Reporte de casos

Sindrome de Lemmel: una causa rara de obhstruccion
hiliar no neoplasica de la via hiliar. Presentacion de

un caso

A Case of Lemmel’s Syndrome: A Rare Cause of Non-Neoplastic Obstruction of

the Biliary Tract

Roberto Rodriguez F., MD," Héctor Polania L., MD,? Gabriela Evers S., MD.?

Residente Cirugia General, Universidad
Surcolombiana. Neiva, Colombia.
Gastroenterologo Clinico Quirdrgico, Universidad
de Caldas. Jefe de Ciencias Clinicas, Universidad
Surcolombiana. Neiva, Colombia.

Fecha recibido:  18-03-16
Fecha aceptado: 16-12-16

Médico, Universidad Libre de Cali. Cali, Colombia.

Resumen

Se reporta el caso de una paciente de 77 afios de edad con un sindrome ictérico obstructivo, sin presencia
de coledocolitiasis u otra alteracién del arbol biliar distinta a la presencia de un diverticulo duodenal. Se
considera que cursa con sindrome de Lemmel, por o que se realiza manejo endoscdpico con esfinterotomia
y colocacion de stent. El sindrome de Lemmel es una patologia poco frecuente que debe tenerse en cuenta
como causa de ictericia obstructiva.
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Abstract

We report the case of a 77-year-old woman with jaundice but no evidence of choledocholithiasis or other
alterations of the biliary tree except for a duodenal diverticulum. Lemmel's syndrome was diagnosed and an
endoscopic sphincterotomy with stenting was performed. Lemmel’s syndrome is a rare disease that must be

considered as a cause of obstructive jaundice.
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INTRODUCCION

El duodeno corresponde a la segunda localizacién en donde
con més frecuencia se presentan los diverticulos gastroin-
testinales después del colon (1-10). Los diverticulos duo-
denales ocurren frecuentemente entre un 5% y un 10% de
la poblacion general y su prevalencia se incrementa con la
edad, la cual llega hasta un 15%-20% a los 80 afios de edad;
sin embargo, por lo general son hallazgos incidentales, ya que
la mayoria son asintomdticos. El 75% de estos diverticulos
son periampulares; de estos, los que se localizan a 2-3 cm por
encima de la ampolla de Viter se conocen como diverticulos
yuxtapapilares (2). Los pacientes rara vez cursan con sinto-

mas; sin embargo, estos pueden incluir dolor abdominal,
esteatorrea, hemorragia gastrointestinal, perforacién, obs-
truccion intestinal, diverticulitis y patologias de la via biliar
(ictericia obstructiva, colangitis y pancreatitis) (3).

El sindrome de Lemmel, también conocido como icteri-
cia obstructiva intermitente, fue descrito por primera vez en
el afio de 1934, cuando Lemmel observé que la presencia
de diverticulos duodenales préximos a la papila de Viter
podria favorecer al desarrollo de enfermedades pancreato-
biliares. Hasta el momento hay muy pocos casos publica-
dos, por lo que es una patologia que no ha sido estudiada
a fondo. Se define como una hiperbilirrubinemia a expen-
sas de la bilirrubina directa, secundaria a la relacién de un
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diverticulo yuxtapapilar con alteraciones del arbol biliar,
sin evidencia de coledocolitiasis u otra causa de hiperbili-
rrubinemia a expensas de directa (4-13). Aunque la coledo-
colitiasis ocurre cominmente con una incidencia del 20%
al 40% en pacientes con diverticulos duodenales periam-
pulares, el 41% de los pacientes que presentan diverticulos
yuxtapapilares y sintomas secundarios a obstruccién de la
via biliar tiene los conductos biliares y pancredticos norma-
les en los estudios imagenolégicos (2).

En general, la mayoria de los pacientes cursan no solo
con ictericia a expensas de la bilirrubina directa, sino tam-
bién con otros sintomas como dolor abdominal agudo o
colangitis. Es caracteristico que los pacientes presenten
dolor epigastrico posprandial y sensacién de llenura (2). El
mecanismo exacto aun no ha sido definido con exactitud;
sin embargo, se postula que esté relacionado con el incre-
mento de la presion, la obstruccion mecanica, la distorsion
de la porcién distal del conducto biliar comun y el ducto
pancredtico o la disfuncién o espasmos del esfinter de
Oddi. Todo esto favorece el reflujo del contenido duodenal
con bacterias intestinales hacia el conducto biliar comun y
al conducto pancredtico y la estasis biliar, lo que finalmente
produce los sintomas causados por la patologia obstructiva
del conducto biliar en su tercio distal intraduodenal (3).

