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Resumen: El colangiocarcinoma es un adenocarcinoma poco frecuente y agresivo que
surge de las células epiteliales del tracto biliar. El intrahepdtico tiene una incidencia muy
baja a nivel mundial: < 10% en relacidn a los extrahepaticos. Presentamos el caso de
una paciente femenina afosa, sin antecedentes de importancia ni factores de riesgo que
ayuden a discernir su etiologfa, los estudios por imagen y la terapéutica que se le brind6
mediante la colangiopancreatografia retrégrada endoscdpica con colocacién de un stent
metélico para drenaje biliar como medida paliativa.

Palabras clave: Colangiocarcinoma, colangiocarcinoma intrahepético formador de
masa, tumor hepdtico.

Abstract: Cholangiocarcinoma is a rare and aggressive adenocarcinoma that arises
from epithelial cells of the biliary tract, the intrahepatic has a very low incidence
worldwide < 10% in relation to extrahepatic patients. We present this case of an elderly
female patient with no history of importance and risk factors that help us discern her
etiology, imaging studies, therapeutic that were provided by the endoscopic retrograde
cholangiopancreatography with the placement of 10 x 80 mm partially covered metallic
stent for biliary drainage as a palliative measure.

Keywords: Cholangiocarcinoma, intrahepatic mass-forming cholangiocarcinoma,
tumor liver.

Introducciéon

El colangiocarcinoma surge de las células epiteliales de las vias biliares
intra y extrahepdtica. Representa el 3% de las necoplasias malignas
gastrointestinales y su incidencia en los EE.UU. es de uno o dos casos
por cada 100.000 habitantes. ! La enfermedad perihiliar representa el
50%; la enfermedad distal, el 40%, y la enfermedad intrahepatica, <

10%. Son altamente letales porque la mayoria es localmente avanzada

en la presentacion. 2 El colangiocarcinoma intrahepdatico formador de
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masa es una tumoracion expansiva con un crecimiento radial. El tumor
surge de pequefias ramas del conducto biliar intrahepético vy, luego,
invade las estructuras adyacentes al parénquima hepatico. En las imagenes
aparece con margenes irregulares, pero bien definidos, y puede presentar
retraccién capsular. Es variable en su presentacion clinica: el dolor y
la pérdida de peso son sintomas frecuentes, los pacientes tienen menor
probabilidad de tener ictericiay en un 30-73% se presentan asintomaéticos,

con un diagndstico incidental hasta en un 12 a un 30% de los casos. 3
Presentacidn del caso

Se trata de una paciente femenina de 94 afos, con antecedentes
de hipertensién arterial tratada con losartin 50 mg por dia,
colecistectomizada hace 20 afos, que refiere un cuadro clinico de un afo
de evolucién, caracterizado por la pérdida de peso de aproximadamente
50 libras, agregando ictericia de piel y mucosas en las dltimas 2
semanas. No present$ dolor abdominal ni episodios de fiebre. En el
laboratorio presentaba hemoglobina de 10,2 mg/dl, leucocitos de 5200/
mm?, bilirrubina total de 28,93 mg/dl, bilirrubina directa de 24,95 mg/
dl, bilirrubina indirecta 3,98 m/dl, aspartato aminotransferasa 230 U/L,
aminotransferasa pirtivica 116 U/L, fosfatasa alcalina 561 U/L, gamma-
glutamil transferasa 700 U/L, antigeno carcinoembrionario elevado
137,10 ng/dl, alfa-fetoproteina normal y hepatitis B y C negativas. Se
le realizé una ecografia abdominal (Figura 1) observando el higado
aumentado de tamano a expensas del 16bulo derecho con lesiones
hiperecogénicas, heterogéneas con bordes definidos en los segmentos V,
VI y VIL El doppler (Figura 2) evidencié una vascularizacién central y
periférica de 121 x 133mm, con vasos suprahepdticos y portales tortuosos
y dilatados. Posteriormente, se le realizé6 una tomografia trifisica de
abdomen (Figura 3) visualizando al higado con un aumento de tamaio,
con presencia de una gran masa heterogénea de predominio hipodensa,
los contornos lobulados, irregulares, que ocupan los segmentos IV, V, VI
y VII, de 144 x 98 x 133 mm, que condiciona una retraccion capsular
y dilatacién de las vias biliares intrahepdticas. Tras la administracién de
contraste, en fase arterial, presentd un realce periférico que engloba a los
vasos suprahepdticos. En fase portal, presentd la captacién heterogénea sin
imagenes de wash out. Por tal motivo se le realizé una colangioresonancia
(Figuras 4 y 5) que evidencié al higado aumentado de tamafio, en
su didmetro anteroposterior de 166 mm, con presencia de una masa
heterogénea de predominio hiperintensa en secuencia T2 y T2 FAT
— SAT, con los contornos lobulados e irregulares que ocupaban los
segmentos IV, V, VI y VII, de 144 x 98 x 133 mm. Se observ6 una
retraccién capsular y dilatacién de las vias biliares intrahepdticas.
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Figura 1
Ecografia abdominal: se observa el I6bulo hepatico derecho con un aumento
de tamafio y con lesiones hiperecogénicas de bordes definidos (flecha blanca)

