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Objetivos Docentes

Describir las presentaciones atipicas del colangiocarcinoma intrahepatico en imagen, con
especial atencion a lesiones pequeiias incidentales.

Indicar los diagnésticos diferenciales a considerar ante lesiones indeterminadas hepaticas, incluyendo
variantes atipicas en estadios precoces asintomaticos.

Evaluar la posibilidad de disenar un cambio en el seguimiento propuesto por las guias de algunas de
estas lesiones segtn el contexto y hallazgo en imagen.

Revision del tema

El colangiocarcinoma intrahepatico o periférico (CCI) se origina en la capa epitelial de los ductos
biliares de segundo orden o superior. Representa un 15%-20% de todos los colangiocarcinomas y de
acuerdo a su morfologia y patron de crecimiento se clasifica en formador de masa (60%), periductal
infiltrativo e intraductal.

Se ha registrado un aumento en su incidencia, con una serie de factores de riesgo conocidos cuya
caracteristica comun es la inflamacion cronica de la via biliar. En el mundo occidental a la colangitis
esclerosante primaria se le estima un riesgo acumulado del 5-20% y en paises asiaticos tienen mayor
relevancia la infeccion parasitaria y la hepatolitiasis. Otros factores potenciales se subdividen en
anomalias y enfermedades de la via biliar, donde se incluyen los quistes, las enfermedades cronicas
hepaticas (virus de la hepatitis B, C y cirrosis), las enfermedades digestivas como la enfermedad

inflamatoria crénica y trastornos endocrinos como la DM II. También destacan el alcohol, el tabaco y la
obesidad.

Se asocia con la inactivacion de genes supresores de tumores (p53, SMADA4...) y se han descrito
mutaciones en oncogenes (K-ras, y c-erB-2). Su clinica inespecifica e insidiosa dificulta el diagnostico
temprano por lo que las pruebas de imagen juegan un papel destacado. No existen marcadores tumorales
especificos, aunque algunos como el CA 19-9, el CEA o el CA-125 pueden elevarse.
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El objeto de esta revisién son los colangiocarcinomas formadores de masa de pequefio tamafio (<3cm),
los cuales presentan con mayor frecuencia patrones atipicos en imagen y se demuestran en el seno de
enfermedades cronicas hepaticas. Requieren especial atencion para diferenciarlos de los
hepatocarcinomas (CHC), dado que el prondstico y su tratamiento son significativamente diferentes
siendo la cirugia con reseccion completa la tnica alternativa curativa. Mencionar que la mayoria de
estudios en la literatura presentan como limitaciones predominantes su caracter restrospectivo y el
numero reducido de casos.

Los colangiocarcinomas formadores de masa presentan con frecuencia invasion vascular con metéstasis
intrahepaticas, siendo la reseccion curativa posible en menos del 50% y la tasa de supervivencia a tres
afios del 22%-60%. Se describen nodulos satélites hasta en el 10-20%.

Su apariencia tipica es la de un tumor no encapsulado, lobulado, que en la fase arterial capta en anillo
con llenado concéntrico, progresivo y que muestra captacion tardia de la zona central (dependiendo del
grado de fibrosis). Se localiza en la periferia y los hallazgos caracteristicos son retraccion capsular,
dilatacion biliar distal al tumor y presencia de nddulos satélites asi como atrapamiento vascular aunque
sin trombosis. Al referirnos a los de pequeio tamafio (<3cm) estos datos secundarios no suelen estar
presentes debido a su fase inicial en la que predomina el componente celular. Fig.1

ESTUDIO EN IMAGEN

En la ecografia doppler la apariencia mas frecuente es la de una lesioén hipoecogénica con escasa
vascularizacion, pudiendo también presentarse como una masa heterogénea o como alteracion difusa de
la ecoestructura hepatica.

Estudio con TC. En la literatura hay estudios que demuestran a la captacion arterial como un factor
prondstico independiente para la supervivencia a largo plazo. Se relaciona con menor estroma central y
areas acelulares incluyendo a la necrosis. Por tanto, las captaciones tardias (mayor componente fibroso)
con menor componente colangiocelular se relacionan con peor prondstico. La fibrosis se correlaciona
con la invasion perineural y menor tasa de supervivencia.

