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A R T I C U L O O R I G I N A L

tamiento de elección si bien el seguimiento clínico-analítico y eco-
gráfico a largo plazo es muy importante para la detección de las colan-
gitis subclínicas, así como el seguimiento y detección de la posible dege-
neración carcinomatosa de esta entidad.

PALABRAS CLAVE: Divertículo de Meckel; Rectorragia masiva.

CHODELOCAL CYST: ANALYSIS OF 29 CASES

AND REVIEW OR THE LITERATURE

ABSTRACT: The aim of the present study has been to systematize the cli-
nical presentation of the entity named choledochal cyst, in relation with
its probable etiopathology and the intraoperative findings as well as its
evolution after surgery, based on the revision of the literature and of
our experience in 29 cases.
Material and Methods. 29 cases of cystic dilatation of the biliar duct
extra and/or intrahepatic are analyzed. In 4 cases the diagnosis was pre-
natal and two were excluded of the study after it has been confirmed they
suffered biliary atresia type I. In the left 27 cases, 19 variables are analy-
zed retrospectively, like age, sex, weight, symptoms, ultrasonographic
images, etc. Subsequently, intra-operative cholangiographic findings were
correlated with the clinic presentation and the evolution of the patients
after surgery.
Results. Of the 27 cases analyzed 16 (59,25%) were cystic dilatations
from which 14 had a neonatal or early clinic presentation (before 2
years), however the fusiform dilatations were presented later on. From
the analyzed symptoms, in relation with the age only the pain and the
jaundice showed significant differences, being the pain most frequent
in later presentation ande the jaundice in the early form. The two cases
of type 3 of Todani or choledochocele were of later presentation.
An anomaly in the bilionpacreatric junction was detected in 15 patients;
the majority had a later presentation, associated to pancreatitis in 4
cases. Primary cyst excision and biliary Roux-en-Y reconstruction
was the treatment of election in the majority of cases. In 3 cases we
used the appendix to replace the choledocus, but all three cases were
reconverted two years later because of permanent elevation of ALT
and GGT.
Conclusions. In favour of the literature and of our experience nowadays
it would be possible to systematize this malformation and make a divi-
sion in two groups, depending on the cholangiographic findings and
clinical presentation: 1. Cystic dilatations with a clinical neonatal pre-
sentation or beneath 2 years. 2. Fusiform dilatations with a later clinical
predominance and associated frequently to pancreatitis and anomalous
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RESUMEN: El objeto del presente estudio ha sido el sistematizar la for-
ma de presentación clínica de esta entidad relacionándola con su pro-
bable etiopatogenia y los hallazgos colangiográficos y su evolución
tras la cirugía, basándonos en la revisión de la literatura y en nuestra
propia experiencia de 29 pacientes.
Material y métodos. Se analizan 29 casos de dilatación quística de la
vía biliar extra y/o intrahepática. En 4 casos, el diagnóstico fue pre-
natal, dos de los cuales se excluyeron del estudio al confirmarse atre-
sia biliar tipo I. En los 27 casos restantes, se analizan retrospectiva-
mente hasta un total de 19 variables, como la edad, sexo, peso, sinto-
matología, hallazgos ecográficos y colangiográficos, etc. Posterior-
mente se correlacionan los hallazgos colangiográficos con la presen-
tación clínica y la evolución tras el tratamiento quirúrgico. 
Resultados. De los 27 casos analizados, 16 (59,25%) fueron formas
quísticas de las que 14 tuvieron una presentación clínica neonatal o pre-
coz (antes de los 2 años), mientras que las formas fusiformes se pre-
sentaron más tardíamente. De los síntomas analizados, en relación con
la edad de presentación tan sólo el dolor y la ictericia mostraron dife-
rencias significativas, siendo el dolor más frecuente en la presentación
tardía y la ictericia en la forma precoz. Los dos casos de tipo III de
Todani o coledococele fueron de presentación tardía. Se detectó ano-
malía del conducto biliopancreático en 15 pacientes, la mayoría de los
cuales tuvieron una presentación tardía y asociada a pancreatitis en cua-
tro casos. El tratamiento quirúrgico de elección fue la quistectomía y
derivación bilioentérica en Y de Roux. En 3 casos realizamos hepáti-
co-porto-apendicostomía, que se reconvirtieron a los dos años de segui-
miento debido a episodios de colangitis subclínicas, detectados exclu-
sivamente por una hipertransaminemia x2. Tras la reconversión desa-
parecieron los episodios de colangitis y/o pancreatitis en todos los casos. 
Conclusiones. De acuerdo con la literatura y en base a nuestra propia
experiencia, actualmente se podría sistematizar esta malformación en
dos grandes tipos, en base a los hallazgos colangiográficos y clínicos.
Formas quísticas con una presentación clínica neonatal o por debajo
de los dos años, y formas fusiformes con un predominio clínico más
tardío y asociadas frecuentemente a pancreatitis y canal biliopancreá-
tico común anómalo. El coledococele es una entidad que debe ser con-
siderada aparte tanto por su etiología como por su presentación clíni-
ca y tratamiento. La quistectomía y derivación bilioentérica es el tra-
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pancreatobiliary junction. Choledochocele is an entity that must be con-
sidered not only for its etiology but for its clinical presentation and tre-
atment. Primary cyst excision and biliary Roux-en-Y reconstruction is
the treatment of election. Regular long-term review of these patients is
mandatory in the surveillance of sub-clinic cholangitis and the risk of
possible long-term malignance of this entity.

