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Colangiocarcinoma; localizacion y del tipo de crecimiento. En este articulo revisamos el papel del radidlogo para
Estadificacion detectar, caracterizar y estadificar estos tumores y, sobre todo, la importancia de clasificarlos

para planificar el manejo y el tratamiento.
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Introduccion localizacidn intra y extrahepatica’. La localizacién anato-

mica y el tipo de crecimiento morfologico (fig. 1) permiten

Los tumores de la via biliar se originan en el epitelio de  clasificarlos en varios grupos con diferentes prondsticos, que

cualquier segmento de los conductos biliares, desde los  requieren estrategias terapéuticas especificas. La confluen-

pequefios conductos intrahepaticos hasta el colédoco’, y cia de los conductos biliares secundarios marca el limite

se clasifican en diversos tipos anatomopatoldgicos: benig-  entre los tumores intrahepaticos y extrahepaticos, y la unién

nos, premalignos y malignos, o colangiocarcinoma (CC), de del conducto cistico al hepatico com(n divide a los tumores
extrahepaticos en perihiliares y distales’™.

Por el tipo de crecimiento morfoldgico se consideran

* Autor para correspondencia. 4 grupos: expansivo, periductal-infiltrante e intraductal, o
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Graficos que ilustran la clasificacion de los tumores biliares segun la localizacion anatomica (A): intrahepatico, perihiliar

y distal; y segln el tipo de crecimiento (B): expansivo, periductal-infiltrante e intraductal.

variable, poco especifica y generalmente tardia, en la que
predominan los signos de obstruccion biliar en los tumores
extrahepaticos, el dolor o pérdida de peso en los intrahe-
paticos, o aparecen como hallazgo incidental en pruebas
de imagen>®. No existen marcadores tumorales especifi-
cos. Pueden estar elevados el CA 19-9 (con una sensibilidad
del 40-70% y una especificidad del 50-80%) y el CA-125 en
los tumores malignos, en otros tumores o en colangiopatias
inflamatorias, por lo que son (tiles cuando se valoran junto a
otras modalidades diagndsticas®°. Por tanto, las técnicas de
imagen son esenciales para detectar, caracterizar y clasificar
estos tumores. No existe una técnica ideal que permita hacer
una valoracion global, por lo que generalmente se requieren
varias modalidades de imagen que seran complementarias®.

En este articulo revisaremos el papel del radiélogo para
detectar, caracterizar y estadificar estos tumores vy, sobre
todo, la importancia de la clasificacion para planificar el
manejo y el tratamiento.

Técnicas diagnésticas

La ecografia abdominal es la prueba inicial en pacientes con
sospecha de obstruccion biliar por su alta disponibilidad. Es
muy precisa para detectar la obstruccion y el nivel, pero
limitada para detectar y caracterizar el tumor y determinar
su extension y resecabilidad'®'". No hay evidencia del papel
del contraste ecografico para detectar los tumores extrahe-
paticos, aunque puede ser relevante para distinguirlos del
barro biliar'? o para la biopsia guiada de lesiones dificiles
de ver. La tomografia computarizada multidetector (TCMD)
multifasica tiene una gran resolucion espacial y amplia
cobertura, lo que la convierte en una excelente modalidad
para detectar y estadificar los tumores biliares, tanto en la
invasion vascular como en la diseminacion a distancia'® ',
Cuando se plantea la hepatectomia, permite calcular el
volumen hepatico con mas facilidad y precision que la
resonancia magnética (RM)'°. La RM es considerada como
la mejor modalidad de imagen para estudiar los conduc-
tos biliares por su mayor resolucion de contraste. Permite
obtener informacion anatomica biliar, el nivel de la obstruc-
cion, el tipo de crecimiento, las dimensiones tumorales, la

extension y la afectacion vascular y ganglionar utilizando
secuencias convencionales, colangiograficas, de difusion y
con contrastes hepatobiliares®® 191314, Sin embargo, es infe-
rior a la TCMD para detectar metastasis a distancia®. La
aportacion de la tomografia con emision de positrones com-
binada con TC (PET-TC) para detectar CC es poca, y aunque
puede ser Util para las metastasis''®, su uso en la estadifi-
cacion no esta validado®.

