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Introduccion

El colangiocarcinoma (CC) es el sequndo tumor primario maligno mas frecuente del
higado. La mayor incidencia se registra en Asia y su pronéstico es poco alentador. La
reseccion quirargica del tumor es el tnico tratamiento potencialmente curativo. Sin
embargo, la mayoria de los CC se diagnostican en estadios avanzados de |la enfermedad
y la recurrencia del tumor es comun. Este trabajo pretende demostrar las
caracteristicas imagenoldgicas de los CC, su clasificacién, asi como también la
evaluacion preoperatoria por tomografia computada (TC) y resonancia magnética
(RM) que el radiélogo debe realizar actualmente.

The cholangiocarcinoma (CC) is the second most common malignant primary tumor of the
liver. The highest incidence is registered in Asia and its prognosis is not very encouraging.
The surgical resection is the only potentially curative treatment, however most of the CCs
are diagnosed in advanced stages and the tumor recurrence is frequently presented. The
purpose of this study is to show the imagenologic characteristics of CC, its classification as
well as the preoperative evaluation by Computed Tomography (CT) and Magnetic
Resonance (MR) that the radiologist must perform currently.

con una proporcién de 1.3/1. Su prevalencia varia de una
region a otra, siendo mayor en el Noreste Asiatico y menor

El colangiocarcinoma (CC) es una neoplasia maligna primaria
del epitelio de las vias biliares. Su incidencia ha sido
reportada menor al 2% de todas las neoplasias malignas en
el cuerpo, considerandose un tumor raro, y el segundo tumor
maligno del higado mas frecuente después del carcinoma
hepatocelular (HCC)."-2

Se manifiesta generalmente con ictericia, dolor,
anorexia, pérdida de peso y fatiga, entre la sexta y
séptima décadas de la vida, siendo ligeramente mas
frecuente en el género masculino que en el femenino,
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en Australia.’?

Etiologia

La mayoria de los CC no tienen una etiologia conocida o un
factor de riesgo asociado a su presentacion. Sin embargo, se
han reportado miltiples factores de riesgo que pueden
predisponer su desarrollo, principalmente en pacientes
jovenes. La inflamacién crénica del ducto biliar es el
principal factor de riesgo.'
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Los pacientes con diagnéstico de colangitis esclerosante
primaria tienen entre un 10 y un 20% mas de riesgo
de desarrollar la neoplasia y, de ser asi, generalmente sucede
dentro delos dos afios posteriores al diagndstico de colangitis.'

Otros factores de riesgo, como las anomalias congénitas
del ducto biliar, han sido descritos, especialmente la
enfermedad de Caroli y los quistes del colédoco. Esos
Gltimos, a partir de la segunda década de la vida, tienen un
incremento del riesgo a desarrollar CC (10-15%).

Se han descrito otros factores, como la litiasis hepatica, la
papilomatosis biliar, las infecciones por parasitos como el
Clonorchis sinensis y el Opistorchis viverrini, la exposicién a
toxicos como el di6xido de Torio, asi como también la cirrosis
hepatica por hepatitis B y C, la esteatosis hepatica y el
sindrome metabélico.!

Histopatogenia

La mayoria de los CC son del tipo histolégico adenocarcinoma
ductal, aunque puede también encontrarse del tipo papilar,
mucinoso, mucoepidermoide y del tipo cistoadenocarcinoma.>*

Dentro de esos el 90% al 95% de los adenocarcinomas son
de pobre a moderada diferenciacién, con estroma
desmoplasico y alta expresién de mucina.’

