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OBJETIVO DOCENTE:

* Describir los distintos tipos de colangiocarcinomas
junto con otras patologias que pueden plantearse en el
diagnostico diferencial.

* Repasar la anatomia de la via Dbiliar intra v
extrahepatica y de sus estructuras adyacentes, cuya
afectacion pueda ser determinante a la hora de decidir
sobre su resecabilidad.

el diagnostico de este tumor, asi como la intervencion

enfocar el tratamiento individualizado.

* Resumir las opciones de tratamiento, valorando I|a
importancia creciente del intervencionismo
percutaneo como terapia paliativa.
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REVISION DEL TEMA:

Lla via Diliar esta formada por un arbol Dbiliar
intrahepatico que permite que cada segmento de este
Oorgano tenga un drenaje independiente. Los conductos
intrahepaticos drenan la bilis en un conducto hepatico
izquierdo y otro derecho, este ultimo formado por un
conducto posterior y otro anterior.

A nivel del hilio hepatico se forman los conductos
biliares secundarios; el conducto hepatico comun en el
gue drenan los conductos hepaticos derecho e
izquierdo vy el conducto cistico, al gue drena la vesicula
piliar.

El conducto cistico se une al hepatico comun para
formar el colédoco, el cual se une al conducto

pancreatico principal para llegar a la ampolla de Vater
del duodeno donde drena la bilis a traves del esfinter de

Oaai.
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Fig.1. Higado vy via biliar. Dibujo basado en esquema del articulo
Delgado Cordon F et al.

El colangiocarcinoma (CC) es un tumor maligho
originado en ' itel] la via biliar,
siendo el frecuente el
adenocarcinoma.

La clinica es altamente inespecifica, si bien los
extrahepaticos se presentan mas frecuentemente con
sintomas relacionados con la obstruccion Dbiliar
mientras que |os intrahepaticos se suelen presentar
con dolor abdominal o como hallazgo incidental en
pruepas de imagen.

No existen marcadores tumorales altamente sensibles
0 especiticos.
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Es un tumor raro en menores de 40 anos.

Entre los factores de riesgo destacan patologias
relacionadas con inflamacion cronica de la via biliar
como los quistes v litiasis de la via biliar, la colangitis
esclerosante primaria, hepatitis virales cronicas vy
parasitos hepatobiliares (opistorchis viverrini vy
clonorchis sinensis) entre otros.

Su diagnostico es complejo y en ocasiones es una
patologia infradiagnosticada, pudiendo presentarse
de manera atipica o a partir de enfermedades
predisponentes. Ademas, existen patologias con
imagenes similares en j0logi
complican el diagnostico diterencial.

Generalmente se requieren varias tecnicas en su
valoracion, pues no hay ninguna prueba que permita
hacer una valoracion global.

El uso de técnicas multimodales y parametricas
mejoran la precision diagnostica para poder valorar su
estadificacion, resecabilidad y poder clasificarlos en
grupos pronosticos para su posterior tratamiento.
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Como técnica de valoracion inicial se puede utilizar 1a
ecografia por su alta sensibilidad.

En el caso de los CC extrahepaticos el principal hallazgo
radiologico es |la dilatacion de la via biliar, que a veces es
tortuosa. En ocasiones puede no verse la confluencia de
l0s conductos.

Se considera patologico un diametro de la via biliar mayor
de 10 mm. Entre los 6 y 10 mm habria que individualizar
con la clinica, la analitica v los antecedentes del paciente.
En caso de detectar una masa intrahepatica lo mas
frecuente es que sea iso-hipoecogenica.

El TCMD sin y con contraste iv en distintas fases (arterial,
portal y tardia) con posteriores reconstrucciones MPR vy
MIP que son util para evaluar el tumor primario y su
extension en funcion de su relacion con estructuras
adyacentes, invasion vascular y presencia de metastasis,
asi como las reconstrucciones MinlP, utiles para valorar |a
via biliar. Entre sus inconvenientes cabe decir que en
ocasiones infraestima la invasion longitudinal.

El PET-TC con 18FDG es util para detectar afectacion

infatica y metastasica, complementandose con otras
tecnicas.
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Fig. 2. TC en plano axial tras la administracion de contraste
en fase portal.

