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RESUMEN

Objetivo. La unién biliopancredtica andmala (UBPA) es una mal-
formacién congénita caracterizada por un canal comin pancreatobiliar
largo que impide el adecuado funcionamiento del esfinter de Oddi. Su
diagnéstico en nifios se realiza comtinmente mediante colangiopancrea-
tografia por resonancia magnética (CPRM). Se asocia a dilatacién biliar
congénita, pancreatitis y tumores de la vesicula y la via biliar en la edad
adulta. Los estudios en poblacion occidental son escasos; debido a su
morbilidad, resulta de relevancia la bisqueda en poblacién pedidtrica
occidental. Este estudio pretende buscar e identificar la presencia de
unién biliopancredtica andmala mediante CPRM de pacientes pedidtricos
con enfermedad de la via biliar o pancredtica, al igual que identificar
otros factores asociados.

Métodos. Se midié por CPRM la longitud del canal comdn, el
conducto pancredtico y el didmetro de la via biliar de 41 pacientes
pedidtricos con patologia biliar o pancredtica.

Resultados. El canal comtin solo pudo ser medido en el 17,6% de
los casos, de los cuales el 50% tuvo una longitud >8 mm, siendo todos
ellos pacientes femeninos con dilatacién biliar congénita; no se encon-
traron diferencias en la longitud de la via biliar relacionada con la edad.

Conclusiones. La UBPA es una malformacién que se encuentra
presente en poblacion pedidtrica occidental con prevalencia y morbili-
dad desconocida; se requieren estudios a mayor escala para identificar
morbimortalidad y prevalencia de pacientes con esta malformacion.
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MAGNETIC RESONANCE CHOLANGIOPANCREATOGRAPHY
IDENTIFICATION OF PANCREATICOBILIARY MALJUNCTION
IN THE COLOMBIAN PEDIATRIC POPULATION

ABSTRACT

Overview. Pancreaticobiliary maljunction (PBM) is a congenital
malformation characterized by a long common pancreaticobiliary chan-
nel which causes sphincter of Oddi malfunction. In children, it is typi-
cally diagnosed using magnetic resonance cholangiopancreatography
(MRCP). It is associated with congenital biliary dilatation, pancreatitis,
and gallbladder and bile duct tumors at adulthood. Studies in the western
population are rare. Given its morbidity rate, it should be searched for
in the western pediatric population. The objective of this study was to
look for and identify the presence of pancreaticobiliary maljunction
through MRCP in pediatric patients with biliary or pancreatic disease,
as well as to find out other associated factors.

Methods. MRCP was used to measure common channel length,
pancreatic duct length, and bile duct diameter in 41 pediatric patients
with biliary or pancreatic disease.

Results. The common channel could only be measured in 17.6%
of cases, 50% of which were >8 mm long. All patients were female and
had congenital biliary dilatation. No age-related differences were found
in terms of bile duct length.

Conclusions. PBM is present in the western pediatric population,
but prevalence and morbidity are unknown. Larger studies are required
to identify morbidity and mortality, as well as prevalence among patients.

KEy Worbps: Common channel; Pancreaticobiliary maljunction;
Magnetic resonance cholangiopancreatography; Congenital biliary
dilatation; Common bile duct; Pancreatic duct.

INTRODUCCION

La unién biliopancredtica anémala (UBPA) es una ano-
malia congénita en la que la unién del conducto pancredtico
y el conducto biliar comiin se localiza fuera de la pared duo-
denal formando un canal comiin largo®. La longitud normal
del conducto comun no tiene un valor estandar, la literatura ha
informado de longitudes de canal largo mayores a § mm, 12 mm
0 15 mm. Sin embargo, se ha aceptado como unién normal una
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Figura 1. Colangiopancreatografia por resonancia magnética donde
se observa unién biliopancredtica andmala (UBPA) y dilatacién del
colédoco.

longitud del canal comun <8 mm en las imégenes de colangio-
pancreatografia por resonancia magnética (CPRM) (Fig. 1)@.

El presente estudio pretende hacer una biisqueda de UBPA
en pacientes pedidtricos occidentales mediante CPRM vy deter-
minar si estd presente y si hay factores asociados, sentando las
bases para estudios futuros a mayor escala; se realiza una revi-
si6n de la literatura para determinar algunos conceptos basicos
y establecer definiciones para la bisqueda activa de UBPA.

