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Resumen

El sindrome de Lemmel es una entidad poco frecuente,
caracterizada por ictericia asociada a diverticulo peri-ampular
(DPA) en ausencia de litiasis ni neoplasia. Se presenta el caso
de masculino de 80 afios diabético no insulino-requirente,
hipertenso, con nefropatia en hemodialisis y cardiopatia
hipertensiva; quien ingresé de Emergencia con cuadro de
sepsis por colangitis aguda e ictericia obstructiva. La tomografia
computarizada, report6 dilatacion de vias biliares intra y
extrahepéticas, coleccion periampular de contenido hidroaéreo,
cambios inflamatorios vesiculares, signos de dafio hepatico
cronico y péancreas pequefio sin lesiones con Wirsung no
dilatado. Se efectu6 CPRE de emergencia a 18 horas del
ingreso, encontrando gran diverticulo peri-ampular tipo Il con
ampula de Vater peri-diverticular, desplazada en sentido
posterior cuyo ostium era puntiforme. Se observaron ramas
biliares intrahepéticas dilatadas, colédoco de 18mm, sin
imagenes de litiasis ni tumor bilio-pancreatico, con compresion
extrinseca digitiforme de la terminacion y bordes lisos.
Considerando colangitis aguda y severo trastorno de
coagulacién, no se efectué esfinterotomia y se colocd protesis
biliar plastica de 7fr x 7cm; apreciando vaciamiento de contraste
y bilis ligeramente turbia. Luego de cinco dias de manejo
médico, fallecio por falla multiorganica.

Palabras clave: Sindrome de Lemmel, diverticulo peri ampular,
colangiopancreatografia retrograda endoscoépica, CPRE.

LEMMEL SYNDROME
PERIAMPULLARY COLLECTION

SIMULATING

Summary

Lemmel syndrome is a rare entity characterized by jaundice
associated with peri-ampullary diverticulum (PAD) in the
absence of lithiasis or neoplasia. The case of an 80-year-old
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male with non-insulin-requiring diabetes, hypertensive, with
nephropathy on hemodialysis and hypertensive heart disease is
presented, who was admitted to the emergency room with
sepsis due to acute cholangitis and obstructive jaundice. The CT
scan reported intra- and extrahepatic bile duct dilation,
gallbladder inflammatory changes, periampullary collection with
air-fluid content, signs of chronic liver damage, and small
pancreas without lesions with undilated Wirsung duct (Figures
A, B, C). After 18 hours of admission an Emergency ERCP was
performed, finding a large type Il peri-ampullary diverticulum
with a peri-diverticular Vater's ampulla, posteriorly displaced
with a punctiform ostium (Figures D and E). Dilated intrahepatic
biliary branches, 18mm common bile duct, no images of lithiasis
or biliopancreatic tumor, with a finger-like extrinsic compression,
with smooth edges were observed on the termination of the bile
duct. Considering acute cholangitis and severe coagulation
disorder, a sphincterotomy was not performed and a 7fr x 7cm
biliary plastic stent was placed (Figures F); contrast emptying
and slightly cloudy bile was observed. After five days of medical
management, he died of multiple organ failure.

Key words: Lemmel syndrome, peri-ampullary diverticulum,
endoscopic retrograde cholangiopancreatography, ERCP.

Introduccién

Se considera que existe un diverticulo peri-ampular (DPA),
cuando hay un diverticulo en un radio de hasta 3cm del ampula
de Vater, estos diverticulos han sido reportados de forma
variables en distintas series; entre menos del 1% al 33%.1-3)