Fig. 3. TC en plano coronal tras [a administracion de
contraste en fase portal.

Masa intrahepatica heterogéenea (flecha azul en fig.2) con aumento
de realce parietal y disminucion del calibre del colédoco (flecha azul
en fig.3) que resulto ser un colangiocarcinoma tras la cirugia.
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Fig.4: Ecografia abdominal en un paciente con molestias abdominales de
varios meses de evolucion. Se observa una dilatacion de |la via biliar

intrahepatica, principalmente a expensas de radicales biliares izquierdos
de aspecto tortuoso.

Fig.5: TC de abdomen en plano axial en fase portal del mismo paciente.
Masa intrahepatica en lobulo hepatico izquierdo (flecha azul) con
dilatacion de radicales biliares izquierdos (flecha verde). Tras cirugia se
confirmo histologicamente el diagnostico de colangiocarcinoma.

Con la RM multiparamétrica tenemos mejor contraste entre |os
tejidos. Son utiles las secuencias T2 axial y coronal, T1 sin y con
contraste (gadolinio) en distintas fases, y el estudio de difusion con
dos valores de b (uno bajo y otro entre 800 y 1000).

En ocasiones se emplea el acido gadoxetico para determinar
metastasis intrahepaticas o hacer diagnosticos diferenciales.
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La ColangioRM tiene alta resolucion espacial y visualiza
de manera completa el arbol biliar. Se basa en secuencias
potenciadas en T2 que permiten observar las estructuras
gue contienen liquido estatico (bilis) con una senal mayor
gue el resto de estructuras, visualizando asi los conductos
piliares como estructuras tubulares con intensidad de
seNal muy alta. En este sentido, son de gran utilidad las
reconstrucciones MIP obtenidas a partir de estas
secuencias colangiograficas.

Fig.6: Secuencia colangiografica
donde se observa una

obstruccion del conducto
hepatico izquierdo(flecha azul)
con dilatacion de radicales biliares
izquierdos.

Visualizamos el conducto
hepatico derecho (flecha roja),
conducto hepatico comun (flecha
verde y colédoco (flecha amarilla).

La resecabilidad esta determinada por la extension del
tumor al arbol biliar, la afectacion del parenquima
hepatico, la invasion vascular, la atrofia lobar y Ia
presencia de metastasis, por lo que la TCMD es buena
tecnica para su valoracion.
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Es recomendable valorar a estos pacientes en los comités
multidisciplinares para individualizar cada caso y asi
decidir de forma conjunta las medidas a llevar a cabo y el
mejor tratamiento posible.

Solo la cirugia es curativa. Como tratamiento paliativo en
los ultimos anos destaca la implantacion de protesis
piliares que mejoran la calidad de vida de |os pacientes al
resolver o reducir la obstruccion biliar.

La implantacion de stent puede emplearse como medida
preoperatoria o como tecnica paliativa para mejorar 13
colestasis en pacientes con supervivencia mayor a 4-6
meses. Se pueden asociar a algunas complicaciones
potenciales como colangitis, pancreatitis o migracion
protésica, entre otras.

Hoy en dia ademas se estan empleando otras técnicas
intervencionistas con el fin de alargar la supervivencia,
como es la ablacion térmica por radiofrecuencia u ondas,
braquiterapia y guimioembolizaciones.

No hay que olvidar tampoco el papel de la colangiogratia
retrograda endoscopica. Es una técnica invasiva que
permite explorar la via biliar, teniendo gran utilidad a Ia
hora de realizar biopsias, drenajes y en ocasiones
procedimientos paliativos.
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Es esencial clasificar el colangiocarcinoma, que puede
hacerse en funcion del tipo de crecimiento morfologico
(expansivo, periductal o infiltrante, intraductal y mixto) o
en funcion de la anatomia del tumor (intrahepatico o
extrahepaticos, estos ultimos divididos a su vez en
perihiliares o distales), ya que cada uno requiere una
estrategia terapeutica determinada.

confluencia de los conductos biliares secundarios,

perihiliares o distales esta en la union del cistico con el
hepatico comun.

Intraductal

Periductal o
infiltrante

Expansivo

Fig./. Crecimiento morfologico. Dibujo basado en esquema del
articulo Delgado Cordon F et al.
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El subtipo intraductal es de mejor pronostico, con
crecimiento mucosos superficial, afectando de forma
tardia a la pared de los conductos biliares. Dicho subtipo
tiene menor realce que el higado.

