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CASO CLINICO

Agenesia vesicular y coledocolitiasis.
Presentacion de una paciente

Vesicular agenesia and choledocolithiasis. Presentation of one patient.
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Resumen

Objetivo: Comunicar un caso de agenesia de la vesi-
culay coledocolitiasis

Sede: Hospital de tercer nivel de atencion.
Descripcion del paciente: Mujer de 37 afios que ingre-
s6 al hospital, a través del servicio de urgencia, por
hemorragia del aparato digestivo proximal e icteri-
cia, con una semana de evolucién, con astenia, adi-
namia y anorexia. Cuatro dias antes de su ingreso
se agrego al cuadro: fiebre de 38° C 0 mas, vomito
de contenido gastrobiliar. La exploracién fisica re-
vel6: TA de 90/60, FC de 105/min, FR de 26/miny tem-
peratura de 38°C, ictericia +++, incoherente, el abdo-
men se observo globoso, con distension y dolor ala
palpacién profunda en hemiabdomen superior, sig-
no de Murphy dudoso sin datos de irritacién perito-
neal. El laboratorio informé como datos sobresalien-
tes: bilirrubina directa de 19 U/dI, bilirrubina indirecta
de 5 U/dl, TGO/ASAT de 108 U/I, TGP de 219 U/, fosfa-
tasa alcalina de 205 U/, lipasa de 465 U/dl y amilasa
de 87 UJl. Los estudios de imagenologia revelaron:
ultrasonido abdominal y de las vias biliares que mos-
tr6 dilatacion de colédoco de 4 cm, no se observo
vesicula biliar; la colangiografia percutanea visuali-
z6 un defecto de llenado, de forma ovoidea, en el
colédoco distal y otro a nivel del cistico, no se ob-
servo la vesicula, durante el procedimiento se dejé
un catéter para drenaje biliar externo. Cuatro dias
después, el catéter fue extraido accidentalmente y la
paciente desarrollé cuadro de abdomen agudo que

Abstract

Objective: To describe a case of bladder agenesia and
choledocaolithiasis.

Setting: Third level health care hospital.

Case description. A 37 years old woman admitted to
the hospital through the emergency service, due to
haemorrhage of the proximal digestive tract and jaun-
dice, with one week evolution and accompanied by
asthenia, adynamia, and anorexia. Four days before
admission, fever of 38°C or more, and gastro-biliary
content vomiting added to the symptoms. Physical
exploration revealed: Arterial pressure of 90/60, Car-
diac frequency of 105/min, Respiratory frequency of
26/min and body temperature of 38°C, jaundice +++,
incoherent speaking, globose stomach, accompanied
by distension and pain to deep palpation in the up-
per hemiabdomen, doubtful Murphy sign without
peritoneal irritation data. Laboratory tests revealed,
as extraordinary data, direct bilirrubin of 19 1U/dl; in-
direct bilirubin, 5 1U/dl; SGOT(AST), 108 U/I,
SGPT(ALT), 219 U/l; alkaline phosphatase, 205 U/I,
lipase, 465 U/dI, and amilase of 87 U/I. Imagining stu-
dies revealed, through abdominal and biliary tract ul-
trasound, a 4 cm dilation of the choledochus, no ga-
lIbladder was observed; percutaneous cholangiogra-
phy revealed a filling defect, ovoid-shaped, at the dis-
tal choledochus and another at the cystic level, no
gallbladder was observed, a catheter for external bi-
liary drainage was inserted during the procedure.
Four days later, the catheter was accidentally remo-
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requirio de laparotomia exploradora con los siguien-

tes hallazgos: Hemobiliperitoneo de aproximadamente
300 ml, agenesia vesicular, hepatico comun de 4 cm
de diametro y 10 de longitud, con un calculo de 3.5
cm en su interior, impactado en su porcion distal. Se

realizé coledocotomia, la colangiografia transopera-
toria por la sonda en T no mostré mas litos, evolucio-

né favorablemente y se egreso asintomatica.

ved and the patient developed acute abdomen
symptoms, which required exploratory laparotomy
with the following findings: Hemobiliperitoneum of
300 ml approximately, vesicular agenesia, common
hepatic duct of approximately 4 cm in diameter and
10 cm length, with a 3.5 cm calculus inside, impac-
ted on the distal portion. A choledochotomy was per-
formed. The transoperative cholangiography through
the T catheter revealed no more calculi. The patient
evolved well and was discharged without symptoms.