La ictericia obstructiva es con frecuencia consecuencia de
litiasis biliar o de tumores pancreatico-biliares o peri-ampulares.
Aunque la mayoria de los DPA son asintomaticos, existe una
entidad poco frecuente descrita por Lemmel® en 1934, en la
que coexisten ictericia obstructiva con DPA, en ausencia de
litiasis o neoplasia, constituyendo asi al sindrome epénimo.
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A continuacion, se presenta el caso de un masculino de 80
afios, diabético no insulino-requirente, hipertenso, con
nefropatia en hemodialisis y cardiopatia hipertensiva; quien
ingres6 de Emergencia con cuadro de sepsis por colangitis
aguda e ictericia obstructiva. La tomografia computarizada
report6: dilatacion de vias biliares intra y extrahepaticas,
cambios inflamatorios vesiculares, con wuna coleccion
periampular de contenido hidroaéreo, signos de dafio hepatico
cronico y pancreas pequefio sin lesiones con Wirsung no
dilatado (Figura 1).
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Figura 1. Tomografia abdominal

Se efectu6 CPRE de emergencia a 18 horas de su ingreso,
encontrando gran diverticulo peri-ampular tipo 1l con ampula de
Vater peri-diverticular, desplazada en sentido posterior cuyo
ostium era puntiforme (Figura 2). Se observaron los conductos
biliares con ramas intrahepaticas dilatadas, colédoco de 18mm,
sin imagenes de litiasis ni tumor bilio-pancreatico, ademas una
imagen compatible con compresion extrinseca digitiforme de
bordes lisos en la porcion terminal del conducto biliar.
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Figura 2. CPRE de emergencia

Tomando en consideracion cuadro colangitis aguda y severo
trastorno de coagulacion, no se efectué esfinterotomia y se
colocod prétesis biliar plastica de 7fr x 7cm (Figuras C);
apreciando vaciamiento de contraste y bilis ligeramente turbia.
Luego de cinco dias de manejo médico y evolucion torpida
fallecio por falla multiorgénica.

Figura 3. Protesis biliar plastica

Discusion

Al comparar pacientes con sindrome de Lemmel (SL) frente a
aquellos portadores de DPA que no padecen el sindrome, se ha
observado que esta entidad suele ocurrir en pacientes de edad
mayor (74,5 afios vs. 66,6 afios) y que esta entidad suele ocurrir
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cuando los diverticulos son de mayor tamafio (>3,9cm vs
1,9cm).®

Se presume que los mecanismos fisiopatoldgicos del sindrome
de Lemmel podrian estar condicionados principalmente por el
efecto que el DPA ejerce al comprimir o desplazar la apertura
del conducto biliar y/o pancreatico, afectando al flujo biliar, esto
podria causar colestasis, ictericia, litiasis vesicular, colangitis,
pancreatitis y absceso hepatico.®”) Estudios manométricos
efectuados a pacientes con DPA indican que en ellos existe
insuficiencia del esfinter de Oddi, lo que contribuiria a reflujo de
bacterias duodenales productoras de beta-glucuronidasa, que
podrian jugar papel importante en la litogénesis biliar al
incrementar la bilirrubina insoluble que puede precipitar en
bilirrubinato calcico, el principal componente de los litos con
pigmento marrén.®9 Otro estudio de manometria en pacientes
con SL observo la existencia de disfuncion esfinter de Oddi,
sefialandola como un posible factor importante para el
desarrollo de las afecciones bilio-pancreéticas y hepaticas que
pueden observarse en este sindrome, atribuibles al reflujo
duodeno-biliar y duodeno-pancreético.9

Otro mecanismo fisiopatogénico descrito es la diverticulitis con
compresion mecénica e irritacion del &mpula de Vater, que
puede progresar a papilitis crénica fibrosa.112 Asi mismo, se
ha considerado como otro mecanismo a la compresion
mecanica distal del conducto biliar extrahepatico por accién del
DPA inusualmente ocupado por un enterolito o bezoar.®® En el
caso traido a revision, no se observaron ninguno de los dos
factores anteriores (diverticulitis ni diverticulo ocupado), por lo
gue se consider6 como factor fisiopatolégico a la compresion
con desplazamiento del &mpula de Vater y de la apertura del
conducto biliar.