La colangiopancreatografia retrégrada endoscopica
(CPRE) ha perdido protagonismo frente a la RM para
diferenciar las estenosis benignas de las malignas®® pero
mantiene su papel para obtener la muestra anatomopatolo-
gica y colocar prétesis biliares paliativas'’. La colangiografia
transhepatica percutanea es util cuando la via endoscopica
es inaccesible’’. La ecografia endoscopica con puncidn
con aguja fina es recomendable cuando otras técnicas no
son concluyentes, con sensibilidad del 53% y especificidad
del 89% para diagnosticar el CC extrahepatico'’. Es mas
precisa para evaluar los ganglios que la TCMD o PET'®. Otras
técnicas, como la ecografia intraductal o la colangiosco-
pia transpapilar, pueden aportar informacion relevante,
la primera para detectar y estadificar el CC perihiliar, y la
segunda para caracterizar la estenosis, detectar proyeccio-
nes vellosas, estenosis ulceradas o nodulos intraductales
0 para tomar biopsias, con sensibilidad y especificidad de
90% para diagnosticar el CC"7.

En ocasiones puede ser necesaria la laparoscopia o la
ecografia intraoperatoria para identificar si la lesion es
irresecable”. La muestra anatomopatoldgica es fundamental
para el diagndstico cuando no esta indicada la reseccion, por
lo que la puncion guiada por técnicas de imagen o técnicas
invasivas puede desempefar un papel importante®'°.

Factores de riesgo

La mayoria de los CC aparecen de forma esporadica, y son
raros en pacientes menores de 40 afos'. Tan solo un 30%
se relacionan con factores de riesgo, que tienen en comun
la inflamacién cronica de la via biliar®'3. Entre los factores
de riesgo establecidos, la colangitis esclerosante primaria
(CEP) es el mas frecuente en los paises occidentales, con
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una prevalencia de 5-15%°. La duracion de la enfermedad
no es un factor determinante, y el intervalo medio entre
el diagnostico y la aparicion de CC es de 2,5 afios>?°. Aun-
que no existen recomendaciones para cribado, se deberia
investigar la existencia de un CC ante un empeoramiento
clinico o analitico?®?'. Otros factores reconocidos son los
quistes de colédoco, con una incidencia del 6-30%%2, las
litiasis intrahepaticas’' o la infestacion por parasitos hepa-
tobiliares (Opisthorchis viverrini'y Clonorchis sinensis), mas
frecuentes en Asia'®. Hay otros factores de riesgo posibles,
como la colangitis y la coledocolitiasis extrahepatica o la
cirrosis y las hepatitis virales crénicas (mas la C que la B) en
el CC intrahepatico?®.

Enfermedades premalignas

Se conocen 3 lesiones premalignas biliares: la neoplasia
biliar intraepitelial, la neoplasia intraductal papilar de
los conductos biliares y la neoplasia quistica mucinosa o
cistoadenoma®?4. La primera progresa a adenocarcinoma
tubular y tiene caracter microscopico, por lo que no se
diagnostica con imagen. La neoplasia papilar intraductal
biliar incluye adenomas y tumores borderline y progresa
hacia CC precoz (adenocarcinoma tubular o0 mucinoso), con
mejor prondstico que los carcinomas avanzados''#. Cre-
cen macroscopicamente dentro de la luz sin invadir la
pared y se extienden superficialmente, por lo que pueden
detectarse y caracterizarse con imagen. En muchos casos
producen abundante mucina, que dilata difusamente los
conductos biliares. Se han descrito 4 patrones de creci-
miento (fig. 2): polipoideo, en forma de molde, superficial y
quistico. Ningln estudio ha demostrado correlacion entre
los tipos de crecimiento, la localizacion, las caracteristi-
cas anatomopatologicas o la transformacion en carcinoma
invasivo® %, Existen varios signos radioldgicos que sugie-
ren un crecimiento intraductal (fig. 3), como los nodulos
0 masas intraluminales, que suelen realzar mas que el
parénquima hepatico, la ausencia de atrofia segmentaria
y la multiplicidad de lesiones"?¢. La dilatacién biliar sin
obstruccion completa se considera un hallazgo importante
para diagnosticar estos tumores?’. La RM con colangiogra-
fia tiene ventajas comparada con la TC y la colangiografia
endoscopica?’. Las imagenes de RM difusion pueden aportar
informacion relevante tanto para distinguir las lesiones papi-
lares de la bilis como para establecer la invasion tumoral?’.
Para determinar la extension en los tumores con crecimiento
superficial sin masas puede ser (til la colangioscopia'’. Es
importante plantear el tratamiento quirtrgico en funcién
del tipo de crecimiento radioldgico. Con la reseccion com-
pleta el prondstico es mas favorable que el del CC'. En el
diagnostico diferencial hay que incluir las litiasis, porque
simulan una lesion intraductal. En ecografia, las litiasis pre-
sentan sombra en un 80% de los casos?®. En TC es (til el
estudio sin contraste para determinar la presencia de calcio
o realce, ya que ambas entidades pueden tener atenua-
cion variable. Los bordes irregulares, la estenosis ductal o
el engrosamiento asimétrico de la pared apuntan al tumor
papilar, mientras que los bordes finos y angulados son carac-
teristicos de las litiasis?®, que, ademas, tienen una sefal
baja en T1 y T2 (fig. 4), a diferencia de los tumores, cuya
sefal en T2 es mayor?’.

