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Resumen

Objetivo: la adenomiomatosis vesicular es una enfermedad poco frecuente en pediatria, caracterizada
por la proliferacion epitelial e hipertrofia muscular, asociada a la formacion de trayectos fistulosos, cla-
sicamente denominados senos de Rokitansky-Aschoff. Corresponde a una entidad anatomoclinica de
muy dificil diagnostico; la ecografia es la principal herramienta diagnéstica, y se realiza su confirmacion
por los hallazgos histologicos caracteristicos. Caso clinico: se trata de un adolescente de 15 afios con
diagnéstico previo de escoliosis congénita y hemivértebra en T11-12 con compresion medular secun-
daria y vértebras en mariposa en T5-L3, quien ingresa para el manejo quirirgico de dicha entidad; en
el posoperatorio inmediato presenta dolor abdominal en banda y elevacion de enzimas pancreaticas, y
se considera el diagnéstico inicial de pancreatitis aguda. En los estudios de imagen se evidencia una
vesicula con engrosamiento aumentada de tamafio y con hallazgos compatibles de adenomiomatosis
vesicular. La paciente presenta mejoria de sus sintomas después de la realizacion de colecistectomia la-
paroscopica. El diagnéstico de adenomiomatosis vesicular fue confirmado posteriormente por histologia.
Conclusion: la adenomiomatosis de la vesicula biliar es sumamente rara en nifios, poco se conoce de
su patogenia y patologia; se diagnostica principalmente por ecografia, en la que se identifica la hipertrofia
de la capa muscular y la formacion de trayectos fistulosos, conocidos como senos de Rokitansky-Aschoff.
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Abstract

Objective: Gallbladder adenomyomatosis (ADM) is a rare disease in pediatrics, characterized by epithe-
lial proliferation and muscle hypertrophy, associated with the formation of fistulous tracts, classically called
Rokitansky-Aschoff sinuses. It is an anatomical and clinical entity that is difficult to diagnose. Ultrasound
is the primary diagnostic tool, but ADM is confirmed by its characteristic histological findings. Clinical
case: A 15-year-old adolescent with a previous diagnosis of congenital scoliosis and hemivertebra at
T11-12 with secondary spinal cord compression and butterfly vertebrae at T5-L3 was admitted for surgical
management of this entity. In the immediate postoperative period, band-like abdominal pain and elevated
pancreatic enzymes were present, considering the initial diagnosis of acute pancreatitis. Imaging studies
revealed a thickened gallbladder with increased size and findings compatible with gallbladder ADM. The
patient showed improvement in symptoms after undergoing laparoscopic cholecystectomy. The diagnosis
of gallbladder ADM was later confirmed by histology. Conclusion: Gallbladder ADM is extremely rare in
children; little is known about its pathogenesis and pathology. It is diagnosed mainly by ultrasound, which
identifies hypertrophy of the muscular layer and the formation of fistulous tracts, known as Rokitansky-
Aschoff sinuses.
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INTRODUCCION

La adenomiomatosis de la vesicula biliar en pediatria es
una patologia infrecuente, benigna y adquirida, de etiologia
desconocida” caracterizada principalmente por una pro-
liferacién epitelial localizada o difusa con invaginacion de
la mucosa a través de una capa muscular hipertrofiada, lo
que forma diverticulos intramurales o trayectos sinusales®
llamados senos de Rokitansky-Aschoff'). Existen muchos
aspectos que ain no se conocen de esta entidad, como su
patogenia, factores asociados y las indicaciones de la ciru-
gia, especialmente en la poblacién pediatrica®. En adultos
se evidencia hasta en el 5% de las colecistectomias y en
pediatria se han descrito muy pocos casos®).

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de una paciente de 15 afios (peso: 42,5 kg, talla: 141
cm, indice de masa corporal [IMC]: 21,4 kg/m?) con diag-
nostico de ingreso a la institucion de escoliosis congénita,
hemivértebra a nivel de T11-12 con compresién medu-
lar secundaria y vértebras en mariposa a nivel de T5-L3,
quien fue hospitalizada para la reseccién de hemivértebra
la T11-12 e instrumentacion de TS-L3 en dos tiempos
quirdrgicos. Después del segundo tiempo quirurgico, la
paciente presentd néuseas, dolor y distensién abdominal,
con evacuaciones diarreicas sin moco ni sangre, ademas de
disminucion de los ruidos intestinales.

