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RESUMEN

Introduccion: La perforacion espontdnea de los conductos biliares es una rara enfermedad
caracterizada por una disrupcién no traumatica de la via biliar en pacientes aparentemente sanos.
Se trata de una grave situacion potencialmente letal, pero diagnosticada y tratada correctamente
tiene un prondstico excelente.

Objetivo: Caracterizar los principales elementos clinico-quirdrgicos expresados en una serie de 5

pacientes operados en un servicio de referencia nacional.
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Presentacion de casos: Se presenta la experiencia con una serie de casos en 16 afios en una sola
institucion. La afeccion se observo en nifias recién nacidas y lactantes con una edad media de 4
meses, y se presento desde la clinica como una colestasis acompafiada de distension abdominal,
ascitis biliar, acolia, y signos de irritacion peritoneal. EI 80 % de los casos se intervinieron en el
hospital “William Soler”, y en un caso se ejecuto el procedimiento después de una laparotomia por
una posible apendicitis aguda, en otro hospital. El diagndstico se basé en el cuadro clinico descrito,
la ecografia abdominal, la paracentesis con medicion del indice bilirrubina liquido
ascitico/bilirrubina sérica, y la colangiografia intraoperatoria. La cirugia definitiva se realiz6
inmediatamente, y consistio en: lavado peritoneal, colangiografia diagnostica, reparacion
hepaticoyeyunostomia en Y de Roux y colocacion de drenaje.

Conclusiones: El tratamiento realizado resulta eficaz y seguro en todos los casos, con una
excelente evolucion, sin complicaciones importantes y con una total supervivencia posoperatoria.
La colangiografia intraoperatoria permitié identificar el sitio de la perforacion y diagnosticar
malformaciones asociadas como dilataciones biliares congénitas y anomalias de la unién bilio-
pancreatica.

Palabras clave: perforacion espontanea de la via biliar; dilatacion congénita de la via biliar; quiste
de colédoco; anomalia de la union bilio-pancreética; hepaticoyeyunostomia en Y de Roux.

ABSTRACT

Introduction: Spontaneous bile duct perforation is a rare condition characterized by non-traumatic
disruption of the bile duct in apparently healthy patients. It is a serious potentially lethal situation,
but correctly diagnosed and treated its prognosis is excellent.

Objetive: To characterize the main clinical-surgical elements expressed in a series of 5 patients
operated in a national referral service.

Case presentation: The experience with a series of cases during a period of 16 years in a single
institution is presented. The condition was observed mainly in newborn girls and infants with an

average age of 4 months, and presented clinically as cholestasis accompanied by abdominal
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distension, biliary ascites, acholia, and signs of peritoneal irritation. 80% of the cases were
operated primarily in the "William Soler" hospital, and in one case the procedure was performed
after a laparotomy for a possible acute appendicitis, in another hospital. The diagnosis was based
on the clinical picture described, abdominal ultrasound, paracentesis with measurement of the
ascitic liquid bilirubin/serum bilirubin index, and intraoperative cholangiography. Definitive
surgery was performed immediately and consisted of: peritoneal lavage, diagnostic
cholangiography, Roux-en-Y liver and jejunostomy repair and drainage placement.

Conclusions: The treatment performed was effective and safe in all cases, with an excellent
evolution, no major complications and total postoperative survival. Intraoperative
cholangiography made it possible to identify the site of perforation and to diagnose associated
malformations such as congenital biliary dilatations and anomalies of the biliary-pancreatic
junction.

Keywords: spontaneous bile duct perforation; congenital bile duct dilatation; common bile duct

cyst; biliary-pancreatic junction anomaly; Roux-en-Y hepaticojejunostomy.

Recibido: 25/04/2022
Aceptado: 27/11/2022

Introduccion

La perforacion espontanea de los conductos biliares (PEVB) se considera una de las principales
causas de colestasis quirurgica de recién nacidos y lactantes pequefios menores de 2 meses; se
describi6 por primera vez por Dijkstra en 1932.(% Se registra una incidencia de 1,5 por cada 1 000
000 de nacidos vivos y solo aparecen publicados alrededor de 200 casos en todo el mundo, la
mayoria constituyen reportes de casos aislados o pequefias series y se carece de estudios con alto