It

\_y

Figura 2  Graficos que muestran los patrones de crecimiento
de los tumores intraductales papilares, de arriba a abajo: cre-
cimiento polipoideo, que se define como una masa polipoidea
pediculada o sésil cuya longitud es menor a 2 veces el diame-
tro del conducto biliar donde asienta; crecimiento en molde,
cuando la masa rellena toda la luz del conducto dilatado, con
una longitud mayor al doble del diametro del conducto; creci-
miento superficial, cuando el tumor se presenta como un fino
piqueteado o de aspecto aserrado en la superficie del conducto,
la pared del conducto es mayor de 1 mm o hay una dilatacion
difusa segmentaria o lobar sin que se vea tumor; y crecimiento
quistico, con dilatacion aneurismatica del conducto afectado
con o sin excrecencias o nédulos murales.

También debe plantearse el diagndstico diferencial de
estas neoplasias con la metastasis biliar intraductal en
pacientes con otra neoplasia maligna extrabiliar. Los tumo-
res que mas metastatizan en la via biliar son los de pulmoén,
mama, vesicula biliar, colon, testiculo, prdstata, pancreas,
melanoma y linfoma?. La imagen puede aportar signos
diferenciales: mientras el tumor primario es intraductal y
polipoideo, la metastasis suele afectar también al parén-
quima con aspecto expansivo?’.

La tercera lesion premaligna es la neoplasia quistica
mucinosa o cistoadenoma, que hay que diferenciar de la
variante mucinosa de la neoplasia papilar intraductal biliar
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Figura 3

Neoplasia intraductal papilar multifocal con crecimiento polipoideo y en forma de molde. A) Imagen de colangiopan-

creatografia retrograda endoscopica que muestra una masa de crecimiento intraductal en el conducto hepatico comun (flecha) con
marcada estenosis, que no permite valorar adecuadamente los conductos biliares proximales. B) Imagen coronal de colangio-RM 2D
de la masa (flecha), que permite ver la via biliar proximal con multiples nddulos intraductales polipoideos (puntas de flecha). C)
Ecografia en el plano transversal oblicuo del hilio hepatico donde se observa la lesion en forma de molde (flecha). D) Tras inyectar
contraste realza menos que el parénquima hepatico (flechas) y descarta que se trate de barro biliar. E) Reconstruccion coronal
de TC que muestra la lesion intraductal (flecha) con menos realce que el parénquima. Se puede ver un absceso intrahepatico por

colangitis (asterisco).

con crecimiento quistico®®. Esta ultima comunica con la via
biliar (fig. 5) y puede diseminar por via intraductal (dando
lugar a sintomas obstructivos intermitentes), mientras que
la primera esta confinada a un quiste generalmente cerrado
a la via. Para diagnosticarla es necesario que se confirme
anatomopatologicamente estroma ovarico'®. La neoplasia
papilar intraductal biliar productora de mucina puede ser
la entidad biliar analoga a la neoplasia papilar intraduc-
tal mucinosa del pancreas, ya que ambas presentan una

proliferacion epitelial papilar con nicleo fibrovascular, no
tienen estroma ovarico en la pared, los fenotipos histoldgi-
cos son similares, producen mucina y tienden a progresar a
carcinoma®’.