Los subtipos periductal-infiltrante y expansivo tienen
crecimiento  submucoso vy extension  perineural,
invadiendo |la pared de los conductos de manera precoz.
Dichos subtipos tienen un realce precoz o progresivo.

Fig 8. RM en plano axial tras la administracion de contraste en fase
precoz donde observamos una masa intrahepatica con dilatacion de
radicales biliares izquierdos. Tras la cirugia se confirmo
histologicamente como colangiocarcinoma intrahepatico con
crecimiento expansivo.
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| colangiocarcinoma intrahepatico constituye
aproximadamente el 20% de los casos. Se presenta como
un tumor formador de masa 0 como una lesion periductal
infiltrante. Su tipo de crecimiento mas frecuente es el
expansivo, diseminando por vasos venosos V linfaticos. Es
un tumor grande, irregular o lobulado con las células
tumorales viables en la periferia y su interior constituido
por fibrosis, necrosis 0 mucina.

Suele ser hipodenso en TC, mientras que en RM es
variable, normalmente la periferia del tumor es
niperintensa en T2 e hipointensa en T1, siendo el centro
normalmente hipointenso en T2.

Debido a su histologia, tras la administracion de contraste
[V tanto en TCMD como en RM suele presentar un minimo
realce peritérico irregular e incompleto con progresion
centripeta en fases tardias.

Puede presentar hallazgos diferenciales, como dilatacion y
engrosamiento de |os conductos biliares peritéericos,
retraccion capsular e infiltracion de vasos sin trombo
visible.
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En ocasiones presenta patrones atipicos de captacion que o
hacen dificil de diferenciar del hepatocarcinoma, ya que en
ocasiones en un higado cirrotico presenta un realce precoz
nodular debido al menor contenido fibroso.

Existen algunas herramientas utiles para llevar a cabo el
diagnostico diferencial. En las fases portal vy tardia el
colangiocarcinoma presentaria un pseudolavado (mas
marcado en el hepatocarcinoma).

Ayudaria en la realizacion de la RM dinamica con contraste
hepatoespecifico (acido gadoxetico). En la  fase
hepatocelular, debido a que el colangiocarcinoma no
contiene hepatocitos estos tumores son homogeneamente
hipointensos respecto al parenquima hepatico; también
pueden mostrar una hipointensidad heterogenea, en
diana”, debido a una fibrosis estromal a nivel central, con el
consiguiente acumulo extracelular del medio de contraste

También hay que hacer un diagnostico diferencial con las
metastasis hepaticas. Las metastasis hepaticas suelen ser
hipointensas en T1 e hiperintensas en T2. Suelen ser
multiples, hipovasculares y estar asociadas a un tumor
conocido.

Si bien, aungque utilicemos estas herramientas en ocasiones
no es posible evitar la biopsia.



?";_ ‘ 9 - S b Y w ‘-")" b > " . . ' [ | Y o
& o : %) e ! ¥ 3 . 1 ¥ L] ’
o =y ‘:- . - : : p AN = - ‘- ; e -
' - . v e * ‘ . ' . y l ' . : *. 4 '3 ',. _) - . o
X . = | " Y’ P . ¥ . ' s "l e : : 3 e Thaie. e N L . . \ "
= > ‘ﬂ,: .: aned mety S "~ﬂ. . : ‘ { ,f‘ 3 ) Y ; = e 'ﬁ'\ - \' " LY : \. Y g i :
e v : ey S = A ) o ' g i ‘ 2 . - — -L- - -‘ e = e - ..'— -‘\- § ,’3 _;-'“'- ..'- - . ! i . -‘
P 7 - - _ 3 . = - g A - - "= Al = _ Town @ - . - » - = - » »
o ) S o e - i . : - N R T N P S S T - ' :
! 2 | i % p j ~ ] O . - | R ‘ o . n 2 LT N . < - . ) . .