KEY WORDS: Choledocal cyst; Intra-operative cholangiographic findings;
Clinical presentation.

INTRODUCCIÓN

La entidad conocida como quiste de colédoco (QC) es
en realidad una malformación congénita más compleja que
puede afectar a la vía biliar principal extra e intrahepática
e incluso al parénquima hepático. La frecuente coexisten-
cia de dilataciones intra y extrahepáticas, así como la pre-
sencia de fibrosis periportal en algunos casos, aproxima al
QC al grupo de entidades con malformación de la placa duc-
tal(1).

La prevalencia de la enfermedad es difícil de estimar, aun-
que algunos estudios señalan que es de 1 caso cada 150.000,
para países occidentales, siendo tres veces más alta para paí-
ses asiáticos(2).

La clasificación de quiste de colédoco más difundida es
la propuesta por Todani en 1977 (Fig. 1). A partir de los hallaz-
gos colangiográficos, este autor sistematiza esta entidad en
cinco tipos diferentes, con una distribución de frecuencias
con un claro predominio del tipo I que los sitúa casi en el 85%
de los casos(3).

El establecimiento rutinario de la ecografía prenatal ha
producido un significativo aumento del diagnóstico pre-
natal de esta entidad. La existencia de dilatación quística
intraútero confirma su naturaleza congénita, principalmente
para las formas más quísticas, pero no descarta totalmen-
te la posibilidad de una etiología en cierto modo adquiri-
da, en aquellas formas más fusiformes y de aparición más
tardía(4,5).

El quiste de colédoco también se asocia con una eleva-
da frecuencia de anomalías del conducto biliopancreático
(CBP) que para algunos autores puede llegar a alcanzar has-
ta un 92% de los casos(6). Se trata de un CBP común y anor-
malmente largo (> 2 mm), que configura una unión frecuen-
temente en ángulo recto (Fig. 2). El aumento de presión que
produce un CBP común y el reflujo de las enzimas pancreá-
ticas dentro del árbol biliar podrían estar relacionados con la
etiopatogenia de esta entidad(7).

El objeto del presente estudio ha sido sistematizar la for-
ma de presentación clínica del QC, relacionándola con su
probable etiopatogenia y los hallazgos colangiográficos, así
como su evolución tras la cirugía, basándonos en la revisión
de la literatura y en nuestra propia experiencia de 29 pacien-
tes.

MATERIAL Y MÉTODO

Pacientes
Entre enero de 1984 y diciembre de 2002 se diagnosti-

caron en nuestro centro 29 casos de dilatación quística de la
vía biliar extra y/o intrahepática. En 4 casos, el diagnóstico
se realizó prenatalmente entre la 32 y 36 semanas de emba-
razo, dos de los cuales se excluyeron del estudio al diag-
nosticarse posteriormente de atresia biliar tipo I. 

Método
El estudio se planteó con un diseño de cohorte histórico

o retrospectivo. Los datos se recopilaron de los registros de
las historias clínicas. Se analizan hasta un total de 19 varia-
bles, entre las que se encuentran: edad, sexo, peso, sintoma-
tología más frecuente, hallazgos ecográficos y colangiográ-
ficos, etc. Posteriormente se correlaciona el momento de la

Figura 1. Clasificación de quiste de colédoco de acuerdo a la propuesta
por Todani y su distribución de frecuencias, comparándola con las fre-
cuencias observadas en nuestra serie mediante colangiografía intrao-
peratoria.