Tumores malignos

El CC constituye aproximadamente el 10% de los canceres
primarios hepatobiliares y el 2% de todos los canceres®',

Figura 4

Litiasis intrahepaticas. RM eco de gradiente T2 transversal del higado (A) e imagen coronal de colangio-RM 2D (B) que

muestran lesiones intraductales hipointensas (flechas) de bordes lisos y angulados en el conducto hepatico derecho y conductos

secundarios correspondientes a litiasis.
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Figura 5

Neoplasia intraductal papilar con crecimiento quistico. A) Imagen coronal de colangio-RM 2D que muestra una lesion

quistica (flecha), encapsulada, sin nddulos y sin clara comunicacion con la via biliar. B y C) Imagenes transversales de RM hepatica
eco de gradiente T1 con supresion grasa, sin y con contraste (gadobenato de dimeglumina) en fase hepatobiliar que muestran paso

de contraste a la lesion (flecha) por comunicacion con la via biliar.

aunque tiene una amplia variabilidad geografica. La
incidencia del CC intrahepatico ha aumentado en las
Gltimas décadas, con un descenso concomitante del CC
extrahepatico®’; sin embargo, es un dato equivoco, pues
en muchos estudios el CC perihiliar se ha considerado como
intrahepatico, y en estadios avanzados de CC perihiliar
resulta dificil determinar el origen.

El CC avanzado tiene mal pronostico, con una vida media
menor a 24 meses’. El Unico tratamiento curativo es la
reseccion quirlrgica, con tasas de supervivencia a los 5
anos de 22-44%, 11-41% y 27-37% en los CC intrahepati-
cos, perihiliares y distales, respectivamente®. El segundo
factor pronostico es la afectacion ganglionar, con una pre-
valencia del 45%, méas frecuente en el CC distal®. Las
metastasis estan presentes en el 30% de casos en el
momento del diagnédstico*. El CC es un grupo heterogéneo
de lesiones con formas de crecimiento macroscopico expan-
sivo, periductal-infiltrante o intraductal, de localizacion
intrahepatica, perihiliar o distal, que presentan diferen-
tes comportamientos biologicos y formas de diseminacion.
Se ha demostrado que existe una correlacion significativa
entre el tipo de crecimiento y el patrén de infiltracion con
la tasa de supervivencia. El subtipo intraductal se carac-
teriza por un crecimiento mucoso superficial y mdltiple,
afectando de forma tardia a la pared de los conductos,
por lo que el pronostico es mejor que el de los subtipos
periductal-infiltrante o expansivo, que tienen crecimiento
radial submucoso y extension perineural, e invaden la pared
precozmente?*3%33, El primero se caracteriza por tener
menor realce que el higado, mientras que los otros suelen
tener realce precoz o progresivo®?. La resecabilidad esta
determinada por la extension del tumor al arbol biliar, la
afectacion del parénquima hepatico, la invasion vascular,
la atrofia lobar y la presencia de metastasis (tabla 1)*.

Colangiocarcinoma intrahepatico (periférico)

Aproximadamente el 20% de los CC son intrahepaticos®®.
El tipo de crecimiento expansivo es el mas frecuente,
que disemina por vasos venosos y linfaticos. Suele ser un
tumor grande, de contornos lobulados o irregulares. Gene-
ralmente las células tumorales viables se localizan en la

Tabla 1

Criterios de irresecabilidad del colangiocarcinoma

Colangiocarcinoma
intrahepatico

Colangiocarcinoma
perihiliar

Colangiocarcinoma
distal

Invasion del peritoneo visceral
Invasion local de estructuras
extrahepaticas

Invasion periductal: incluye el patron
de crecimiento periductal o mixto
(periductal y expansivo)

Infiltracion de ganglios regionales
Metastasis a distancia (incluyen
ganglios celiacos, periadrticos y
pericava)

Criterios de invasion vascular:
deformidad del contorno del vaso,
estenosis u oclusion o contacto
vaso-tumor > 180° (precision de 93 y
85% para arterias y venas
respectivamente). La invasion portal
del CHC viene dada por la invasion de
la luz

Afectacion bilateral de conductos
secundarios

Afectacion de la vena porta principal
o bifurcacion

Invasion de rama portal o arterial con
atrofia lobar contralateral

Invasion biliar de conductos
secundarios con atrofia lobar
contralateral

Invasion de conductos secundarios de
un lado con invasion vascular portal o
arterial contralateral

Metastasis a distancia

Invasion de vesicula, pancreas,
duodeno u otros 6rganos adyacentes
sin afectacion de tronco celiaco o
arteria mesentérica superior

Invasion de tronco celiaco o arteria
mesentérica superior

Infiltracion de ganglios regionales
Metastasis a distancia
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Tabla 2 Estadificacion TNM de los tumores biliares
intrahepaticos