Figura 2
Ecografia abdominal doppler se observa una vascularizacién central y
periférica con los vasos suprahepaticos y portales tortuosos y dilatados

Figura 3
Tomografia trifisica de abdomen: en el higado se distingue una gran masa heterogénea,
hipodensa, con los contornos lobulados e irregulares, con una retraccién capsular y una
dilatacion de las vias biliares intrahepaticas en los segmentos IV, V, VIy VII (flecha blanca)

Figura 4

Colangioresonancia: a nivel del higado, en el corte transversal, se observa una gran masa heterogénea,

hiperintensa, bordes lobulados ¢ irregulares, que ocupa los segmentos IV, V, VIy VII (flecha blanca)
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Figura 5
Colangioresonancia (corte coronal): se evidencia una gran masa heterogénea,
hiperintensa, irregular, con una retraccién capsular y una dilatacién de las vias
biliares intrahepdticas, que ocupa los segmentos VII, VI, Vy IV (fecha blanca)

Se le realizé una ecoendoscopia (Figura 6) evidenciando una dilatacién
de las vias biliares intrahepdticas, asociada a una lesion hiperecogénica
con invasion vascular, una disminucién del calibre en el tercio proximal
y la confluencia compatible con un colangiocarcinoma en estadio IV.
Posteriormente, se le efectué una colangiopancreatografia retrégrada
endoscédpica (CPRE) con coledocoscopia (Figura 7) que mostrd una
estenosis de la via biliar (Clasificacion de Bismuth — Corlette III)
con neovascularizacién, por lo que se le realizé6 una endomicroscopia
confocal confirmando el diagndstico de colangiocarcinoma. Se tomaron
biopsias dirigidas. Por tal motivo, se decidi6 realizar la ablacién por
radiofrecuencia de la lesién estenosante como un manejo paliativo de la
ictericia, con la adecuada resolucién del cuadro. Ademds, se colocé un
stent metdlico parcialmente cubierto de 10 x 80 mm para drenaje biliar y
colocacion de protesis pancredtica para evitar una pancreatitis. De forma
posterior a los procedimientos, la paciente no present6é complicaciones.
La biopsia reportd un colangiocarcinoma de tipo adenocarcinoma. Fue
seguida en forma ambulatoriay, alos 3 meses, se encontraba asintomatica
con cuidados paliativos.

Figura 6

Ecoendoscopia: dilatacién de las vias biliares intrahepdticas con disminucién del calibre

en el tercio proximal y confluencia compatible con un colangiocarcinoma (flecha blanca)
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Figura 7
Colangiopancreatografia retrégrada endoscépica. Imagen A: colocacion del stent
metilico parcialmente cubierto de 10 x 80 mm para drenaje biliar. Imagen B:
colocacién de la prétesis pancredtica para evitar una pancreatitis (flecha blanca)

Todos los procedimientos realizados fueron hechos en otra unidad
hospitalaria (Instituto Ecuatoriano de Enfermedades Digestiva — IECED
- Guayaquil), ya que nuestro centro hospitalario es una unidad de
atenciéon de segundo nivel que no cuenta con los procedimientos
descriptos disponibles.

Discusion

El colangiocarcinoma es un adenocarcinoma poco frecuente y agresivo
que surge de las células epiteliales del tracto biliar. Se clasifica
en extrahepdtico, que comprende el 75% de los casos del tracto
biliar primario, e intrahepatico, que comprende el 25% de todos los
colangiocarcinomas. Es el segundo céncer primario de higado mas
frecuente después del carcinoma hepatocelular. > 4