Diagnéstico

La presentacion clinica del CC es inespecifica. Los pacientes, en
su mayoria, se vuelven sintomaticos en estadios avanzados de
la enfermedad, por ello es importante una alta sospecha clinica,
acompafiada de una adecuada interpretacién combinada de las
diferentes modalidades diagndsticas dentro de las que se
encuentran las imagenes proporcionadas por tomografia
computada (TC) y la resonancia magnética (RM).3

Todo en conjunto juega un rol sumamente importante
para tener un diagnéstico concordante, realizar la

Periférico
Intrahepatico

Perihiliar
|

Extrahepatico

Fig. 1 Clasificacion por localizaciéon anatémica del colangiocarcinoma.
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estadificacion y evaluar la resecabilidad para poder escoger
la terapia adecuada en cada caso, sin dejar de lado que en
algunas ocasiones el diagnostico se realiza por un hallazgo
incidental imagenolégico.

Clasificacion

El CC puede originarse desde cualquier porcion del epitelio
del ducto, es decir desde los ductos terminales hasta la
ampolla de Vater, asi como también de las glandulas
perihiliares.3~®

Clasicamente, los CC se clasifican, segiin su localizacién
anatémica (=Fig. 1) en: periférico intrahepatico (CCi),
perihiliares (CCp) y extrahepatico (CCe). Los CCi se originan
periféricamente a los ductos biliares de segundo orden y
representan el 20 al 25% de los casos. Los CCp se originan en
uno de los ductos hepaticos principales, ya sea desde el
conducto hepatico comin o a partir de su bifurcacién
(Tumores de Klatskin), correspondiendo al 50% - 60% de los
casos. Finalmente, los CCe (~Fig. 2) se originan en el ducto
biliar desde la insercién del conducto cistico hasta la ampolla
de Vater, presentandose en el 20% a 25% de los pacientes.>™®

De acuerdo al compromiso anatémico longitudinal de la
via biliar, los CCp, también llamados Tumores de Klatskin
(=Fig. 3), se sub-clasifican seg(in el sistema de Bismuth -
Carlette.”:

* Tipo I (~Fig. 4): Tumor que afecta el conducto hepatico
comun.

* Tipo II (~Fig. 5): Tumor que compromete la bifurcacién
del conducto hepatico y los conductos hepaticos
principales derecho e izquierdo, causando obstruccién a
nivel del hilio.

* Tipo Illa y IIIb: Tumor que se extiende hasta los ductos
secundarios intrahepaticos derechos e izquierdos
respectivamente, sin obstruccién ductal contralateral.
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Fig.2 CCextrahepético. (a) Imagen coronaly axial (b) de RM en secuencia potenciada enT1 con saturacidn grasa post inyeccion de gadolinio, que evidencia
engrosamiento e impregnacion parietal del colédoco distal con disminucién del calibre luminal (flecha). (c) Colangiopancreatografia por RM (CPRM) con
Reconstruccién de Proyeccion de Maxima Intensidad (MIP) 3D donde se demuestra engrosamiento del conducto colédoco distal causando estenosis abrupta

a ese nivel (flecha) y dilatacién ductal proximal por encima de la lesion.

Tipo I. Tipo Il.

Tipo llla. Tipo llib.

Tipo IV.

Fig. 3 Clasificacion esquematica de los tumores de Klatskin segun el sistema de Bismuth - Carlette.
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Fig.4 CCperiductal Bismuth- Carlette tipo |. Imdgenes coronales de RM en secuencias ponderadas enT1 con supresion de la grasa con inyeccion
de gadolinio (a), potenciadas en T2 (b) y CPRM 2D (c) que muestran engrosamiento parietal irregular, estenosis del conducto hepatico comun
con impregnacién progresiva en fase tardia y leve dilatacion ductal proximal (flecha).

* Tipo IV (~Fig. 6): Tumor que afecta los ductos
intrahepdticos secundarios y terciarios de ambos
16bulos, causando obstruccién bilateral.

En la década de 1990, el Liver Cancer Study Group of Japan
propuso clasificar los CC segtn el patrén de crecimiento del
tumor (=Fig. 7) en: formador de masa, periductal infiltrante e
intraductal, debido a que la morfologia permite una mejor
interpretacién radiolégica, ademas de ser un indicador
importante del comportamiento de la neoplasia,
determinando el pronéstico y el enfoque terapéutico que se

le dara.”®

Colangiocarcinoma Formador de Masa

El CC formador de masa invade el parénquima hepatico
extendiéndose a través de los canales portovenosos.

