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Resumen

Introduccion. La adenomiomatosis es una entidad
anatomo-clinica de dificil diagnostico. Se puede
clasificar en generalizada, segmentaria y localizada.
Suele presentarse con sintomas de colelitiasis, aunque
puede variar desde ser completamente asintomdtica
hasta sugerir una lesion maligna. El objetivo de este
estudio fue revisar la afectacion adenomiomatosa de la
vesicula biliar y los conductos biliares intrahepaticos y
extrahepaticos, asi como su diagnostico y tratamiento.

Materiales y métodos. Se llevo a cabo un estudio
retrospectivo de 10 arios de duracion en los servicios de
Cirugia Digestiva y Anatomia Patologica del Hospital
Universitario San Cecilio en Granada, Esparia. Se
incluyeron todos los pacientes que presentaban afectacion
adenomiomatosa de la vesicula biliar y del sistema biliar
intrahepdtico y extrahepatico.
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Resultados, Entre los afios 2000y 2010, se identificaron 24
pacientes, 19 mujeres y 5 hombres, con adenomiomatosis de
un total de 5.141 piezas quirurgicas. Las manifestaciones
clinicas fueron de colelitiasis en 20 (83,3 %) pacientes,
de colecistitis en 2 (8,35 %) y de obstruccion (ictericia)
en 2 (8,35 %), y correspondieron con los hallazgos
histopatologicos: se encontraron 20 lesiones localizadas
en el fondo de la vesicula, dos en el conducto cistico y
dos en el colédoco distal. En la mayoria de los casos
se practico colecistectomia laparoscopica simple; los
ultimos dos se sometieron a duodenopancreatectomia
cefdlica u operacion de Whipple, por sospecharse
afectacion maligna.

Conclusion. Esta enfermedad puede presentarse con
ausencia completa de sintomas, o con manifestaciones
de colelitiasis, colecistitis o de sindrome colestasico. En
los casos en que se sospeche una afectacion maligna,
lo adecuado es hacer un examen histopatologico
intraoperatorio, antes de practicar cirugias complejas.

Introduccion

La adenomiomatosis es una entidad anatomo-clinica cuyo
correcto diagndstico es muy dificil. Los adenomiomas
de la vesicula biliar y de la via biliar extrahepatica son
neoformaciones benignas leimiomatosas poco frecuentes,
caracterizadas por proliferacion del epitelio superficial,
con invaginaciones en el espesor de la capa muscular '.
Debe tenerse especial cuidado en no utilizar el mismo
término ante los hallazgos aislados de formaciones de
Rokitansky-Aschoff, aunque en ocasiones esta diferen-
ciacion puede resultar dificil, sobre todo en estudios de
biopsias o piezas muy pequefias 2.
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Se localiza habitualmente en la vesicula biliar, con
mayor frecuencia en su fondo, aunque también puede
hacerlo en distintas partes de la via biliar extrahepdtica.
La adenomiomatosis puede clasificarse, segun la afec-
tacion epitelial de la vesicula biliar, en: generalizada o
difusa (colecistitis glandularis proliferans), segmentaria
y localizada (adenomioma, adenoleiomioma, cistoade-
noleiomioma) 3. Puede presentarse como verdaderos
polipos, con tumores benignos dentro de ellos *.

Con frecuencia, estas lesiones suelen pasar desa-
percibidas debido a su presentacién completamente
asintomatica °. Cuando se presentan sintomas, suelen
simular colelitiasis por dolor de tipo célico e indigestion
o derivarse de la obstruccion de la via biliar principal;
en casos excepcionales, simulan una pancreatitis aguda,
si se localizan en la confluencia del colédoco y el con-
ducto de Wirsung en la ampolla de Vater ¢’. Durante los
estudios clinicos por posible colecistitis o colelitiasis,
las lesiones localizadas pueden hacer sospechar una
neoplasia maligna: su diagnéstico diferencial es dificil,
aun mediante imaginologia (colecistografia o ecografia,
tomografifa computadorizada o colangiopancreatografia
retrograda endoscOpica), pues no presentan rasgos ra-
diolégicos especificos que permitan caracterizarlas 8°.
Otro factor importante que influye en el diagndstico, es
la frecuente ubicacién en el fondo de la vesicula de las
lesiones localizadas. A pesar del conocimiento y técnicas
actuales, es la anatomia patoldgica la que proporciona
la confirmacién diagndstica.

El presente estudio consta de una revision de la
afectacion adenomiomatosa de la vesicula biliar y de
los conductos biliares intrahepaticos y extrahepaticos,
incluyendo su clasificacion y tratamiento.