La incidencia del colangiocarcinoma intrahepatico parece haber
aumentado en las dltimas décadas con una tasa anual de 1,6 por
1.000.000/ano0 desde el 2000. Contrariamente, datos recientes sugieren
que la incidencia se ha mantenido desde 1992 a 2007 con leves
fluctuaciones. En los Estados Unidos aumentd la incidencia de 0,44 a
1,18 casos por 100.000 personas al afio, con una edad media de 67 afos
al momento del diagndstico, menor en el sexo femenino, con tasa de
incidencia anual (TIR) de 0,80 (IC 95%, 0,75-0,84). El origen étnico
hispano, en comparaci(')n con el no hispano, se asocié con una mayor
incidencia relativa de colangiocarcinoma intrahepdtico con una TIR de
1,31.15¢

La presentacién clinica del colangiocarcinoma extra-hepatico se hace
manifiesta cuando el tumor obstruye el sistema de drenaje biliar,
provocando la ictericia, el prurito y la acolia. Otros sintomas comunes
incluyen al dolor abdominal, la pérdida de peso y la fiebre. El dolor
generalmente se describe como un dolor sordo, constante, en el cuadrante
superior derecho; pueden estar presentes el malestar, la fatiga y los sudores
nocturnos.”®

El colangiocarcinoma intrahepético puede presentarse de manera
diferente con menor probabilidad de ictericia, manifestindose con dolory
pérdida de peso. Pueden ser asintomaticos en un 30 a un 73% de los casos,
con un diagnéstico incidental en un 12 aun 30% en estudios por imégenes
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durante la pesquisa de carcinoma hepatocelular en pacientes con hepatitis
virales crénicas y cirrosis. Desafortunadamente, el colangiocarcinoma
puede pasar desapercibido hasta que alcanza un gran tamano.”’

Aunque la ecografia abdominal es la prueba inicial en los pacientes con
la sospecha de una obstruccién biliar por su alta disponibilidad, es muy
imprecisa para detectar la localizacion, el nivel, y la caracterizacién del
tumor, dificultando la evaluacién de su extensidn y la resecabilidad. No
hay evidencia del papel del contraste ecografico para detectar los tumores
extrahepaticos, aunque puede ser relevante para distinguirlos del barro
biliar o para la biopsia guiada de lesion dificil de ver. °

La tomograffa computarizada multidetector (TCMD) multifdsica
tiene una gran resolucion espacial tridimensional y amplia cobertura. Esto
la convierte en una excelente modalidad para detectar y estadificar los
tumores biliares en casi del 94% al 100% de los pacientes, tanto en la
invasién vascular como en la diseminacidn a distancia. Permite calcular
el volumen hepdtico con mds facilidad y precisién para la resecabilidad es
del 92% y del 85% respectivamente. La resonancia magnética en especial,
cuando se plantea la hepatectomia, también puede detectar las anomalias
arteriales hepdticas o una invasién tumoral, asi como el estrechamiento
de la vena porta o el revestimiento tumoral. En la obstruccién biliar
crdnica con invasion de la vena porta por tumores mds avanzados, pueden
presentarse como atrofia lobar ipsilateral e hipertrofia lobar contralateral.
10,11, 12

La TCMD esta limitada para detectar la extensién longitudinal del
conducto biliar en solo un 81% de los casos, en comparacion al 100% para
detectar diseminacién a estructuras y tejidos adyacentes. La sensibilidad
para detectar metdstasis en los ganglios linfiticos también es limitada y se
estima que oscila entre el 35% y el 63%.

La TCMD en combinacién con CA 19-9 debe usarse como criterio
diagndstico en los pacientes con colangiocarcinoma intrahepético con
formacién de masa que no tienen diagndstico por anatomia patoldgica,
en los casos en los que el tumor es profundo y la biopsia sea dificil o
perjudicial para el paciente. Hay estudios que demuestran que un nivel
de CA 19-9 de 500 U/L ml posee una especificidad en el diagnéstico de
colangiocarcinoma intrahepético del 95,5% y una sensibilidad del 50,6%.
Una puntuacién en la TCMD mayor a 2 muestra un valor predictivo
positivo de mds del 90% en el diagnéstico de colangiocarcinoma
intrahepitico. ?