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente femenina de 77 afos de edad, ocupacion cesante,
de procedencia rural. Consulta por cuadro clinico de 1
mes de evolucion consistente en dolor a nivel epigdstrico
irradiado hacia la region lumbar derecha, asociado con sen-
sacion de distension abdominal posprandial. Una semana
antes de la consulta refiere ictericia progresiva en mucosa
y piel intermitente asociada con episodios febriles no
cuantificados. No refiere antecedentes médicos previos.
Al examen fisico de ingreso con signos vitales normales,
afebril, anictérica, con dolor a la palpacién en el epigastrio,
sin signos de irritacién peritoneal; resto del estudio sin
alteraciones. Los estudios paraclinicos iniciales muestran
un hemograma con presencia de leucocitosis y neutrofilia,
hiperbilirrubinemia directa, con el resto de perfil hepético
sin alteracién (tabla 1).

Se tomé una ultrasonografia hepatobiliar que report6
“vesicula biliar distendida de paredes finas, sin presencia de
célculos en su interior. Colédoco de configuracion y didme-
tro normal”. Dado los hallazgos paraclinicos y ecogréficos,
se considera que cursa con un cuadro clinico de ictericia
con hiperbilirrubinemia a expensas de la directa, por pro-
bable proceso obstructivo. Se solicita colangiorresonancia,
la cual report6 “distension de la vesicula biliar sin que se
identifiquen imdgenes de cdlculos en su interior. Dilatacion
de la via biliar extrahepadtica hasta el colédoco distal y leve

dilatacion del conducto pancredtico con aspecto liso de sus
contornos. En el nivel inmediato previo ala llegada de estos
conductos al duodeno se identifica una formacién sacu-
lar que se considera corresponde a diverticulo duodenal”

(figura 1).

Tabla 1. Exdmenes de laboratorio

Estudio Rango normal Resultado
Hemoglobina (g/dL) 13-17 15,2
Hematocrito (%) 37%-47% 453
Leucocitos (x 10°/L) 4.5-11 13,16
Neutrdfilos (%) 55-75 86
Eosindfilos (%) 1-4 34
Basdfilos (%) 0-2 0,2
Linfocitos (%) 35-40 5.6
Monocitos (%) 2-8 4,6
Conteo plaquetario (x 10°/L) 150-450 217
Bilirrubina total (mg/dL) 0,3-1,1 3,2
Bilirrubina directa (mg/dL) 0,0-0,3 25
AST (UL) 7-41 39
ALT (UIL) 12-38 56
Fosfatasa alcalina (U/L) 40-190 124
Tiempo de protrombina - 16,9/14
Tiempo de tromboplastina - 33,5132
INR - 1,22

ALT: alanina-aminotransferasa; AST: aspartato-aminotransferasa; INR:
indice internacional normalizado.

Dada la persistencia de un perfil hepédtico obstruc-
tivo, se decide la realizacién de una colangiografia retrd-
grada endoscépica (CPRE) més papilotomia, en la que
se encuentra una via biliar extrahepdtica de 15 mm sin
defectos de llenado, con abundantes restos alimentarios
en la cavidad del diverticulo duodenal, que se retira con
canastilla de Dormia. Luego se decide la colocacién de un
stent biliar de 10 x 10 mm (figura 2) antes de la papiloto-
mia. Presenta como complicacidn pancreatitis pos-CPRE.
Evoluciona hacia la mejoria, por lo que se ordena el egreso
y control para retiro del stent en 10 semanas, procedimiento
realizado sin complicaciones.

DISCUSION

La ictericia obstructiva intermitente por hiperbilirrubine-
mia directa y que produce sindrome de Lemmel relaciona
los diverticulos periampulares con alteraciones de la via
biliar, como las litiasis recurrentes, la colangitis o la pan-
creatitis. El diagnéstico puede ser dificil, pero la sospecha
clinica de esta patologia, como una posibilidad, en los
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Figura 1. Colangiorresonancia A-B. Se indica la presencia de diverticulo duodenal.

Figura 2. A. Imagen endoscdpica del diverticulo duodenal. B. Canulacién de la papila intradiverticular. C. Colangiografia. D. Stent ulterior a CPRE.
E. CPRE de control para el retiro del stent.

pacientes con hiperbilirrubinemia directa sin coledocoli-
tiasis, es de suma importancia para evitar tomar conductas
inadecuadas; esta debe iniciarse identificando la presencia
del diverticulo periampular (S). Se confirma con estudios
imagenoldgicos que incluyen ultrasonografia endoscopica
biliopancredtica, CPRE, tomografia axial computarizada
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(TAC) abdominal o colangiopancreatografia por resonan-
cia magnética (9). Con cualquiera de ellos puede demos-
trarse la compresioén lateral que hay en el conducto biliar
comin como causa de la presencia del diverticulo (4);
ademds se ha reportado que los estudios imagenolédgicos
abdominales de este tipo son una herramienta diagnostica
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util para identificar patologias duodenales, mejorar las difi-
cultades y aclarar las dudas tanto clinicas como los hallaz-
gos ultrasonograficos (6).

