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Introduccion

La neoplasia papilar mucinosa intraductal de la via biliar
(NPMI-B) se caracteriza por un crecimiento papilar
predominantemente Intraductal, que puede ocurrir en
cualquier localizacion del arbol biliar.

Habitualmente multifocal, asocia dilatacion de la via biliar
(figs. 1 a 4), secrecion de mucina y grado histopatoldgico
desde la displasia de bajo grado al carcinoma invasivo.

Varias denominaciones similares: papilomatosis biliar,
colangiocarcinoma/tumor de ductos biliares productor de
mucina o neoplasia mucinosa papilar intraductal biliar
(OMS, 2010)



Figura 1. Control evolutivo
por TC en varon de 70 anos
en que se realiza TC por
estadificacion de Ca de
colon. TC de Mayo de 2012
(imagenes Ay B) con ligera
dilatacion de los radicales
biliares en segmento I
(flechas  amarillas). TC
comparativa de Marzo de
2015 en proyecciones axial
y coronal (imagenes C y D,
respectivamente), que
muestran dilatacion
progresiva de la via biliar
intrahepatica y
calcificaciones periféricas de
nueva aparicion (flechas
amarillas y naranjas en C y
)
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Figura 2. Mismo paciente de la
o Figura 1. RM de Junio de 2012 con
" secuencias TSE-T2 axial, coronal y
CPRM (imagenes A a C) donde se
confirma dilatacion de los radicales
biliares del segmento I, sin defectos
de replecion en su interior que
simulaban una LOE en la TC. RM
de Abril de 2015 con secuencias
CPRM y TSE-T2 axial (imagenes D
'y E) donde también se confirma la
dilataciéon progresiva de la via biliar
- intrahepatica ya sefialada en la
figura 1.
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Figura 3. Mismo paciente de las Figuras 1 y 2. RM de Abril de 2015 con
secuencias axiales TSE-T2 (A) y T1-THRIVE post-Gd en fase de equilibrio
(B) muestran un defecto de replecion intraluminal hiperintenso respecto al
parénquima hepatico en T2 y con discreto realce inferior al del parénquima
en la imagen post-contraste (B)



Figura 4. Mismo paciente de las Figuras 1, 2 y 3. RM de Enero de 2017 con
secuencia coronal TSE-T2 tras hepatectomia izquierda que muestra radicales biliares
intrahepaticos y colédoco de calibre normal. El antro gastrico esta retraido hacia el
area de hepatectomia (asterisco amarillo). Es interesante ver el cambio de calibre del
colédoco una vez eliminada la sobreproduccion de mucina por el tumor. La histologia
indico papilomatosis biliar con adenocarcinoma mucinoso.



Clasificacion

Sakamoto y su grupo proponen tres tipos de
NPMI-B:

« Ductoectatica: Tumor papilar en conducto
biliar difusamente dilatado.

» Quistica: Lesiéon quistica comunicante con la
via biliar.
* Intermedia: Lesion quistica comunicante con

via biliar y, ademas, mucina en la via biliar
intra y extrahepatica con tumor solido.




Clasificacion
Existen similitudes entre las tres variantes de la NPMI-B y

el tumor papilar mucinoso intraductal pancreatico (NPMI-
P), de forma que:

« La variante ductoectatica equivale a la NPMI del
conducto pancreatico principal.

« La variante quistica equivale a la NPMI| de rama
lateral pancreatica.

« La variante intermedia equivale a la NPMI de tipo
mixto (crecimiento papilar tanto en el conducto
pancreatico principal como en la rama lateral)



Factores de Riesgo e Histologia.

« Aunque se desconoce la etiologia, se han
identificado dos factores de riesgo: hepatolitiasis
y clonorquiasis.