Se describen diferentes patrones en el estudio dinamico, clasificados por orden de frecuencia:

1- Patroén tipico: hipoatenuacion en fase arterial e hipo, iso o hiper en fase portal.
2- Captacion arterial sin lavado. Hiper o iso en arterial y portal.
3- Captacion arterial con lavado “washout”.

El segundo patron incluye a las lesiones indeterminadas (Fig.2-Fig.3) y alteraciones de la perfusion
como primer diagnoéstico diferencial y el tercero al hepatocarcinoma, debiendo de considerarse ademas
que es mas frecuente la captacion arterial por aumento de la densidad de arterias y microvasos en
pacientes con enfermedades cronicas hepaticas, destacando las secundarias a hepatitis C.

Los patrones de captacion arterial definen el comportamiento con el contraste que predomina en el
50% de la lesion:

1. El patrén mixto es el mas frecuente: captacion periférica en anillo y heterogénea en el centro
(captacion persistente).

1. El hiperdenso heterogéneo central es el segundo patron més frecuente en los CCI atipicos.

1. La captacion en anillo periférico (zona central con necrosis coagulativa con baja celularidad) es el
segundo patron en frecuencia para los CCI tipicos

1. Hiperdenso homogéneo

1. Captacidén minima
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Estudio con MR. El comportamiento de sefial es hipointenso homogéno o inhomogéneo en secuencias
T1 y heterogéneo con hiperintensidad de sefal en T2. Caracteristicamente muestran un discreto realce
periférico en fase arterial que se hace progresivo y centripeto con realce maximo y mantenido en la fase
tardia (3-15min), es debido a la lenta difusion del contraste desde el espacio vascular al intersticial en
relacion con la cantidad de estroma fibroso.

La mayoria de los estudios dinamicos se han realizado con agentes extracelulares, los nuevos articulos
remarcan a la fase hepatobiliar (10-20min) de los agentes mixtos como nueva herramienta a la que
correlacionan con la diferenciacion histoldgica e invasion perineural y linfatica. Definen una captacion
persistente de aspecto grumoso dentro de la lesion, con un anillo hipointenso periférico que es
secundario al wash-out del anillo hipercaptante arterial, éste ultimo refleja el alto componente celular.
Aunque esperariamos que, dada la ausencia de componente hepatocelular, estos tumores fueran
hipointensos se explica porque el estroma fibrotico mantiene el contraste en el espacio extracelular. El
anillo hipointenso periférico le confiere una apariencia “target” (en diana). Fi.g4-Fig.5.

No es un signo especifico, las metastasis de adenocarcinomas también la pueden demostrar por su
estroma fibroso, pero su valor radica en ser otro mas de los datos que nos ayudan a sugerir éste
diagnostico. Hay estudios que relacionan la captacion central en ésta fase con peor prondstico que los
hipointensos.

La apariencia “target” en la difusion (DWI) hace referencia a un centro hipointenso con anillo
periférico hiperintenso, hay estudios estadisticos que la demuestran con el signo mas fiable para
diferenciar pequefios hepatocarcinomas de colangiocarcinomas. Concluyen que determina con mas
fiabilidad la fibrosis central que la secuencia T2, demostrando la rica celularidad y vasculatura periférica.
En los tumores grandes no demostraria la misma eficacia dado que la necrosis central se manifiesta con
la misma apariencia. Fig.6-Fig.7.

Patrones de captacion:

1- Realce periférico en la fase arterial con realce gradual centripeto o central en
fase tardia.

2- Realce persistente y estable que puede ser completo o incompleto. Mas
frecuente en lesiones pequefias. DD con el CHC.

3- Captacion periférica unica, que representaria necrosis central.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Carcinoma hepatocelular (CHC): su crecimiento compresivo y la formacion de pseudocapsula le
confieren un aspecto mas redondeado, frente al lobulado y de bordes imprecisos del CCI, con mayor
frecuencia de trombosis venosas portales y vasos tortuosos intratumorales.

El CClI rodea a la vasculatura sin tendencia a la trombosis y con mayor frecuencia presenta nodulos
satélites. Representa un desafio en el seguimiento de una cirrosis especialmente sino se demuestra
lavado. Fig.8. El CCI en un higado cirrético tiende a ser mas vascular y puede estar rodeado por una
pseudocapsula fibrética, hallazgo que no es habitual en un no cirrético.