El colangiocarcinoma intrahepético se presenta, mas comunmente,
como un formador de masa. El tumor surge de pequenas ramas del
conducto biliar intrahepético, luego invade estructuras adyacentes del
parénquima hepdtico y forma una gran masa intraparenquimatosa bien
circunscrita y lobulada. En la colangioresonancia, la sefial del borde del
tumor es predominante en las imdgenes ponderadas en T1, dependiendo
de la proporcién de fibrosis, necrosis y mucina. Suelen ser hipointensos a
isointensos en T'1. La intensidad de senal es alta en imdgenes ponderadas
en T2 y se ven hiperintensos en la mayoria de los casos, donde se observa
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comunmente retraccién capsular y encapsulacién vascular, reflejando la

naturaleza desmoplésica del tumor. % 1°

Actualmente, el ultrasonido endoscépico, con sonda de alta frecuencia
y alta resolucidn, es una alternativa viable. La combinacién de aspiraciéon
con aguja fina guiada por ultrasonido endoscépico (EUS - FNA) y el
andlisis citologico por la colangiopancreatografia retrégrada endoscdpica
(CPRE) tuvo una precisién mejorada del 86% en comparacién con el 70%

de la EUS - FNA o el 67% con ERCP - ENA, demostrando asi que el

valor predictivo negativo es mas bajo para la EUS-FNA (58%).°

La CPRE en los tumores malignos de las vias biliares tiene un papel
importante para obtener una muestra anatomopatoldgica y colocar las
protesis biliares paliativas. El signo radioldgico de doble conducto (biliar
y pancredtico) con estenosis simultdnea es considerado tradicionalmente
como predictivo del cdncer. Las ventajas de la CPRE son: 1) ayuda a
confirmar el diagnéstico de ictericia obstructiva en el paciente con la
sospecha de un tumor biliar; 2) obtiene tejido para el diagnéstico de
histopatologia; 3) establece el nivel exacto de la obstruccién; 4) drena 'y
descomprime el 4rbol biliar; y 5) facilita la terapia paliativa, braquiterapia
intraluminal o terapia fotodindmica intraluminal. 16

La coledocoscopia realizada con los videoendoscopios ultradelgados
permite acceder al hepatocolédoco, reportar litiasis, lesiones estenosantes
al nivel del hilio hepatico, tumores de origen del arbol biliar o hepatico
con compromiso del drbol biliar; y, por medio de biopsias guiadas, permite
establecer la naturaleza de la lesién o el tumor. La microendoscopia
confocal es una modalidad que contribuye a resaltar las propiedades
de la mucosa y mejora la visualizacién del patrén vascular de la
mucosa, constituyendo un valor agregado de la coledocoscopia. Las
complicaciones de la coledocoscopia son escasas, siempre que se haya
practicado una esfinterotomia de forma previa. Las posibilidades de

pancreatitis después del procedimiento son bastante infrecuentes, aunque

ha sido descrita en casos sin esfinterotomia previa. 17,18

La microendoscopia confocal (EMF) permite el examen histoldgico
in vivo y en tiempo real de las superficies mucosas, obteniendo
imagenes de alta resolucion del epitelio pancreatobiliar, aumentando el
rendimiento diagndstico histopatoldgico estdndar con una concordancia
del 85% comparado a la histologia estindar. En las estenosis biliares
indeterminadas o en lesiones pancredticas, la EMF tiene una sensibilidad
del 98% y especificidad del 67 al 73%. Ademas, posee un excelente perfil

de seguridad. Sin embargo, es una técnica costosa y no estd disponible
ficilmente. 12021

La colocaciéon de stents autoexpandibles de metal en el
colangiocarcinoma infiltrante periductal y el colangiocarcinoma
formador de masa fue del 84%. La localizacién mds frecuente del
colangiocarcinoma infiltrante es el conducto proximal o medio, donde es
preferible el uso del abordaje percutdneo para el implante de la prétesis
en comparacién con la ruta endoscépica. Segun estudios publicados,
la permeabilidad de los stents metdlicos dura mas en comparacién con
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los drenajes plésticos, aumentando la supervivencia global desde el

diagndstico de la enfermedad. 22

La mayorfa de los pacientes se presentan con una enfermedad
irresecable en el momento del diagndstico, con mal pronéstico y una
supervivencia pobre con una mediana reportada de 3 a 6 meses. La tasade
supervivencia a 5 aios es mejor para el colangiocarcinoma intrahepatico
del tipo formador de masa (44%) que para el tipo de infiltracién
periductal (27%). Es una enfermedad irresecable desde el punto de vista
quirdrgico e incurable actualmente. No obstante, cuando la reseccién
hepatica es viable, la supervivencia a largo plazo aumenta y es curativo en

un numero selecto de pacientes. 23

Conclusiones

El colangiocarcinoma intrahepético tiene una incidencia muy baja a nivel
mundial (< 10%) en relacidn al extrahepdtico. La paciente no presentaba
antecedentes de importancia ni factores de riesgo que nos ayudasen a
discernir su etiologfa. Los estudios por imégenes fueron determinantes y la
terapéutica que se le brind¢ fue paliativa, ya que la tumoracién presentada
no cumplia con los criterios de resecabilidad.
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