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Resumen Summary

Introduccién: La malformacién congénita menos frecuente
de la via biliar es la agenesia de la vesicula biliar; afecta a
entre 0.007% y 0.09% de los pacientes sometidos a colecis-
tectomia. Objetivo: Presentar un caso clinico diagnosticado en
el transoperatorio, previo diagnéstico de colecistolitiasis por
ultrasonograma. Caso clinico: Femenino de 37 afios, acudio
a consulta de cirugia general presentando dolor abdominal
de cuatro meses de evolucién, tipo célico, en el hipocondrio
derecho, irradiado a la escapula derecha, postprandial. El
ultrasonido de higado y vias biliares report6 litiasis vesicular
tipo 1. Se programé para colecistectomia abierta; no se logro
identificar la vesicula biliar. Se finaliz6 el procedimiento, evi-
tando lesionar la via biliar. Se solicit6 una colangiorresonancia
en el postoperatorio, que confirmoé el diagndstico de agenesia
vesicular. Discusidn: El diagnéstico preoperatorio de agenesia
vesicular nunca ha sido reportado; por lo tanto, resulta un reto
para el radidlogo y el cirujano al realizar la colecistectomia.
Conclusiones: La agenesia de la vesicula biliar es la malfor-
macién menos frecuente de la via biliar, con muy pocos casos
reportados mundialmente; su diagndstico se realiza durante el
transoperatorio, con interpretaciones erréneas en el ultraso-
nograma. La MRCP (colangiopancreatografia por resonancia
magnética) es un estudio complementario cuando existe un
ultrasonograma inconcluso; evita cirugias innecesarias y dis-
minuye el riesgo de complicaciones.
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agenesia vesicular.

Introduction: The less common congenital abnormality
of the biliary tract corresponds to gallbladder agenesis,
affecting between 0.007% and 0.09% of patients undergoing
cholecystectomy. The purpose of this article is to present a
clinical case diagnosed during the surgical procedure, after
being diagnosed with cholecystolithiasis by ultrasonogram.
Clinical case: A 37-year-old female consulted with abdominal
pain that irradiated to the right scapula. The gallbladder
ultrasound reported type | cholecystolithiasis. An open
cholecystectomy was programmed. The gallbladder could not
be identified and the procedure was finished in order to avoid
harming the biliary duct. A cholangiopancreatography was
requested in the postoperative, confirming the diagnosis of
gallbladder agenesis. Discussion: A preoperative gallbladder
agenesis diagnosis has never been reported, thus this is a great
challenge to the radiologist as well as a great concern to the
surgeon when performing a cholecystectomy. Conclusions:
This is the less common abnormality of the biliary tract, very
few cases have been reported worldwide; the diagnosis is
made in the intraoperative period due to incorrect diagnostic
impressions by the ultrasound. The MRCP is a complementary
study that is useful when there is a doubtful ultrasonogram,
avoiding unnecessary surgeries and reducing the risk of
complications.
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Matamoros, Tamaulipas. biliar corresponde a la ausencia de la vesicula biliar o
agenesia vesicular. Segin diversas publicaciones, esta
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con cdlicos biliares o enfermedad biliar litidsica; es por
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Alrededor de 400 casos de agenesia vesicular han sido
informados en la literatura mundial; muchos de ellos,
segln algunos autores, son falsas agenesias. Se calcula
que la incidencia es de 0.01 a 0.04%; 15 a 30% de las
personas con agenesia de la vesicula biliar presentan mal-
formaciones en otros érganos y sistemas; es mds frecuente
en mujeres que en hombres, con una relacién de tres a
uno, y en pacientes entre el tercer y cuarto decenio de
la vida. También se ha observado la ocurrencia de varios
miembros de una familia con agenesia de la vesicula
biliar, lo que ha hecho postular la existencia de factores
genéticos causantes.?