Figura 2. Colangiografía intraoperatoria que muestra la dilatación quís-
tica de la vía biliar extrahepática y del árbol biliar izquierdo en pre-
sencia de un canal biliopancreático anómalo.
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presentación con los hallazgos colangiográficos, la forma de
presentación clínica y la evolución a corto, medio y largo pla-
zo tras el tratamiento quirúrgico.

Los pacientes se subdividieron en base al momento en
que se diagnostican en presentación neonatal (diagnosticado
prenatalmente o durante el primer mes de vida), precoz (antes
de los 24 meses de vida) y tardía (cuando se diagnosticó pos-
teriormente). Todos los pacientes fueron tratados quirúrgica-
mente realizándose sistemáticamente estudio histológico de
la porción de vía biliar resecada así como biopsia hepática.
Posteriormente se realizó un seguimiento clínico, con estu-
dio ecográfico y analítico periódico. La evolución del pacien-
te marcó la necesidad de otras exploraciones complementa-
rias.

Los resultados obtenidos se valoraron estadísticamente
mediante la utilización de la prueba del chi cuadrado, con-
siderándose significativos para una p<0,05.

RESULTADOS

Excluyendo los casos de diagnóstico prenatal, la edad media
de presentación fue 19 meses con un rango entre 2 meses y 12
años. Se demostró un predominio del sexo femenino 2:1 sobre
el masculino, si bien por debajo de lo señalado por otros autores.

En base a los hallazgos colangiográficos agrupamos los
quistes de colédoco siguiendo la clasificación propuesta por
Todadi en 1978. Las frecuencias observadas en nuestra serie
difieren de las propuestas inicialmente por este autor y se pue-
den observar en la figura 1. Si dejamos aparte el tipo III o
coledococele, que creemos debe tener una consideración espe-
cial, en nuestra serie se observa una frecuencia casi similar
para los tipos IVa y V (formas fusiformes) frente a los tipos
I y II (formas quísticas), que deberían ser las más frecuen-
tes según la distribución de Todani, probablemente debido
a que, actualmente, los medios diagnósticos y de prevención
son más precisos y capaces de diagnosticar formas clínica-
mente silentes.

Cuando se relacionó la forma de presentación clínica (neo-
natal, precoz y tardía) con el tipo de quiste (Tabla I), se obser-
vó que de los 17 casos diagnosticados precozmente, antes de

los 24 meses de vida, 6 fueron neonatales, dos de los cuales
se diagnosticaron intraútero. De ellos, 14 (82,35%) fueron
formas quísticas y tan sólo 2 casos diagnosticados precoz-
mente fueron formas fusiformes. Por el contrario, cuando la
forma de presentación fue después de los 2 años, el predo-
minio de formas fusiformes fue evidente (60% tipo IVa y V).
Así mismo, los dos casos tipo III o coledococele también
tuvieron una forma de presentación tardía. El CBP anómalo
se demostró de forma clara en 14 casos, existiendo dudas
en un caso de presentación neonatal que no cumplía todos los
requisitos de CBP anómalo.

Cuando se relacionó la forma de presentación precoz o
tardía con la sintomatología más frecuente encontrada, tan
sólo el dolor y la ictericia mostraron diferencias significati-
vas, siendo el dolor y la fiebre más frecuentes en los casos de
presentación tardía frente a la ictericia y la masa o hepato-
megalia, que fue más frecuente en los casos de presentación
mas precoz (Tabla II).

En cuanto al diagnóstico, la ecografía fue suficiente para
llegar al diagnóstico en más del 92% de los casos, con un sig-
nificativo aumento del diagnóstico prenatal, si bien es impo-
sible de diferenciar con la atresia biliar tipo I. Se realizó TAC
y/o RNM en 10 casos, casi siempre como confirmación diag-
nóstica y descartar otras malformaciones. La exploración
gammagráfica, 99Tc DISHIDA, se realizó en 4 pacientes que
plantearon problemas de diagnóstico diferencial con atresia
de vías biliares tipo I, pero la prueba presenta una baja sen-
sibilidad.

La colangiofrafía intraoperatoria demostró la existencia
de un CBP anómalo en 14 pacientes. Otro hallazgo colan-
giográfico, y en ocasiones ecográfico, casi constante fue la
existencia de dilatación biliar intrahepática, especialmente
del árbol biliar izquierdo.