Materiales y métodos

Se trata de un estudio retrospectivo de pacientes con afec-
tacién adenomiomatosa del sistema biliar, intrahepéatico
y extrahepdtico, y de la vesicula biliar. Los pacientes
fueron individualizados en la base de datos del Servicio
de Anatomia Patolégica del Hospital Universitario San
Cecilio de Granada, Espaia.

El periodo de estudio fue de 10 afios (2000-2010).
Se hizo un andlisis sistematico, prestando especial aten-
cién a los antecedentes personales, la sintomatologia, el

Adenomiomatosis de la via biliar

diagndstico, los sintomas de obstruccién de la via biliar,
las técnicas imaginoldgicas previas y, finalmente, todos
aquellos aspectos reflejados en el acto quirtrgico (tipo
de intervencion, localizacion del tumor, asociacion con
otras lesiones de la via biliar) y la anatomia patoldgica.

Resultados

Del total de 5.141 piezas quirtrgicas, 24 pacientes fue-
ron identificados, 19 mujeres y 5 hombres, con edades
comprendidas entre los 47 y los 72 afios (media de 53
afios) (tabla 1).

De estos pacientes, 20 (83,3 %) presentaban sin-
tomatologia indicativa de colelitiasis, 2 (8,35 %), de
colecistitis por afectaciéon del conducto cistico, y 2
(8,35 %), de ictericia obstructiva por afectacion del
colédoco distal. Para el diagndstico preoperatorio, se
practicaron ecografias en 22 pacientes y, en aquellos
con clinica de ictericia obstructiva, se practicaron
tomografia abdominal y colangiopancreatografia re-
trégrada endoscépica.

Laenfermedad se localiz6 en el fondo de la vesicula en
20 pacientes, en el conducto cistico en 2 y en el colédoco
distal en los 2 restantes. Todos se intervinieron quirtr-
gicamente. Se practico colecistectomia laparoscopica
simple en 22, de los cuales 20 presentaban sintomatologia
y pruebas complementarias indicativas de colelitiasis
(afectacion vesicula biliar y conducto cistico) y 2, de
colecistitis. En aquellos casos en los que se apreciaba
tumoracion del colédoco distal, se practicé la operacion
de Whipple o duodenopancreatectomia cefélica, ya que
no podia descartarse neoplasia maligna. En quienes el
compromiso del conducto cistico no indicaba afectacion
maligna, se practic colecistectomia laparoscépica simple
y el descubrimiento del adenomioma fue un hallazgo
fortuito de anatomia patoldgica.

En algunos casos, los adenomiomas se asociaban con
compromiso biliopancreatico. En todos los 20 pacientes
con compromiso de la vesicula biliar, el adenomioma
tenia esa localizacion, y en 17 hubo colelitiasis asociada;
en 76 % de ellos, se observo colesterolosis en el estudio
histopatolégico. El compromiso de la vesicula biliar
por los adenomiomas, era difuso. En la presente serie,
no se presentd sintomatologia de coledocolitiasis, ni de
compromiso hepatico o pancreatico.
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TaBLa 1.
Descripcion de los casos clinicos

Caso Edad (afios) Sexo Localizaciéon Intervencion Anatomia patolégica
1 53 M Vesicula biliar Colecistectomia Hiperplasia adenomiomatosa
2 50 M Vesicula biliar Colecistectomia Adenomioma
3 61 M Vesicula biliar Colecistectomia Adenomioma
4 47 H Vesicula biliar Colecistectomia Hiperplasia adenomiomatosa
5 65 M Vesicula biliar Colecistectomia Hiperplasia adenomiomatosa
6 53 M Vesicula biliar Colecistectomia Hiperplasia adenomiomatosa
7 54 M Vesicula biliar Colecistectomia Hiperplasia adenomiomatosa
8 70 M Vesicula biliar Colecistectomia Adenomioma
9 48 M Colédoco distal DPC Adenomioma
10 72 M Vesicula biliar Colecistectomia Hiperplasia adenomiomatosa
11 57 M Vesicula biliar Colecistectomia Adenomioma
12 48 M Vesicula biliar Colecistectomia Adenomioma
13 54 M Conducto cistico Colecistectomia Adenomioma
14 63 H Vesicula biliar Colecistectomia Hiperplasia adenomiomatosa
15 56 M Vesicula biliar Colecistectomia Hiperplasia adenomiomatosa
16 67 M Vesicula biliar Colecistectomia Adenomioma
17 70 H Conducto cistico Colecistectomia Adenoleiomioma
18 65 M Vesicula biliar Colecistectomia Adenoleiomioma
19 71 M Vesicula biliar Colecistectomia Adenomioma
20 50 M Colédoco distal DPC Cistoadenoleiomioma
21 48 M Vesicula biliar Colecistectomia Adenoleiomioma
22 52 H Vesicula biliar Colecistectomia Hiperplasia adenomiomatosa
23 67 M Vesicula biliar Colecistectomia Adenomioma
24 53 M Vesicula biliar Colecistectomia Hiperplasia adenomiomatosa