En los estudios de TC (~Fig. 8a) sin contraste endovenoso
se presenta como una masa hipodensa, homogénea, de
margenes lobulados e irregulares. En el estudio con
inyeccion de contraste endovenoso (~Fig. 8b), en fase
arterial el patréon de realce generalmente es periférico, fino
e irregular, mostrandose hipodenso o isodenso en fase
venosa portal, con una impregnaciéon gradual centripeta en
fase tardia. Esos hallazgos estan relacionados con Ia
composiciéon histolégica de la masa, donde la porcién

Revista Argentina de Radiologia | Argentinian Journal of Radiology Vol. 83 No. 4/2019

periférica esta compuesta por células viables del tumor y
el centro se compone de estroma desmoplasico, tejido
necrético, mucina o escasas células viables. Es asi como los
tumores con necrosis central o0 mucina no realzan en fase
tardia, permaneciendo hipodensos en las tres fases.”-3

Ademas, se ha visto que el patrén de realce depende en
cierto grado del tamafio del tumor. Por ejemplo, los tumores
menores de 1cm de diametro pueden demostrar realce
homogéneo, simulando un HCC. La demostracién de lavado
en la fase venosa y tardia presente en los carcinomas
hepatocelulares ayudaria a diferenciarlo del CC.”-8

Otros hallazgos secundarios visibles en TC incluyen: la
retraccion capsular, la dilatacion de las vias biliares situadas
periféricamente a la masa, la litiasis hepatica intratumoral,
los nédulos satélites, la atrofia lobar, el encajonamiento
vascular sin trombo tumoral y las adenopatias.”-®

En estudios de RM, el CC formador de masa se muestra como
una masa hipointensa a isointensa en secuencias ponderadas
enT1, mientras que en secuencias ponderadas enT2 se muestra
con leve a moderada hiperintesidad, dependiendo de la
proporcién de fibrosis/mucina. El patrén de realce tras
la inyeccién de gadolinio es similar a la TC, presentando un
realce fino, periférico e irregular en fase arterial temprana
(=~Fig. 9a), con realce progresivo centripeto en fase tardia
(=Fig. 9b). En los tumores predominantemente fibréticos el
realce solo podria ser visible en fase tardia.
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Fig.5 CCperiductal Bismuth- Carlette tipo Il. Imagenes axiales de RM en secuencias potenciadas en T2 con supresion de la grasa (a) y secuencias
potenciadas en T1 con supresion de la grasa post inyeccion de gadolinio (b), que muestran nddulo sélido irregular con impregnacién en fase
tardia comprometiendo la confluencia hiliar y el conducto hepético comun (flecha). (c) CPRM 2D. Nétese la estenosis abrupta a nivel de la
confluencia de los conductos hepaticos (flecha) y la dilatacion de las vias biliares intrahepaticas por encima de la lesion.

Los hallazgos secundarios identificados en TC han sido
descritos también en RM; las secuencias ponderadas con
saturacién grasa en T1 y T2 son especialmente Gtiles en la
deteccién de adenopatias.”®

Colangiocarcinoma Periductal Infiltrante

Los CC periductales infiltrantes pueden afectar desde los
conductos de segundo orden hasta la insercién del conducto
cistico. Se caracteriza por su crecimiento a lo largo del conducto
biliar dilatado o estenosado, manifestandose como una lesién
elongada, espiculada o como una anomalia de la rama.”8

En la TC, se puede observar un engrosamiento difuso
periductal asociado a aumento de la impregnacién del
medio de contraste en fases arterial y venosa, ya sea en un
ducto anormalmente dilatado o estenosado como también
podria haber dilatacién de los ductos periféricos. Debido a
que el tumor posee una histologia esclerosante puede estar
presente un marcado realce en fase tardia.?