Tumor primario

TX El tumor primario no es valorable

TO No evidencia de tumor primario

Tis Carcinoma en situ (tumor intraductal)
T1 Tumor solitario sin invasion vascular
T2a Tumor solitario con invasion vascular
T2b Tumores multiples con o sin invasion

vascular
T3 Tumor que perfora el peritoneo

visceral o invade de forma directa
estructuras extrahepaticas

T4 Tumor con invasion periductal
Ganglios linfdticos regionales
NX Los ganglios linfaticos regionales no
son valorables
NO No hay metastasis en ganglios
linfaticos regionales
N1 Metastasis en ganglios linfaticos
regionales
Metdstasis a distancia
MO No hay metastasis a distancia
M1 Metastasis a distancia

periferia del tumor, y el centro se compone de cantida-
des variables de fibrosis, necrosis coagulativa o mucina**.
Los factores de peor prondstico son las lesiones multiples
(lesiones satélites, metastasis hepaticas o tumores multi-
ples indistintamente), la invasion vascular y las metastasis
ganglionares*>3¢. Tanto la TCMD como la RM permiten carac-
terizarlos y estadificarlos correctamente con el sistema TNM
(tabla 2)*.

En ecografia son masas de ecogenicidad variable sin
halo hipoecoico, a diferencia del hepatocarcinoma (CHC),
y en el 31% de los casos con dilatacion biliar periférica al
tumor®®. La TCMD y la RM son las mas apropiadas para eva-
luar el tamaio tumoral, la multifocalidad y la afectacion
vascular. La TCMD es la mejor para determinar la rese-
cabilidad, con una precision mayor del 85%¢°. En TCMD
suele ser hipodenso, y en RM la apariencia es variable. Suele
tener una periferia hiperintensa en T2 e hipointensa en T1,
que representa el predominio celular. El centro es carac-
teristicamente hipointenso en T2, por fibrosis o necrosis
coagulativa, que se diferencian por la presencia o ausencia
de realce®**, o bien hiperintenso cuando existe mucina®*.
En ambas técnicas es tipico un minimo realce periférico
irregular e incompleto, con progresion centripeta en fases
tardias'>“° (fig. 6). Puede asociar hallazgos diferenciales
como retraccion capsular, dilatacion y engrosamiento de
conductos biliares periféricos o infiltracion de vasos sin
trombo visible (fig. 6) (tabla 3).

El uso de contrastes hepatobiliares (gadoxetato disodico
o gadobenato de dimeglumina) puede ser util porque per-
mite ver mejor el tumor y sus bordes y detecta lesiones
multiples, datos importantes para la planificacion quirtrgica
y el pronodstico (fig. 6)*'**2, Respecto a la valoracion de los
ganglios metastasicos, la precision total de las técnicas es
del 77%.

Tabla 3 Estadificacion TNM de los tumores biliares distales
Tumor primario
X El tumor primario no es valorable

TO No evidencia de tumor primario

Tis Carcinoma en situ

T1 Tumor confinado al conducto biliar
histolégicamente

T2 Tumor que sobrepasa la pared del
conducto biliar

T3 Tumor que invade vesicula, pancreas,

duodeno u otros 6rganos adyacentes
sin invasion de tronco celiaco o de
arteria mesentérica superior
T4 Tumor que invade tronco celiaco o
arteria mesentérica superior
Ganglios linfdticos regionales

NX Los ganglios linfaticos regionales no
son valorables
NO No hay metastasis en ganglios
linfaticos regionales
N1 Metastasis en ganglios linfaticos
regionales
Metadstasis a distancia
MO No hay metastasis a distancia
M1 Metastasis a distancia

El diagnostico diferencial del CC con crecimiento expan-
sivo incluye varias entidades. El CC <3 cm puede tener un
comportamiento atipico en el higado cirrético, con realce en
fase arterial con o sin lavado en fase portal®®+#, por lo que
debe plantearse el diagnostico diferencial con el CHC por su
diferente manejo terapéutico y pronostico. El lavado en la
TCMD y RM confirma el diagnostico de CHC; sin embargo,
la distribucion puramente intravascular del contraste en
ecografia no permite diferenciarlos, ya que ambos presentan
lavado. La apariencia en diana en la RM difusion con valor
b alto, que traduce fibrosis central, ha mostrado ser un fac-
tor predictivo significativo e independiente para distinguir el
CC del CHC pequeiio, con mas sensibilidad que las imagenes
T2 o con contraste hepatoespecifico®, aunque no evita la
biopsia®. Distinguirlo de metastasis de carcinoma de colon
puede ser muy dificil, porque también pueden ser hipoin-
tensas en T2. El realce tipico, hallazgos asociados como la
dilatacion de la via intrahepatica y, sobre todo, la presencia
de un tumor primario, son las claves para diferenciarlos®.

