Imagenologia de la union
biliopancreatica anomala
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OBJETIVOS DE APRENDIZAIJE

® Reconocer las caracteristicas morfologicas de la PBM
® Identificar las claves diagnosticas de la PBM

® Describir el manejoy el tratamiento de la PBM

PBM (pancreaticobiliary maljunction = union biliopancreatica anomala)



PUNTOS DE APRENDIZAIJE

® En pacientes con PBM, es esfinter de Oddi no requla la union
biliopancreatica (PBJ) y puede ocurrir reflujo reciproco de jugo pancreatico y
bilis. El reflujo de jugo pancreatico dana el epitelio biliar y promueve el
desarrollo de cancer. Por tanto, una vez diagnosticada la PBM, se
recomienda la cirugia de reduccion de riesgo para ayudar en la prevencion
del desarrollo de cancer biliar.




PUNTOS DE APRENDIZAIJE

® Estenosis congenita del coledoco o del ducto hiliar es comun en pacientes
con PBM con dilatacion biliar. Los radiologos debieran reconocer este
hallazgo caracteristica de PBM para diferenciar las estenosis malignas de las
benignas.




PUNTOS DE APRENDIZAIJE

* LaTC multidetector y la colangiopancreatografia por MRI pueden ahora obtener
imagenes de alta resolucion de la anatomia biliopancreatica y se ha vuelto
importante en el diagnostico de PBM y de sus complicaciones.

® Aunque la US de por si sola puede no ser suficiente para representar una union
anomala del ducto biliopancreatico, es una herramienta Util y no invasiva que
ayuda a tamizaje de PBM. Dilatacion del conducto biliar extrahepatico o
engrosamiento parietal de la vesicula puede verse en US, y este tamizaje puede ser
la primera oportunidad para diagnosticar PBM con o sin dilatacion biliar.




PUNTOS DE APRENDIZAIJE

® Debieramos evaluarimagenes de sequimiento cuidadosamente en los
pacientes con PBM aun anos luego de la cirugia profilactica, siendo que los
conductos biliares remanentes aun estan en riesgo del cancer biliar.




Introduccion

Primer caso descrito 1906

Autopsia en Alemania

Prevalencia 100 — 1000 x en Asia (Japon)
Corea del Sur 4.1% en 10243 CPRE

GB 1:53000 (0.0019%)

M:V 3:1

Riesgo elevado de cancer biliar = Relevancia clinica
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Caracteristicas morfologicas

PBM con y sin dilatacion biliar

Subtipo con dilatacion mas frecuente 77%

En pacientes pediatricos con PBM con dilatacion: estenosis del colédoco distal en
un 76%

Importancia de diferenciar estenosis

® Maligna: engrosamiento parietal

® Benigna: carece engrosamiento parietal en sitio de estenosis

En PBM con dilatacion, un 50% tiene dilatacion de vias biliares intrahepaticas






Criterios diagnosticos

® No hay definicion establecida de canal comun largo
® (Canal >20 mm habitalmente visto en PBM
® Normal 1-12 mm

® Igual 0 >a 8 mm, o bien >15 mm (segun autor)

® Casos de canal corto = colangiografia directa

® Efecto de esfinter de Oddi no se extiende hasta la union



Tabla 2: Criterios Diagnosticos para la PBM

Definicion
® La PBM es una malformacion congenita en que los conductos pancreatico y
biliar se unen por fuera de la pared duodenal.

Fisiopatologia

® Enla PBM, el esfinter papilar duodenal (esfinter de Oddi) falla en ejercer

influencia sobre la union biliopancreatica por el canal anormalmente largo.

Por tanto, da lugar a reflujo reciproco entre el jugo gastrico y la bilis, lo cual

resulta en varias enfermedades, como la inhibicion de la excrecion de la bilis

y del jugo pancreatico y causando cancer biliar en el tracto biliar y en el
ncreas.




Tabla 2: Criterios Diagnosticos para la PBM

Criterios diagnosticos (las caracteristicas imagenoldgicas o del examen
anatomopatoldgico ayudan a diagnosticar la PBM)

Diagnostico por imagenes

® Un canal anormalmente largo o una union anormal entre los conductos pancreatico y biliar
debe ser evidente en la colangiografia directa, como la CPRE, colangiografia transhepatica
percutanea o colangiografia intraquirurgica; colangiopancreatografia MRI; o colangiografia
TC 3D de goteo de infusion (drip infusion CT cholangiography). Sin embargo, en pacientes
con un canal relativamente corto, es necesario confirmar que el efecto del esfinter papilar
no se extiende a la union con colangiografia directa.

® Es posible diagnosticar PBM si la union biliopancreatica fuera de la pared puede ser
emostrada en US endoscopica o en imagenes MPR obtenidas con TC multidetector.



Tabla 2: Criterios Diagnosticos para la PBM

... Criterios diagnosticos (las caracteristicas imagenologicas o del examen
anatomopatologico ayudan a diagnosticar la PBM)

Diagnostico anatomopatoldgico

® Debiera confirmarse en cirugia o autopsia que la union biliopancreatica se
ubica fuera de la pared duodenal o que los conductos pancreatico y biliar se
unen de manera anormal.



Tabla 2: Criterios Diagnosticos para la PBM

Diagnostico suplementario (los siguientes hallazgos sugieren fuertemente la
existencia de PBM)

Niveles elevados de amilasa en la bilis

® Las enzimas pancreaticas, especialmente amilasa, en la bilis dentro del conducto y

vesicula biliar obtenida inmediatamente luego de una laparotomia
(endoscopicamente o percutaneamente), estan generalmente en niveles altos. Sin
embargo, los niveles cerca al, o bien por debajo del valor sérico normal son
ocasionalmente observados en pacientes con PBM.