Metastasis de adenocarcinoma: con frecuencia se describe la dificultad para diferenciarlos cuando el
primario es el colon, aunque éstas a veces demuestran un area de necrosis central muy hiperintensa en
secuencias T2. Aunque es raro la necrosis central puede ocurrir en el CCIL. Este es el principal
diagnostico diferencial en el patron de captacion gradual y captacion periférica en anillo. Fig.9.

Datos a favor del CCI son la presencia de ganglios portales, el atrapamiento vascular, la pérdida de
volumen del parénquima segmentario afecto, las lesiones multifocales con una dominante, la retencion
de contaste y la captacion peritumoral.
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Abscesos: suelen presentar pared gruesa captante con cambios quisticos centrales. Los inmaduros en
fase temprana son dificiles de distinguir en imagen del CCI y requieren correlacion clinica y
seguimiento.

Son lesiones hipovasculares de realce periférico y centro hipodenso. A veces se presenta un realce
segmentario en fase arterial del parénquima circundante.

Anomalias de la perfusion en el seno de una cirrosis.
La restriccion de la difusion en una anomia de la perfusion obliga a continuar con el seguimiento y
eventual biopsia. Suelen presentase con una disposicion periférica y morfologia en cuia.

Angiomas atipicos. Las lesiones mayores a Scm de didmetro presentan con frecuencia falta de
homogenizacion debido a areas de necrosis, fibrosis o hemorragia. Fig.10.

En paciente cirrdticos es frecuente ademas que se fibrosen (hemangiomas hialinizados).

Los pequenios hemangiomas que muestran llenado rapido en una fase arterial precoz se incluyen en el
diagnostico diferencial del patron de captacion persistente de los CCI. Fig.11.

Tumor primario combinado: muestra diferenciacion en los dos fenotipos (hepatocelular y
colangiocelular), es un tumor raro al que algunos estudios demuestran un peor prondstico que para cada
uno de los dos tumores por separado. Las caracteristicas en imagen de ambos a la vez sugieren el
diagnostico.Fig.12-Fig.13.Su diagnoéstico diferencial incluye a los tumores multifocales, siendo el
diagnéstico final anatomopatoldgico. Fig.14-Fig.15.

Imagenes en esta seccion:

Fig. 1: Masa hipointensa en secuencias T1 y T2, con dilatacion de la via biliar distal, que muestra
restriccion de la difusion periférica (target sign) y captacion inicial periférica con llenado progresivo. La
aparicion mas frecuente por diagnostico tardio suelen ser masas de gran tamafio no encapsuladas y
lobuladas con infiltracion de estructuras periductales, dilatacion de la via biliar y retraccion capsular por
su naturaleza fibrosa.
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Fig. 2: Lesion focal incidental en ecografia de paciente sin riesgo, definiéndose como un area de
parénquima isoecogénico delimitado por un halo lobulado hipoecogénico, no dilataba la via biliar ni
causaba distorsion vascular. En RM se caracterizdo como probable angioma atipico en el segmento IVA,
hipointenso en T1, moderadamente hiperintenso en T2 con pequenas areas quisticas nodulares
periféricas. Mostraba realce intenso periférico precoz con llenado progresivo.
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Fig. 3: En el control ecografico un afio después hay una severa hepatomegalia con lesiones focales
solidas sugestivas de afectacion metastasica. En estudio de TC las multiples lesiones muestran realce
periférico en fase arterial, en fase portal son lesiones hipodensas y alguna muestra pequeio realce
puntiforme central. DD metastasis o angiosarcoma hepatico, dado el antecedente de lesion de naturaleza
vascular, confirmandose por Bx colangiocarcinoma multicéntrico.
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Fig. 4: Apariencia “target” en un colangiocarcinoma multifocal, con lesiones homogéneas hiperintensas
en T2 e hipointensas en T1, que captan de forma intensa periférica y posteriormente persistente central
con anillo periférico hipointenso.

Fig. 5: Apariencia “target” en un colangiocarcinoma multifocal, con lesiones homogéneas hiperintensas
en T2 e hipointensas en T1, que captan de forma intensa periférica y posteriormente persistente central
con anillo periférico hipointenso. La lesion periférica en el segmento VI mostraba una cierta retraccion
capsular.
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Fig. 6: Lesion de morfologia bilobulada, inhomogénea levemente hiperintensa en T2 e hipointensa en
T1, con signo de “target” en DWI y patron de captacion periférico y heterogéneo central. Estos datos
obligan a estudios complementarios.