El diagndstico de sindrome de Lemmel puede resultar dificil,
dado que existen probabilidades de error en la interpretacién de
las imé&genes convencionales de tomografia 0 resonancia
magnética. En estas imagenes los DPA se diagnostican
facilmente cuando se muestran de forma tipica; como lesiones
cavitadas de pared delgada, usualmente situadas en el muro
medial de la segunda porcion del duodeno y contienen gas. Sin
embargo, cuando su contenido es liquido, son facilmente
confundidos con pseudoquistes o abscesos pancreaticos,
neoplasias quisticas pancreaticas y nédulos metastasicos.415
Los diverticulos duodenales son mejor visualizados con
endoscopios de visién lateral como duodenoscopios o
endosonografos, 9 razén por la que muchas veces son
diagnosticados en el momento de la CPRE, incluso cuando
previamente se han realizado los estudios de imagenes
convencionales adecuados. En algunos casos, la falla
diagndstica conduce a demorar medidas terapéuticas
especificas, e incluso a incurrir en otras medidas terapéuticas
inapropiadas.”'® En el caso aqui presentado la impresion
diagndstica tomogréfica inicial fue de coleccion periampular de
contenido hidroaéreo; sin embargo, al efectuar revision
retrospectiva de ese estudio, se constatd imagenes
consistentes para diverticulo peri-ampular, con presencia de
gas en su interior (Figura 1).

Gonzélez-Marsal C. Sindrome de Lemmel Simulando Coleccién Periampular. GEN; 2020;74(4):150-154.




Caso Clinico

Para los diverticulos duodenales, asintomaticos no se
recomienda tratamiento y en los casos que presentan sintomas
leves, se puede optar por medidas conservadoras. Cuando
ocurre el sindrome de Lemmel, los pacientes manifiestan
cuadros de colestasis, clasicamente con ictericia, dolor
abdominal e incluso colangitis. Por eso, ante esta situacion se
han planteado una diversidad de procedimientos, desde la
extraccién endoscépica del material retenido dentro del
diverticulo, la esfinterotomia o esfinteroplastia, litotripsia
extracorpdrea, hasta cirugia (diverticulectomia o anastomosis
bilio-digestiva). Asi pues, cuando existen complicaciones bilio-
pancreaticas el tratamiento de eleccion es la esfinterotomia
endoscopica. Y la cirugia suele reservarse ante el fracaso del
tratamiento endoscépico.@17)

Conclusioén

El sindrome de Lemmel es una entidad poco frecuente, que
afecta a un subgrupo de los pacientes con diverticulo peri-
ampular. Su baja ocurrencia y las dificultades en la
interpretacion de las imagenes convencionales hacen que con
frecuencia su diagndstico pase desapercibido. Este sindrome
debe ser considerado en pacientes cuyas imagenes logren
detectar la presencia de DPA, o cuando se observen lesiones
contenedoras de minimas cantidades de gas en su interior, 0
incluso en presencia de liquido y que se sitien en las
proximidades al ampula de Vater. También en los casos con
ictericia obstructiva, en quienes los medios de imagen no
demuestren el factor condicionante de obstruccion y en la
duodenoscopia demuestre el hallazgo de DPA.

El reconocimiento del sindrome cobra ain méas importancia
cuando su diagnostico es confundido con otras entidades como
absceso peri-pancreatico o tumor pancreético, para lo que se
suelen plantear medidas terapéuticas intervencionistas
diferentes; o como cuando el paciente es ingresado por otras
causas secundarias a la obstruccién biliar como un absceso
hepatico, para el que drenar la via biliar cobra importancia
terapéutica.

Una vez que se encuentra el sindrome, existen varias
alternativas endoscopicas para su tratamiento, y la cirugia debe
guedar reservada para casos seleccionados en quienes las
alternativas endoscopicas no resulten efectivas o cuando no
sean factibles.
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