Palabras clave: Vesicula, agenesia vesicular, coledo-
colitiasis, coledocotomia.
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Introduccion

Las alteraciones o variedades anatémicas congéni-
tas de la via biliar extrahepatica tienen gran relevan-
cia desde el punto de vista quirdrgico debido al gran
namero de cirugias que se efectdan en el mundo por
patologia biliar, y mas ahora con el desarrollo de los
procedimientos laparoscopicos. Se reconoce que un
alto porcentaje de complicaciones trans y posopera-
torias en estos procedimientos se deben a la falta de
reconocimiento de estas variantes anatomicas.!

Dentro de ellas, la agenesia vesicular (AV) parecie-
ra no tener repercusion de acuerdo a su baja frecuen-
cia, ni tampoco en la trascendencia clinica de su au-
sencia aislada. Sin embargo, es mas que una simple
“curiosidad” quirargica, debido a: 1) la dificultad para
realizar el diagndstico preoperatorio asi como el dife-
rencial; 2) la asociacion en el mismo paciente con otras
alteraciones congénitas probablemente no identifica-
das; 3) la evidente presentacion familiar, y probable-
mente la de mayor importancia; 4) la necesidad de
una adecuada exploracion transoperatoria, con colan-
giografia, que corrobore su ausencia o que excluya
una posicién ectopica de la vesicula biliar.

Se reconoce que la embriogénesis hepatobiliar en
el ser humano se lleva a cabo en estadio de 14 somitas,
cuando aparece un engrosamiento endodérmico a ni-
vel de la unidn del intestino anterior con el saco vitelino.
En la cara ventral de este engrosamiento emerge un
botdn o diverticulo hepético que se proyecta hacia el
mesodermo esplacnico (septum transversum) entre
la cavidad pericardicay el saco vitelino adjunto. A me-
dida que este diverticulo se amplia, se identifican dos
divisiones: la cefélica mayor (pars hepatica) y la cau-
dal menor (pars cystica).?®

Con el crecimiento rapido de la division cefalica, la
pars cystica se aleja del intestino anterior, al que per-
manece unida por el colédoco, que va alargandose.
Esta division caudal conserva un tallo relativamente
estrecho, y ya en el embridon de 5 mm puede recono-
cerse como vesicula biliar y conducto cistico.
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El estadio solido del desarrollo termina con la
vacuolizacion y el establecimiento de una luz de estas
estructuras a las siete semanas ®

Boyden 4, al estudiar las distintas anomalias del
arbol biliar, sugirio, de acuerdo a las bases embriol6-
gicas, como responsables a los siguientes procesos:
1) resolucién defectuosa del estadio sélido epitelial;
2) aparicién de bilateralidad o dicotomia; 3) crecimiento
desproporcionado de partes embrionarias; 4) persis-
tencia de regiones que normalmente desaparecen y
5) crecimiento heterotopico.

De estos procesos se generan las variantes anatomi-
cas observadas, tales como: vesicula biliar multiple, ple-
gada, multiseptal, y agenesia vesicular; conductos biliares
aberrantes, conducto cistico doble, o de gran longitud; y
quistes de colédoco, entre los mas frecuentes.®

La falta congénita de la vesicula biliar (o agenesia
vesicular) y del conducto cistico se produce cuando
hay un desarrollo deficiente de la divisién caudal del
diverticulo hepatico primitivo o no se produce vacuoli-
zacion tras la fase solida del desarrollo embriolégico,
como se menciond previamente.

Existe acuerdo en la bibliografia mundial de que se
trata de una alteracion congénita poco frecuente,>” que
se presenta aproximadamente de 13 a 65 casos por
100,000 habitantes.®? Aunque la frecuencia hombre:
mujer en estudios posmortem ha sido casi igual, los
estudios clinicos sefialan una preponderancia 3:1 del
sexo femenino.®

