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CASO CLiNICO

Carcinoma adenoescamoso de la ampolla de Vater -
una patologia inusual y con pobre pronoéstico

Adenosgquamous carcinoma of the ampulla of Vater - an unusual
neoplasia with poor prognosis

Fernando Revoredo Rego', Gustavo Reano Paredes', Luis Villanueva Alegre’,
Fritz Kometter Barrios', Jorge Tang Sing', Monica Uribe Leon’,
José Arenas Gamio®, Jos¢ de Vinatea de Céardenas'

"Servicio de Cirugia de Pancreas, Bazo y Retroperitoneo del Hospital Nacional Guillermo Almenara.
*Servicio de Anatomia Patolgica del Hospital Nacional Guillermo Almenara.

Resumen

El carcinoma adenoescamoso de la ampolla de Vater es una neoplasia rara (incidencia de 1% de todas las neoplasias de la ampolla
de Vater), en la que los componentes glandular y escamoso son histoldgicamente malignos. En el presente estudio reportamos el caso
de una mujer de 61 afos que presento ictericia y dolor abdominal. Se le diagnostico adenocarcinoma de la ampolla de Vater y fue
sometida a una pancreaticoduodenectomia. Se realizé una reseccion, con ausencia microscopica de enfermedad residual (R0). El
resultado final de patologia fue un carcinoma adenoescamoso de la ampolla de Vater, T4ANOMx. Dos y medio meses después presento
recurrencia hepatica multiple, falleciendo al tercer mes de realizada la pancreaticoduodenectomia. Se hace una revision actualizada
de esta patologia infrecuente y con pobre prondstico.
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Abstract

Adenosquamous carcinoma of the ampulla of Vater is a rare neoplasia (1% of incidence of all ampulla of Vater's neoplasias),
in which both glandular and squamous elements are histologically malignant. In this study, we report the case of a 61 years old
woman who presented jaundice and abdominal pain. The patient was diagnosed with adenocarcinoma of the ampulla of Vater and
underwent pancreaticoduodenectomy. A R0 (no residual disease by microscopy) resection was performed. The final diagnosis was
adenosguamous carcinoma of the ampulla of Vater, TANOMx. Two and one half months later she had multiple liver metastases and died
3 months after surgery. An updated review of this unusual disease and of its dismal prognosis is made.

Keywords: Adenosquamous carcinoma of the ampulla of Vater, pancreaticoduodenectomy.
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INTRODUCCION

La ampolla de Viter es una estructura
compleja que representa la confluencia
de la via biliar comdn distal y el con-
ducto pancreético principal. La ampo-
lla atraviesa la pared duodenal y se abre
en el lumen duodenal a través de una
pequena elevacién de la mucosa, la pa-
pila duodenal, y se encuentra revestida
por epitelio ductal tipo pancreatobiliar,
mientras que la papila esta cubierta por
epitelio intestinal. Los tumores de Ia

ampolla de Vater pueden surgir a par-
tir de la ampolla (tipo intraampular) o
en la superficie duodenal de la papila
(tipo periampular) o pueden involucrar
tanto la regién intraampular como la
periampular (tipo mixto) .

La clasificacién de los carcinomas
ampulares, segin la Organizacién
Mundial de la Salud, incluye al adeno-
carcinoma, el carcinoma adenoesca-
moso, el carcinoma de células claras, el
adenocarcinoma hepatoide, el adeno-

carcinoma papilar invasivo, el adeno-
carcinoma mucinoso, el carcinoma de
células en anillo de sello, el carcinoma
de células escamosas y el carcinoma in-
diferenciado @.

El carcinoma adenoescamoso es de-
finido como un tumor con dos compo-
nentes, uno glandular y otro escamoso,
ambos histolégicamente malignos ¢.
Este tipo de tumor mixto fue descrito
por primera vez en 1907. Su ocurrencia

es mas comun en 4reas donde los ade-
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nocarcinomas se presentan con mayor
frecuencia, como el estémago, intesti-
noy ttero. El carcinoma adenoescamo-
so también ha sido identificado en el
esdfago, ano y vagina, donde predomi-
nan los carcinomas de células escamo-
sas . El carcinoma adenoescamoso
de la ampolla de Viter es sumamente
raro, con una incidencia comunicada
de 3,8 por 10 000 000 en varones y 2,7
por 10 000 000 en mujeres ©.

REPORTE DE CASO

Paciente mujer de 61 afios, sin ante-
cedentes de importancia. Ingresé al
hospital con 6 meses de tiempo de en-
fermedad, caracterizada por ictericia,
dolor abdominal de tipo célico, pruri-
to, disminucién de peso (més o menos
10 kg), nduseas y vomitos. Se le realizé
una colangiorresonancia en la que se
inform¢ dilatacién de la via biliar intra-
hepatica, colédoco dilatado (11 mm),
litiasis distal y conducto de Wirsung
dilatado. Posteriormente se realizé una
pancreatocolangiografia retrégrada en-
doscépica (PCRE), con papilotomia, en
la que la papila duodenal fue aprecia-
da con aspecto neoplésico. Se colocé
un stent y se tomé una biopsia, la cual