M: mujer; H: hombre; DPC: duodenopancreatectomia cefélica

En las lesiones localizadas en el conducto cistico, la
colecistitis podria explicarse por obstruccion del drenaje
de la vesicula biliar al colédoco, con estasis biliar y
proliferacion bacteriana. Del mismo modo, las tumora-
ciones que afectaban el colédoco producian clinica de
ictericia obstructiva por oclusién de su luz. Se trataba
de excrecencias localizadas en la pared del colédoco,
dentro de su luz, no pediculadas y bien delimitadas;
estas caracteristicas fueron similares en los casos con
compromiso del conducto cistico.

En los casos de adenomioma en el conducto colé-
doco, se encontr6 dilatacién de la vesicula biliar y de
la via biliar extrahepdtica, sin calculos. Se palpaba una
tumoracion en la cabeza pancredtica y, ante la dificultad
para tomar biopsias y demostrar neoplasia maligna, se
practic6 duodenopancreatectomia cefélica. La anatomia
patolégica demostrd proliferacion adenomiomatosa en
uno de los casos y cistoadenoleiomioma en otro, ambos
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localizados en el colédoco distal y con cambios infla-
matorios cronicos en el pancreas.

En todas las intervenciones el posoperatorio cursé
sin complicaciones, a excepcion de una de las duodeno-
pancreatectomias cefdlicas, en la que se registrd retardo
en el vaciamiento gastrico, sin ninguna otra alteracién
intraabdominal asociada. En la histopatologia se ob-
servaron procesos fibroinflamatorios de localizacion
variable, con hallazgos indicativos de adenomiomatosis
(hiperplasia adenomiomatosa), sin signos de neoplasia
maligna. Solamente los casos con afectacién del con-
ducto cistico, presentaban edema de la vesicula biliar.

Discusion

Los adenomiomas de la via biliar son tumores benignos
poco comunes y de crecimiento lento. En las publica-
ciones consultadas, su incidencia varia entre 1y 33 %,
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con una proporcién similar entre hombres y mujeres,
y la edad de médxima incidencia es alrededor de los 50
afios. En la presente serie la incidencia fue de 0,46 %,
con predominio en el sexo femenino.

Se ha descrito adenomiomatosis en multiples loca-
lizaciones diferentes a la via biliar, como estémago,
duodeno, yeyuno, ileon, diverticulo de Meckel, colon
sigmoide, musculos rectos abdominales, ombligo, ttero,
ligamento ancho, ligamento ttero-sacro, érganos sexuales
femeninos intraabdominales y tabique recto-vaginal; y en
asociacion con el sindrome de Gardner, en el cual pueden
encontrarse adenomiomas solitarios intrabdominales 3.

En el arbol biliar, su localizacién mds frecuente es
en el fondo de la vesicula biliar, aunque también puede
presentarse en cualquier otra parte de las vias biliares;
en la via biliar intrahepdtica y el conducto colédoco,
es infrecuente y siempre se localiza en sus extremos
distales, lejos de la vesicula biliar y del conducto cistico
1012 TLos dos casos localizados en el conducto cistico
(adenomioma y adenoleiomioma) son excepcionales,
pues solo se encontré un caso descrito en la revision
bibliografica '3.

En la histopatologia se describen estructuras tubulares
formadas por superposicion del epitelio cuibico del con-
ducto con cambios quisticos, intercaladas con haces de
células musculares lisas en el tejido conjuntivo (figura 1).

o ~ T L

7N e
Figura 1. Cistoadenoleiomioma del colédoco distal. Hematoxilina
y eosina, 40X
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Su aspecto microscopico es similar al de la hiperplasia
adenomiomatosa del intestino delgado.

Se ha observado asociacion entre adenomiomas del
arbol biliar y colelitiasis, mucosa heterotdpica géstrica,
adenocarcinomas de la vesicula biliar, anomalias de la
via biliar y, en concreto, de la unién pancredtico-biliar y
diverticulos duodenales. Se han descrito con otros sin6-
nimos, como diverticulos de los saculos de Beale, ade-
nomiosis, adenomiomatosis, hamartoma, fibroadenoma
e hiperplasia adenomiomatosa. Observando directamente
los especimenes quirdrgicos, se acentia la presencia de
prominencias difusas originadas en el fondo vesicular;
la forma polipoide pediculada es la menos frecuente. En
la via biliar, tanto conducto cistico como colédoco, se
manifiestan como un engrosamiento circunferencial que
estenosa la luz, dando origen a la sintomatologia carac-
teristica por obstruccion total o parcial de los conductos
biliares, acompaifiado de dilatacién proximal cuando se
compromete el colédoco, o de dilatacion de la vesicula
biliar, si se localiza en el conducto cistico 13,