Los examenes realizados en necropsias mencio-
nan la prevalencia de la agenesia vesicular entre
0.013% y 0.155%, 0.01%-0.04%,'° 0.016%.° Estos
mismos estudios han informado de una frecuencia de
un caso en 6,334 nacidos vivos.” No obstante, los ca-
sos de necropsia incluyen a menudo 40% a 50% de
mortinatos y de nifios menores de un afio, cuya muer-
te estuvo relacionada con diversas alteraciones con-
génitas. La frecuencia de agenesia vesicular encontra-
da en casos quirdrgicos es de 0.02%. Es necesario
destacar aqui que, como lo aclararon Frey y Bizer,? a
pesar de encontrarse en la bilbiografia aproximadamen-
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te 220 casos, desafortunadamente en éstos hay algu-
nos de hipoplasia, de localizacién aberrante o géne-
sis vesicular con atresia biliar que han sido errénea-
mente descritos como agénesis vesicular. También en-
contraron duplicacién de casos, lo que evidentemen-
te aumenta el nimero. Asimismo, existen en esta re-
vision casos probables pero no demostrados por au-
topsia ni por colangiografia transoperatoria, lo que a
pesar de la buena técnica quirirgica pone en tela de
juicio su autenticidad. Sin embargo, es inobjetable que
se trata de una anormalidad congénita extremadamen-
te poco frecuente.

Algunos autores han apuntado un posible factor he-
reditario.”® Al encontrar familias en las que en linea
directa se encontrd agenesia de la vesicula.

El objetivo de este articulo es informar el caso de
una paciente con agenesia vesicular y coledocolitiasis.

Presentacion del caso

Se tratd de un paciente del sexo femenino de 37 afios
quien ingreso al Servicio de Urgencias del Hospital
General de México, procedente de su domicilio, con
los siguientes diagndsticos: Sindrome de hemorragia
de tubo digestivo proximal, sindrome ictérico, proba-
blemente secundario a hepatitis versus cancer de la
encrucijada biliopancreatica y encefalopatia grado |l
secundaria. Con padecimiento actual de una semana
de evolucion caracterizado por pigmentacion ictérica
de instalacion progresiva, asi como coluria, acolia y
prurito generalizado, astenia, adinamia y pérdida de
peso no cuantificada. Cuatro dias antes de su ingreso
se agrego fiebre no cuantificada y vomito de caracte-
ristica gastrobiliar precedido de nausea intensa. El dia
anterior a su ingreso presenté hematemesis en dos
ocasiones, esto ultimo constituy6 el motivo fundamen-
tal de su ingreso a urgencias.

A la exploracion fisica. Tension arterial: 90/60mm
Hg, frecuencia cardiaca: 105/min, frecuencia respira-
toria: 26/min, temperatura: 38°C. Con tinte ictérico ge-
neralizado (+++). Facies de dolor. Poco cooperadora,
Iéxico incoherente. Mal estado de hidratacion. Torax
sin datos que integren sindrome pleuropulmonar. Ab-
domen globoso por distensién intestinal moderada.
Huella de rascado en piel. Sin hiperestesia o hiperba-
ralgesia. Dolor a la palpacion en hemiabdomen supe-
rior, donde existe resistencia muscular voluntaria.
Murphy dudoso, zona pancreatocoledociana de Chau-
ffard y Rivet dolorosa. Rebote negativo. No se palpan
masas o visceromegalias, timpanismo generalizado,
peristaltismo apenas perceptible.

Se solicitan estudios de laboratorio, los cuales in-
forman: Quimica sanguinea: glucosa: 99 mg/dl, urea:
120 mg/dl, creatinina: 1.16 mg/dl, albimina: 3.19 mg,
bilirrubinas totales: 24.47 Ul/d|, bilirrubina directa: 19.07
Ul/dl, bilirrubina indirecta: 5.4 Ul/dI; calcio 6.92 U/,
TGO/ASAT:108 U/l, TGP/ALAT: 219 Ul/l, fosfatasa
alcalina: 205 U/l, lipasa:465 U/l, amilasa 87 U/I.

364

Tratamiento

Consistié en soluciones cristaloides y medidas
antiamonio. Se le realizé endoscopia del aparato di-
gestivo proximal donde se observo: Hernia hiatal tipo
I, sindrome de Mallory-Weiss y gastritis crénica.

El ultrasonido de higado y vias biliares informa: hi-
gado de forma y tamafio conservado con aumento de
ecos periportales, con importante dilatacion de las vias
biliares intra y extrahepaticas, el colédoco midi6 4.1
cm, la vena porta 1.4 cm. No se observo vesicula bi-
liar debido a la presencia de abundante gas en la re-
gién. Ambos rifiones de caracteristicas normales. El
diagnéstico ultrasonogréfico fue: Proceso inflamato-
rio de la glandula hepatica y/o tumor de la encrucijada
biliar (de tipo Klatskin).

Se realizé colangiografia percutanea con coloca-
cién de catéter de drenaje externo. En la colangiografia
se observé un defecto de llenado intraluminal de mor-
fologia ovoidea, con bordes regulares definidos, al ni-
vel de la porcidn distal de colédoco, con relaciéon a un
lito, asi mismo, un pequefio defecto de llenado
intraluminal a nivel del conducto cistico que parecid
corresponder a otro lito.