grado de evidencia.® Esta enfermedad, rara pero bien documentada, se refiere a perforacion del
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arbol biliar que no tiene como causas los traumas, las iatrogenias ni otros agentes externos o
internos; etioldgicamente se asocia con algunas enfermedades como las dilataciones congénitas de
la via biliar, los defectos en la union pancreatobiliar, el sindrome de la bilis espesa, entre otras. Se
conjetura que la hiperpresion, la isquemia, y la debilidad de la pared de los conductos pueden ser
factores favorecedores;® por otra parte, la incidencia de dilatacion congénita de la via biliar es de
1 por cada 100 000 o 150 000 nacidos vivos en paises occidentales y puede resultar mayor en
paises asiaticos de hasta 1 por cada 1000 nacidos vivos.®

Clinicamente se presenta como una colestasis, acompafiada de distension abdominal, ascitis y
acolia. Estas manifestaciones se pueden acompafar de otros signos de gravedad segln la presencia
de peritonitis biliar y ,en ocasiones, pueden confundirse con otras causas de abdomen agudo.® Su
diagnostico precoz requiere de un alto indice de sospecha para evitar complicaciones derivadas del
coleperitoneo; resultan de valor la ecografia, la resonancia magnética o tomografia y los examenes
con radiois6topos,® asi como la determinacion de la concentracion de bilirrubina en liquido
ascitico.(”) Se describen multiples formas de tratamiento, desde el tratamiento conservador® hasta
la cirugia mas radical. No existen suficientes evidencias para apoyar una conducta terapéutica
Unica y, aunque la mayoria de los autores recomiendan la laparotomia urgente, existen diferencias
de opinidn en cuanto a la conducta quirtrgica consecuente una vez abierta la cavidad abdominal y
diagnosticado el sitio de la perforacion. El drenaje aislado, el cierre de la perforacion y drenaje, la
colocacion de sondas en T y la derivacion bilio-entérica tipo hepaticoyeyunostomia, constituyen
las variantes técnicas mas utilizadas. En general, las condiciones clinicas del enfermo, el tipo de
perforacion, la enfermedad asociada y la experiencia del equipo quirdrgico, determinan la
conducta a seguir.

Este articulo tuvo como objetivo caracterizar los principales elementos clinico-quirdrgicos

expresados en una serie de 5 pacientes operados en un servicio de referencia nacional.

Presentacion de casos
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El rango de edad de los pacientes oscild entre los 16 dias y los 13 meses, con una edad media de
4 meses para la serie y una proporcién femenino/masculino de 4:1 con predominio del sexo
femenino (80 %) de los casos; 3 pacientes (60 %), tuvieron antecedentes de quiste de colédoco e
ingesta abundante de chocolate 1paciente (20 %) (tabla).

La presentacion clinica se expreso por ictericia 100 %, distension abdominal con ascitis biliar (80
%), acolia (80 %), dolor abdominal (60 %), fiebre (20 %) y reaccion peritoneal aguda (20 %), lo
que motivo que se diagnosticara abdomen agudo en un paciente: (tabla) (fig. 1).

Los hallazgos de laboratorio méas evidentes fueron la elevacién de la bilirrubina directa (100 %),
de la gammaglutamiltranspeptidasa (100 %) y leucocitosis con desviacion izquierda en todos los
enfermos (100 %), seguidos de la elevacion discreta de la fosfatasa alcalina (80 %) y la
transaminasa glutamico piravica en 2 casos (20 %). La coagulacién estuvo afectada en el 60 % de
los enfermos expresada en la prolongacién de los tiempos de protrombina; se observo ademas una
elevacion de la bilirrubina directa del liquido ascitico por encima de la sanguinea en 3 pacientes
(60 %) (tabla).

Las pruebas diagndsticas disponibles fueron: la ecografia abdominal (100 %), en la que se observo
liquido libre en todos los pacientes (100 %) y dilatacion de vias biliares en 60 % de ellos. Se realizd
en 3 pacientes (60 %) paracentesis con estudio del liquido ascitico (fig.1).

La colangiografia intraoperatoria se realiz6 en todos los casos, estudio que descubri6 la fuga biliar
en las siguientes localizaciones: pared posterior del colédoco 3 casos (60 %), pared lateral del
colédoco 1 caso (20 %), pared anterior union hepatocistica 1 caso (20 %) (fig. 2).