Histologicamente, la NPIM-B se caracteriza por
incontables pliegues papilares con células
epiteliales columnares que rodean un tallo
fibrovascular formado a expensas del tejido
conectivo de la lamina propia del epitelio tumoral



Pronostico

La variante ductoectatica de la NPMI-B
(también llamada colangiocarcinoma de
crecimiento intraductal -fig. 5-)

l

Se expande a través de la mucosa

l

En estadios precoces, la invasion tumoral no
sobrepasa la capa fiboromuscular (“early
cancer”)



Figura 5. TC axial (A) y reconstruccion coronal (B) en varon de 50 anos.
Marcada dilatacion de la via biliar intrahepatica en ambos |6bulos y del
hepatocolédoco (flechas amarillas) y una lesion intraductal en el hepatocolédoco
con extension hacia el hepatico izquierdo (flechas naranja) que realza menos
que el parénquima hepatico. El diagndstico por puncion fue colangiocarcinoma
de crecimiento intraductal.




Pronostico. Early cancer.

« Como ocurre en el estomago, el “early
cancer’ de la via biliar se define como tumor
confinado a la mucosa vy, en cualquier caso,
gue no sobrepasa mas alla de la capa
fiboromuscular, sin adenopatias ni
metastasis a distancia.

« Esto supone que el CC de crecimiento
intraductal sea el de mejor pronostico de
entre los tres tipos (formador de masa e
infiltracion periductal)



Hallazgos de imagen

Ecografia.

 Dilatacion via biliar y diferenciacion litiasis vs
lesion solida.

* No detecta mucina.

Ecoendoscopia y ecografia intraductal.

* Profundidad de invasion.

 MTX ganglionares.

* Guia de procedimientos percutaneos.



Hallazgos de imagen

RM/TC (figs. 6 a 10).

La porcion solida de la NPMI-B con
crecimiento intraductal es con respecto al
parenquima hepatico

 T1W: Modestamente hipo-isointensa.

« T2W: Hiperintensa.

Difusion: Se puede observar restriccion del
componente solido



Hallazgos de imagen

RM/TC (figs. 6 a 10).
« CPRM

— Dilatacion de la via biliar y multifocalidad tumoral.

— No distingue mucina de la bilis (al igual que le sucede a
los estudios dinamicos por TC/RM)

« Estudio dinamico (CC de crecimiento intraductal):
— Realce heterogéneo en fase arterial tardia.
— Lavado del contraste en fases portal y tardia.

— Realce periférico/isoatenuacion con parénquima hepatico
mas llamativo en fase tardia.
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Figura 6. Varon de 66 afos en estudio
por cirrosis hepatica. Se realiza RM
por dilatacion de la via biliar detectada
por ecografia. RM de Abril de 2015
con secuencias TSE-T2 axial y coronal
(imagenes Ay B) y difusion b0, b400,
b1000 y mapa de ADC (imagenes C a
F). Las secuencias en TSE-T2
muestran signos de cirrosis hepatica
con dilatacion mas marcada de la via
biliar del LHI, donde adquiere aspecto
multiloculado y sustituye la practica
totalidad del parénquima.
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Figura 7. Mismo paciente de la Figura 6. RM con secuencias T1-
THRIVE basal y postgadolinio en fase de equilibrio (imagenes H e |)
donde se observa la dilatacion de la via biliar, sin focos de realce
intrabiliar. CPRM (imagen G) que muestra la dilatacion del colédoco y
de la via biliar intrahepatica. También dilataciones quisticas
pericoledocianas y cabeza pancreatica. La histologia senalo
neoplasia mucinosa papilar intraductal, con displasia de bajo grado.



Figura 8. Mujer de 36 anos con crisis de colangitis. TC
con contraste iv axial (A) y reconstruccion coronal (B).
Lesion quistica en unidon de segmentos Il y |V,
comunicada con via biliar dilatada (flechas en A y B).
Contenido heterogéneo de mayor atenuacion dentro del
quiste. RM con secuencias TSE-T2 coronal (C) y axial
(D) que confirman lesion quistica comunicada con via
biliar (flecha amarilla en C), dilatacion de la via biliar
(flecha naranja en D) y el contenido heterogéneo
intraquistico. Colédoco de calibre normal (flecha azul).



Figura 9. Misma paciente de la Figura 8. RM
con secuencias T1-THRIVE basal (E) y post-
Gd en fase portal (F) que muestran ausencia
de realce en el contenido ni en la pared de las
lesiones. Secuencias CPRM (G) y T1 axial (H)
que muestra intensidad de sefal menor que la
bilis en la colangioRM y contenido
heterogéneo con focos hiperintensos en T1
(flechas amarillas en G y H, respectivamente).




