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Resumen

La neoplasia mucinosa papilar es una enfermedad muy rara que usualmente se describe como ubicada en la
via pancreatica. Presentamos un caso de una mujer con esta enfermedad aunque localizada en la via biliar,
lo cual es aun mas infrecuente y constituye el primer caso descrito en Colombia. Hacemos una revisién de
la literatura y una descripcién de los exdmenes que se usaron para llegar al diagnostico, que incluyeron la
utilidad de una nueva herramienta como es el Spyglass.
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Abstract

Papillary mucinous neoplasms are rare and are usually located in the pancreatic pathway. We present a
case of a woman with this disease located in the bile duct, an even rarer occurrence. This is the first case in
Colombia. We review the literature, describe the tests used for diagnosis, and include an evaluation of the

usefulness of a new tool, the Spyglass.
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La neoplasia mucinosa papilar de la via biliar (NMPVB)
es una patologia muy rara (este es el primer caso repor-
tado en Colombia y uno de los pocos casos encontrados
en el mundo). Se asocia con sobreproduccién de moco y
mucobilia, y se incluyé dentro del espectro de las neopla-
sias biliares con hepatolitiasis. Inicialmente fue descrita
como una variante de la neoplasia mucinosa papilar del
pancreas (NMPP) por su gran similitud histolégica (1):
la NMPVB tiende a darse predominantemente en muje-
res como nuestra paciente, clinicamente presenta un
patron colestdsico por hiperproduccién de moco en la via
biliar y una elevacién en marcadores tumorales como el
antigeno carcinoembrionario (ACE) y el antigeno carbo-
hidrato (CA) 19-9 (2); por otra parte, la NMPP es més

frecuente en hombres, solo presentan hipersecrecion de
mucina en el 66% de los casos, no se asocia con colestasis
ni con elevacién de bilirrubinas, y usualmente los marca-
dores tumorales son normales (3).

PRESENTACION DE CASO

Paciente femenina de 58 anos de edad, colecistectomizada,
que consulta por cuadro compatible con coledocolitiasis.
Se llevo a colangiopancreatografia retrégrada endoscopica
(CPRE) extra institucional, la cual reporté extraccién de
calculos, pero la paciente persistio con sintomas obstruc-
tivos y pérdida de peso, por esto se le realizaron marcado-
res tumorales (ACE y CA19-9 elevados), tomografia axial
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computarizada (TAC) y espectroscopia de resonancia mag-
nética nuclear (C-RNM) sin aclarar la causa del cuadro, por
lo que es remitida a nuestra institucién. Dada la marcada
obstruccion biliar, se decidié realizar una ecoendoscopia
que sefial6 imdgenes isoecoicas en la via biliar, que no deja-
ban sombra actstica, compatibles con moco (figura 1), as
que se lleva nuevamente a CPRE encontrando dilatacién
del colédoco (figura 2) y abundante moco sin calculos que
obstruyeran la via biliar (figura 3). Como el diagndstico atin
no era claro, se llevé a coledocoscopia con Spyglass encon-
trando abundante moco (figura 4) en la via biliar e irregu-
laridad segmentaria de la pared del colédoco por mdltiples
papilas, porlo cual se tom¢ biopsia dirigida que confirmé el
diagnéstico de NMPVB y se programé para quimioterapia,
dadala multifocalidad de lalesidn, con excelente evolucién.

Figura 1. La flecha muestra una imagen isoecoica dentro de la via
biliar intrahepdtica que no deja sombra acustica, lo cual es sugestivo
de una masa. Como se desplaza con los movimientos, es sospechosa
de corresponder a moco dentro de la via biliar, lo cual se confirmé
posteriormente.

Figura 2. Se realiza CPRE con baldn, y muestra que la via biliar esta
marcadamente dilatada con imagen radiolicida que ocupa todo el
colédoco. Al retirar el balon se observa abundante moco.
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Figura 3. Se observa el balén en la parte superior, y en la inferior se ve
abundante moco que es retirado con el balén.

DISCUSION

Este trabajo presenta una causa rara de colestasis que
debe tenerse en cuenta en el diagndstico diferencial de la
obstruccion biliar diferente a la litiasis, la cual es la causa
mds frecuente. Ademds muestra coémo técnicas modernas,
como la ecoendoscopia, permitieron sospechar la causa de
la obstruccion al sugerir la presencia de moco, y el Spyglass
permiti6é confirmar la enfermedad al lograr una visualiza-
cion directa de la pared del colédoco y observar las papilas
productoras de moco, lo que permiti6 la toma dirigida de
la biopsia.

La NMPVB se define como un tumor epitelial biliar que
se caracteriza por la formacion de papilas dentro del ducto
biliar y la produccién de moco, y se puede desarrollar en
cualquier lugar a lo largo del drbol biliar, incluyendo los
conductos biliares intra y extrahepaticos (4, 5). La hiper-
secrecién de mucina lleva a la obstruccidén y consecuente-
mente, a la dilatacién de la via biliar. Microscopicamente,
la NMPVB se compone de papilas con vasos finos y células
epiteliales neopldsicas que muestran un espectro de atipia
citoarquitectdnica que va desde la displasia de bajo grado
hasta el carcinoma invasivo (6, 7); debido a estas caracte-
risticas, la NMPVB se considera como una lesién prema-
ligna que puede llevar a un colangiocarcinoma invasivo
(8). En la clasificacién de la Organizacién Mundial de la
Salud (OMS) (9), la NMPVB se clasifica en: NMP intrae-
pitelial de grado bajo o intermedio, NMP con alto grado de
neoplasia intraepitelial, y NMP con un carcinoma invasivo
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Figura 4. La imagen de la izquierda muestra la pared del colédoco liso, nacarado normal (flecha) y en la parte superior, el moco que llena la luz del
colédoco. Laimagen de la derecha muestra la pared del colédoco irregular, con puntos hemdticos, compatible con las papilas productoras de moco que
caracterizan este tumor, de la cual se toma una biopsia con Spybite, dando positiva para NMPL

asociado. Esta clasificacion es similar a la de NMP del pén-
creas, ya que se asume que tienen una secuencia similar en
su formacion (10).

Las manifestaciones clinicas mds comunes son el dolor
abdominal intermitente, la colangitis aguda e ictericia (4,
11), pero con cierta frecuencia (29,5%) los pacientes no
tienen sintomas (12-14). Alrededor del 30% de ellos tie-
nen una historia previa o la existencia concomitante de
célculos biliares, como se muestra en los informes de los
paises del Lejano Oriente y como pasé en nuestra paciente
(15), aunque no es asi en los paises occidentales (12). La
localizacién del tumor varia: algunos informes muestran
que la mayoria de NMPVB se encuentra en el conducto
biliar intrahepético (15, 16), mientras que otro mostré que
la ubicacién mas comun es el hilio hepético (12).

En cuanto a las herramientas diagnésticas ademads de la
CPRE, como se ve en este reporte, la colangioscopia pero-
ral por el sistema Spyglass puede tener un rol fundamental
dado que permite mirar la via biliar directamente, evaluar
la extension del tumor a lo largo del epitelio biliar y tomar
inmediatamente la biopsia con una pinza que puede sacar
muestra de las papilas para proporcionar informacién pre-
cisa y elegir asf el tratamiento adecuado (17).

En conclusién, no todo paciente que presente sindrome
obstructivo biliar tiene célculos, se debe sospechar de
NMPVB, ya que es una lesién premaligna que, si se detecta
y se trata a tiempo, es una enfermedad curable; al contrario
del colangiocarcinoma, el cual puede evolucionar si no se
trata a tiempo.
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