La Escherichia coli predominé en los cultivos realizados, aunque se encontraron también otros
gérmenes gramnegativos en pacientes con severa peritonitis. En 4 de los casos existi6 la sospecha
diagnostica preoperatoria ya que estaban siendo estudiados por la colestasis y un paciente se
diagnosticd incidentalmente durante la intervencion quirtrgica de urgencia por una posible
apendicitis aguda. En todos los casos se realizé laparotomia con toma de muestra de bilis para

cultivo, lavado de la cavidad abdominal, colangiografia intraoperatoria para identificar el sitio de
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la perforacion, colecistectomia, hepaticoyeyunostomiaen Y de Roux transmesocdlicay colocacion
de drenajes (figs. 3y 4).

La paracentesis se realizé en tres de los pacientes, guiada por ultrasonido previa inyeccion de
anestesia local con lidocaina 1 %. La muestra obtenida se envié al laboratorio para realizar
comparacion de las concentraciones de bilirrubina directa con la bilirrubina sérica del paciente. Se
considerd positiva la prueba si los valores de bilirrubina en liquido ascitico eran superiores a los
valores sanguineos.

La intervencion quirdrgica en todos los casos consistié en laparotomia exploradora, toma de
muestra para microbiologia y lavado de la cavidad abdominal, colangiografia intraoperatoria
transvesicular con inyeccion de medio de contraste hidrosoluble diluido a 50 % para visualizacion
del sitio de la perforacion y evaluacion anatomica de los conductos bilio-pancreaticos, seguido de
colecistectomia, cierre del extremo distal del colédoco, Y de Roux transmesocolica de 40 cm,
acompafada de yeyuno-yeyunostomia término-lateral en dos planos a 15 cm de la primera asa
yeyunal con sutura absorbible a largo plazo 5-0 luego, se hicieron anastomosis bilio-entérica tipo
hepatico yeyunostomia término-lateral en un plano con sutura monofilamento 6-0 de absorcion
prolongada, cierre de la brecha mesentérica y colocacion de drenaje perianastomotico.

En el posoperatorio se administraron antibi6ticos de amplio espectro y se reinicio la alimentacion
oral a las 72 h. Todos los pacientes se trasladaron a la unidad de cuidados intensivos para los
cuidados posoperatorios inmediatos, posteriormente a sala de hospitalizacion y después del alta
recibieron un seguimiento programado en consulta externa por equipo multidisciplinario. Se
utilizé la estadistica descriptiva de medias y porcentajes.

Todos los pacientes evolucionaron bien, con complicaciones posoperatorias inmediatas minimas
(infeccion de la herida quirdrgica y flebitis, ambas relacionadas con los cuidados médicos y que
resolvieron rapidamente) y con estadias hospitalarias que oscilaron entre los 12 y los 19 dias con
una media de 15,4 dias. Durante el seguimiento a largo plazo ningun paciente requirid reoperacion.
No hubo crisis de colangitis, estenosis u otra complicacion y todos tuvieron una excelente calidad

de vida y larga supervivencia que oscil6 entre los 2 y los 16 afios después de la intervencién.
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Variable
Edad/ Sexo

Antecedentes

Presentacion
clinica

Pruebas de
laboratorio

Ecografia

Colangiografia

Paracentesis

Sospecha
diagnostica

Microbiologia

Técnica
quirdrgica

Complicaciones
PO inmediatas

Complicaciones
PO a largo plazo

Estadia
hospitalaria en:
dias/supervivencia
y seguimiento
anos

Tabla - Caracterizacion de los pacientes

Paciente 1
28 d/f

no

Ictericia,
distension
abdominal,
acolia

BD11, GGT111,
Leut1?, FAT1,
TGP?; TPY

Liquido libre

Fuga pared
posterior
colédoco+MUCP

Si

Si

E. coli

CIO+HTY+C+D

No

No

17/vivo 10 a

Paciente 2
16 d/f

Diagnostico
prenatal DCVB

Ictericia y acolia,
dolor abdominal,
reaccion

peritoneal, fiebre

BD11, GGT11,
Leu, FA, TGP,
TP}

Liquido libre,

dilatacién
fusiforme V B

Fuga pared
anterior unién
hepatocistica
+DCVB +MUPB

No

Si

No

CIO+HTY+C+D

No

No

19/vivo 4a

Paciente 3

6 m/m

DCVB

Ictericia,
distension
abdominal, dolor
abdominal,
acolia

BD111, GGT1Y,
Leutt, FAT1,
TGP11, TP
Liquido libre
dilatacion de via
biliar

Fuga pared
posterior lateral
+DCVB

Si

Si

Klebsiella +
E. coli

CIO+HTY+C+D

No

No

13/vivo5a

Paciente 4
13 m/f

Ingesta de
chocolate
DCVB

Vomitos, dolor
abdominal y
ascitis biliar,
ictero,
distension
abdominal,
fiebre, reaccién
peritoneal

