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Quiste de la via biliar y colangitis de repeticion como
manifestaciones iniciales de colangitis esclerosante primaria

Carlos Moctezuma-Veldzquez*, Angela Sail-Pérez y Eric Lépez-Méndez
Departamento de Gastroenterologia, Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutricion Salvador Zubirdn, México, D.F.

|ntroducci6n

Resumen

La colangitis esclerosante primaria (CEP) puede tener una forma atipica de presentacion con cuadros recurrentes de
colangitis y la presencia de quistes de la via biliar; se requiere de una alta sospecha clinica para confirmar el
diagndstico y no atribuir falsamente la cirrosis a una causa secundaria ocasionada por la estasis biliar propiciada por
los quistes de la via biliar. Describimos el caso de una paciente de 63 afios con una historia de 1 afio de evolucidn
caracterizada por episodios de colangitis y elevacion persistente de la fosfatasa alcalina. La colangiopancreatografia
retrégrada endoscopica y la colangiorresonancia magnética nuclear evidenciaron estrechamientos de la via biliar
intrahepatica compatibles con CEP y una dilatacion quistica del conducto hepdtico derecho; se realizé biopsia
hepética que resultd compatible con cirrosis. El tratamiento inicial consistio en antibidticos, esfinterotomia y la
colocacion de una endoprétesis biliar, pero la paciente continudé presentando colangitis recurrentes; finalmente, se
reseco el quiste.

PALABRAS CLAVE: Colangitis esclerosante primaria. Colangitis recurrente. Dilatacion quistica de la via biliar.
Quiste biliar.

Abstract

Primary sclerosing cholangitis (PSC) may have an atypical mode of presentation with recurrent cholangitis and
diverticulum-like outpouchings of the hepatic ducts; a high clinical suspicion is required to confirm the diagnosis
instead of ascribing cirrhosis to a secondary cause as a result of the biliary stasis propitiated by the biliary cysts. We
describe the case of a 63-year old woman with a one-year history of episodes of cholangitis and a persistent elevation of
alkaline phosphatase. The endoscopic retrograde cholangiopancreatography and a magnetic resonance cholangiography
showed strictures of the intrahepatic biliary tract compatible with PSC and a diverticulum-like outpouching of the right
hepatic duct. A liver biopsy revealed cirrhosis. Initial management consisted of antibiotics, a sphincterotomy and the
placement of a biliary plastic stent, however, the patient continued to have recurrent cholangitis and finally, the cyst was
resected.

KEY WORDS: Primary sclerosing cholangitis. Recurrent cholangitis. Diverticulum-like outpouching. Biliary cyst.

una inflamacién persistente de las vias biliares intra
y extrahepaticas, que degenera en fibrosis, esteno-
sis y finalmente cirrosis hepatica. Su diagnoéstico se

La CEP es un sindrome colestésico crénico, de origen  basa en un patrén persistentemente obstructivo de las
inmune, mas frecuente en el hombre, caracterizado por  pruebas de funcion hepatica, que no se explica por
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Figura 1. Colangiorresonancia magnética nuclear. Colangiorreso-
nancia magnética nuclear que muestra una dilatacion quistica del
conducto hepdtico derecho (flecha). El resto de la via biliar, de
aspecto hiperintenso, muestra zonas de adelgazamiento intercaladas
con dreas de mayor diametro.

una causa secundaria, en conjunto con una colangio-
grafia compatible’. Inicialmente solo la fosfatasa alca-
lina est4 elevada; en estadios avanzados, se agrega
hiperbilirrubinemia?. A pesar de que el hallazgo ima-
genolégico mas usual es el de un patrén arrosariado
de la via biliar, hasta el 25% de los casos puede
tener dilataciones quisticas de la via biliar®4. El es-
tandar de oro para el diagnostico imagenolégico de
la CEP es la colangiopancreatografia retrograda en-
doscopica (CPRE), sin embargo, la visualizacion de
la via biliar intrahepatica periférica puede ser mejor
con la colangiorresonancia magnética nuclear
(CRM)>6. La CEP conlleva un riesgo incrementado
de colangiocarcinoma y de carcinoma hepatocelu-
lar; ademas, se asocia a enfermedad inflamatoria in-
testinal (Ell), principalmente de tipo colitis ulcerosa
cronica inespecifica hasta en el 70% de los casos. No
existe al momento un tratamiento médico que haya
demostrado ser efectivo y modificar la historia natural
de la enfermedad; la Unica opcion curativa es el tras-
plante hepético’.

Los quistes dependientes de la via biliar se clasifi-
can de acuerdo con su topografia; la clasificacion méas
utilizada es la de Todani, sin embargo, no contempla
los quistes aislados de los conductos hepaticos, los
cuales son poco frecuentes®.