La colangiopancreatografía endoscópica retrógrada
(CPER) fue un medio diagnóstico indispensable para aque-
llos casos en que se sospecha la existencia de coledococeles.
En nuestra serie la realizamos en 6 pacientes, en dos de los
cuales demostró la existencia de un coledococele y la pre-
sencia de un CBP anómalo en el resto (Fig. 3).

El tratamiento quirúrgico en la mayoría de casos fue la quis-
tectomía y derivación bilioentérica Roux en Y. Precisaron rein-
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Tabla I Frecuencias observadas según la forma de presenta-
ción clínica, el tipo de quiste y la presencia de CBP
anómalo

Quísticas Fusiformes CBP anómalo n

Neonatal 6 0 1? 6
Precoz 8 3 6 11
Tardía 2 6 8 8
Total 16 9 15 25

Tabla II Diferencias entre los síntomas mas frecuentes según 
la forma de presentación

Precoz Tardía Total P

Dolor 2 9 11 <.05
Ictericia 10 5 15 <.05
Masa 3 2 5 ns
Hepatomegalia 7 3 10 ns
Pancreatitis 1 3 4 ns
Colangitis 3 4 7 ns
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tervención 5 casos. En un caso remitido desde otro centro en
el que se le había realizado una cistoduodenostomía y que ade-
más presentaba colangitis clínica posderivación que cedió tras
la reintervención. Otro paciente intervenido mediante cistoye-
yunostomía se reintervino para realizar la resección del quis-
te y derivación bilioentérica Roux en Y. En tres pacientes se
les realizó hepaticoporto-apendicostomía, sustituyendo al colé-
doco resecado por el apéndice vascularizado hasta duodeno.
En los tres casos, la evolución clínica inicial fue satisfactoria
pero la persistencia de hipertransaminemia subclínica obligó
a la reconversión posterior.

Los 2 casos de coledococele de nuestra serie se trataron
mediante duodenostomía y exéresis del coledococele. Es
importante identificar el tipo de coledococele y canalizar tan-
to el colédoco como el Wirsung para evitar lesiones de la papi-
la al realizar la resección. En ambos casos, el examen histo-
lógico de las piezas demostró la existencia de un recubri-
miento duodenal del quiste (Fig. 4), a diferencia del resto
de quistes de colédoco tapizados por un epitelio ductal y que
sugiere una anomalía congénita duodenal.

Se ha realizado un seguimiento (Tabla III) de todos los
pacientes que se extiende a 6 meses para el paciente más joven
hasta los 19 años para el más antiguo. La mortalidad ha sido
nula. La biopsia sistemática del parénquima hepático mostró
fibrosis hepática en 8 casos, lo que supone una frecuencia del
29,6%, siendo discretamente más frecuente en las formas fusi-
formes, de los que en la mitad de los casos desarrollaron hiper-
tensión portal. 

Todos los pacientes que debutaron con pancreatitis y/o colan-
gitis clínica presentaron una remisión de su sintomatología tras
la intervención. Cuatro pacientes presentaron hipertransamine-
mia subclínica que precisó reconversión quirúrgica.

DISCUSIÓN

El quiste de colédoco representa un complejo malforma-
tivo formado por la dilatación quística del árbol biliar intra y

extrahepático y un canal biliopancreático anómalo en ausen-
cia de función esfinteriana(8).

Por otro lado se ha podido constatar que los pacientes con
quiste de colédoco tienen una elevada concentración de enzi-
mas pancreáticas en el conducto biliar, habiéndose demostra-
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Figura 4. Diferencias histológicas en la pared de un coledococele (dere-
cha) que muestra un recubrimiento típicamente duodenal y pared de un
quiste tipo I con un recubrimiento epitelial biliar rodeado por tejido
fibrótico.

Tabla III Frecuencias observadas pre y postintervención de 
los principales hallazgos histológicos y clínicos

Pre/Pos I III IV V Total

Fibrosis hepática 2/3 4/4 1/1 7/8
(29,6 %)

H. Portal -/1 1/3 1/4
Pancreatitis 1/- 2/- 1/- 4/-
Colangitis 3/-? 2/- 2/-? 1/- 8/-

Figura 3. CPRE que muestra la existencia de una dilatación diverti-
cular intraduodenal tras la inyección de contraste a través de la papila.
El estudio radiológico muestra esta dilatación sacular en el contexto de
una vía biliar y pancreática normales.
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do la existencia de una correlación entre la edad del paciente
y la presencia de amilasa en el jugo biliar. Así, las formas quís-
ticas diagnosticadas prenatalmente no presentan niveles de
amilasa en jugo biliar, mientras que aquellos pacientes con
una forma de presentación más tardía tienen niveles más altos
de amilasa en bilis, que aumentan con la edad del paciente(9).