BD11,
GGT1171,
Leu?t, FA,
TGP11, TP
Liquido libre en
cavidad y
retroperitoneal
Fuga pared
posterior
+DCVB+
MUPB

No
No

Proteus
mirabilis+ E.
coli

1.LA+C+D
2.CIO+HTY+D
Infeccion de la
herida
quirdrgica

No

16/vivo 2a

Paciente 5
2m/f

No
DCVB

Ictericia,
distension
abdominal, acolia

BD11, GGT11,
Leutt?, FA, TGP,
TP11

Liquido libre,
dilatacion via
biliar

Fuga pared lateral
colédoco + DCBV

Si

Si

E. coli

CIO+ HTY+C+D

Flebitis

No

12 /lvivo 3 a

Leyenda: DCVB: dilatacion congénita de la via biliar; MUPB: Malunion pancreatobiliar; HTY: hepético-yeyunostomia en Y de Roux;

colecistectomia(C); CIO (colangiografia intraoperatoria); drenaje(D); LA (laparotomia y apendicetomia).
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Fig. 1 - Gran distension abdominal por ascitis biliar. Ictericia y aspecto del liquido ascitico con acolia

total.

Fig. 2 - Colangiografia intraoperatoria con derrame del material de contraste y anomalia de la unién

pancreatobiliar.
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Fig. 4 - Perforacion en la pared anterior del conducto colédoco a nivel de la confluencia hepatocistica.
Resto de la via biliar extrahepatica dilatada correspondiente con una DCVB.
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Discusion

La perforacion espontanea de la via biliar es una rara enfermedad definida por la ruptura no
traumatica y sin otra causa de los conductos biliares en pacientes aparentemente sanos, frecuente
en mayor medida en nifios pequefios, desde recién nacidos hasta alrededor del afio, con una edad
media de 4 meses. Esta afirmacion descrita en la literatura® coincide también con los resultados
de este trabajo y puede explicarse porque a esas edades las paredes de los conductos biliares son
finas y menos resistentes a los cambios de presion y su estructura mural es mas débil,
especialmente si se asocia a dilatacion congénita y alteraciones de la union colédoco-pancredtica,
una condicién subyacente que podria actuar como factor predisponente de rotura del arbol biliar,
lo cual se referencia por otros autores.!? La distribucion por sexos se presenta mas frecuente en
nifias, aspecto ampliamente documentada en la bibliografia. 12

La existencia de antecedentes o diagnostico prenatal de la DCVB asociados a la ingestion de
alimentos colecistoquinéticos como el chocolate, se presentan como factores predisponentes de
valor, la idetificacion de su asociacion tiene mucha utilidad en el diagndstico, el cual es dificil y
demorado en la mayoria de los casos reportados. Como se demostro en la serie estudiada, la PEVB
como causa quirurgica de colestasis debe sospecharse ante un paciente con ictericia, ascitis y
acolia; esta asociacion concuerda con lo informado por otros autores.® La presencia de fiebre,
irritacion peritoneal y otros signos de escalada séptica sugieren la presencia de infeccion
intrabdominal derivada del coleperitoneo, aunque se teoriza ampliamente que la bilis derramada
al menos inicialmente no contiene gérmenes, lo cierto es que muchos casos de esta enfermedad se
diagnostican tardiamente, complicados y hasta confundidos con otras enfermedades causantes de
abdomen agudo,®® como sucedi6 en uno de nuestros pacientes el cual fue intervenido por una
posible apendicitis aguda. La disociacion clinico-microbiolédgica puede también afectarse por otros
factores como la calidad de la toma de muestra, contaminacion, uso de antimicrobianos; y otros.
La colonizacion por bacterias gramnegativas fue frecuente, especialmente la Escherichia coli.