El esfinter de Oddi estd ubicado en el extremo distal de
los conductos biliar comtin y pancredtico, regula la salida
de la bilis y el jugo pancredtico al duodeno(-. En el caso
de la UBPA no ejerce accién completa sobre la unién de los
conductos, por lo que hay reflujo de fluidos pancredticos y
biliares en ambas direcciones®.

La prevalencia de UBPA en Japdn se estima en aproxima-
damente el 0,1%®. Es relativamente desconocida en el mundo
occidental, sin embargo hay estudios que muestran la similitud
de hallazgos de la patologia con la poblacién oriental®. A
menudo va acompafiada de pancreatitis (aguda, recurrente o
crénica) en el 9% de los adultos y en el 28-43,6% de los nifios.
El desarrollo de céncer de vias biliares en pacientes con UBPA
ocurre 15-20 afios antes de quienes no la tienen, aproximada-
mente entre los 50 a 65 afios. No se conoce la incidencia de
céanceres de las vias biliares en pacientes pedidtricos (menores
de 15 afios). Se desconoce si puede haber predisposicion a
céncer de pancreas concomitante(-?).

Los sintomas mds frecuentes de 1a UBPA son dolor abdo-
minal e ictericia; clinicamente puede progresar a colangitis y
pancreatitis. Niveles de amilasa intrabiliar superiores a §.000
UI/L y un canal comiin >8 mm se han asociado a valor pre-
dictivo positivo y especificidad mayor al 90%®.

Existen dos clasificaciones para la UBPA:
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Tipo I Tipo I Tipo III
Unién C-P Unién P-C Complejo
Tipo A Tipo B Tipo C Tipo C
Estenético No estenético Dilatado Complejo

Figura 2. A) Clasificacién de Komi. B) Clasificacién del Comité de
Criterios de Diagndstico del Grupo Japonés de Estudio sobre unién
biliopancredtica andmala.

1. Clasificacion de Komi (Fig. 2a)-6):

— Tipo I oA (tipo C-P, de colédoco, o recto), el conducto
biliar comtn se une al conducto pancreético.

— Tipo IT o B (tipo P-C, pancredtico o dngulo agudo), el
conducto pancredtico parece unirse al colédoco.

— Tipo III o C (tipo complejo), una unién complicada del
sistema ductal biliopancredtico.

2. Clasificacion del Comité de Criterios de Diagndstico del

Grupo Japonés de Estudio sobre UBPA de 2015 (Fig. 2b)™:

— Tipo A (estendtico): segmento estendtico distal del con-
ducto biliar comiin que se une al canal comun.

— Tipo B (no estendtico): conducto biliar comtin distal
sin segmento estendtico se une al canal comtn y la
dilatacién localizada del canal comin no se ve.

— Tipo C (canal dilatado): el segmento estendtico del canal
biliar se une al canal comin que estd dilatado.

— Tipo D (complejo): unién compleja del sistema ductal
pancredtico biliar. UBPA asociado con pancreas anular,
péncreas divisum u otros sistemas de conductos com-
plicados.

La UBPA puede estar asociada a dilatacién biliar congéni-
ta (DBC), 1a cual es una malformacion infrecuente del sistema
biliar caracterizada por la dilatacién quistica o fusiforme del
conducto biliar comun, con o sin dilatacién biliar intrahepé-
tica. La dilatacién adquirida o secundaria del conducto biliar,
que es causada por la obstruccién debida a célculos biliares o
malignidad, estd estrictamente excluida. La dilatacién biliar
congénita se incluye en la clasificacién de Todani, segiin la
cual la UBPA puede ser una DBC de Todani tipo I (excepto
para el tipo Ib) y del tipo IV-A (>85% de pacientes)59.

Los pacientes adultos con UBPA y DBC tienen una mayor
incidencia de célculos del tracto biliar (17,9%), principalmente
de bilirrubinato, y se asocian a pancreatitis en un 10,5-56%
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Tablal.  Indicaciones para solicitar CPRM.
Cantidad de pacientes
Sospecha DBC 10 (29,4%)
Pancreatitis 10 (29,4%)
Colelitiasis 5 (14,7%)
Ictericia 5 (14,7%)
Hepatopatia 3 (8,8%)
Sospecha fistula pancredtica 1(2,9%)
Total 34 (100%)

DBC: dilatacion biliar congénita.

en adultos y un 23% en nifios®. Esta asociacién de UBPA y
DBC se cree que estd relacionada con colestasis, infeccion y
desarrollo de cancer (21,6%). La presencia de UBPA sin DBC
aumenta la incidencia de colelitiasis (27,3%), cancer de vias
biliares (42,4%) y tiene peor prondstico-9.