El reflujo del jugo pancreático dentro del árbol biliar se
produce a través de la unión anómala de los conductos biliar
y pancreático, probablemente debido a la ausencia de función
esfinteriana y a un gradiente de presión más alto para el con-
ducto pancreático. Estudios manométricos han podido demos-
trar que la zona de alta presión del esfínter de Oddi no se
extiende a la unión biliopancreática que queda fuera de esta
área de presión esfinteriana(10).

El establecimiento rutinario de la ECO prenatal ha aumen-
tado la prevalencia del diagnóstico prenatal del quiste de colé-
doco que, evidentemente, señala la naturaleza congénita de
esta malformación, o al menos de una parte de los quistes de
colédoco. En otros casos, la presencia de altos niveles de ami-
lasa en bilis y la existencia de un CBP anómalo hablan a favor
de una malformación en cierto modo adquirida o de una com-
binación de ambas formas(11,12).

Son varias las publicaciones que hacen referencia a las
diferencias clínicas en la presentación de esta enfermedad en
relación con la edad y el tipo de quiste(13,14). De forma que,
actualmente, de acuerdo con la literatura y a nuestra propia
experiencia, se podría sistematizar esta malformación en dos
grandes tipos, en base a los hallazgos colangiográficos y clí-
nicos: una forma neonatalprecoz con una presentación clíni-
ca en la que la ictericia es el síntoma más relevante y con
un predominio de formas quísticas de la malformación, y una
forma tardía (por encima de los 24 meses), en la que el sín-
toma más relevante es el dolor abdominal con un predomi-
nio de las formas fusiformes y asociadas frecuentemente a
pancreatitis y canal biliopancreático común anómalo.

El estudio ecográfico es el procedimiento diagnóstico de
elección y el más utilizado en nuestra serie. En un alto por-
centaje de casos, la ECO ha sido el único procedimiento pre-
operatorio utilizado para el diagnóstico. La colangiografía intra-
operatoria y la biopsia hepática son dos procedimientos esen-
ciales que permitirán determinar el tipo de quiste, la presencia
de dilataciones intrahepáticas, así como la existencia de un CBP
anómalo y/o la presencia de lesiones hepáticas, especialmen-
te el grado de fibrosis hepática. Todos estos datos, junto con la
evolución clínica postoperatoria, serán los que determinen el
tipo de seguimiento clínico en cada paciente.

El coledococele o quiste de colédoco tipo III es en reali-
dad una malformación diverticular intraduodenal que, en la
mayoría de los casos, presenta un recubrimiento mucoso de
tipo duodenal, tan solo un reducido número de casos han
demostrado tener un recubrimiento biliar(15). Su forma de pre-
sentación clínica, diagnóstico y tratamiento quirúrgico difie-
ren del resto de tipos de quiste de colédoco. Se trata por tan-
to de una entidad que merece una consideración diferente. 

Por otro lado, hasta la actualidad tan solo se han publi-
cado dos casos de degeneración carcinomatosa de un cole-
dococele(16,17), mientras que el quiste de colédoco presenta un
elevado porcentaje de degeneración carcinomatosa de la pared
del quiste, que aumenta con la edad(18). El riesgo potencial de
colangiocarcinoma hace necesario que el tratamiento de elec-
ción sea la exéresis total del quiste seguido de la derivación
bilioentérica a yeyuno, Roux-en-Y, con longitud suficiente
para prevenir el reflujo o mas fisiológicamente a duodeno
mediante la interposición de un conducto ileal o del apéndi-
ce(19, 20).

Sea cual sea la técnica quirúrgica utilizada, el segui-
miento de estos pacientes debe plantearse siempre a largo
plazo, no solamente por el riesgo de degeneración carci-
nomatosa, sino también para el control de una posible colan-
gitis, muchas veces subclínica, seguimiento evolutivo de la
fibrosis hepática presente en casi un 30% de los casos y/o
la aparición de posibles complicaciones derivadas de la mis-
ma.
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