B - ¥ b= - T .- 1 : are . : -, - e — L e T - . - .

e—-'{ " 1!, . 4 : = 'cl : : i - : Y ) - - _ﬂ..‘_i— e — . T = Y - 'Jd-';-h ‘., ’—‘- - i - ~ o - -

ac.n na N ad | = 28 S TR o p- P e e ] e e iy - o
> 8 ) & N . k g O e oy, ™ e ! \a i - ¢ _ .
4 2 - ) d 5 »

25/28 MAYOD 2022

Paﬁﬁkde Ferlas y Cangresos

oA 24 MAYO
J .CURSO PRECONGRESO
4

HKSNA

Fig.15 Fig.16
Mujer de /71 anos con dolor abdominal

RM en plano axial donde vemos un estudio dinamico con contraste (Fig. 9- fiqg.
14) y en difusion (fig.15) vy secuencia STIR (fig.16).

atrofia del parenquima y retraccion capsular. Dicha masa presenta minimo
realce en fases precoces con captacion progresiva y restriccion a la difusion.
Observamos areas con ausencia de captacion en fases tardias en probable

relacion con necrosis. Se realizo hepatectomia izquierda confirmandose el
diagnostico de colangiocarcinoma intrahepatico.
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Varon con hepatopatia avanzada por
_ \ VHC.

" [C trifasico hepatico en plano axial
(fases arterial tardia (Fig.1/), portal

] (i2.28) v venosa (fia.19

de segmentos |, Il y Il y atrofia de segmentos
derecho.

Masa hepatica con pseudocapsula localizada entre los segmentos V vy VI
(flecha azul), hipervascular respecto a parénquima hepatico (con realce
en mosaico) con lavado en fase portal y tardia, hallazgos diagnosticos de
hepatocarcinoma.
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El colangiocarcinoma perihiliar representa el 50-60% de
todos. Suele presentar crecimiento mixto, periductal-

infiltrante acompanado en ocasiones de una masa
expansiva que invade el parénguima en el 80%. Suele
tener diseminacion perineural y ganglionar.

Para clasificarlo existen diferentes sistemas, siendo el mas
extendido el sistema modificado de Bismuth-Corlette que
se basa en la extension longitudinal del tumor en el arbol
piliar. No tiene en cuenta las variantes anatomicas ni |a
afectacion vascular o metastasica, datos importantes a
tener en cuenta tanto para el pronostico como para
evaluar |la resecabilidad y posibilidades de tratamiento.

El sistema TMN anade la invasion vascular, linfatica vy
metastasica.

Considera invasion vascular cuando existe oclusion de un
vaso, estenosis o deformidad del contorno, contacto
tumor-vaso mayor de 1802 o atrofia hepatica ipsilateral.
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Clasificacion de Bismuth- Corlette:

Tipo |: Afecta al conducto hepatico comun.

Tipo Il: Afecta a la confluencia primaria de los conductos
(hepatico derecho e izquierdo).

Tipo |Ill: Afecta a la confluencia de los conductos
secundarios de los conductos hepaticos derecho (A) o
izquierdo (B). .

Tipo IV: Afecta a ambos conductos hepaticos y a sus
confluencias secundarias o a niveles discontinuos v

111 B IV

Fig.20. Tipos de colangiocarcinoma perihiliar. Dibujo basado en
esquema del articulo Delgado Cordon F et al.
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En [a TC veremos estos tumores como un engrosamiento
focal de la pared ductal que ocasiona estenosis del
conducto v una dilatacion proximal. Ademas, puede existir
una masa que presente mayor realce que el parenquima
en todas las fases.

La RM es muy util para evaluar la extension longitudinal.
l[dentifica alteraciones en la forma vy el calibre ductal o
lesiones polipoideas intraluminales. Mejora la precision
diagnostica de la RM el realce tardio de |la pared de los
conductos biliares.

En ocasiones puede ser necesaria la colangioscopia para
demostrar diseminacion superficial multifocal.

Pueden ser radiologicamente indistinguibles de otras
entidades como estenosis benignas iatrogenicas,
inflamatorias, infecciosas, relacionada con lgG4,
metastasis o linfoma, entre otros.
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Fig. 21. RM potenciada en T2 en plano coronal. Varon de 67
aNos que acude por ictericia de meses de evolucion.
Dilatacion de la via biliar intrahepatica tanto de los radicales
biliares izquierdos como derechos (flecha azul).
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Fig.22. Secuencia colangiografica del mismo paciente que el caso
anterior. Se observa una amputacion del conducto hepatico comun
(flecha azul) sin afectar a la confluencia que ocasiona dilatacion de

l0s conductos biliares derechos e izquierdos. Colangiocarcinoma
perihiliar tipo 1.
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L3 imagen en ocasiones se puede correlacionar con |a
histologia sugiriendo mejor o peor pronostico.

