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DIAGNOSTICO Y MANEJO DE LOS TRASTORNOS BILIARES CONGENITOS.
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OBJETIVO DOCENTE

Describir las bases embrioldgicas y anatomicas de las anomalias congénitas del
arbol biliar.

Revisar el espectro de imagen de las principales entidades: quistes de colédoco,
atresia biliar (incluido el tipo quistico) y union biliopancreatica anomala.

llustrar el papel de las diferentes modalidades de imagen en el diagndstico y
manejo, destacando la importancia de |la deteccidon precoz para prevenir
complicaciones graves y malignidad.
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INTRODUCCION

TRES ANOMALIAS CONGENITAS POCO FRECUENTES PERO DE ALTO IMPACTO CLINICO

A\ W
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ATRESIA BILIAR QUISTES DE COLEDOCO MALUNION PANCREATOBILIAR
Obliteracion progresiva de los Dilataciones quisticas o fusiformes Unién anémala_fuera del duodeno que
conductos biliares (intra o del arbol biliar genera un canal comun largo
extrahepéticos) biliopancreatico que favorece el reflujo
bidireccional

PRESENTACION CLINICA: ictericia neonatal persistente, colestasis, pancreatitis recurrente...
GRAVE RIESGO DE TRANSFORMACION MALIGNA A LARGO PLAZO
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TECNICAS DE IMAGEN

Colangiopancreatografia intraoperatoria

A Estandar de referencia durante la intervencion quirurgica para confirmar
\f la permeabilidad del arbol biliar
s

Colangiopancreatografia por RM (MRCP)

Estandar de referencia NO invasivo
Evaluacion detallada de la anatomia del arbol biliar y unién biliopancreatica

ECOGRAFIA

Herramienta inicial de cribado en lactantes con ictericia neonatal
Detecta dilataciones de la via biliar
LIMITADA en la valoracion completa de la via biliar y en la unién biliopancreatica
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EMBRIOLOGIA Y ANATOMIA NORMAL DEL ARBOL BILIAR (figura 1)

El sistema hepatobiliar se origina a partir del DIVERTICULO
HEPATICO del intestino anterior en la 42 semana de gestacidn.
Este diverticulo se divide:

B ? - PORCION CRANEAL -> Forma el parénquima hepatico y los

conductos biliares intrahepaticos.

- PORCION CAUDAL (PARS CYSTICA) = Forma la vesicula biliar, el

conducto cistico y el colédoco.

DIVERTICULO
HEPATICQ

Entre las 62—-82 semanas de gestacion tiene lugar una FASE

CRITICA DE COORDINACION:

- Recanalizacién del colédoco.

- Rotacién del brote pancreatico ventral y su fusion con el
dorsal.

- Unidn pancreatobiliar en la ampolla de Vater.

6-82 semana

Figura 1. Esquema del desarrollo embrioldgico del sistema hepatobiliar y pancreatobiliar.




Q @ CONGRESO
VALENCIA 9O NACIONAL
e N T

EMBRIOLOGIA Y ANATOMIA NORMAL DEL ARBOL BILIAR

La anatomia biliar normal depende:

REMODELACION 4 RECANALIZACION CORRECTA FUSION
PLACA DUCTAL DUCTAL T | PANCREATOBILIAR

Alteraciones en estos procesos pueden originar:

-
o Recanalizacion incompleta del colédoco - ATRESIA BILIAR
o Morfogénesis ductal anémala > QUISTES DE COLEDOCO

\o Unidn pancreatobiliar anémala > MALUNION PANCREATOBILIAR/

Estas alteraciones embrioldgicas explican la frecuente asociacion entre distintas anomalias
biliares.
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ATRESIA BILIAR

(QUE ES?

&vl

Figura 2. Clasificacién anatdmica de la atresia biliar.

Enfermedad fibro-obliterativa progresiva de los

conductos biliares intrahepaticos
extrahepaticos.

. XK

NORMAL TIPO 1l TIPO lIb

Causa + frec de colestasis neonatal quirurgica. | NP % K

PROGRESION:

Retraso diagnostico
Y
CIRROSIS BILIAR

Y
INSUFICIENCIA HEPATICA
en la primera infancia

TIPO | TIPO lla TIPO III
QUISTICA

CLASIFICACION ANATOMICA segun el nivel de obliteracién ductal (figura 2):

Tipo I: atresia del colédoco con conductos proximales permeables.

Tipo ll: afectacion del conducto hepatico comun.
- variante QUISTICA (tipo lla) (figura 3): dilatacién quistica del conducto biliar
extrahepatico que puede simular un quiste de colédoco.