La cirugia consigue la curacién en menos del 30% de
los casos debido a margenes quirlrgicos positivos y metas-
tasis ganglionares, positivas en el 29% de pacientes tras
la intervencion quirargica®®. No existe consenso sobre si
es recomendable la linfadenectomia durante la reseccion
tumoral®.

Colangiocarcinoma perihiliar (hiliar o Klatskin)

Representa el 50-60% de los CC>8. El tipo de crecimiento
mas frecuente es mixto, periductal-infiltrante con masa
expansiva asociada®®, y disemina predominantemente por
via perineural y ganglionar'. Crece a lo largo de un con-
ducto biliar dilatado o estendtico engrosando la pared, y
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Figura 6

Colangiocarcinoma intrahepatico con crecimiento expansivo. Imagenes transversales del higado con RM T1, supresion

grasa y contraste hepatobiliar (gadobenato de dimeglumina) en fases arterial tardia (A), portal (B), de equilibrio (C) y hepatobiliar
(D) que muestran un leve realce arterial periférico (flecha en A) con progresion centripeta y heterogénea en fases tardias. En la fase
hepatocitaria se observa realce hepatico que delimita mejor los bordes de la lesion (cabezas de flecha en D), que ademas presenta
un centro hiperintenso por persistencia del contraste en intersticio por el componente fibroso (asterisco en D). E) Colangio-RM 2D
en el plano coronal en la que se observa el defecto en forma de masa localizado en lobulo hepatico derecho (flecha) con dilatacion
de conductos proximales al tumor y lesiones intraductales en las ramas izquierdas de la via biliar intrahepatica (cabeza de flecha),
asi como estenosis extrinseca de la via biliar extrahepatica por adenopatias en el hilio (asterisco).

progresa invadiendo el parénquima hepatico en el 80%*. Se
han reconocido como factores prondsticos independientes
los ganglios linfaticos infiltrados, la diferenciacion tumoral
y la reseccion completa®. La RM, la TCMD, la CPRE y, oca-
sionalmente, la ecografia endoscopica son las técnicas mas
usadas para estadificarlo®®. Existen diferentes sistemas de
estadificacion, sin que ninguno de ellos se utilice con un
amplio consenso. El mas extendido es el sistema modificado
de Bismuth-Corlette, basado en la extension longitudinal del
tumor a lo largo del arbol biliar*’, que contempla 4 tipos
(fig. 7). Esta clasificacion no tiene en cuenta la invasion
vascular, la presencia de metastasis ni las variantes ana-
tomicas del arbol biliar. El sistema TNM* afiade signos de
crecimiento radial (tejidos peribiliares o invasion vascular)
y la afectacion ganglionar y a distancia. No obstante, no
valora adecuadamente la localizacion tumoral en el arbol
biliar, dato importante para determinar la posibilidad de
reseccion local®'. Se considera invasion vascular la oclusion
del vaso, la atrofia hepatica ipsilateral, la estenosis o defor-
midad del contorno o el contacto tumor-vaso mayor o igual
a 180°“. Se ha introducido una nueva clasificacion que tiene
en cuenta tanto el crecimiento longitudinal del tumor a lo
largo del arbol biliar como el crecimiento radial, valorando
lainvasion vascular arterial o portal®'. Clasifica la afectacion
biliar y vascular de forma analoga al sistema modificado de
Bismuth-Corlette y considera ademas otros parametros rele-
vantes para la reseccion, como el tamaiio del tumor, el tipo
de crecimiento, el volumen potencial de higado remanente,

la afectacion ganglionar y a distancia, y la enfermedad hepa-
tica subyacente. Este sistema tiene puntos débiles, como
el tamano o la atrofia lobar, que no tienen implicaciones
pronosticas, o la invasion vascular, que tiene valor para la
reseccion mas que para el prondstico® (fig. 8).