Entre los diagnosticos diferenciales se deben tener en
cuenta los linfonodos metastasicos periportales de los
tumores extrahepaticos que, a diferencia del CC, no
presentan dilatacién ductal lobar o segmentaria.’-®

La RM es considerada el mejor método de diagndstico
imagenologico para el diagnéstico del CC periductal

infiltrante. Se manifiestan como un engrosamiento periductal
hipointeso en T1, mientras en T2 podrian ser hipointensos o
hiperintensos dependiendo del grado de esclerosis o fibrosis.
Posterior a la inyeccion de contraste endovenoso, muestran
impregnacién importante en fase tardia.”~®

La deteccion del tumor en estadios iniciales es muy dificil
debido a la apariencia benigna de la estenosis. Se ha visto que
la presencia de engrosamiento parietal mayor a 5mm, la
estenosis asimétrica abrupta y de margenes irregulares son
hallazgos indicadores de malignidad.”°

Sehavisto que la exactitud de la evaluacién del compromiso
de los ductos con TC es de 86%, con una sensibilidad y
especificidad para el compromiso de la vena porta de 89% y
92%, paralaarteria hepaticade 83%y 93%y para el compromiso
de los linfonodos es de 61% y 88%, respectivamente.'® La
evaluacion mediante RM es similar a la TC, aunque la
Colangiopancreatografia por Resonancia Magnética (CPRM)
delimita con mayor exactitud la extension del tumor a nivel de
los ductos.'%!"

Colangiocarcinoma Intraductal

Es un tumor de crecimiento lento, de prondstico
relativamente favorable y frecuentemente resecable
quirdrgicamente, debido a que se encuentra confinado a

Revista Argentina de Radiologia | Argentinian Journal of Radiology Vol. 83 No. 4/2019
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Fig.6 CCperiductal Bismuth- Carlette TipoIV. (a) Imagen coronaldeRMen
secuencia potenciada en T1 con supresion de la grasa post inyeccién de

gadolino, donde se observa lesidn infiltrativa en el conducto hepatico comdn
y los conductos hepaticos derecho e izquierdo, evidenciandose el realce

parietal post contraste endovenoso (flecha) e imagen de CPRM MIP 3D (b),
donde se aprecia la interrupcién abrupta de la via biliar a nivel del conducto
hepatico comun, ademas de la dilatacion de las vias biliares intrahepaticas.

nivel intraductal. Es el CC menos frecuente y representa entre
el 8 yel 18% de los casos segiin lo descrito en la literatura.' 12

Se manifiesta frecuentemente con una marcada dilatacién
ductal difusa asociada o no a una masade aspecto papilar o bien
una masa polipoidea dentro de una dilatacién ductal localizada.
Las lesiones de pequefio tamafio son imperceptibles con los
métodos de diagnoéstico por imagenes. Ademas, pueden verse
calculos intraductales debido a la mayor predisposicién para
desarrollar los mismos.'"-'2

Fig. 8 CC formador de masa. Imagenes axiales de TC, donde se
evidencia una gran masa ligeramente hipodensa en fase previa a la
inyeccion de contraste endovenoso (a) que compromete el segmento
anterior del I6bulo hepatico derecho y el segmento medial del I6bulo
hepatico izquierdo (flecha) con impregnacién centripeta post
inyeccion de contraste en fase portovenosa (b) (flecha).