Se debe diferenciar la UBPA de la confluencia alta de los
conductos pancredtico y biliar (CADPB), la cual se define
como un canal comun largo (6 mm de longitud) con un esfinter
de Oddi que ejerce una accién parcial sobre la unién bilio
pancredtica®). En CADPB los niveles de amilasa biliar son
menores que en UBPA y hay una menor incidencia de céncer
de vesicula, probablemente por un menor reflujo bidireccional
secundario a la accién parcial que ejerce sobre la unién.

La colecistectomia y la reseccion de la via biliar extra-
hepética, seguida de bilioenterostomia con anastomosis am-
plia para asegurar el drenaje biliar libre, es el tratamiento de
eleccion para UBPA con dilatacién biliar. La colecistectomia
profilactica se recomienda para prevenir el cancer de vesicula
biliar en pacientes con UBPA sin dilatacién biliar®4; de acuer-
do a las gufas de préctica clinica japonesas sobre UBPA, los
neonatos y lactantes sintomdticos deben ser operados inme-
diatamente. Si son asintométicos, la cirugia puede ser electiva
a los 3-6 meses de edad™®.

Las complicaciones posoperatorias tempranas incluyen
ruptura de sutura, sangrado de la superficie de reseccion, pan-
creatitis aguda, fistula pancredtica, hemorragia gastrointestinal
e leo. Entre las tardias estdn colangitis, litiasis intrahepdtica,
céncer residual del tracto biliar, cdlculos pancredticos y pan-
creatitis. Se han descrito casos de célculos en los conductos
biliares remanentes posterior a la derivacion biliar(!%. Después
del procedimiento de derivacién biliar para DBC la incidencia
de cancer de vias biliares es del 0,7-5,4%®.

MATERIALES Y METODOS

Fue realizado un estudio observacional, descriptivo, re-
trospectivo entre febrero de 2017 y abril de 2018. Se revisaron
las historias clinicas y CPRM de 41 pacientes menores de 18
afios con patologia biliar o pancreética hospitalizados en la
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TablaII.  Valores de medidas en colangiopancreatografia por

resonancia magnética.

Rango  No medible Promedio

Longitud canal comtin 3-12mm 28 (82,4%) 9,7 mm

1,644 mm  1(2,9%)

Didmetro mds ancho de la 7,8 mm

via biliar

Didmetro conducto 1LI-11 mm 13 (38,2%) 2,3 mm

pancredtico

Fundacién Hospital Pediétrico de la Misericordia en Bogota.
Se descartaron aquellos que tenfan antecedentes de cirugia
biliopancredtica o de colangiopancreatografia retrégrada en-
doscdpica (CPRE) previa a la realizacion de la colangiorre-
sonancia. Se determind como limite para diagnosticar UBPA
un canal comiin >8 mm y una CADPB 6 mm, longitudes que
fueron medidas por expertos en radiologia pedidtrica. Adicio-
nalmente, se evalud el didmetro mayor y longitud total de la
via biliar, el didmetro del conducto pancreético, el procedi-
miento quirdrgico que recibieron los pacientes posteriormente
y las indicaciones para solicitar la CPRM.

Este estudio fue aprobado por el comité de ética del hos-
pital.

RESULTADOS

De los 41 pacientes pedidtricos a quienes se les realiz6
CPRM, se descartaron cinco por antecedente quirtirgico de
la via biliar y dos por alteraciones técnicas de la imagen que
impidieron su evaluacién; quedaron 34 CPRM, de los cuales
20 (59%) correspondian a nifias y 14 (41%) a nifios, con una
edad media de 8,9 afios (rango 4 meses-17 afios).

La pancreatitis y la sospecha de dilatacién congénita de la
via biliar fueron las indicaciones mis frecuentes para solicitar
una CPRM en los pacientes de este estudio (Tabla I).

En cuanto a las medidas analizadas en CPRM, la media
+ desviacion estandar del canal comun fue de 9,7 = 5,9 mm
(rango 3-12 mm). Ademds, se encontré que el didmetro ma-
yor de la via biliar fue de 7,8 + 8,3 mm (rango 1,6-44 mm),
y el didmetro del conducto pancredtico fue de 2,3 + 2,1 mm
(rango 1,1-11 mm). No se identificé canal comin en el 82,4%
de las imégenes. Por otro lado, el promedio del didmetro mas
ancho de la via biliar se vio aumentado por la presencia de
pacientes con DBC, lo que se aleja de los valores reportados
en la literatura como normales (Tabla II).