Evolucion

Cuatro dias después de la colangiografia percutanea,
se extrajo accidentalmente el catéter percutaneo, mo-
tivo por el que se consulta al servicio de cirugia gene-
ral. Se encontro a la paciente con datos clinicos fran-
cos de abdomen agudo, por lo que se decidié llevarla
a quirofano para realizar laparotomia exploradora.

Hallazgos quirargicos

A través de una incision subcostal tipo Kocher se revi-
s6 la cavidad y el area hepatobiliar. Los hallazgos fue-
ron los siguientes: Hemobiliperitoneo de aproximada-
mente de 300 ml, agenesia vesicular, hepatico comun
de 4cm de diametro y 10 cm de longitud, contenia en
su interior un lito de aproximadamente 3.5 cm impac-
tado en el extremo distal del mismo.

Se realizé «coledocotomia» con exploracion instru-
mental de la via biliar y se coloc6 sonda en T calibre
18. Se realizé colangiografia transoperatoria, no se
encontro ninguna otra alteracion. Se lavo la cavidad
peritoneal con solucion estéril y se dejaron dos drena-
jes, uno en fosa iliaca derecha y otro en el espacio
subhepatico de Morrison. La evolucion posoperatoria
fue satisfactoria.

Discusion
Bennion y Thompson, en 1988,” describieron una cla-
sificacién clinico-epidemiolégica de la agenesia
vesicular (AV), la cual resulta util con fines académi-
cos. Los pacientes con AV se han clasificado en tres
grupos.

1) Con anomalias fetales mdltiples que habitual-
mente mueren por las mismas (12.9%).

2) Asintomaticos, siendo la AV un hallazgo quirar-
gico o de autopsia (31.6%), y
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3) Sintomaticos, quienes son intervenidos con
sintomatologia del tracto biliar y no se encuentra la
vesicula biliar (55.6%).13

Con relacion al primer grupo, se sabe que la age-
nesia vesicular puede ocurrir asociada hasta en dos
tercios (40 - 70%)** a otros defectos en otra region del
sistema biliar, por ejemplo: quistes de colédoco® y
obstruccion del esfinter de Oddi; '* a menudo se ob-
serva en 6rganos extrabiliares como los sistemas car-
diovascular (54% defectos cardiacos), gastrointesti-
nal genitourinario (83% tracto reproductivo y 42% re-
nal),’” nervioso central y esquelético,'® tales como:
Atresia duodenal,*® ano imperforado (46%),'"2° implan-
tacion andémala ureteral,®® mal rotacion intestinal,?
paladar hendido, pancreas aberrante en el piloro,? fis-
tula traqueoesofagica (23%),'” deformaciones Oseas
(31%),'7%° riflones poliquisticos, riflones en herradu-
ra,?! defectos del tabique ventricular y auricular, asi
como estenosis pulmonar, prolapso de la valvula mi-
tral?® y casos de sindrome de malformacion fetal con
multiples anomalias viscerales.?

En cuanto al grupo con sintomatologia que se rela-
ciona a la via biliar se encuentra que: 90.1% presentan
dolor en cuadrante superior derecho, 66.3% nausea y
vémito, 37.5% intolerancia a alimentos grasos, 35.6%
ictericia, 29.3% meteorismo, 28.8% dispepsia, 27.2% fie-
bre y escalofrios, 26% pérdida de peso, 16.3% anorexia.”

La mayoria de los sintomas se asocian a disfun-
cion del sistema biliar, sin embargo, la patologia gas-
troduodenal, colénica y renal es la causa en muchos
€asos.

La explicacion de la “sintomatologia vesicular” en
pacientes con agenesia vesicular demostrada es la
litiasis en la via biliar comun? o la disfuncion del esfin-
ter de Oddi.*6% |a “coledocolitiasis” (considerando que
el colédoco inicia a partir de la unidn del cistico al he-
patico comun, en los casos de agenesia vesicular y
del cistico debe llamarse “hepaticolitiasis” o litiasis del
conducto biliar comudn en sentido estricto, ya que con-
tinua siendo hepatico comun) se asocia en 25% a 50%
de los casos,**1% 26 con o sin sindrome ictérico obs-
tructivo. Por lo que el paciente habitualmente es visto
con el diagndstico de colecistitis aguda, colecistitis
cronica y/o colédocolitiasis.

