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Resumen

Los tumores de la via biliar tienen mal pronéstico,
pero cuando tienen su origen en una lesién benigna
previa, este pronostico mejora.

Presentamos 2 casos de carcinomas que surgieron
sobre lesiones benignas inusuales, en los que se rea-
lizé un tratamiento quirdrgico agresivo.

Palabras clave: Papilomatosis biliar. Colangiocarcinoma.
Hepatectomia.

BILIARY ADENOCARCINOMA ARISING FROM
ATYPICAL BENIGN LESIONS

Tumors of the biliary tract have a poor prognosis.
When these tumors arise from a prior benign lesion
the prognosis improves.

We present two cases of carcinoma developing
from atypical benign lesions. Aggressive surgical tre-
atment was provided.

Key words: Biliary papillomatosis. Cholangiocarcinoma.
Hepatectomy.

Introduccién

Los tumores de la vesicula y de la via biliar son, hoy
dia, diagnosticados con mas frecuencia debido a los
avances realizados en las técnicas de imagen. Tienen un
mal prondstico debido a que suelen presentar una sinto-
matologia tardia con un diagndstico en un estado muy
avanzado.

Los adenomas tubulovellosos de la vesicula biliar y la
papilomatosis de la via biliar son lesiones benignas infre-
cuentes con un gran potencial de malignidad. Existe poca
informacion concerniente a la morfologia, el prondstico y
el tratamiento de estas lesiones.

El objetivo de esta nota clinica es la descripcion de 2 ca-
sos clinicos en los que se produjo una degeneracion ma-
ligna sobre lesiones benignas previas, asi como el segui-
miento tras un tratamiento quirdrgico agresivo.
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Casos clinicos

Caso 1

Mujer de 74 afios de edad, con antecedentes de hipertension y ne-
frectomia izquierda por tuberculosis, que acudié a nuestro centro en
1999 por dolor abdominal epigastrico de un mes de evolucién. La explo-
racién clinica no reveld hallazgos patoldgicos. Los datos de laboratorio,
incluidos los de funcién hepatica, fueron estrictamente normales. La
ecografia abdominal demostré la existencia de un tumor polipoide en la
vesicula biliar con invasion del segmento V hepatico. Se confirmé con
una tomografia computarizada (TC). Tras el diagndstico de pélipo malig-
no de vesicula biliar, se realiz6 colecistectomia con segmentectomia IV
hepatica y linfadenectomia.

Los hallazgos anatomopatolégicos mostraron un adenocarcinoma
sobre un tumor tubulovelloso localizado en el fundus de la vesicula bi-
liar (fig. 1), que infiltraba la pared y el parénquima hepético. No habia
infiltracién ganglionar.

El seguimiento de la paciente, tras 5 afios, confirma que continua li-
bre de enfermedad.

Caso 2

Mujer de 66 afios de edad, con antecedentes de colecistectomia por
colelitiasis hacia 30 afios. Consulté por dolor abdominal epigastrico de
2 meses de evolucién, ictericia, pérdida de peso, escalofrios, acolia y
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Fig. 1. Adenocarcinoma que emerge en un adenoma velloso de la
vesicula biliar (hematoxilina-eosina, x 40).

Fig. 2. Papilomatosis biliar. Patron velloso del conducto biliar ex-
trahepdtico bajo magnificacion (hematoxilina-eosina, x 40).

prurito. Los datos de laboratorio mostraron una alteracion de la funcion
hepatica: GGT: 133 U/, alfafetoproteina: 634 U/, bilirrubina total: 18,4
mg/dl, CEA: 9,3 ng/ml, CA19.9: 59 U/ml. La ecografia abdominal detec-
té una masa hiliar. La colangiopancreatografia retrégrada endoscépica
(CPRE) mostré una imagen compatible con una litiasis. La paciente fue
intervenida quirdrgicamente en marzo de 1998 por otro equipo quirdrgi-
co, con el diagndstico de coledocalitiasis. Sélo se pudo realizar una
biopsia, debido a la gran masa que ocupaba el hilio hepatico. Acudi6 a
nuestro centro, donde tras la realizacion de una angiografia y una TC
que no mostraron extension de la enfermedad, se realizé una hepatec-
tomia izquierda incluidos los segmentos |-V, asi como una linfadenec-
tomia y una triple anastomosis bilioentérica en “Y” de Roux.

