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La importancia de la confirmacion ®
histolégica preoperatoriaen las
estenosis biliares sin diagnéstico
concluyente. Neurofibroma biliar

como causa rara de sindrome
ictérico-obstructivo

The value of preoperative histological
confirmation in inconclusive biliary strictures:
Biliary neurofibroma as a rare cause of icteric
obstructive syndrome

La estenosis de los conductos biliares extrahepaticos cons-
tituye un cuadro frecuente en la practica clinica, siendo
los tumores malignos la causa mas habitual'. Las neopla-
sias benignas suponen Unicamente 6% y las mas frecuentes
son el adenoma intestinal y la neoplasia (biliar) intraduc-
tal papilar. En esta localizacion los neurofibromas son poco
frecuentes’. El neurofibroma es una proliferacion neoplasica
benigna que surge de los nervios periféricos y se encuen-
tra constituido por todos los elementos que forman parte
de éstos: células de Schwann, axones, fibroblastos y células
perineurales. Caracteristicamente puede estar asociado a la
Neurofibromatosis tipo 1 (NF1), que presenta afectacion del
tracto gastrointestinal en 10-25% de los pacientes?.
Presentamos un caso de neurofibroma del conducto hepa-
tico comun en una mujer de 76 anos colecistectomizada
por episodio de colecistitis aguda litiasica hace 20 afos,
sin episodios obstructivos biliares posteriores y que debuté
con dolor abdominal y fiebre. A nivel analitico presentaba
hiperbilirrubinemia a expensas de la fraccion directay en las
pruebas de imagen (tomografia multidetector y colangioRM)
se objetivd una dilatacion de la via biliar intrahepatica
con estenosis del conducto hepatico comin que no afec-
taba al colédoco (fig. 1A). A continuacion, se realiz6 una
ecoendoscopia con puncion aspiracion con aguja fina (PAAF)
de dos adenopatias identificadas en el hilio biliar, sin que
se observaran células atipicas. Posteriormente, mediante
colangiopancreatografia retrograda endoscopica (CPRE), se
realizé una dilatacion con balén y colocacion de protesis,
que llevo a una mejoria de la paciente (fig. 1B). Con todos
los datos clinicos, radioldgicos y citologicos acumulados, con
el juicio clinico de colangiocarcinoma y ante la no dispo-
nibilidad en nuestro centro de colangioscopia oral y toma
de biopsias, se decidio realizar una intervencion quirurgica
mediante reseccion de la via biliar a nivel de la estenosis
con anastomosis en Y de Roux. El posoperatorio discurrioé sin

complicaciones y la paciente fue dada de alta a los seis dias
de la cirugia.

En el estudio anatomopatolodgico de la via biliar se demos-
tré la presencia de una lesion estenosante en el espesor de
la pared, de 20 mm de diametro y de contorno plexiforme.
Microscopicamente estaba constituida por células fusifor-
mes, algunas (células de Schwann) sin atipias nucleares ni
actividad mitotica significativas y positivas para S-100y otras
(fibroblastos) dispuestas de forma mas dispersa, también sin
atipias francas y positivas a CD34 (fig. 1C, D). El diagnostico
definitivo fue de neurofibroma plexiforme. Posteriormente,
se descartd mediante estudio genético la NF1 en la paciente.

Las lesiones obstructivas de la via biliar dan lugar a
cuadros clinicos similares, pero obedecen a etiologias varia-
das y cada una de estas presenta enfoques terapéuticos
y prondsticos distintos'>>. El diagnéstico clinico del cua-
dro obstructivo y la identificacion de la lesion responsable
suelen conseguirse mediante el uso de pruebas de imagen
no invasivas®. Actualmente, la combinacion de resonancia
magnética nuclear (RMN) y colangiorresonancia es la téc-
nica de eleccion’*>. Sin embargo, el diagndstico etiologico
de la lesion obstructiva requiere de estudio patoldgico y los
métodos necesarios para ello plantean dificultades mayo-
res. Los estudios endoscdpicos y/o ecograficos con toma
de muestra para citologia y/o biopsia adolecen de tasas
de sensibilidad y especificidad demasiado bajas®—. Esto ha
mejorado mediante la colangioscopia directa con operador
Unico y toma de biopsias multiples bajo vision directa, pero
siguen existiendo casos sin resolver, y es una técnica que no
esta disponible en todos los hospitales®=. Las limitaciones
de todos estos métodos diagndsticos preoperatorios justifi-
can la vigencia del estudio histologico intraoperatorio como
forma de confirmar la etiologia de la lesion causante de la
obstruccion biliar y ajustar adecuadamente el tratamiento
al diagnostico histologico.

Los neurofibromas en el conducto hepatico comdn son
poco frecuentes (menos de 40 casos descritos)' y plantean
un reto diagnostico dificil de resolver, ya que los hallazgos
clinicos y radiologicos son similares a los que originan otras
lesiones obstructivas de la via biliar como, por ejemplo, el
colangiocarcinoma. Hemos visto, ademas, como los distintos
métodos diagnosticos preoperatorios disponibles no resuel-
ven adecuadamente el problema, especialmente en el caso
de las lesiones benignas, ya que ofrecen tasas de sensibilidad
solo de hasta 80% y en aquellos centros en los que se dispone
de colangioscopia oral. Consideramos que el caso que hemos
presentado ejemplifica de forma paradigmatica la impor-
tancia del estudio histolégico intraoperatorio en lesiones
obstructivas biliares sin diagnostico confirmatorio preope-
ratorio, pues entendemos que representa la Unica forma de
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Figura 1

Marcada dilatacion de las vias biliares intrahepaticas con estenosis corta a nivel del hepatico comun (flecha). A) Colangio-

RM. B) CPRE. Mucosa de la via biliar con infiltrado inflamatorio inespecifico (flecha) y proliferacion fusocelular de configuracion
plexiforme en el espesor de la pared (asteriscos). C) H&E, 40x. D) Inmunohistoquimica frente a proteina S-100, 40x.

evitar tratamientos quirlrgicos excesivamente agresivos en
casos de etiologia benigna.
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