RM con Secuencia Potenciada de Difusion
(DWI1)

La evaluacién con secuencias de DWI es sumamente ttil en la
deteccién de una estenosis ductal de origen maligno,
en la diferenciacion entre el HCCy el CC, asi como también
en la evaluaciéon del compromiso ductal y afectacién
intrahepatica en el caso de los CC perihiliares.'~'°

Un estudio realizado por Park y col.,'> demostré que las
secuencias de DWI con valores b altos (800 second mm?),
ayudan a distinguir la estenosis de la via biliar de etiologia

Formador de Masa

Periductal Infiltrante

Intraductal

Fig. 7 Clasificacion del CC de acuerdo a la morfologia tumoral.
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Fig. 9 CC formador de masa. Imagenes axiales de RM en secuencias potenciadas con saturacion de la grasa en T1 con gadolinio fase arterial (a) y fase
portovenosa (b), que muestran una masa intrahepatica lobulada con impregnacién progresiva y centripeta (flecha blanca) con infiltracién de la vena porta

izquierda (flecha negra).

benigna de la estenosis biliar de etiologia maligna y,
consecuentemente, prevenir biopsias 0  cirugias
innecesarias en casos de estenosis benignas. En este
estudio, se obtuvo un rango de precision diagndstica del
91,3% - 94,2% en evaluaciones con DWI adicionalmente a la
RM convencional vs un rango de precision del 78,3% - 81,2%
para las evaluaciones que se realizaron (nicamente con
imagenes de RM convencional.

En estudios con secuencias de DWI la mayoria de los CC son
marcadamente hiperintensos en comparacién con el
parénquima hepatico normal adyacente. Un estudio
evidenci6 que los valores de ADC de los CC fueron menores
que los valores de ADC del parénquima hepatico normal
[(1,042 x 1073 mm?/s +0,2210~3 mm?/s) vs (1,362 x 1073
mm?/s + 0,187 x 10~ mm?/s) (p < 0,0001)].*

Ademas, otros estudios han demostrado que los CC
formadores de masa pueden ser diferenciados de los HCC,
especialmente en tumores menores a 3cm de didmetro,
mediante la morfologia en target sign (-Fig. 10) que
presentan los CCi en secuencias de DWI, demostrando
significativa restriccion en difusion en la periferia e
hipointensidad central, debido al mayor componente
fibrético. Esa caracteristica es el equivalente al tipico patrén
de realce que muestran los CC formadores de masa visualizados
en secuencias dindmicas de RM.'41>

También se ha descrito que las secuencias de DWI con
valores b altos, adicionales a las secuencias dindmicas con
inyeccién de acido gadoxético (contraste hepatoespecifico)
aumentan significativamente la sensibilidad en la deteccién

de la extensién ductal o invasién intrahepdtica en los
tumores perihiliares, en comparacién a la caracterizacién
de la lesién Ginicamente con secuencias dinamicas, lo que es
Gtil en la evaluacién de la resecabilidad tumoral.'®

Evaluacion Preoperatoria del
Colangiocarcinoma

Es imprescindible identificar los criterios de resecabilidad
tumoral, debido a que el Gnico tratamiento curativo potencial
para esta enfermedad, es la reseccion del tumor con
margenes negativos.'”8

Al momento del diagnéstico, mas del 50% presentan
linfonodos positivos y de 10% al 20% tienen compromiso
peritoneal, por lo que requiere una minuciosa evaluacion de
la extensién local y a distancia.'”>'8

En aquellos pacientes candidatos a reseccién tumoral, es
indispensable indicar la localizacién del tumor, las variantes
anatémicas de las arterias hepaticas, venas porta y
suprahepaticas, asi como también las de los ductos biliares
para asi poder determinar el abordaje quirdrgico.
Localmente, es importante evaluar el nivel de obstruccién,
el compromiso vascular, la existencia de atrofia de 16bulos
hepaticos. Ademas, debe incluirse la evaluaciéon de los
pulmones y las posibles metéstasis peritoneales.'”"'8

Entre los criterios de irresecabilidad tumoral que el
radi6logo debe indicar se encuentran.'”'8

— Infiltracién mas alla de las ramas ductales de segundo

orden en ambos l6bulos

Fig. 10 CC formador de masa. RM en secuencias de DWI (a) y Mapa ADC correspondiente (b) que muestran el signo de target sign en un paciente con CC
formador de masa. Nétese laintensidad de sefial heterogénea, con hiperintensidad lineal periférica (flecha blanca) e hipointensidad central correspondiente al
area de fibrosis central (asterisco). En el segmento VII-VIII se evidencia ademds un hematoma secundario a ablacién de un nédulo metastasico (flecha negra).