Puede estar asociada a otros defectos congénitos en
un 40-65%, como trisomia 18, malformaciones por ta-
lidomida, xantomatosis cerebrotendinosa, herencia no
ligada al sexo con penetrancia variable y alteraciones
del intestino primitivo, ano imperforado, fistula tra-
queoesofagica, paladar hendido, malformaciones éseas,
defectos cardiopulmonares, ademés de anormalidades
genitourinarias; sin embargo, estas anormalidades son
raras en adultos.

Aproximadamente 40 a 65% de quienes la padecen
manifiestan sintomas compatibles con patologia biliar:
dolor vago en el cuadrante superior derecho, ndusea, v6-
mito, intolerancia a la via oral; ademas, de 25 a 50% de los
pacientes presentan coledocolitiasis, con sintomas como
fiebre, escalofrios, célico biliar e ictericia.?*

El ultrasonido es el método de eleccion para el diagnds-
tico de la litiasis vesicular, con una sensibilidad de 95-98%;
algunas sombras actsticas mal diagnosticadas son debidas
a gas intestinal, artefactos del duodeno o pliegues subhe-
paticos peritoneales. La MRCP (colangiopancreatografia
por resonancia magnética) es un método no invasivo, ha
demostrado ser bueno en la evaluacién del tracto biliar y
podria demostrar la ausencia o implantacién ect6pica de
la vesicula biliar; esta podria ser considerada en casos en
los que en el ultrasonido no se logra visualizar antes de
realizar la cirugfa.>

Sin embargo, la mayoria de ellos son diagnosticados
intraoperatoriamente; estos pacientes son expuestos a
exploracion prolongada, por lo que ocurren las com-
plicaciones. Un ultrasonido intraoperatorio podria
demostrar una vesicula ectépica, pero no siempre se
encuentra disponible. Ante la sospecha diagnéstica
de agenesia vesicular, Frey, en 1967, propuso cumplir
con ciertos criterios durante el transoperatorio, que
consistian en evidenciar la ausencia de signos infla-
matorios o fibrosis en el lecho vesicular, convertir a
laparotomia y realizar basqueda exhaustiva de una
vesicula ectépica.®’

Una duda razonable del equipo médico en la ma-
yoria de las publicaciones es definir el mejor abordaje

quirdrgico en pacientes con agenesia, dada la mayor
probabilidad de lesién de la via biliar, la que sin duda
no debe ser abordada sin antes tener un cabal conoci-
miento de la posicién exacta de los conductos biliares.
Cuando se realiza una cirugia laparoscépica, el riesgo
de lesion de la via biliar es mas alto y la morbilidad
asociada al procedimiento es mayor, especialmente en
cirujanos con poca experiencia. Sin embargo, deben
elegirse las técnicas de minima invasién, en algunos
casos, los pacientes han presentado mejoria tras la
laparoscopia o responden al tratamiento conservador
a pesar de la ausencia de la vesicula. Se ha reportado,
ademés, mejoria de los sintomas luego de una esfin-
terotomia en individuos en los cuales los tratamientos
previos no funcionaron.810

CASO CLINICO

Femenino de 37 afios de edad, originaria de Cd. H., Mata-
moros, Tamaulipas. Acudié a la consulta de cirugia general
por presentar dolor abdominal de cuatro meses de evolu-
cion, tipo cdlico, localizado en el hipocondrio derecho, con
irradiacién a la escapula derecha y el hombro ipsilateral,
posterior a la ingesta de colecistocinéticos, no asociado a
vomito; fue referida del primer nivel de atencion, donde
fue manejada con analgésicos y antiinflamatorios, sin
presentar mejoria clinica. Por ese motivo fue enviada al
segundo nivel de atencion.