La literatura reporta que la mejor forma de demostrar la
presencia de estos diverticulos es utilizando la vision lateral
endoscopica durante la CPRE. En las tomografias y reso-
nancias en este tipo de diverticulos se ven como lesiones
cavitadas de la pared fina, que usualmente contienen gas
y estdn situadas en la segunda porcién del duodeno. Sin
embargo, en ciertos casos estos diverticulos periampulares
se llenan de liquido y con frecuencia pueden confundirse
con pseudoquistes pancredticos, neoplasias quisticas en la
cabeza del pancreas o incluso adenopatias metastasicas; por
tanto, no deben utilizarse solamente las imdgenes, también
debe haber un alto indice de sospecha basado en la historia
clinica, los sintomas y los hallazgos paraclinicos para llegar
aun correcto diagnéstico en estos pacientes (5).

En el caso que estamos reportando, la clinica y los
reportes paraclinicos del perfil hepatico indicaron que la
paciente cursaba con una ictericia de patrén obstructivo,
por hiperbilirrubinemia directa. Por tanto, se procedid a
realizar una colangiorresonancia, que describié una forma-
cién sacular de contenido liquido con presencia de un nivel
liquido-aire en la segunda porcién del duodeno en estrecho
contacto. Con el nivel de llegada del colédoco con el con-
ducto pancredtico, se logré enfocar el caso con una sospe-
cha diagnéstica especifica y ulteriormente llevar a cabo el
tratamiento indicado. En nuestro caso, se realizé una CPRE
que confirmo la presencia del diverticulo el diagnéstico de
sindrome de Lemmel. Luego se procedié a papilotomia y
colocacién de stent biliar (14-17).

Actualmente el diagnéstico de este sindrome se realiza,
la mayoria de las veces, utilizando la CPRE o la ultrasono-
grafia endoscopica, ya que con ambas se logra confirmar el
diagndstico, excluir otras posibles causas, como coledocoli-
tiasis y tumores, y llevar a cabo la esfinterectomia endosco-
pica como tratamiento (4).

Generalmente no se recomienda el tratamiento en
pacientes asintomadticos. Sin embargo, ya que casi todos
los pacientes con este sindrome presentan sintomas
relacionados con obstruccién biliar (ictericia, dolor abdo-
minal y colangitis) como resultado de la compresién
extrinseca del conducto biliar comun, se debe proceder a
realizar algtin tipo de manejo ($). Los diverticulos periam-
pulares sintométicos pueden ser tratados conservadora-
mente o endoscépica o quirdrgicamente (8). El objetivo
del tratamiento en estos casos es aliviar la obstruccién
biliopancredtica, ya sea mediante resecciéon quirtrgica o
endoscépica del diverticulo, esfinterotomia endoscépica,
implantando un stent biliar o simplemente removiendo el
contenido del diverticulo, el cual puede corresponder a un

enterolito o a restos de alimento impactado. En la literatura
se ha reportado que el tratamiento endoscépico tiene una
tasa de éxito alta (6). El tratamiento quirtrgico se reserva
para complicaciones severas como perforaciéon o hemo-
rragia importante o en condiciones que cursen con sepsis
(6-12),yla CPRE con esfinterotomia es preferible en casos
de alteraciones pancreatobiliares (1). Este procedimiento
estd indicado teniendo en cuenta que no todas las formas
del sindrome de Lemmel son causadas por compresion
extrinseca (distension del diverticulo periampular) del
conducto biliar comun; se ha propuesto que la disfuncién
del esfinter de Oddi o una fibrosis crénica de la papila pue-
den ser también las causas de esta patologfa. En estos casos,
este serfa el procedimiento més sencillo y practico a realizar
para solucionar el problema (35).

Los casos reportados en la literatura son pocos, lo que
se traduce en un desconocimiento claro sobre la verdadera
incidencia del sindrome de Lemmel. A pesar de lo anterior,
su existencia debe tenerse en las opciones diagnosticas en
los casos de ictericia obstructiva intermitente. Es necesario
el conocimiento de los pocos reportes de casos publica-
dos en la literatura médica, los cuales avalan el adecuado
manejo diagnéstico y terapéutico que se dio a nuestro
paciente, ademds de plantear nuevos retos en el abordaje y
tratamiento de futuros casos (17).

CONCLUSION

En la poblacién anciana que muestre un cuadro clinico
compatible con ictericia obstructiva en ausencia de litia-
sis en el conducto biliar comtin (coledocolitiasis) o en
ausencia de una masa tumoral, siempre debe considerarse
la posibilidad de que el paciente presente un diverticulo
periampular causante de la sintomatologia. El manejo con-
servador con estudios imagenoldgicos siempre debe ser la
primera opcién para el diagndstico en estos pacientes, y la
intervencion quirdrgica o endoscépica deben ser utilizadas
con prudencia para realizar un tratamiento seguro y efec-
tivo de este sindrome (7).
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