Del total de pacientes, se encontré uno con CADPB (6,5
mm) sin DBC y tres (8,8%) con una longitud del canal co-
miin >8 mm y DBC; uno de los tres tltimos adicionalmente
present pancreatitis. De los pacientes diagnosticados con
UBPA, todos eran de género femenino (F) con edad <4 afios,
un didmetro de la via biliar superior a la media de la poblacién
usada en el estudio y un didmetro del conducto pancreético
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TablaIIl. Caracteristicas de pacientes con UBPA.
Edad Longitud canal comiin Didmetro mayor via biliar Didmetro conducto pancredtico
Caso Género (meses) (mm) (mm) (mm)
1 F 24 18 13 1,5
2 F 9 12 8,9 1,7
3 F 48 14 21 1,3
>1,3 mm. No hubo relacion entre edad, didmetro del conducto
pancredtico o longitud de la via biliar. A todas se les realizé A
reseccion de la via biliar extrahepatica, bilioenterostomia y g
. s . . Pared duodenal o]
colecistectomia sin complicaciones (Tabla III). R
No se logrd hacer seguimiento a los pacientes con diagnds- :'_,.ﬁ
tico de UBPA por problemas socioecondmicos de las familias
. . A C
y dificultades con el sistema de salud. oot

DISCUSION

Los estudios sobre UBPA en su mayoria han sido realiza-
dos en poblacidn oriental; sin embargo, es una patologia que
se encuentra en nuestro medio, como lo demostramos en este
estudio, aunque su prevalencia sigue siendo desconocida. En la
poblacién estudiada se encontraron sintomas desde lactantes
y se asoci6 en el 100% de casos a dilatacion biliar congénita
(DBC), con predominio en el género femenino.

En cuanto a las patologias asociadas, las principales diag-
nosticadas en este estudio fueron pancreatitis y dilatacion
biliar congénita. En la UBPA, los miisculos del esfinter papilar
duodenal (esfinter de Oddi) son morfolégicamente idénticos a
los del esfinter papilar normal y rodean el canal comtin debajo
de 1a unién pancreaticobiliar, sin embargo no ejercen ninguna
influencia sobre la unién debido al canal comiin anormalmente
largo. En consecuencia, los jugos pancreéticos y el flujo biliar
se mezclan, se acumulan y hay regurgitacién bidireccional del
reflujo pancreatobiliar y biliopancreético (Fig. 3), predispo-
niendo a diversas condiciones patoldgicas en el tracto biliar
y el pancreas, tales como céncer del tracto biliar, colangitis
y pancreatitis(h.

La presién en el conducto pancredtico es mayor que en
el conducto biliar comun, generando reflujo pancreatobiliar
y en consecuencia inflamacidn, regeneracion de la mucosa
del tracto biliar y aumento del recambio del ciclo celular;
esta estimulacidn crénica de las células epiteliales biliares
inicia procesos de mutacion genética, activando oncogenes e
inactivando genes supresores tumorales para posteriormente
inducir hiperplasia, displasia y carcinogénesis(-?. Esta se-
cuencia hiperplasia-displasia-carcinoma se considera el me-
canismo predominante que subyace al desarrollo de cincer
de la via biliar.

La pancreatitis y la retencion de jugos pancredticos genera
aumento de amilasa. La retencion biliar aumenta la bilirrubina
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Esfinter de Oddi

Figura 3. A) Representacién esquemadtica de unién biliopancreética
andmala y reflujo bidireccional. B) Anatomia normal.

directa y genera ictericia intermitente. Esta retencion de jugos
hace que se eleve la presion interna del conducto pancredtico
y el tracto biliar, causando dolor abdominal y aumento de
enzimas biliares por la obstruccién®.