En la exploracion fisica, paciente hemodindamicamente
estable, coloracién de piel y tegumentos normal, abdomen

Figura 1: Ultrasonograma de abdomen superior en el cual se
reporta una vesicular biliar de 5.8 x 1.7 cm, con abundantes
imagenes hiperecogénicas que proyectan una sombra acus-
tica en relacion con litiasis. Litiasis vesicular tipo I.
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Figura 2: Iméagenes durante la colecistectomia abierta, en la
cual se aprecia el lecho hepatico con ausencia de la vesicula
biliar; la via biliar asciende sin presentar divisiones.

plano, blando, depresible, no doloroso a la palpacién;
peristalsis normal; Murphy negativo, sin datos de irritacion
peritoneal, no visceromegalias.

Los estudios de laboratorio se encontraron normales; el
ultrasonido de higado y vias biliares reporté una vesicula
de 5.8 X 1.7 cm, con abundantes imagenes hiperecogé-
nicas que proyectaban una sombra actstica posterior; via
biliar intrahepdtica y extrahepatica, sin alteraciones; litiasis
vesicular tipo | (Figura 1).

Fue programada para colecistectomia abierta con
diagndstico de colecistitis crénica litidsica; al realizar la
diseccion, se buscé en forma intencionada la via biliar, sin
localizarla; con el hallazgo del colédoco, el cual ascendia
cranealmente hacia la glandula hepatica. Se buscé de
manera intencionada el conducto cistico; no se localizé.
Se decidié no realizar mas disecciones ni colangiografia
transoperatoria por el riesgo de lesién de la via biliar. No
se exploré la via biliar y se manejé como agenesia de la
vesicula biliar (Figura 2).

Egreso al tercer dia del postoperatorio; evolucion6 de
modo favorable. Estaba hemodinamicamente estable. Se
solicité una colangiorresonancia magnética y se le cit6 a la
consulta. Acudié después con el resultado, donde se repor-
t6 una discreta dilatacién del conducto hepético izquierdo
de seis milimetros en su tercio proximal; el resto de la via
biliar, sin evidencia de defectos de llenado ni dilatacién
anormal, colédoco de seis milimetros, sin alteraciones.
Se concluyé ausencia de la vesicula biliar (Figuras 3 y 4).

DISCUSION

La agenesia de la vesicula biliar es una anomalia congénita
caracterizada por ausencia de la misma, sin atresia de la
via biliar extrahepética." Fue descrita por primera vez por
Bergman en 1702. La agenesia vesicular es una patologia
de escasa presentacion; segin diferentes autores, la misma
oscila entre 0.007 y 0.027%. En nuestro Hospital “Dr. Alfre-
do Pumarejo” de la ciudad de H., Matamoros, Tamaulipas,
se calcula una incidencia de 0.002%, que corresponde a lo
reportado en la literatura; es mas frecuente en mujeres que
en hombres, con una relacién de tres a uno, y en pacientes
en la tercera y cuarta décadas de la vida.

Figuras 3y 4: Colangiorresonancia en la cual se reporta la
ausencia de la vesicula biliar, discreta dilatacion del conducto
hepatico izquierdo de hasta seis milimetros en el tercio pro-
ximal; el resto de la via biliar intrahepatica, sin evidencia de
defectos de llenado ni dilatacién anormal.
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El diagnéstico preoperatorio de agenesia vesicular
nunca ha sido reportado; por lo tanto, resulta un gran
reto para el radi6logo, asi como una preocupacién para
el cirujano al realizar la colecistectomia laparoscépica
o abierta. La mayoria de los ultrasonidos realizados en
individuos con agenesia vesicular reportan colecistolitia-
sis. Esto explica por qué el radiélogo puede confundir el
tejido periportal, los pliegues peritoneales subhepéticos, el
duodeno o lesiones hepaticas calcificadas, lo que resulta
en falsos positivos.*”

Bennion describi6 tres grupos de acuerdo con la sin-
tomatologia (50% de los casos); los sintomas presentes
son dolor, dispepsia y vémito. Estos pacientes pueden
presentar, ademas, intolerancia a las grasas e ictericia
como consecuencia de una probable discinesia del es-
finter de Oddi, y también, dilatacién de la via biliar, e
incluso, coledocolitiasis. El segundo grupo corresponde
a los individuos asintomaticos (35% de los casos), vy el
tercero (15% de los casos), a aquellos que presentan
otras anomalias congénitas (usualmente incompatibles
con la vida).