Figura 1. En la tomografia preoperatoria se observa aerobilia (flechas
blancas), debido a la presencia de un stent biliar. También se puede
observar el conducto pancreatico dilatado (cabeza de flecha). No
hay evidencia de metastasis hepaticas.

fue informada como adenocarcinoma
tubular moderadamente diferenciado,
infiltrante. Los marcadores tumorales
fueron informados como CEA 5,39 ng/
mL (valor normal menor o igual a 5 ng/
mL) y el CA 19.9 como 4,91 U/mL (va-
lores normales menores o iguales a 37
U/mL). Se realizé una tomografia (figu-
ra 1), donde no se evidencié metésta-
sis hepdticas. Con estos hallazgos se le
realiz4 una pancreaticoduodenectomia
con reseccion pildrica y reconstruccién
en ‘Y’ de Roux (figura 2). En el quinto
dia del postoperatorio presenté sangra-
do por los drenes abdominales e ines-
tabilidad hemodin4mica, por lo que se
reintervino quirdrgicamente. Posterior-
mente, cursé con fistula pancredtica
y biliar de gasto bajo, y al evolucionar
favorablemente fue dada de alta. El re-
sultado anatomopatolégico de la pieza
operatoria fue carcinoma adenoesca-
moso de ampolla de Viter, moderada-
mente diferenciado, no queratinizante,
infiltrante (esfinter de Oddi, duodeno,
péancreas y tejido adiposo peripancreati-
o), con invasién vascular linfatica; no
se observé invasién perineural ni veno-
sa; los bordes de seccién de estémago,
duodeno, colédoco y pancreas estuvie-
ron libres de neoplasia. Los ganglios
peripancreaticos también se mostraron

libres de neoplasia, O de 22 (T4NOMx)
(figuras 3 y 4). Un mes después del alta,
la paciente acudié a control por con-
sultorio, refiriendo dolor, distensién ab-
dominal, hiporexia y sensacién de alza
térmica. En el examen fisico fue encon-
trada en mal estado general, pélida, sin
ictericia, edema de miembros inferio-
res, abdomen distendido, no doloroso
y con hepatomegalia severa. Se decidi6
su hospitalizacién. Los exdmenes de
laboratorio fueron: leucocitos 15 900/
mL, hemoglobina 6,4 g/dL, bilirrubinas
totales 1,7 mg/dL, fosfatasa alcalina 1
141 U/L, GGTP 614 U/L, TGO 137
U/L, TGP 44U/L. Se realizé tomografia
axial computarizada (figura 5), donde
se aprecié multiples lesiones intrahe-
péticas sdlidas con captacién periférica
del contraste compatibles con metésta-
sis maltiples. La paciente permanecié
hospitalizada 18 dias, tras los cuales
fallecié.

DISCUSION

Siendo el carcinoma adenoescamoso
de la ampolla de Vater de presentacién
poco frecuente, en la bibliografia inter-
nacional se encuentra el reporte de 13
estos casos; 2 corresponden a Japén 9

Figura 2. La imagen de la pieza operatoria muestra tumoracion
sobreelevada en ampolla duodenal (flecha blanca), rodeada por un
area eritematosa a nivel de mucosa duodenal.
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Figura 3. En la imagen se observa la presencia de una neoplasia

maligna con dos componentes; uno de ellos corresponde a
adenocarcinoma tubular bien diferenciado (componente glandular)
(flechas blancas), y el otro corresponde a un carcinoma escamoso

(componente escamoso) (flechas negras).

3 a Korea *9 4 a Taiwan ©® y 3 a Esta-
dos Unidos V.

El carcinoma adenoescamoso de la
ampolla de Viter es una neoplasia muy
inusual; representa el 1% de todos los
carcinomas ampulares y estd caracteri-
zado por una combinacién variable de
dos componentes, uno glandular y el
otro escamoso. El término ‘adenoacan-
toma’ fue usado para describir tumores
que tenfan componentes malignos glan-
dulares y escamosos. La clasificacién de
tumores de la Organizaciéon Mundial de
la Salud hace una clara distincién entre
el carcinoma adenoescamoso y el ade-
noacantoma. En el carcinoma adenoes-
camoso, el componente glandular y el
escamoso son histolégicamente malig-
nos; mientras que el adenoacantoma
contiene focos de metaplasia escamosa
benigna @,

La proporcién de cada componente
es variable. Por convencién de la Armed
Forces Institute of Pathology (AFIP) @)
el diagnéstico de carcinoma adenoes-
camoso debe contener cuando menos
un 25% de componente escamoso. Si
un tumor estd compuesto en su tota-
lidad por elemento escamoso, se llama
carcinoma escamoso; sin embargo, si
se encuentra una pequefia area de di-
ferenciacién glandular focal, se le debe

considerar como carcinoma adenoesca-
moso 49, En nuestro caso, el porcenta-
je de componente escamoso fue mayor
al 50%, por lo que se hizo el diagnéstico
de carcinoma adenoescamoso.