Los hallazgos anatomopatoldgicos mostraron la presencia de un
adenocarcinoma papilar en la bifurcacién biliar, clasificada como tipo
Bismuth II, que surgia sobre una papilomatosis multifocal de la via biliar
(fig. 2). El seguimiento de la paciente, tras 5 afios, confirma que conti-
nua libre de enfermedad.

Discusion

El cancer de vesicula biliar es la quinta patologia ma-
ligna mas frecuente del tracto gastrointestinal en Estados
Unidos'. Este cancer se encuentra en el 1% de los pa-
cientes a los que se les ha realizado una colecistectomia.
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Este tumor tiene mal prondstico. Las publicaciones sobre
su supervivencia a los 5 afos difieren en la bibliografia
japonesa o estadounidense, con un indice de supervi-
vencia para el estadio | del 40-100%, en Estados Unidos,
al 80-100%, en Japon, y para el estadio IV del 1-25%, en
Estados Unidos, al 10-20%, en Japén2.

Las lesiones premalignas en la vesicula biliar son: los
adenomas y las “vesiculas en porcelana” (con un riesgo
de desarrollar cancer del 7%). El mas comun es el ade-
noma tubular.

La inmensa mayoria de los pdlipos vesiculares son be-
nignos y muy pocos tienen un potencial maligno. Se en-
cuentran de forma mas frecuente en pacientes mayores
de 50 afios, y como una lesién solitaria de mas de 1 cm
de diametro?.

La prevalencia de lesiones polipoides en piezas de co-
lecistectomia varia del 3 al 12%. La mayoria de las lesio-
nes polipoides vesiculares son benignas y permanecen
estables durante afios, aunque Terzi et al* publicaron una
prevalencia de adenocarcinoma en pacientes con lesio-
nes polipoides del 26%, y Kubota et al®, una incidencia del
22%. Dos series mas recientes publicaron una incidencia
del 5,78 y el 3,7%’, respectivamente. Parece ser que lo
mas aceptado es un 3 a un 8% de incidencia de maligni-
dad. La edad mayor de 50 afos y el tamafio del pdlipo
mayor de 1 ¢cm son los 2 predictores de malignidad mas
importantes, otros factores de riesgo incluyen la coexis-
tencia de litiasis, pdlipo solitario y pdlipo sintomatico*®.

La mayoria de las veces, el diagnéstico es realizado de
forma preoperatoria mediante ecografia abdominal. Los
falsos positivos rondan del 6 al 43%. La colecistografia
oral, la TC y la CPRE han mostrado tener menor valor en
el diagndstico de estas lesiones®. Un estudio mostré que
la TC helicoidal podia revelar el 100% de todas las lesio-
nes polipoides vesiculares mayores de 5 mm vy diferen-
ciar las neoplasicas de las benignas®. La ecoendoscopia
también tiene un papel en la diferenciacion de las lesio-
nes de mayor tamafio y pediculadas. Mas recientemente,
la tomografia por emisién de positrones (PET) se ha apli-
cado para diferenciar las lesiones polipoides malignas y
benignas, y ha llegado a predecir una lesion maligna de
cada 3 polipos vesiculares mayores de 1 cm.

La colecistectomia laparoscopica es el tratamiento de
eleccién salvo que la sospecha de malignidad sea alta,
en cuyo caso es recomendada la realizacién de una la-
parotomia, biopsias intraoperatorias y reseccion radical®.

Se recomienda la realizacién de una ecografia de con-
trol cada 3 0 6 meses en el seguimiento inicial, aunque
probablemente sea innecesario tras 1 0 2 afos.

El adenoma de la vesicula biliar es un tumor benigno
raro. Su incidencia es del 0,4-1,1% de las piezas de cole-
cistectomia. La participacion del adenoma en la carcino-
génesis vesicular fue estudiada inicialmente por Kouza et
al, y se detecta la presencia de carcinoma en 7 de 18 pa-
cientes con adenomas.