En ecografia el hallazgo mas frecuente es la dilatacion de
la via biliar intrahepatica, no se ve la confluencia de los con-
ductos hepaticos, y la via biliar distal es de calibre normal®®.
La lesion suele ser igual de ecogénica que el higado, y es difi-
cil de identificar. El contraste ecografico puede aumentar la
precision porque el tumor es hipoecoico en fases tardias y
difiere del parénquima hepatico realzado®. La multitud de
conductos dilatados y la atrofia lobar apoyan el diagndstico.
Es menos frecuente ver el engrosamiento mural y periductal
de la confluencia o una masa intraluminal®. La ecografia,
sin embargo, no es adecuada para estudiar la diseminacion
y determinar la resecabilidad®**¢. Con la TCMD se ve como
un engrosamiento focal de la pared ductal con estenosis de
la luz y dilatacién proximal. Puede existir una masa con
mayor realce que el parénquima hepatico en todas las fases
(figs. 9 y 10). Tiene tendencia a subestimar la extension lon-
gitudinal, tanto en las formas periductal-infiltrante como
intraductal®'. Valora la infiltracion vascular y biliar y predice
la reseccion con precision, para lo que son Utiles las técni-
cas de reformateo®:364%:52, También subestima la extension
ganglionar y peritoneal®” 3. La precision de la TCMD para
determinar la reseccién es de un 60-87,5%*3¢. La RM es exce-
lente para establecer la extensién longitudinal en el arbol
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Figura 7

Ilustraciones que representan los tipos de crecimiento longitudinal del colangiocarcinoma perihiliar segln el sistema

modificado de Bismuth-Corlette. A) Tipo I. Afecta al conducto hepatico comin. B) Tipo Il. Afecta a la confluencia de los conductos
hepaticos. C y D) Tipo lll. Afecta a la confluencia de conductos secundarios del conducto hepatico derecho (llla) o izquierdo (llib).
E) Tipo IV. Afecta a ambos conductos hepaticos y a las confluencias secundarias de ambos o a niveles multiples y discontinuos

bilateralmente.

biliar identificando alteraciones en la forma y calibre duc-
tal o lesiones polipoideas intraluminales*®3354 (figs. 8 y 9).
El realce tardio de la pared de los conductos biliares es un
signo que mejora la precision diagndstica de la RM> dado
que no se trata de un signo indirecto como la estenosis
en las técnicas colangiograficas. Para la extension intraduc-
tal puede ser necesaria la colangioscopia, que demuestra
la diseminacion superficial multifocal*®>*, y es ademas muy
precisa para la infiltracion del higado y la extension radial.
La limitacion principal es la menor resolucion espacial, y
también subestima la extension ganglionar y peritoneal. Su

precision para planificar la intervenciéon es del 72-83%.
El diagnostico diferencial se plantea con entidades que
pueden ser radiolégicamente indistinguibles, como las este-
nosis benignas iatrogénicas, enfermedades inflamatorias
o infecciosas, enfermedad relacionada con IgG4, colangi-
tis eosinofilica, pseudotumor inflamatorio biliar o lesiones
tumorales, como metastasis o linfoma®>. Menos de la mitad
de los pacientes son candidatos a una intervencion quirdr-
gica curativa por invasion vascular bilateral o contralateral
y por invasién bilateral de conductos biliares secundarios®.
El tratamiento curativo requiere resecar el conducto biliar

Figura 8 Varon de 40 aios con colangiocarcinoma perihiliar tipo lllb con crecimiento periductal-infiltrante. A) Imagen transver-
sal de TC hepatico con contraste que muestra engrosamiento y estenosis del conducto hepatico izquierdo (flecha). B) Plano coronal
de TC con engrosamiento del conducto hepatico izquierdo y contacto cincunferencial con una rama portal por invasion (flecha) y
dilatacion de la via biliar intrahepatica (asterisco). C) RM eco de gradiente T1 con contraste que muestra dilatacion de la via biliar

y atrofia lobar por invasion vascular (asterisco).
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Figura9 Varon de 78 anos con colangiocarcinoma perihiliar tipo v. A) TC coronal con contraste en fase portal en la que se observa
un engrosamiento de la pared de la via biliar extrahepatica y masa (flecha) que invade estructuras periductales por crecimiento
mixto, periductal-infiltrante y expansivo. B) Colangio-RM 2D en el plano coronal que muestra la oclusion de la luz (flecha) de la
via biliar; vesicula (estrella). C) Colangio-RM 2D en el plano transversal que muestra la extension longitudinal hasta los conductos

secundarios (flechas curvas).

extrahepatico, la linfadenectomia regional, la colecistecto-
miay, en la mayoria de los casos, una hepatectomia parcial,
incluyendo el lébulo caudado®. Existe controversia sobre la
necesidad del drenaje biliar preoperatorio, que puede mejo-
rar los requerimientos metabdlicos y de regeneracion del
remanente hepatico®.