Se realiz6 una ecografia abdominal con hallazgos ecogra-
ficos de una vesicula con engrosamiento focal de sus pare-
des, asociado a liquido perivesicular, ascitis y pancreas con
engrosamiento focal de la cola con un didmetro de hasta 22

Cola panc.

mm (Figura 1). Laboratorios con elevacién de aspartato-
aminotransferasa (AST) 235 U/L y alanina-aminotrans-
ferasa (ALT) 93 U/L, amilasa sérica: 104 U/L, v-glutamil
transpeptidasa (GGT) 96 U/L, lipasa 813,4 U/L y pro-
teina C-reactiva (PCR) 84,5 mg/dL, por lo cual se inicié el
manejo de pancreatitis aguda.

La paciente inicialmente no mejora con el tratamiento
administrado, continuando con dolor abdominal intenso y
deterioro clinico, por lo cual se decide realizar tomografia
de abdomen contrastada con evidencia cambios de pato-
logia vesicular correspondientes a adenomiomatosis, con
liquido perivesicular asociado e ileo intestinal (Figura 2).
Ante el deterioro imagenoldgico a nivel vesicular, se consi-
der6 que la paciente reunia las condiciones para ser llevada
a cirugia laparoscépica, en la que se encontré una vesicula
de paredes gruesas con presencia de material purulento
(piocolecisto) con la vesicula adherida al duodeno.

Posteriormente, en el examen histopatolégico se encon-
tro la pared de la vesicula biliar con amplias dreas necréticas
en la mucosa e infiltrados inflamatorios polimorfonuclea-
res graves transmurales, con senos de Rokitansky-Aschoft
e hipertrofia muscular, con material necrético en la luz. No
hubo complicaciones posoperatorias, la paciente evolu-
ciond hacia la mejoria y fue dada de alta de la institucién.

DISCUSION

La adenomiomatosis vesicular se ha descrito con una varie-
dad de nombres, y este es término el utilizado actualmente;
y fue descrito por primera vez por Jutras y colaboradores
en 1960®. Corresponde a una patologia anatomoclinica,
cuyo diagnéstico preciso es muy dificil”, y como enferme-

Pancreas

Figura 1. Ecografia de abdomen total. La imagen indica un engrosamiento focal de las paredes en la porcién del cuerpo y cuello con liquido
perivesicular. Péncreas con engrosamiento focal de la bolsa con un didmetro de hasta 22 mm. Fuente: historia clinica del paciente.
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Figura 2. Tomografia axial computarizada (TAC) de abdomen
contrastado. La flecha indica persistencia de hallazgos compatibles
con adenomiomatosis vesicular, un discreto aumento del didmetro
anteroposterior de la cola y grasa peripancredtica conservada con
aumento perivesicular. Fuente: historia clinica del paciente.

dad de la vesicula biliar, relativamente muy rara en nifos,
que implica colecistitis y colelitiasis‘**). Hasta el momento,
es una afeccién sumamente infrecuente, de la cual no se
conoce su patogenia ni las indicaciones para cirugfa, espe-
cialmente en la poblacién pediatrica. En adultos se observa
en el 5% de las muestras obtenidas durante la colecistecto-
mia®®. Hasta el 2020 se han descrito solo diez casos de esta
enfermedad en nifios®.

Corresponde a una entidad que se caracteriza por la proli-
feracion epitelial, asociada a hipertrofia de la capa muscular
con la formacién de trayectos fistulosos, conocidos como
senos de Rokitansky-Aschoff>®. Estos adenomiomas son
neoformaciones benignas leiomiomatosas caracterizadas
por la proliferacién del epitelio superficial, con invagina-
ciones en el espesor de la capa muscular”. Es mas comin
en mujeres que en hombres, con una relacién 3:1, lo que
concuerda con nuestra paciente, que es una adolescente(”).

Puede presentar cambios a nivel del epitelio metapldsico
(metaplasia intestinal, pilérica), inflamatorio y con fibro-
sis. Estos hallazgos no son considerados como una posible
lesion premaligna; sin embargo, la displasia y carcinoma
in situ o invasivo pueden formarse en el epitelio de la ade-
nomiomatosis, lo que lleva progresivamente a carcinoma,
que estaria asociado a la presencia de litiasis, inflamacién
cronica y cambios metapldsicos mas que a la misma adeno-
miomatosis, lo que corresponde a la reconocida asociacién
entre litiasis y cdncer vesicular®).