Tipo lll: obliteracién completa de la via biliar extrahepdatica a nivel del hilio hepatico (+ frecuente).
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ATRESIA BILIAR

/ HALLAZGOS POR IMAGEN

ECOGRAFIA:
- vesicula biliar ausente o hipoplasica
- “signo del corddn triangular” (1™ E 4'S) (figura 3A)
remanente fibroso del arbol biliar
estructura triangular hiperecogénica anterior a bifurcacién portal

Colangiopancreatografia por RM (MRCP):
- no visualizacion o interrupcion de la via biliar extrahepatica

Colangiografia intraoperatoria (“gold standard”):
@encia de opacificacidon de conductos biliares extrahepaticos (figu

~
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IMPORTANTE: DIAGNOSTICO PRECOZ!!

Tratamiento quirudrgico:

primeras semanas de vida

N2
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Figura 3. ATRESIA BILIAR QUISTICA. Lactante de 4 semanas con ictericia.

La ecografia y la RM potenciada en T2 muestran hiperecogenicidad/hiperintensidad periportal (flechas en A, ¢), dilatacion del conducto hepatico
comun (punta de flecha en E) y del colédoco proximal (flechas en B, D, E), y vesicula biliar colapsada con conducto cistico dilatado (asterisco en B, D, E). No se
visualiza el colédoco distal ni la union pancreatobiliar. La colangiografia intraoperatoria (F) confirmd atresia del colédoco distal. Se realizo
portoenterostomia de Kasai, seguida posteriomente de trasplante hepatico. La anatomia macroscépica (G) demostro obliteracion distal del colédoco
con dilatacidn proximal. La anatomia microscépica (H) mostro proliferacion ductular biliar asociada a colestasis leve, compatible con atresia biliar.
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QUISTES DE COLEDOCO (figuras 4-9)

¢QUE SON? Dilataciones congénitas quisticas o fusiformes de la via biliar
intrahepatica y/o extrahepatica.

50-60% se manifiestan a lo largo de la vida:
<la: TRIADA CLASICA "masa en HCD + icteria + acolia“.
Obstruccion biliar intermitente, ictericia y dolor abdominal.

Q R CONGRESO
w &9 NACIONAL

e

FeRM &= >

Clasificacidn anatdmica: 5 tipos de la CLASIFICACION DE TODANI, basada en localizacidn y morfologia de la dilatacién ductal.

/” ECOGRAFIA:

HALLAZGOS POR IMAGEN

~

.

dilatacion quistica o fusiforme de la via biliar
LIMITADA en extension de la afectacion ductal
LIMITADA en valoracion de la union pancreatobiliar

Colangiopancreatografia por RM (MRCP):

caracterizacion de la morfologia del quiste
evaluacion de extension intrahepatica y extrahepatica
valoracion de la union pancreatobiliar andmala asociada

Detectar COMPLICACIONES (80%):

- litiasis biliar

- colangitis

- pancreatitis

- rotura quistica (fuga biliar, ascitis o peritonitis biliar) (figura 9)

/
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QUISTES DE COLEDOCO (figuras 4-9)

Tipo la Tipo Ib Tipo Ic - Tipo Il

F——— CLASIFICACION DE TODANI: 5 TIPOS (figura 4)

Tipo I: dilatacion de la via biliar extrahepatica:
la: quistica.
Ib: focal.
Ic: fusiforme.
Tipo Il - - Tlpo IVa Tlpo IVb TipoV . . , ,
- e e * = S Tipo IlI: diverticulo del colédoco.

Wy # | Tipo lll: coledococele (segmento intramural del colédoco distal).
ﬁ y ; / Tipo IV: dilataciones focales multiples:

|Va: de la via intra/extrahepatica.

IVb: de la via extrahepatica.
Tipo V/enfermedad de Caroli: dilatacion quistica
intrahepatica aislada.

Figura 4. Esquema del la clasificacion de Todani de los quistes de colédoco.
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QUISTES DE COLEDOCO (figuras 4-9)

REFLUJO BIDIRECCIONAL

entre secreciones pancreaticas vy biliares

Se asocian a
MALUNION BILIOPANCREATICA
++frec tipos 1y IV

CALCULOS BILIARES (estasis biliar)
1 riesgo PANCREATITIS
COLANGIOCARCINOMA (3-4%)

TRATAMIENTO: SEGUIMIENTO RADIOLOGICO A LARGO PLAZO

+ por riesgo residual de malignidad
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Figura 5. QUISTE DE COLEDOCO TIPO Ib DE TODANI.
Nifia de 4 afos con dolor en HCD y patrén colestasico.