Fig. 7: Tanto el estudio de PET-TAC como cito-histolégico no demostraron malignidad y en estudio de
control se demuestra disminucion del volumen de la lesion con patrén dindmico mixto (captacion
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persistente).

Fig. 8: Paciente con cirrosis etilica estadio B. En TC se objetiva una hipodensidad difusa en el segmento
V, heterogénea con ausencia de parametros infecciosos. En RM lesion de bordes irregulares, lobulada
y/o multicéntrica con moderado realce periférico y progresivo permaneciendo zonas hipointensas
centrales. No condiciona dilatacion de la via biliar ni retraccion capsular. El primer diagndstico se
considerd hepatocarcinoma no tipico, por su gran tamafo, con diagnostico AP final de CCI.
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Fig. 9: MX hipervasculares de carcinoma de antro pildrico: pequefias lesiones hiperintensas en
secuencias T2 e hipointensas en T1, que muestran un patroén de captacion en anillo periférico y se
homogenizan en fase tardia.

Fig. 10: Lesion de morfologia lobulada que en estudios de TC previos mostraba caracteristicas
compatibles con hemangioma, dado su crecimiento en un control se realiza RM mostrando
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caracteristicas no tipicas. No se muestra homogénea en T2 y es hipointensa en T1, con un patron de
captacion persistente discretamente heterogéneo, ejerce efecto compresivo aunque no invasivo sobre la
rama portal derecha y una restriccion en anillo incompleto en DWI. El diagndstico AP final fue de CCI.

Fig. 11: Lesion subcapsular en region medial del segmento VI, hipoecogénica e hipointensa en
secuencias T2 y secuencias T1, que muestra intenso realce precoz de contraste y es practicamente
isointensa en fase portal y retardada. Sugestiva de angioma atipico, aunque no clasificable, dada la
ausencia de factores de riesgo, se confirm¢ su estabilidad temporal evolutiva por imagen.
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Fig. 12: En el estudio ecografico en el contexto de un higado cirrético (VHC y OH), la ecoestructura
muy heterogénea junto con la demostracion de nédulos indeterminados recomienda estudio multifasico
mediante TC. Se demuestra un realce heterogéneo en fase arterial con multiples nddulos hipovasculares.

Fig. 13: Se objetiva trombosis venosa de la confluencia portal, de la rama portal principal derecha y
ramas distales asi como parcial de la rama principal portal izquierda. Se recomienda Bx dados los
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hallazgos y el aumento de la alfafetoproteina, para descartar carcinoma hepatocelular difuso. El perfil
inmuno-histoquimico demostr6 origen dual con morfologia compatible con hepatocolangiocarcioma
difuso.

Fig. 14: Ecografia de paciente con cirrosis postetilica estadio B, con AFP>18000 y encefalopatia, que
demuestra una ecoestructura muy heterogénea y nodulos mal definidos hipoecogénicos. El estudio de
RM demuestra multiples lesiones hipovasculares, con tenue realce periférico en fase arterial sin
restriccion de la difusion.
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Fig. 15: El realce muestra leve caracter centripeto con discreto aumento del mismo en fase retardada,
aunque se mantienen predominantemente hipointensas. El primer diagnéstico a considerar fue de
hepatocarcinoma multifocal/difuso, con diagndstico final AP de CCI.

Conclusiones

Los colangiocarcinomas intrahepaticos de pequefio tamafio presentan con mayor frecuencia captaciones
atipicas. Esto es debido a la presencia de mayor componente celular, con mayor captacion arterial, lo que
dificulta la valoracion de higados cirroticos y su distincion de los CHC y los shunts vasculares.

En un estudio con TC multifasico, un nédulo con captacion arterial en anillo periférico y captacion
heterogénea central en el estudio tardio, obliga a la realizacién de pruebas complementarias (MRI, PET ¢
Bx).

Ante un realce persistente sin lavado (estable), especialmente en higados cirroticos, debe orientarse comc
una lesion indeterminada, exige seguimiento y eventual realizacion de una biopsia para su diferenciacion

de un nddulo de CHC.

Las nuevas herramientas diagnoésticas incluyen al “signo de la diana” en el estudio dindmico y también
en la secuencia de difusion. La apariencia “target” en la fase hepatobiliar traduce la celularidad periférica
y la presencia de fibrosis central. Esta fibrosis parece presentar mejor correlacion con éste signo en la
secuencia DWI que con la secuencia T2.
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