La histogénesis del carcinoma ade-
noescamoso de la ampolla de Viter
permanece incierta. Se han conside-
rado cuatro hipétesis: (1) las células
madre pluripotenciales, capaces de
inducir la transformacién maligna de
ambos tipos celulares; (2) la metaplasia
escamosa en la mucosa intestinal; (3)
la transformacién del adenocarcinoma
en carcinoma de células escamosas; vy,
(4) la colisiéon de ambos tumores ma-
lignos. Aunque no se conoce la histo-
génesis del carcinoma adenoescamoso
de la ampolla de Viter, se acepta que
tiene un comportamiento bioldgico
més agresivo y estd asociado con un
peor prondstico que el adenocarcinoma
convencional, de acuerdo a los repor-
tes previos ®. No existen grandes series
de casos de carcinoma adenoescamoso
de ampolla de Viter. De los 13 casos
publicados, todos fallecieron antes del
primer afio de seguimiento. Estos datos
son totalmente distintos a los del ade-
nocarcinoma de la ampolla de Viter,
que tiene una sobrevida de 45% a los
5 afios ©. La ictericia y dolor intermi-

Figura 4. A mayor aumento, se observa el componente escamoso
(flechas blancas).

tente en el cuadrante superior derecho
fueron las molestias més frecuentes en
estos pacientes. Todos ellos fueron so-
metidos a cirugfa.

La dificultad para obtener a través
de una biopsia los dos componentes
histolégicos malignos sumado a la falta
de estudios de imé4genes caracteristicos
de la presentacién de esta patologia,
hacen que el diagnéstico preoperatorio
sea muy dificil. Nuestra paciente tuvo
ictericia y dolor abdominal al inicio de
su cuadro. Previo a la cirugfa, la impre-
sién diagnéstica fue adenocarcinoma
moderadamente  diferenciado  infil-
trante. Sin embargo, cuando se revisé
toda la pieza operatoria, el diagndstico
correspondié a un carcinoma adenoes-
€amoso.

En estos pacientes se observa metds-
tasis tempranas después de la cirugfa.
El promedio de sobrevida es 8,5 meses
(con rangos de 6 a 14 meses). En nues-
tro caso, se diagnosticé las metastasis
multiples en el higado a los 2,5 meses
de realizada la cirugfa. Vale la pena
mencionar que nuestra paciente tuvo
una complicacién posquirtrgica, el
sangrado tardio masivo, motivo por el
cual fue reoperada al quinto difa, pre-
sentando asf mismo fistula biliar y pan-
credtica. Manejada en la unidad de cui-
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Figura 5. La tomografia abdominal realizada 60 dias después muestra
multiples lesiones hipodensas localizadas en todo el parénquima
hepatico, algunas de ellas captan contraste periféricamente (flecha
blanca).

dados intensivos, la paciente superé el
problema, evolucioné favorablemente y
fue dada de alta en buenas condiciones.
Reingresé por Consultorio Externo 2,5
meses después de la cirugfa, en mal es-
tado general, encontrdndose multiples
lesiones intrahepaticas compatibles con
metastasis (figura 4). La paciente falle-
ci6 18 dias después de su reingreso.

Si bien es cierto todos los pacientes
fueron sometidos a cirugfa, la interven-
cién quirtrgica no parece mejorar la
sobrevida. Se ha observado que todos
estos pacientes tienen un prondstico
pobre; presentan metéstasis a distancia
tempranas y sobrevida corta luego de
la cirugfa. El pequefio ntimero de casos
hace dificil determinar la evolucién na-
tural de esta enfermedad y la eficacia
de las intervenciones quirtrgicas ?.

Debido a la recurrencia temprana
y metéstasis después de la cirugfa, po-
drfan haber ocurrido micrometéstasis
que no pueden ser detectadas previa-
mente a la cirugfa. Actualmente, no se
ha establecido una herramienta diag-
nostica para detectar micrometdstasis.
A pesar de ello, el tratamiento quirtr-
gico sigue siendo el pilar fundamental
en el manejo de esta patologfa. Sin em-
bargo, de obtener un diagnéstico histo-

légico de carcinoma adenoescamoso de
la ampolla de Viter previo a la cirugia,
algunos autores han sugerido el manejo
conservador 9. En vista de la eficacia
de la quimiorradiacién en carcinomas
adenoescamosos en otros lugares, Yang
y col ® proponen la quimiorradiotera-
pia como la primera eleccién de trata-
miento de esta patologfa.

Se postula que la presencia de recu-
rrencia hepética mdltiple precoz puede
corresponder a micrometéstasis no de-
tectadas en el pre operatorio. La tomo-
graffa por emisién de positrones (PET
scan) podria ser una herramienta para
detectar micrometastasis; sin embargo,
su eficacia requiere mas evidencia ©.

Concluyendo, del anélisis de la re-
visién bibliografica actual, incluido
nuestro caso, podemos inferir que el
carcinoma adenoescamoso de la ampo-
lla de Véter es una patologia rara, con
un prondstico pobre. Los sintomas son
similares a los del adenocarcinoma de
la ampolla de Viter y un diagnéstico
preoperatorio preciso es dificil. La ci-
rugfa no parece prolongar la sobrevida
y la recurrencia y metéstasis temprana
pueden ser encontradas después de la
cirugfa.
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