La ecografia muestra dilatacion quistica del colédoco
(flecha en B), con dilatacion de la via biliar intrahepatica (A).

La RM potenciada en T2 evidencia dilatacion del colédoco
proximal (asterisco en D y E) con preservacion del segmento
distal. También se observa dilatacion de los conductos
biliares intrahepaticos derecho e izquierdo (c).

La colangio-RM (F) y las reconstrucciones 3D (G) del arbol
biliar confirman la dilatacion quistica del colédoco
proximal con conservacion del segmento distal.

Se realizd colecistectomia y reseccion del quiste con
hepaticoyeyunostomia. El estudio anatomopatoldgico (no
mostrado) confirmd dilatacion quistica del colédoco sin
afectacion de los conductos biliares proximales.
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Figura 6. QUISTE DE COLEDOCO TIPO IVa DE TODANI.
Recién nacida con masa quistica intraabdominal
detectada en ecografia prenatal.

La ecografia (Ay B) muestra lesion quistica de probable
origen biliar con dilatacion de la via biliar
intrahepatica.

La imdgenes de RM pontenciadas en T2 (C, D y E)
confirman dilatacion difusa de los conductos biliares
intrahepaticos (c) y dilatacion quistica del conducto
hepatico comun y del colédoco (Dy E), compatible con
quiste de colédoco tipo IVa. Todani. El conducto cistico
y el conducto pancreatico presentan calibre normal (no

mostrado).

Se realizé reseccion quirurgica con
hepaticoyeyunostomia en Y de Roux, confirmando el
diagnostico. La ecografia de control (F) muestra
resolucion de la dilatacion intrahepatica y neumobilia,
en relacion con anastomosis bilioentérica.
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Figura 7. QUISTE DE COLEDOCO TIPO IV DE TODANI.

Nifio de 20 meses con ictericia y dolor abdominal recurrente.

La RM potenciada en T2 y la colangio-RM muestran dilatacion de la via biliar intrahepatica (A), conducto hepatico comun (8) y
colédoco (flecha en C), asi como del conducto de Santorini (asterisco en C) y del conducto pancreatico principal (punta de flecha en C). Se
asocia a pancreas anular y conductos accesorios ectasicos (D).

La colangiografia percutanea (F) confirma dilatacion biliar con paso de contraste al duodeno. Se realizd colecistectomia y
reseccion de la via biliar. La anatomia macroscépica (G) confirmd marcada dilatacion del sistema biliar.
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Figura 8. QUISTE DE COLEDOCO TIPO IVb DE TODANI.
Nifa de 3 afios en seguimiento por dilatacidon quistica
del colédoco diagnosticada prenatalmente.

La ecografia (A y B) muestra dilatacidn quistica del
conducto hepatico comun y del colédoco, con via
biliar intrahepatica de calibre normal.

La colangio-RM (c y D) en secuencia T2 confirma la
dilatacion del conducto hepatico comun, conducto
cistico y colédoco, mejor caracterizada en
reconstrucciones 3D (E).

Se realizd colecistectomia y reseccion del quiste con
hepaticoyeyunostomia en Y de Roux, confirmando el
diagndstico. La  correlacién  anatomopatoldgica
macroscopica (F) demuestra el quiste de colédoco.
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Figura 9. QUISTE DE COLEDOCO TIPO | DE TODANI CON ROTURA ESPONTANEA. Lactante de 1 afio con dolor abdominal agudo.

La ecografia (A) muestra una coleccion liquida subhepatica. EIl TC muestra una dilatacién del colédoco (flecha en D), liquido libre intraabdominal
(asteriscos en By C) Y signos de peritonitis.

La cirugia urgente (E) evidencio rotura en la union del conducto cistico y el conducto hepatico comun. La colangiografia intraoperatoria (F) confirmoé
dilatacion del colédoco (asterisco) con paso de contraste al duodeno (flecha). Se realizd reparacion de la perforacion seguida de colecistectomia.