La colangiopancreatografia retrégrada endoscdpica
(CPRE) es el esténdar de oro para el diagndstico de 1a UBPA.
Es un procedimiento con riesgo de complicaciones, como
sangrado y pancreatitis, y su uso requiere una evaluacion cui-
dadosa). En pediatria las tasas de visualizacién informadas
de UBPA en dilatacién quistica de la via biliar pedidtrica por
CPRE han sido bastante altas, van del 50 al 90,5%®. Se ha
visto que la terapia con CPRE reduce significativamente los
niveles de enzimas hepdticas elevadas y bilirrubina, asi como
la frecuencia del dolor abdominal. La CPRE puede servir
como un paso de transicion para estabilizar a los pacientes con
UBPA antes de una cirugia definitiva. Sin embargo, debido a
que es un método invasivo, en poblacién pedidtrica se prefiere
el uso de otras técnicas de imagen para el diagnostico(!2.
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La colangiopancreatografia por resonancia magnética
(CPRM) es una alternativa diagndstica a la CPRE. Es un
método no invasivo que diagnostica la UBPA, sin embargo,
no siempre es posible la medicién del canal comiin, ya sea
por ser de pequefio calibre o porque la DBC impide la valo-
racién de la unién con el conducto pancredtico(?, asi como
en los pacientes con colangitis! disminuye la calidad de la
imagen por artificio de movimiento!-». En nifios, la técnica
estd limitada por la necesidad de sedacion o anestesia, alto
coste, disponibilidad limitada, largos tiempos de exploracion
y subjetividad en la interpretacién de la imagen por ser opera-
dor dependiente. Sin embargo, esta técnica permite visualizar
conductos tan pequeiios como | mm de didmetro. Se ha ob-
servado que brinda hallazgos adicionales que no se visualizan
con CPRE y la concordancia con esta ultima es del 81%(15.

Con la CPRM es posible tener una visualizacion detallada
de 1a DBC y la UBPA, con tasas de deteccién entre el 82-
100%19. La precision del diagndstico se puede aumentar con
CPRM tridimensional o CPRM dindmica con estimulacién
con secretina®!7.

En este estudio no es posible establecer sensibilidad y
especificidad de deteccién por imagen ya que no se realiz6 una
comparacion con otros estudios, pero si permiti6 la deteccién
de casos, lo que la hace una alternativa viable en la bisqueda
activa de 1a UBPA. En nuestro medio no ha sido posible hacer
comparacién entre CPRM y CPRE dada la escasa disponibi-
lidad de esta dltima.

La colangiograffa transhepdtica percutidnea (CTP) o la
colangiograffa intraoperatoria (CIO) son métodos invasivos
que sirven para diagndstico, pero con mayores riesgos quirtr-
gicos y anestésicos. Estos dltimos, ademds de la colangiografia
directa y la CPRE, pueden hacer que la via biliar se dilate
ligeramente al aumentar la presion intraductal(®).

El ultrasonido sirve como estudio inicial para detectar el
engrosamiento de la pared de la vesicula biliar y la dilatacién
biliar congénita incluso en la etapa prenatal, cuando el con-
ducto biliar se dilata®?. Adicionalmente, permite diagnosticar
caracteristicas como la dilatacién del conducto pancredtico
(1-6 afios >1,5 mm; 7-12 afios >1,9 mm; 13-18 afios >2,2 mm)
para el diagndstico de pancreatitis'®). En esta investigacion se
encontrd que es posible evaluar el didmetro del conducto pan-
credtico en CPRM, sin embargo no hubo correlacion entre el
didmetro del conducto pancredtico, la pancreatitis y la UBPA.

Se requieren estudios en la poblacién occidental con
muestras de mayor tamafio para determinar adecuadamente
el rendimiento de 1a CPRM en el diagndstico de 1a UBPA y
buscar hallazgos que puedan correlacionar pancreatitis con
otros hallazgos radioldgicos.

CONCLUSIONES
En la literatura latinoamericana, los estudios en poblacién

pedidtrica y adulta que evaldan la prevalencia de la UBPA son
escasos, siendo una patologia que no se busca activamente en
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las imdgenes radioldgicas. Sin embargo, en esta investigacion
se descubrié que la UBPA se encuentra en nuestro medio y,
como se registra en diversas publicaciones, se asocia a dila-
tacion congénita de la via biliar y a pancreatitis.

Es por esto que se recomienda la bisqueda activa mediante
CPRM de la longitud anormal del canal comtin y de pardmetros
asociados a la UBPA como los mencionados previamente. Es
importante aclarar que este estudio tiene algunas limitaciones
que no permiten dar una significancia estadistica a los resul-
tados, ni evaluar el rendimiento de la CPRM. Sin embargo,
puede servir de base para la realizacion de estudios posteriores
a mayor escala sobre incidencia y complicaciones de esta en-
fermedad en la poblacién pedidtrica, que podrdn complementar
los hallazgos encontrados en la presente investigacion.
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