Esta entidad puede afectar la vesicula biliar de acuerdo
con cuatro patrones principales: localizado, segmentario,
anular y difuso®, sin comprometer a la serosa'. El pri-
mero de estos es el patrén mds comun, caracterizado por

un engrosamiento focal, que suele afectar mas frecuen-
temente a la regién del fondo vesicular™; ademds de que
puede presentarse un ndédulo umbilicado en el fondo, lla-
mado adenomioma®; asi como la adenomiomatosis difusa
se presenta con una afectacion tipica en el cuerpo vesicular
relacionada con un engrosamiento circunferencial total de
la pared con forma de “reloj de arena” En nuestra paciente,
el ultrasonido evidencié un engrosamiento concéntrico de
sus paredes de hasta S mm hacia el cuello vesicular.

Acerca de las manifestaciones clinicas, cuando se presen-
tan sintomas, suelen simular una colelitiasis por dolor tipo
colico o derivarse de la obstruccién de la via biliar principal;
en otros casos pueden simular una pancreatitis aguda®.
En nuestro caso hubo una elevacion de lipasa hasta 1408
U/L y amilasa 307 U/L, y present6 mejoria posterior a la
colecistectomia. En general, en la poblacién pedidtrica se
ha evidenciado que el sintoma principal es el dolor abdo-
minal agudo, inespecifico y recurrente, con emesis y fiebre
en algunos casos®. De estos sintomas descritos, el dolor
abdominal agudo e inespecifico y las nduseas fueron los
sintomas presentados en nuestra paciente.

En multiples casos, el diagndstico de la adenomiomatosis
de la vesicula se realiza de forma incidental por una eco-
grafia o tomografia abdominal, indicada para estudiar otras
entidades®. Los hallazgos m4s comunes que se describen
son el engrosamiento focal o difuso de la pared vesical; pre-
sencia de diverticulos pequefios intramurales, que pueden
contener bilis, en espacios quisticos pequenos, multiples
y anecoicos; también como focos ecogénicos intramura-
les, cuando contienen colecciones de colesterol o barro
biliar, que se asocian o no a sombra acustica, o artefactos
de reverberacién o de centelleo en la ecografia Doppler
color™™. En comparacién con nuestro caso, se evidencié un
engrosamiento focal de la pared vesicular y de la cola del
péncreas asociada a liquido perivesicular como hallazgos
imagenologicos.

En otros estudios como la resonancia magnéticalos senos
de Rokitansky-Aschoff crean el signo del “collar de perlas”
que son espacios de forma redonda, multiples, con secuen-
cias hiperintensas en secuencia T2, hallazgo que tiene un
92% de especificidad para adenomiomatosis vesicular!”.
En la mayoria de los pacientes, la ecografia y la resonancia
magnética son pruebas suficientes para su diagnodstico, la
confirmacién definitiva se obtiene mediante un anlisis
histopatoldgico de la pieza anatdmica, en el cual general-
mente se describe a la vesicula dividida en maltiples seg-
mentos por septos de epitelio columnar, tejido conectivo
y fibras de musculo liso". También presenta invaginacién
de lamucosa que se extiende a través del tejido fibromuscu-
lar subepitelial, senos de Rokitansky-Aschoft'y, en algunos
casos, asociados a la hiperplasia del musculo liso. La pre-
sencia de tejido muscular liso confirma el origen congénito.
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Los senos de Rokitansky-Aschoft pueden contener en su
interior bilis espesa, moco y célculos, que llevan a presentar
cambios inflamatorios, fibréticos y metaplésicos (metapla-
sia intestinal, de glandulas piléricas)"). Pueden aparecer en
la ecografia como estructuras quisticas intramurales defi-
cientes en ecoj; si contienen lodos, se vuelven ecogénicos,
y llegan a producir artefactos de sombra ecogréfica distal
o de anillo hacia abajo (“cola de cometa”) ™). Estos por si
mismos no se consideran anormales, pero generalmente se
encuentran asociados a adenomiomatosis y colecistitis*).
En los pacientes asintomdticos no estd indicada la reali-
zacion de tratamiento quirurgico, mientras que en los casos
sintométicos si se valora la realizacién de la colecistecto-
mia, preferiblemente por via laparoscépical’V. Segtin lo
reportado actualmente en la literatura, no se han descrito
en la poblacién pediatrica casos de carcinoma con adeno-
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