En algunos casos con canal comun relativamente largo, se observan caracteristicas
clinicas similares a los de PBM, incluyendo la elevacion de los niveles de enzimas
pancreaticas en la bilis, mostrando el efecto del esfinter sobre la union
biliopancreatica.



Tabla 2: Criterios Diagnosticos para la PBM

... Diagnostico suplementario (los siguientes hallazgos sugieren
fuertemente la existencia de PBM)

Dilatacion del conducto biliar extrahepatico

® LaPBM incluye un subtipo que se asocia con dilatacion del conducto biliar
(dilatacion biliar congenita) y otro que no (PBM sin dilatacion biliar). Cuando
se demuestra dilatacion quistica, fusiforme o cilindrica en el conducto biliar
extrahepatico, se vuelven necesarias investigaciones cuidadosas para
determinar la presencia de PBM.

® Son utiles los valores estandar para el diametro maximo del colédoco en
ada edad para ayudar en el diagnostico de PBM con o sin dilatacion biliar.



Table 1: Diagnosis of Bile Duct
Dilatation at US according to Age

Dilatation
Patient Age (v) (mm)
0 ~3.1
5 ~4.0
10 ~4.6
15
20-29
30-39
40-49
50-59
60-69
~70
Adapted and reprinted, with permis-
sion, from reference 21.

TABLA 1
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Diagnostico de PBM

PBM con dilatacion 50% diagnosticados en nifios

® Massintomas

®  Dolor abdominal

®  Vomitos
® Ictericia
®  Fiebre

PBM sin dilatacion

De diagnodstico mas dificil

A menudo no diagnosticado antes de edad adulta
Signos clinicos de cancer biliar

Edad promedio de cancer biliar en PBM 60 an

Pacientes sin PBM 15-20 mas tarde



Modalidades de imagenes:

® Dilatacion de los conductos extrahepaticos
® Engrosamiento parietal de vesicula biliar

® Tamizaje que requiere estudio adicional

US



Modalidades de imagenes: MR

Colangiopancreatografia MRI

Método de preferencia sobre CPRE
Modalidad de sequnda linea tras US para PBM
No invasiva, no contrastada, no ionizante

Imagenes 3D en alta resolucion

Sensibilidad en adultos 75%
En ninos, de 44-65%

Limitante es artefacto de movimiento

MRI dinamico con estimulo de secretina (pancreas exocrino excreta liquido, mejora visualizacion del
Wirsung)

Acido gadoxético: contraste hepatobiliar (falla en detectar reflujo en 50%)

e-SLIP: supresion de fondo con pulso de inversion selectivo, visualizacion directa del flujo
eatobiliar



TC multidetector

Disponibilidad es ventaja
Detalles anatomicos
Sensibilidad 58-100% en adultos
En ninos, de 20%

Tamizaje de cancer biliar

Colangiografia TC de goteo de infusion
Agente de contraste biliar

Menos invasiva que la CPRE
Sensibilidad de 25-38% en nifios

nducto pancreatico no siempre visualizado

Modalidades de imagenes: TC



Modalidades de imagenes: Ecoendoscopia

Modalidad de tercera linea
Alta resolucion
Union biliopancreatica fuera de pared duodenal

Empleado para tamizaje y vigilancia de cancer biliar en PBM



Modalidades de imagenes: CPRE

Colangiopancreatografia retrograda endoscopica
Funcion del esfinter de Oddi

Sensibilidad de 75% en ninos

Complicaciones 7%

Mortalidad de 0.3% (3/12000)

Pancreatitis 3.5%

Colangitis (> en estenosis), hemorragia, infeccion

Ventaja de muestra de tejido e intervencion biliar
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Complicaciones

® Reflujo reciproco
® Obstruccion por impactacion de tapon proteico
- ictericia, vomitos, dolor abdominal

® Transitorio, asociado a litostatina (proteina soluble del pancreas)

¢ Pancreatitis

¢ Enninos con PBM 30%
® En adultos, 9%
¢ Mayormente leve

Pancreatitis cronica en 3%



Complicaciones

¢ Litiasis
® Adultos con PBM 23%
¢ Enninos 9%

® Asociado a éstasis biliar

® Cancer biliar

® Edad promedio de cancer biliar en PBM 60 ani
¢ Pacientes sin PBM 15-20 mas tarde
® Posibilidad de cancer multifocal

Recurrencia 2%
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Manejo y tratamiento

Cirugia de disminucion del riesgo de cancer biliar
® Sinimportar sintomas
® Parte anexa de higado (union conductos) y pancreas (sobre union de colédoco y W)

® Colédoco y vesicula biliar: sitio mas comun

® Y de Roux con hepatoyeyunostomia
® Prevencion de gastritis por reflujo biliar

En pacientes con PBM sin dilatacion biliar
® Colecistectomia profilactica



Complicaciones posquirurgicas y seqguimiento

® Seguimiento de por vida
® Riesgo no se anula tras cirugia de cancer biliar en conductos residuales (2%)

® Factores de riesgo para cancer biliar son

® colangitis repetida

® litiasis intrahepatica (3-10% posoperatorio)

® dilatacion biliar intrahepatica



Desafios de la imagenologia

PBM sin dilatacion biliar
® Es desafio por carecer de hallazgos prominentes

® Cancer biliar o engrosamiento parietal de vesicula biliar

—> MRI o CPRE para descartar PBM




Conclusion

® Rol importante de la radiologia en el diagnostico de PBM y sus
complicaciones

® Conocimiento de las caracteristicas morfologicas de la PBM

Dilatacion de la via biliar extrahepatica + engrosamiento parietal de la vesicula
biliar = pista temprana

® Seguimiento de pacientes con PBM tras cirugia profilactica por riesgo de
cancer biliar en conductos remanentes
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