La colangio-RM (G) y la reconstruccién 3D (H) demostraron dilatacion fusiforme del colédoco y del conducto hepatico comiin (asteriscos y flechas,
respectivamente). Se realizo reseccion del quiste y hepaticoyeyunostomia en un segundo acto quirurgico.
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MALUNION PANCREATOBILIAR (figuras 10-12)

¢QUEES?
Anomalia congénita en la que el conducto pancreatico y el
colédoco se unen fuera de la pared duodenal, proximal al
esfinter de Odd..

| N

REFLUJO BIDIRECCIONAL
entre secreciones
pancreaticas y biliares

Union pancreato-biliar
fuera de la pared duodenal

Como consecuencia, se forma un CANAL COMUN
ANORMALMENTE LARGO, con pérdida del control
esfinteriano y REFLUJO BIDIRECCIONAL entre secreciones
pancreaticas y biliares (figura 10).

CANAL COMUN

Figura 10. Dibujo esquematico de la malunidn pancreatobiliar.

LESION EPITELIAL CRONICA LITIASIS BILIAR (figuras 11C-D y 12B)
INFLAMACION Y ESTASIS BILIAR 9 PANCREATITIS Y COLANGITIS RECURRENTE
ALTERACIONES EN LA COMPOSICON DE LA BILIS CARCINOGENESIS BILIAR (+ frec colangiocarcinoma)
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MALUNION PANCREATOBILIAR (figuras 10-12)

/ HALLAZGOS POR IMAGEN \

Colangiopancreatografia por RM (MRCP):

- canal comun anormalmente largo

- uniodn pancreatobiliar fuera de la pared duodenal 10JO!
+/- dilatacion de la via biliar (quistes de colédoco + frec tipo | y IV) +——

| N

El diagndstico puede pasar
desapercibido si no se
evalua correctamente |la

ECOGRAFIA: > h
unién pancreatobiliar.

SIGNOS INDIRECTOS

- dilatacidn biliar
K - engrosamiento de la pared vesicular /

SEGUIMIENTO RADIOLOGICO A LARGO PLAZO

TRATAMIENTO:
+ por riesgo residual de malignidad
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Figura 11. PERFORACION DE LA VIA BILIAR en la
union conducto cistico—colédoco en MALUNION
PANCREATOBILIAR con coledocolitiasis.

Lactante de 2 meses con sepsis y colestasis.

La ecografia abdominal (A) muestra dilatacion de asas
intestinales y liquido libre intraperitoneal con ecos
internos (flecha).

La radiografia abdominal (B) confirma dilatacion
generalizada de asas de intestino delgado.

El TC evidencia la dilatacion de asas intestinales,
abundante liquido libre con realce peritoneal
(asterisco) y colelitiasis (flecha), sin dilatacién de la via
biliar.

El drenaje percutdneo evidencidé bilis intraperitoneal.
La ecografia de control (EyF) confirmd coledocolitiasis
(flecha en E), persistencia de liquido libre (asterisco en F) y
dilatacion de asas intestinales.

La cirugia confirmo el diagndstico de peritonitis biliar
por perforacion en la unidn conducto cistico-
colédoco, asociada a canal pancreatobiliar comun
largo.
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Figura 12. MALUNION PANCREATOBILIAR ASOCIADA A QUISTE DE COLEDOCO TIPO I. Nifia de 4 afios con déficit de alfa-1 antitripsina y
antecedente de pancreatitis aguda que consulta por dolor abdominal.

La ecografia (Ay B) muestra dilatacion del colédoco con litiasis intraluminal (flecha en B).

La RM (cyD), la reconstruccién 3D (E) y la colangio-RM (F) potenciadas en T2 evidencian dilatacion del conducto hepatico comun (flechaenF)y
del colédoco (flecha en D; asteriscos en E, F), sin dilatacion de la via biliar intrahepatica (flecha en C), asi como una unién pancreatobiliar anomala
con canal comun largo (puntas de flecha en E y F), compatible con malunidn pancreatobiliar.
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CONCLUSIONES

* Las anomalias congénitas del tracto biliar pueden ocasionar una morbilidad significativa
debido a la estasis biliar y al reflujo pancreatobiliar anémalo, favoreciendo
complicaciones como colangitis, pancreatitis, litiasis biliar y perforacion biliar con
peritonitis.

* Los quistes de colédoco —especialmente los tipos | y IV— y |la malunidn pancreatobiliar
se asocian a un mayor riesgo de transformacion maligna (colangiocarcinoma vy
carcinoma de vesicula biliar).

* El diagnodstico precoz mediante imagen, el tratamiento quirurgico adecuado y el
seguimiento radioldgico a largo plazo son clave para reducir la morbilidad y el riesgo de
malignidad.

e Es fundamental considerar estas entidades ante anomalias de la via biliar en pacientes
pediatricos con abdomen agudo.
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