Encontramos pocas publicaciones sobre tumores vello-
sos de la vesicula biliar y, debido a esta escasez, hay un
pobre conocimiento sobre su morfologia y prondstico. Se
ha descrito una incidencia del 0,38% en piezas de cole-
cistectomias y el 0,08% en autopsias y la importancia de
la etiologia traumatica por las litiasis en su patogenia. La
positividad del epitelio al CEA y CA 19.9 concluy6 que el
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tumor velloso deberia ser considerado como una lesién
premaligna.

En cuanto a las lesiones que afectan a la via biliar, la
colangitis esclerosante primaria y los quistes congénitos
representan condiciones de alto riesgo para el desarrollo
a largo plazo de colangiocarcinomas.

Hay pocos tumores benignos que afecten la via biliar, y
el papiloma es uno de ellos. Son extremadamente raros,
y aunque la histologia es a menudo benigna, estan ca-
racterizados por la tendencia a la transformacion maligna
y a la recidiva. Caroli fue el primero que describié la papi-
lomatosis de la via biliar; y en 1991 se publicaron 26 ca-
sos. La papilomatosis biliar es una enfermedad rara que
se caracteriza por multiples adenomas papilares en el ar-
bol biliar. Deberia considerarse como una enfermedad
premaligna con un alto potencial de malignidad. La pato-
genia de la progresion de benigna a maligna puede se-
guir la secuencia del adenocarcinoma. Hay un predomi-
nio femenino en la incidencia de estas lesiones y la edad
media de su diagndstico es de 58 afios. Las caracteristi-
cas clinicas y su prondstico aun no son bien conocidos.
Las manifestaciones clinicas mas comunes son episo-
dios repetidos de dolor abdominal, ictericia y colangitis
aguda®. Las neoplasias de origen papilar pueden encon-
trarse en mas de una localizacién del arbol biliar: cerca
de la ampolla de Vater, incluidos los conductos biliares in-
tra y extrahepaticos o localizados s6lo en la via biliar in-
trahepatica.

Hay 3 rasgos caracteristicos de las lesiones papilares
de la via biliar: recidiva del tumor, produccién de mucina
y transformacion maligna, por lo que el tratamiento qui-
rurgico debe asegurar la exéresis completa de la lesion™.

Parece que la morfologia papilar, descrita en mas de
17% de los colangiocarcinomas esta asociada con una
mejor supervivencia a los 5 afios, pero cuando el carci-
noma se origina en lesiones papilares, se desconoce su
prondstico. Los marcadores tumorales (CEA, CA 19.9) se
encuentran elevados en sangre y bilis en pacientes afec-
tados de colangiocarcinoma, asi como en los afectados
de colangitis aguda. Sélo habia un ligero incremento de
estos marcadores en el caso 2. Los marcadores no pare-
cen ser Utiles en el diagndstico. Los estudios radiolégicos
(ecografia, TC, resonancia magnética nuclear y colangio-
grafia) son basicos para llegar al diagndstico. No existen
grandes series publicadas. Helling comunicé una serie de
30 pacientes con papilomatosis, de los cuales 20 resulta-
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ron ser benignos, 7 malignos y 3 benignos con atipias.
Sorprendentemente, 15 de estos pacientes murieron y 4
recidivaron. En 4 casos no hubo un seguimiento correcto
y s6lo 6 estaban libres de enfermedad™, lo que confirma
nuestra propuesta de tratamiento agresivo en estas lesio-
nes.

Lee et al han publicado recientemente una serie de 58
pacientes diagnosticados de papilomatosis biliar. El ade-
nocarcinoma papilar y el carcinoma mucinoso fueron de-
tectados en 48 pacientes (83%) con adenomas papilares.
La supervivencia varié dependiendo de la naturaleza se-
cretora 0 no de mucina de estas lesiones. La superviven-
cia al ano y a los 5 afios fue del 69-89% y del 19-52%,
respectivamente®.

En la bibliografia hay numerosos articulos publicados
con diferentes opciones terapéuticas. Nosotros recomen-
damos un tratamiento agresivo con reseccion y linfade-
nectomia.

Los pacientes que hemos descrito contindan libres de
enfermedad tras 5 afios de seguimiento, lo que confirma
que la reseccion con criterios oncoldgicos es la mejor op-
cion en estos casos.
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