Colangiocarcinoma distal

Constituye aproximadamente el 20% de los CC>%. El tipo
de crecimiento mas frecuente es periductal-infiltrante*>°.
Tiene tendencia a crecer en profundidad (infiltracion neu-
ral, vascular o pancreatica) y a la afectacion ganglionar??,
factores que van a condicionar el pronéstico.

Los signos tipicos son un nodulo o masa con realce tardio
en el lugar de la estenosis o el engrosamiento concéntrico
o0 asimétrico de la pared ductal. La ecografia es el proce-
dimiento diagnéstico inicial®®>” que identifica la dilatacion
proximal. Mas raramente puede presentar masa asociada’’.

Se estadifican mediante el sistema TNM*’, para lo que
son primordiales la RM y la TCMD, que delimitan el tamano
tumoral y la invasion de estructuras adyacentes (fig. 10)3°.
La RM difusion con valor b 800 es sensible para detectar el
CC extrahepatico®®.

La CPRE, la colangiografia percutanea y la ecografia
endoscopica con PAAF son herramientas Utiles para el diag-
nostico, aunque la colangiografia directa es poco eficaz
para ver la extension longitudinal del tumor, ya que el
crecimiento puede ser submucoso o extramural. La

ecografia endoscopica permite valorar con mayor precision
la invasién ganglionar y vascular®.

En general, cuando no se ve masa o litiasis, una este-
nosis larga, irregular y asimétrica sugiere una naturaleza
maligna, a diferencia de las estenosis cortas, regulares y
simétricas, que suelen ser benignas®®. El diagndstico dife-
rencial incluye estenosis benignas, como CEP, colangiopatia
relacionada con SIDA, pancreatitis autoinmune, pancreatitis
aguda o cronica y estenosis malignas por tumores pancrea-
ticos y periampulares® (fig. 10). La pancreatitis autoinmune
afecta al colédoco intrapancreatico en el 67-96% de los
casos, al que estrecha por engrosamiento de la pared,
simulando un CC distal®*. Un engrosamiento concéntrico
de la pared ductal, con borde externo liso, poco realce
y apariencia de la estenosis en reloj de arena, limitado
al segmento intrapancreatico y afectacion multiple, son
hallazgos caracteristicos de colangitis asociada a pancrea-
titis autoinmune®. En la CEP es rara la afectacion unifocal
del conducto biliar extrahepatico?" . Si existe una este-
nosis dominante (definida como estenosis de 1,5mm en
el colédoco o de 1mm en conducto hepatico), se reco-
mienda el estudio citoldgico o la biopsia para descartar
una neoplasia subyacente?. El carcinoma pancreatico es
dificil de distinguir de un CC distal. La ausencia de infiltra-
cion del conducto pancreatico principal y accesorio orienta
a un origen biliar®. Por ultimo, los tumores periampulares
se clasifican por separado en el sistema TNM® y se origi-
nan en la region periampular, definida como el area que
se extiende 2 cm radialmente desde la papila mayor. Ante

Figura 10  Colangiocarcinoma distal. Imagenes coronales de colangio-RM 2D y RM eco de gradiente con supresion grasa y contraste
que muestran estenosis irregular y asimétrica (flechas) por colangiocarcinoma distal tipo periductal-infiltrante.
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una obstruccion ampular, los signos que definen una neo-
plasia periampular son una masa, la protrusion papilar y la
estenosis ductal irregular y asimétrica, con dilatacion del
conducto pancreatico®. El tratamiento curativo del CC dis-
tal es quirdrgico, con procedimiento de Whipple. La tasa de
supervivencia a los 5 anos es del 27-50% cuando la reseccion
es completa, que es el factor predictivo mas importante3?,
seguido por la afectacién ganglionar®.

Conclusion

Los tumores de la via biliar son muy variables por su loca-
lizacion y tipo de crecimiento. Las técnicas de imagen son
esenciales para detectarlos y caracterizarlos y, sobre todo,
para clasificarlos en grupos que facilitan planificar el trata-
miento y establecer el prondstico. En general, es necesario
combinar varias modalidades de imagen y técnicas invasivas,
y puede ser necesaria la exploracion quirdrgica. Estos tumo-
res requieren un manejo multidisciplinario, por lo que es
importante para el radiélogo conocer los signos radioldgicos
y el papel de las diferentes técnicas diagnosticas.
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