Reporte del caso

Una mujer de 63 afos solicité atencién médica por
una historia de 2 meses de evolucion caracterizada
por episodios recurrentes de dolor tipo cdlico en
epigastrio e hipocondrio derecho, sin relacion con
los alimentos. Se realizé un ultrasonido de higado y
vias biliares que evidenci6 colelitiasis y una estruc-
tura hipoecogénica que fue reportada como una ve-
sicula biliar accesoria, se realizé una colecistectomia
laparoscoépica y se descartd la presencia de una
vesicula accesoria. Tres meses después, la paciente
manifestd nuevamente episodios de dolor abdominal
similares a los previos, pero ahora asociados a fie-
bre, a razdén de un cuadro por mes; luego de 5 me-
ses fue referida a nuestro hospital. Durante el primer
afno de su seguimiento, las pruebas de funcion hepa-
tica mostraron una elevacion persistente de la fos-
fatasa alcalina en rangos de 400-1,000 U/I, ademas
de una elevacion leve de las transaminasas, menos de
dos veces el limite superior de lo normal, con bili-
rrubinas totales normales y unas globulinas totales
elevadas de 5.0 g/l. Debido a esto, se solicitaron
distintos estudios seroldgicos; los resultados mos-
traron anticuerpos antinucleares positivos (ANA) con
patrén espiculado en titulos de 1:160, y anticuerpos
anticitoplasma de neutréfilo positivos (ANCA) en ti-
tulos de 1:160, ademas de hipergammaglobulinemia
(2.3 g/dl), con elevacion de la inmunoglobulina G (IgG)
(2,220 mg/dl); por otro lado, los anticuerpos antimus-
culo liso, antitiroglobulina, antiperoxidasa tiroidea y
antimitocondriales fueron negativos. La paciente con-
tinud con episodios recurrentes de colangitis; dos de
ellos requirieron tratamiento intrahospitalario. Se rea-
lizo una CRM que mostré una dilatacion quistica del
conducto hepatico derecho, y estrechamientos de la
via biliar intrahepatica (Fig. 1). Como estudio de ex-
tension se realizd6 una CPRE, la cual, ademéas de
confirmar la presencia de un quiste biliar dependien-
te del conducto hepatico derecho, mostro la presen-
cia de un lito en su interior, y evidencié un aspecto
arrosariado del resto de la via biliar, compatible con
el diagnostico de colangitis esclerosante (Fig. 2).
Se descartaron EEI o enfermedad ¢sea metabdlica
coexistentes mediante colonoscopia y densitometria
6sea, respectivamente. Se realizé una biopsia he-
patica que mostro cirrosis con actividad moderada y
proliferacion ductal (Fig. 3). El manejo inicial consistio
en tratamiento antibiético de los cuadros de colangi-
tis, una esfinterotomia y la colocacién de una endo-
protesis plastica en la via biliar, sin embargo, la
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Figura 2. Colangiopancreatografia retrdgrada endoscdpica. Colan-
giopancreatografia retrégrada endoscdpica que muestra un quiste
de la via biliar que depende del conducto hepadtico derecho (flecha),
ademds de una apariencia arrosariada del resto de la via biliar in-
trahepatica, con presencia de zonas de estenosis y otras de dilata-
cion (flecha).

paciente continu6 con episodios recurrentes de colan-
gitis, por lo que se realizd reseccion quirdrgica del
quiste en conjunto con los segmentos hepaticos VI y
VII; el reporte anatomopatoldgico corrobor6 la presen-
cia de un quiste simple de la via biliar y de cirrosis con
actividad moderada. La paciente presentd una ade-
cuada evolucion, y actualmente tiene cirrosis hepética
Child B (8 puntos) con un puntaje model for end liver
disease (MELD) de 12.

Discusion

Esta paciente se presentd con episodios recurren-
tes de colangitis, asociados a la presencia de un
quiste de la via biliar, sin embargo, llamaba la aten-
cion la elevacion persistente de la fosfatasa alcalina,
lo cual hizo sospechar en una hepatopatia primaria.
A partir de esto se realizé la CPRE, que resulté com-
patible con CEP, diagnoéstico que fue sustentado por
la positividad de los ANA y ANCA, ademas de la hi-
pergammaglobulinemia y la elevacion de la IgG. Se
descarto cirrosis biliar primaria mediante anticuer-
pos antimitocondriales y biopsia hepatica. No se
puede hablar de colangitis esclerosante o cirrosis

Figura 3. Biopsia hepdtica de cirrosis con actividad moderada.
Biopsia hepatica que muestra dos espacios porta con distorsion de
la arquitectura del parénquima comprendido entre ellos, con ten-
dencia a formar nddulos de regeneracion; existe un infiltrado infla-
matorio de predominio mononuclear, y en la tincion tricromica de
Masson se aprecia en azul la fibrosis extensa.

biliar secundarias dado que la cirrosis afectaba no
solo al parénquima hepatico del lado del quiste biliar,
sino a todo el higado. De esta forma, vemos que la
CEP tiene formas atipicas de presentacion, y se ne-
cesita de una fuerte sospecha clinica para llegar al
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diagnostico; en este caso en particular, se pudo haber
culpado al quiste biliar de la mayor parte de los signos
y sintomas de la paciente, pasando por alto el diag-
nostico de CEP.

En los casos de CEP con esta forma poco usual
de presentacion, los antibidticos y el tratamiento en-
doscoépico, que consiste en esfinterotomia, extraccion
de litos y colocacién de una endoprotesis®, parecen
ser insuficientes, y se debe contemplar el tratamiento
quirdrgico.

Finalmente, en relacion con el quiste, ademas de ser
uno de los hallazgos colangiograficos menos frecuen-
tes en el contexto de CEP, su topografia también re-
sulté ser muy atipica, ya que los quistes del conducto
hepatico derecho no estan contemplados en la clasi-
ficacion de Todani'®. Como otros autores ya han suge-
rido, creemos que se debe modificar esta clasificacion
para incluir este tipo de quistes®.
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