Revista Argentina de Radiologia | Argentinian Journal of Radiology Vol. 83 No. 4/2019
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Fig. 11 CCirresecable (Klatskin tipo IV). Imagenes coronales (a) y
axiales (b) de RM potenciadas en T1 con supresidn de la grasa post
inyeccion de gadolinio, donde se observa masa infiltrante (flecha
negra) en la confluencia del conducto hepético comin y ramas
derecha e izquierda con compromiso de la vena porta a nivel de la
bifurcaciénylaramaizquierda (flecha blanca). Presenta ademas focos
de metastasis hepética de pequefio tamano en el I6bulo hepatico
izquierdo (puntas de flecha).

— Invasiéon de la vena porta principal (~Fig. 11) o la
arteria hepatica propia

— Atrofia de un I6bulo hepatico con compromiso vascular
contralateral

— Combinacién de compromiso vascular extenso en un
l6bulo y compromiso de ramas ductales secundarias
del 16bulo contralateral

— Compromiso de linfonodos: celiacos, para-aérticos,

peri-pancreaticos, mesentéricos superiores,
pancreatoduodenales

— Metastasis a distancia (hepatica, pulmonar, peritoneal)
17,18

En resumen, las contraindicaciones generales para la
reseccion quirdrgica del tumor incluyen: afectacion
bilateral, multifocal, metastasis a distancia y las
comorbilidades asociadas al riesgo quirtrgico.

Volumetria Hepatica (-Fig. 12)

Los avances en el ambito quirrgico hacen posible la
realizacién de hepatectomias en pacientes con neoplasias
primarias o metdstasis. Para ello es necesario calcular el
volumen hepatico residual, debido a que un volumen
residual pequefio causaria insuficiencia hepatica posterior
a la hepatectomia.'

Revista Argentina de Radiologia | Argentinian Journal of Radiology Vol. 83 No. 4/2019

Fig. 12 Volumetria hepatica. Imagen coronal (a) y axial (b) de TC en
un paciente con CC tipo formador de masa (asterisco) que
compromete los segmentos |, IV y VIII, en un higado sano, resecable
con plan de hepatectomiaizquierda ampliada. Se realiza medicién con
reconstruccion volumétrica encontrandose un volumen residual de
los segmentos VI 'y VIl de 482 ml, lo que corresponde a un 27% del
total, resultando un CC operable sin necesidad de una embolizacién
de la vena porta previa a la hepatectomia.

El volumen hepatico residual normal en pacientes sanos
sometidos a hepatectomias se considera igual o mayor al 20%
del volumen total, ascendiendo a 40% en pacientes con
hepatopatia crénica. En el caso de tener un volumen
remanente por debajo de lo normal, lo indicado es realizar
una embolizacién portal preoperatoria, a fin de hipertrofiar
el futuro remante hepatico, lo que se logra aproximadamente
luego de cuatro semanas.'®

Pronostico

El CC es una neoplasia de mal pronéstico, con una
supervivencia, a los 5 afios sin tratamiento, de 1% y de 11%
a 31% con tratamiento quirL’lrgico.2 Presenta una recurrencia
entre el 60% al 90% posterior a la reseccién quirdrgica.2’

Conclusion

El CC es un tumor maligno poco frecuente que se manifiesta
de diversas formas. Sus caracteristicas histolégicas y su
comportamiento, tanto en la TC como en la RM con
contraste endovenoso, hacen que sea facilmente
reconocible. La reseccién quiriirgica con margen negativo
es el objetivo principal para lograr el tratamiento curativo,
por lo que los estudios dinamicos de TCy RM son los mejores
métodos diagnésticos para su evaluacion. Es por todo ello
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que los radi6logos debemos saber reconocer e indicar en el
reporte un CC potencialmente resecable.
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