Un area mayor de realce en fase arterial y restriccion a la
difusion orientan a un mejor pronostico, mientras que un
area de realce mayor en fase tardia e hiper-isointensidad
en la fase hepatobiliar sugiere peor pronostico.

Menos de la mitad son candidatos a una intervencion
curativa por invasion vascular contralateral o bilateral o

por invasion bilateral de conductos biliares dilatados (tipo
V).

Para el tratamiento curativo se requiere resecar €l
conducto biliar extrahepatico, la linfadenectomia regional,
la colecistectomia y, en la mayoria de casos, una
hepatectomia parcial incluyendo el [obulo caudado.
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Varon de 75 anos con ictericia.
RM en plano axial con
secuencias dinamicas tras la
administracion de contraste
(Fig. 23-25) y en difusion con
valor de b muy bajo (Fig. 26).

Fig. 26

hepatico derecho, que en el estudio dinamico, presentaba un

realce heterogeneo, predominantemente

periférico, progresivo, con mayor realce en fase tardia /flecha
azul). Presenta un componente central hipointenso en relacion
con importante componente fibroso tumoral.
Colangiocarcinoma intrahepatico.
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FIg. 2/ Fig.28

Mismo paciente que el
En la colangioRM (Fig. 27) se visualiza una amputacion del
en su tercio proximal/ medio (flecha azul) en relacion con progresion

a colangiocarcinoma perihiliar tipo Il. Se le colocd una protesis biliar.
Meses despues acudio por ictericia de nuevo, visualizando en el TC en

nlano coronal y fase portal (Fig. 28) una ocupacion de |la protesis por
densidad de partes blandas, que realza tras la administracion de
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Varon 54 anos con dolor abdominal e ictericia. TC con contraste en fase
portal y en plano coronal. Marcada dilatacion de la via biliar
intrahepatica (flecha amarilla). Lesion hiperdensa en la teorica
localizacion de la confluencia de los conductos hepaticos extendiéndose
hacia las paredes del colédoco proximal (flecha verde).

Hallazgos compatibles con colangiocarcinoma perihiliar tipo |,
confirmado postcirugia.
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Fig. 31 Fig. 32

Mismo paciente que el caso anterior. TC con contraste en fase portal en
olano axial y coronal. Cambios posthepatectomia derecha observando
hipertrofia compensadora hepatica izquierda (flecha azul)
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Fig. 35 Fig. 36

Varon de 75 con molestias en flanco derecho visualizando
dilatacion de la via biliar intrahepatica en la ecografia.

RM con imagenes en T2 axial (Fig. 33), T2 STIR (Fig.34), dinamico
(Fig. 35) y difusion (Fig. 36). Dilatacion de la via biliar y area mal

poresenta retraccion capsular (flecha verde), restriccion en secuencia
de difusion (flecha amarilla), asociando realce tardio en el estudio
dinamico tras la administracion de contraste paramagneético (flecha

azul).
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FIg. 3/ Fig. 38

Mismo paciente que el caso anterior.

Se realiza colngiografia transparietohepatica (CTPH) para colocacion de
endoprotesis biliar.

Se observa un relleno de los conductos biliares derechos con estenosis en su
union e inicio del hepatico comun (flecha azul).

Se paso una guia hasta el duodeno a traves de |la cual se coloco una protesis
autoexpandible tipo Wallstent (flecha amarilla).
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Fig. 40

Fig. 41 Fig. 42

Varon de 61 anos con colangiocarcinoma perihiliar tipo | de |la clasificacion de
Bismuth portador de protesis biliar. Acude por aumento de la ictericia.

Fig. 39. Secuencia colangiogratica 3D en plano coronal donde se observa
la amputacion del colé . (flecha verde).

Fig. 40. Secuencia T2 STIR en plano axial.

Fig. 41. Secuencia en difusion con mapa ADC (Fig. 42).