La realizacion de una paracentesis ecoguiada para obtener muestra macroscépica de liquido

ascitico y realizar dosificacion de bilirrubina para compararla con la bilirrubina sérica resulté de
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mucha utilidad mediane la determinacién del indice bilirrubina liquido ascitico/bilirrubina sérica
(BA/BS). Esta sencilla y rapida prueba se puede realizar con anestesia local en la propia cama del
enfermo y permite corroborar la presencia de coleperitoneo al estar estos valores mas elevados que
los del suero. Su realizacion puede acelerar el diagndstico y la toma de decisiones ante la duda en
casos con colestasis y evita el uso de costosos medios diagndsticos como la gammagrafia
hepatobiliar, tomografia axial computarizada, resonancia magnética nuclear y otros menos viables
en nifios pequefios como la colangiopancreatografia retrograda endoscopica (CPRE). La
paracentesis fue innecesaria en dos casos por presentar signos evidentes de peritonitis y el otro
paciente se habia intervenido por una posible apendicitis aguda en otro centro y tenia un drenaje
con bilis franca. Los hallazgos de laboratorio, no son patognoménicos pero ayudan a descartar
otras enfermedades ya que expresan alteraciones de la bilirrubina directa y su excrecion, asi como
las consecuencias de esta colestasis en la coagulacion. En general, la expresion en la funcion
hepética no es severa, pero se requiere conocer el estado hematolédgico y de la coagulacion ante un
paciente que se sometera a una intervencion quirurgica.. La presencia de leucocitosis elevada con
desviacion izquierda debe hacer sospechar la infeccion intrabdominal principalmente en nifios muy
pequefos.

El uso del ultrasonido abdominal como método no invasivo fue de también de gran utilidad en
todos los casos puesto que permitié identificar la presencia de liquido libre intrabdominal ademas
de identificar la dilatacion de vias biliares en casos de DCVB. La colangiografia intraoperatoria
(C10) fue la prueba de imagenes mas importante y debe realizarse en todos los casos, no solo para
conocer con exactitud el sitio de la perforacion, sino para conocer la distribucion anatomica normal
y las variantes patoldgicas congénitas de los conductos biliares y de la union colédoco pancredtica,
constituye un medio diagndstico excelente y como guia quirdrgica, su realizacion es sencilla y
rapida. Aunque varios autores® coinciden en que la union hepatocistica es un punto frecuente de
perforacion, no se comporto asi en esta serie al ser la pared posterior y lateral el sitio més frecuente

de perforacion.
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Quiza el punto més controversial en esta entidad sea la conducta quirurgica a seguir, ya que por su
rareza y escasos casos reportados, no existen guias, protocolos ni estudios con suficiente grado de
evidencia que permitan recomendar técnicas especificas. Se proponen varias conductas aunque la
mayoria de los autores estid de acuerdo en operar tempranamente.!¥ Se describen multiples
abordajes: algunos aportan resultados con el tratamiento conservador,® el drenaje simple aislado
de la cavidad, la sutura de la lesion y el drenaje simple con o sin sonda en T, y la derivacion
bilioentérica tipo hepético-yeyunostomia en una o varias por etapas.®®

En la opinion de los autores y segun los resultados observados en este grupo de pacientes, el
tratamiento quirdrgico inmediato y la reparacion definitiva en un solo tiempo con derivacion
bilioentérica estd justificado como solucion final ante este grave problema en enfermos con
elevado riesgo letal por la presencia de peritonitis biliar, la edad y la asociacién demostrada™® con
anomalias de la via biliar y union colédoco pancreética,*” condiciones que implican una posicion
obstructiva distal,*® capaces de producir nuevas perforaciones, colangitis, cirrosis, pancreatitis,
litiasis y riesgo de malignidad. Por otra parte, el tratamiento quirdrgico en esta serie fue efectivo,
no se detectaron complicaciones de gravedad, corta estadia hospitalaria y los pacientes tuvieron
una excelente supervivencia.

Se concluye que el tratamiento realizado resulta eficaz y seguro en todos los casos, con una
excelente evolucidn, sin complicaciones importantes y con una total supervivencia posoperatoria.
La colangiografia intraoperatoria permitio identificar el sitio de la perforacion y diagnosticar
malformaciones asociadas como dilataciones biliares congénitas y anomalias de la unién bilio-

pancreética.
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