Figura 10. Misma paciente de las Figuras 8 y 9. Hay un foco mural de
restriccion de la difusion hiperintenso en b1000 (I) e hipointenso en el
mapa de ADC (J). Histolégicamente, la lesion resultdé ser una NPMI tipo
quistica.



Diagndstico Diferencial



Hepatolitiasis

Factor de riesgo para desarrollar cualquiera
de los tres tipos de colangiocarcinoma.

También puede asociarse a colangitis
piogenica recurrente.

Defectos de replecion en la via biliar intra y
extrahepatica (pueden confundirse con
neoplasias multifocales) -fig. 11-. Para
demostrar naturaleza tumoral, se recomienda
estudio dinamico.



Figura 11. Hepatolitiasis y coledocolitiasis. Axial TSE-T2 (A) y CPRM (B)
muestran dilatacion de la via biliar intrahepatica con saculaciones vy
multiples defectos de replecion en los ductos intrahepaticos (flecha
amarilla), asi como dilatacion del colédoco que contiene innumerables
litiasis (flecha naranja). Se comprobd que dichos defectos de replecidn
correspondian con litiasis.



Colangiopatia por IgG4.

El diagnodstico diferencial con el CC es complicado
(especialmente tipo infiltracion periductal)

Afecta conjuntamente a via biliar y conducto
pancreatico principal.

Estrechamiento simétrico de los ductos biliares.
Menor grado de dilatacion proximal de la via biliar.
Menor realce con contraste durante fase portal.
Respuesta al tratamiento corticoide.

A veces puede haber complicaciones vasculares,
como aneurismas asociados de la AMS (fig. 12)



Figura 12. Colangiopatia por IgG4. Reconstruccion coronal (A) y TC axial (B) donde
se muestra dilatacion de la via biliar intrahepatica y engrosamiento en la pared de
los radicales biliares del |6bulo izquierdo, asi como del colédoco. Se visualiza
parcialmente aneurisma trombosado de la AMS (flecha amarilla)



Neoplasia quistica mucinosa
(NQM)

El término NQM engloba al cistoadenoma (fig.

12)/cistoadenocarcinoma biliar.

El diagnostico diferencial se establece con la NPIM-B de tipo

quistico:

— NPIM-B quistica: comunica con la via biliar y carece de estroma
ovarico en la pared del quiste.

— NQM: NO comunica con la via biliar y tiene estroma ovarico en
la pared del quiste.

La continuidad del quiste con la via biliar es objetivable
mediante tecnicas de imagen (CPRM por ejemplo).

La dilatacion o no de la via biliar es un hallazgo util para
diferenciar estas dos entidades (tabla 1).



Proximal Puede (efecto

masa)

Distal Nunca

Tabla 1. Comportamiento de la NPIM-B y la NQM en
relacion con dilatacion de via biliar proximal y distal.



Figura 12. Cistoadenoma biliar. Imagenes de
ecografia en modo B (A) y TC axial dinamico en
fases arterial (B) y portal (C). Lesion quistica en
ecografia con contenido ecogénico que ocupa
la mayor parte del quiste, con loculaciones en
| SU zona posterior, con aspecto mas anecoico
(flecha amarilla en A). En la TC, la lesion es
predominantemente quistica, con una lesion
con efecto masa sobre el parénquima hepatico
colindante, de paredes delgadas y finos septos
(flechas rojas en B y C). No hay dilatacion de la
via biliar.




Conclusiones

 La NPIM-B es infrecuente en nuestro medio -mas
frecuente en paises del este asiatico-.

« Hay que pensar en NPIM-B ante dilatacion de la
via biliar con discrepancia entre CPRM y CPRE/
colangiografia-TC (debido a Ila existencia de
mucina).

 La NPIM-B se extiende a traves de la mucosa lo
que permite que, si se diagnostica en fase precoz,
se trate de una enfermedad potencialmente
curable.
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