Visualizamos moderada dilatacion del conducto biliar derecho y de sus
radicales que ademas presentan restriccion a la difusion ( i1la).
Engrosamiento de partes blandas en torno a estructuras del hilio hepatico que
habia aumentado de tamano respecto a estudio previo en relacion con
componente infiltrativo confirmado.
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Fig. 43 Fig. 44

Mismo paciente que estudio previo. Comenzo con fiebre tras semanas
despueés de la implantacion de |la protesis biliar. Se visualiza TC de
abdomen en plano axial con contraste iv en fase portal (Imagen A corte
mas superior que imagen B).

Engrosamiento difuso de la cabeza pancreatica, de aspecto edematoso,
con regular definicion de sus bordes e importante rarefaccion de la grasa
mesenterica adyacente (flecha roja) con adenopatias peripancreaticas,
en hilio hepatico y retroperitoneales (flechas amarillas) junto con
minima lengleta de liquido libre perihepatico (flecha amarilla). Hallazgos
sugestivos de pancreatitis edematosa intersticial.
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F1g. 47/

Varon 69 anos con ictericia. RM potenciada en T2 (Fig. 45), dinamico (Fiqg.
46) y secuencias colangiograficas (Fig. 47 y 48). Marcada dilatacion de |a via
biliar intrahepatica (flecha blanca en Fig. 47 y 48), secundaria a la presencia
de una estenosis abrupta en la confluencia de ambos conductos hepaticos a
nivel del hilio. En secuencia T2, se visualiza un engrosamiento irregular

(flecha blanca en Fig. 45), con minima luz filiforme
(que se muestra hiperintensa). Que realza en fase tardia del estudio
dinamico. Colangiocarcinoma perihiliar tipo Il.
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El colangiocarcinoma distal constituye aproximadamente el
20% de los colangiocarcinomas. El tipo de crecimiento mas
frecuente es el periductal-infiltrante. Tiene tendencia a
crecer en profundidad, lo que va a condicionar el
pronostico segun la infiltracion neuronal, vascular,
pancreatica o ganglionar.

Se puede visualizar un nodulo o masa con realce tardio en
el lugar de la estenosis 0 un engrosamiento concentrico o
asimetrico de la pared.

las mismas. Muy util es el estudio de difusion con valor b de

800, que es muy sensible para diagnosticarlo, vy la
colangioRM.

La colangiografia directa es poco eficaz para ver I3
extension longitudinal, ya que el crecimiento puede ser
submucoso o extramural.
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El diaghostico diferencial tanto del CC perinhiliar como
distal incluye a estenosis benighas y malignas. En general
una estenosis larga (mas de 12 mm), con engrosamiento
de la pared (mas de 1,5 mm) irregular o asimetrica sin
presencia de una litiasis sugiere una etiologia maligna,
mientras que una estenosis corta, regular y simetrica suele
ser benigna. En ocasiones orienta a etiologia maligna el
realce tras la administracion de contraste iv.

Este diagnostico diferencial es complejo e incluye a |3
pancreatitis autoinmune que afecta al colédoco
intrapancreatico (engrosandolo concéntricamente con
porde liso como un reloj de arena, limitado al segmento
intrapancreatico y afectacion multiple), al carcinoma
pancreatico (en el colangiocarcinoma el conducto
pancreatico principal v accesorio no estan infiltrados) y a
tumores ampulares (protusion papilar con irregularidad vy
asimetria que dilata el conducto pancreatico).
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Fig. 49 F1g.50

Mujer de 65 anos con ictericia y elevacion de transaminasas.

RM potenciada en T2 en plano coronal (Fig.49) y RM con
estudio dinamico en fase tardia (Fig. 50). Engrosamiento del
con densidad de contenido partes blandas en su
interior (flecha azul) que presenta realce en fase tardia del
estudio dinamico (flecha verde). Colangiocarcinoma distal.
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CONCLUSIONES

- El colangiocarcinoma es el segundo tumor mas
frecuente de afectacion hepatobiliar.

- La agresividad, el retraso del diagnostico y el
complejo enfoque multidisciplinar a la hora de
decidir el tratamiento lo convierten en un tema
complejo diario en nuestros hospitales en el que
resulta fundamental la realizacion de técnicas de
Imagen necesarias para reconocer, categorizary
decidir el tratamiento de dicha enfermedad.
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