste de colédoco en

situacion posterior.
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Todani tipo |l

Dilatacion quistica intramural del colédoco distal localizada en |a ampolla de Vater, también Illamada coledococele.

Corresponde a una dilatacion intraduodenal que protruye hacia la luz del duodeno.

Puede asociarse a pancreatitis o episodios obstructivos, pero la

malignizacidon es poco frecuente.

En MRCP aparece como un quiste intraduodenal, lo que puede

simular un tumor periampular, por lo que su reconocimiento es

esencial.
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Representa aproximadamente 1-5 % de
Coledococele

todos los quistes de via biliar.
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Todani tipo IV

Dilataciones quisticas multiples de la via biliar.
Se subdividen en:
e Tipo IVa: dilatacion combinada intra y extrahepatica, con patron en “racimo de quistes” en MRCP y dilatacion
fusiforme del colédoco. IVa puede mostrar cambios abruptos de calibre o estenosis en el hilio, util para
diferenciarlo del Tipo Ic.

e Tipo IVb: multiples dilataciones quisticas extrahepaticas sin afectacion intrahepatica.

Frecuentemente asociado a colangitis, litiasis, y pancreatitis.

Mayor riesgo de transformacion maligna respecto a los tipos I-IlI.

Segundo tipo mas frecuente (10-30 %) de

los quistes de via biliar.




Eigura 7. Quistes de colédoco tipo IVa. Quistes via biliar intra y extrahepatica.

A. ColangioRM que muestra coledococele (flecha amarilla) y conducto hepdtico izquierdo dilatado (flecha verde)
B. Corte coronal que muestra dilatacion de la via biliar intrahepatica y del colédoco.
C. y D. Reconstrucciones 3D de ColangioRM.




VALENCIA

Sl = 2 AT .E‘..IJ-:-

B I o T T

Eigura 7. Quistes de colédoco tipo IVa. Quistes via biliar intra y extrahepatica.
A. ColangioRM.

B. Dilatacion de la via biliar intrahepatica y del colédoco evidenciando multiples litiasis tanto en la via biliar
intrahpepatica izquierda asi como el colédoco

C. Corte axial con saturacion grasa que muestra dilatacion de la via biliar y litiasis en su interior (con ausencia de
senal).
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Todani tipo IVa

Eigura 8. Quistes de colédoco tipo IVa. Quistes via biliar intra y extrahepatica.

A. Reconstruccion 3 D de ColangioRM. Visualizando dilatacion quistica en conducto hepatico izquierdo (punta de
flecha amarilla), diverticulo en vertiente lateral derecha del conducto hepatico comun (punta de flecha roja) y
formacidn quistica en conducto hepatico comun (punta de flecha blanca)

B.Dilatacion quistica leve en conducto hepdtico comun (punta de flecha blanca).

C. Dilatacion quistica en conducto hepdtico izquierdo (punta de flecha amarilla) y en conducto hepdtico comun (punta
de flecha roja)

D. ColangioRM que muestra los 3 quistes en via biliar intra y extrahepatica.
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Todani tipo IVb

Eigura 9: Coledococele y dilatacion de la via biliar extrahepatica.

A. Corte axial FIESTA que muestra un coledococele protruyendo en
la luz duodenal.

B. ColangioRM con reconstruccion VR que muestra un coledococele
en un paciente colecistectomizado, con persistencia de un
conducto cistico prominente que se inserta en el tercio medio del
colédoco (el cual se encuentra dilatado y en su cara medial).
Conducto pancreatico de tamano y morfologia normales.

C. y D. Cortes coronales SS-FST2 que muestran el colédoco
dilatado, con un conducto cistico persistente que se inserta en la
pared medial del tercio medio del colédoco.
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Todani tipo V. Enfermedad de Caroli

Dilataciones saculares o fusiformes de los El hallazgo clasico en MRCP es el signo del “CENTRAL
conductos biliares intrahepaticos, que pueden ser DOT”, que representa ramas portales realzadas rodeadas
segmentarias o difusas, sin afectacion de bilis dentro de los conductos dilatados.

extrahepatica.

Cuando existe fibrosis hepatica congénita asociada, el
cuadro se denomina sindrome de Caroli
(hasta 50 % de los pacientes).

Dilatacion Intrahepatica produce:

o Estasis biliar Se origina por una malformacion
o Litiasis congénita de la placa ductal.
o Infecciones de repeticion Herencia autosdmica recesiva.

Progresion hacia fibrosis hepatica

Todani tipo V. Enfermedad de Caroli.
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Todani tipo V. Enfermedad de Caroli

Figura 10. Quiste unico en conducto hepdtico izquierdo en relacion con enfermedad de Caroli (Todani tipo V.)

A. Secuencia colangioRM coronal visualizando quiste intrahepdtico (flecha amarilla) y quistes pancredticos como
hallazgo incidental (flechas verdes)

B. Corte T2 coronal que muestra quiste biliar intrahepatico unico (flecha amarilla).
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Figura 11. Quistes de colédoco tipo IV. Quistes via biliar intrahepatica.

A. Secuencia colangioRM coronal.

Dilatacion arrosariadada de la via biliar intrahepatica izquierda.

B. Corte Axial T2 con saturacion grasa que muestra la dilatacion de la via biliar intrahepatica
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Todani tipo V

Figura 12. Caroli segmentario (Todani tipo V) con litiasis en vesicula y colédoco.

A.y B. Cortes Coronales potenciados en SS-FST2 que muestra la dilatacion de la via biliar intrahepatica derecha con
litiasis en su interior asi como vesicula biliar y colédoco con multiples litiasis en su interior

C. ColangioRM que muestra marcada dilatacion dilatacion de via biliar intrahepatica derecha con multiples litiasis en
su interior, asi también se visualizan litiasis en colédoco y vesicula biliar.
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Complicaciones

Hipertension portal en casos

! Riesgo de malignizacion
avanzados

Litiasis biliar y del propio quiste Colangitis por estasis e infeccion

Pancreatitis por
obstruccion distal
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Los quistes de colédoco son

La clasificacion de Todani permite

malformaciones congénitas poco : : : .
diferenciar los subtipos y orientar el

frecuentes, con gran variabilidad :
manejo.

anatomica.

Las complicaciones mas relevantes

incluyen: litiasis, colangitis,
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malignizacion.
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