En cuanto al grupo con sintomatologia que se rela-
ciona con la via biliar, en el cual corresponde nuestra
paciente de acuerdo a los datos proporcionados, 90.1%
presentan dolor en el cuadrante superior derecho, 66.3%
ndusea y vémito, 37.5% intolerancia a los alimentos
grasos, 35.6% ictericia, 29.3% meteorismo, 28.8%
dispepsia, 27.2% fiebre y escalofrio, 26% pérdida de
peso y 16.3% anorexia. La mayorfa de los sintomas se
asocia con disfuncion del sistema biliar; sin embargo, la
patologia gastroduodenal, colénica y renal es la causa
en muchos casos. La explicacién de la sintomatologia
vesicular en aquellos con agenesia vesicular demostrada
es la litiasis en la via biliar comdn o la disfuncién del
esfinter de Oddi.

En relacién con el tercer grupo, hasta en dos tercios
(40 a 70%), la agenesia vesicular puede ocurrir asociada
con otros defectos en otra region del sistema biliar; por
ejemplo, obstruccion del esfinter de Oddi y quistes del
colédoco. A menudo se observa en érganos extrabiliares
como los sistemas cardiovascular (54% defectos cardia-
cos), gastrointestinal y genitourinario (83% tracto repro-
ductivo y 42% renal), nervioso central y esquelético,
como sucede en la atresia duodenal, el ano imperforado
(46%), la implantacién anémala ureteral, la malrotacién
intestinal, el paladar hendido, el pancreas aberrante en
el piloro (22%), la fistula traqueoesofagica (23%), las
deformaciones 6seas (31%), los rifiones poliquisticos,
los rinones en herradura, los defectos del tabique ven-
tricular y auricular, asi como en la estenosis pulmonar,
el prolapso de la vélvula mitral y el sindrome de mal-
formacion fetal con multiples anomalias viscerales. Se

puede presentar, ademas, agenesia del |6bulo hepatico
asociada a agenesia vesicular.’?8

El estudio de imagen de eleccién para evaluar la
vesicula biliar es el ultrasonido; sin embargo, se difi-
culta cuando se reporta una vesicula biliar pequena,
escleroatréfica (es un diagnéstico anatomopatolégico)
o contraida sobre litos. La agenesia vesicular no puede
ser diferenciada con seguridad de una vesicula pequena
o escleroatréfica, y este es el reporte radiolégico mas
cominmente observado en pacientes en quienes a la
postre se encuentra agenesia vesicular.”-?

El diagnéstico preoperatorio de la agenesia vesicular
es posible utilizando una combinacién de estudios de
imagen, incluyendo la CRMN; esta Gltima es la principal
herramienta para el diagnéstico preoperatorio.'°

CONCLUSIONES

La agenesia de la vesicula biliar es la malformacién menos
frecuente dentro de la via biliar, con muy pocos casos
reportados en la literatura a nivel mundial; su diagnéstico
se realiza intraoperatoriamente. Se asocian a malfor-
maciones congénitas en 40%, 30% son asintomaticos y
alrededor de 23% presentan sintomas semejantes a la
colelitiasis; hasta en 50% se asocian a coledocolitiasis.
Se diagnostica intraoperatoriamente en la mayorfa de los
casos por interpretaciones erréneas en el ultrasonido. La
MRCP es un estudio complementario no invasivo y de
gran utilidad; se deberia llevar a cabo en los casos en los
cuales el ultrasonido sea inconcluso; esto podria evitar
gran cantidad de cirugfas innecesarias y disminuir el riesgo
de complicaciones y costos.
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