El empleo de examenes de laboratorio y gabinete
convencionales no es especifico y puede dar resulta-
dos falsos positivos. En cuanto al laboratorio, se pue-
de encontrar elevacion de: fosfatasa alcalina hasta el
14%, ASAT en 20%, ALAT 9.1%, amilasa 14.3%,
bilirrubina total 38.5% bilirrubina directa 13.3% y
leucocitosis en 25.6% de los pacientes.’

Entre los estudios convencionales de gabinete se
encuentran la colecistografia oral (colangiograma), prac-
ticamente en desuso, y la ultrasonografia; la primera
en caso de dolor en hipocondrio derecho y “la nho opaci-
ficacion o exclusion” de la vesicula, puede sugerir cole-
cistitis aguda y el enclavamiento de un calculo en el
cistico;” sin embargo, se esta obligado a descartar la
posibilidad de ausencia congénita del 6rgano. La ultra-
sonografia se considera el estudio de eleccién para la
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patologia de la vesicula biliar, con una sensibilidad cer-
cana al 95% en algunas series. Sin embargo, la inter-
pretacion de una vesicula colapsada o encogida,??"2
da falsos positivos. Asi mismo, la presencia de abun-
dante gas en la zona, y el hallazgo de dilatacion de la
via biliar con litiasis omite la blisqueda cuidadosa de la
vesicula y se conserva solo la impresion que se trata
de una patologia de origen biliar. Se debe realizar en
estos casos colangiografia, de acuerdo a las indicacio-
nes, endoscopica retrograda y/o percutanea transhe-
patica,?® asi como tomografia axial computada.®

Probablemente sea imposible establecer preope-
ratoriamente el diagnéstico de agenesia de la vesicu-
la biliar, no obstante existen ciertos indicios que de-
ben alertar de esta alteracion: 1) Falta de opacifica-
cion de la vesicula al realizar una colecistografia oral
en el paciente con otras alteraciones congénitas; 2)
en un paciente con historia familiar de agenesia cole-
cistica; 3) falta de opacificacion del cistico y vesicula
biliar al realizar colangiografia IV en presencia de un
colédoco notablemente dilatado (20 mm o superior).

En caso de poder hacer el diagnostico preoperatorio
de agenesia vesicular, seguramente se podra evitar
una cirugia (“colecistectomia abierta o laparoscépica”)
innecesaria, quedando por resolver la litiasis de la via
biliar por via endoscopica, o bien otro tipo de patolo-
gia no biliar en forma adecuada.*®

Como se ha mencionado, en la mayoria de los ca-
sos esto no es posible, el paciente es llevado a quiré-
fano con otro diagndstico (colecistitis o coledocolitia-
sis) y el diagnostico habitualmente se realiza durante
el transoperatorio. La confirmacion quirargica exige la
diseccion cuidadosa del arbol biliar extrahepatico y la
realizacion de una colangiografia intraoperatoria ade-
cuada para excluir posicion ectépica de la vesicula
biliar. No esta por deméas mencionar que, como tal, la
agenesia vesicular no requiere ningun tratamiento, no
asi la litiasis biliar que se resuelve con la extraccion
de los mismos y la colocacion de una sonda T en la
via biliar principal. Es necesario hacer una revision
detallada de la cavidad en busca de otras anomalias
congénitas asociadas.

Conclusion

El caso que se presenta es de un adulto de 37 afios,
quien ingreso al servicio de urgencias con la sintoma-
tologia propia de una obstruccién de la via biliar con
repercusion en la funcién hepatica y complicaciones
tales como hemorragia de tubo digestivo. De igual
manera, como se describe en la bibliografia, el estu-
dio ultrasonografico no fue especifico, sélo mostroé di-
latacion importante de la via biliar (4.1 cm). La colan-
giografia percutanea revel6 un lito en la via biliar prin-
cipal asi como la falta de opacificacion de la vesicula
biliar, sin embargo por la gravedad del padecimiento
esto Ultimo no se considero relevante. Sin embargo,
el retiro accidental del catéter percutaneo precipité la
realizacion de una laparotomia exploradora asi como
la revision de la via biliar, donde se hizo el diagndstico
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de agenesia vesicular, corroborado por colangiogra-
fia transoperatoria. La extraccion del lito en la via bi-
liar principal y descompresién de la misma a través
de una sonda en “T” resolvié adecuadamente el cua-
dro clinico con buena recuperacién posoperatoria.
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