En ocasiones, se torna indistinguible de neoplasias
malignas, como carcinomas. Por ello, con frecuencia
se amplia su reseccidn; en ocasiones, se han practicado
amplias resecciones de la via biliar que han precisado
técnicas de derivacidn bilioentérica o duodenopancrea-
tectomia cefdlica, tras confundirlos con carcinomas de
la cabeza pancredtica o de la ampolla de Vater. De ser
posible, durante la cirugia siempre se debe descartar la
presencia de una tumoracién maligna con vistas a evitar
una reseccion innecesaria 12, La adenomiomatosis
segmentaria de la vesicula biliar, la enfermedad intesti-
nal inflamatoria crénica, la poliposis y el sindrome de
Mirizzi, pueden llevar a infeccién crénica e inflamacion,
que pueden jugar un rol importante en los cambios
carcinomatosos '¢.

Cuando se afecta la vesicula o el conducto cistico,
se produce sintomatologia indicativa de colelitiasis o
colecistitis; cuando se compromete la via biliar extra-
hepética, los hallazgos incluyen dolor, dispepsia e icte-
ricia obstructiva en los casos mds avanzados, e incluso,
sintomatologia pancredtica si existe una compresion
extrinseca o se localizan en la ampolla de Vater. Exis-
ten referencias de hemobilia en la bibliografia, aunque
muy escasas. Otra manifestacién poco frecuente es la
fiebre, que podria explicarse como consecuencia de la
colangitis que puede derivarse de la obstruccion crénica
de la via biliar '°.
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No es frecuente arribar al diagnéstico diferencial de
adenomiomas durante la exploracion y evaluacién clinica;
podria sospecharse en estas formas precoces al hallar
una elevacién moderada de la fosfatasa alcalina y de la
amilasa sérica, sin hiperbilirrubinemia !!. Este dltimo
hallazgo es indicacién de exdmenes imaginoldgicos; de
otra manera, en pacientes completamente asintomadticos,
los adenomiomas pueden pasar desapercibidos.

El diagndstico preoperatorio es dificil y generalmente
ambiguo, puesto que en los casos con importante sin-
tomatologia siempre se sospechard una lesién maligna
que puede someterse a una reseccion quirdrgica amplia.
En la afectacion difusa de la vesicula biliar, la ecografia
puede revelar engrosamiento de la pared con pequenas
zonas quisticas anecoicas que representan los senos de
Rokitansky-Aschoff 7, los cuales pueden contener pe-
quefios calculos. Un ecografista experimentado podria
obtener un alto indice de sospecha de adenomioma,
pues este produce un signo radiol6gico muy sugestivo,
denominado “cola de cometa” (figura 2) 8. La forma seg-
mentaria puede confundirse con colecistitis o carcinoma,
aunque también es posible la coexistencia de ambas.

Los hallazgos de la tomografia axial y de la resonancia
magnética carecen de valor para hacer el diagndstico
diferencial con neoplasias malignas. Cuando se afecta
la via biliar, en estas pruebas se demuestra dilatacién de
la via intrahepdtica y extrahepdtica hasta el lugar de la

FiGura 2. Imagen “en cola de cometa” sugestivo de adenomiomas
de la pared vesical, pero también de cuerpos ecogénicos y hasta de
burbujas de aire en el seno de un medio sélido.

V: vesicula; C: cola de cometa, E: cuerpo ecogénico
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estenosis, donde se observa una lesion con engrosamiento
circunferencial de la pared.

Debido a su peculiar presentacion y a la sintomatolo-
gia que produce, el diagndstico se comprueba mediante
el estudio anatomo-patoldgico de la pieza quirtirgica.
No se debe olvidar que el tratamiento de estos tumores
es quirdrgico, a pesar de que se presenten de manera
asintomatica '®, pues su tendencia a crecer y producir
sintomatologia es muy elevada, por lo cual se recomienda
su extirpacion quirurgica, incluso en los casos de pre-
sentacion precoz. Si se localiza en la vesicula biliar, estd
indicada la colecistectomia o, si lo hace en la via biliar,
la reseccién con margenes libres con posterior derivacion
bilioentérica '*. Aunque se trata de una lesion benigna,
se ha descrito recurrencia después de la reseccién en
casos con compromiso de los margenes quirdrgicos.
La reseccion local de los tumores pequefios es un trata-
miento que se puede valorar. Las grandes resecciones
se reservan Unicamente para aquellos casos en los que
la localizacién no permita distinguir si se trata de una
afeccién con caracteristicas malignas.

En nuestra serie, al igual que en otras reflejadas en
la bibliografia, se confirma que la localizacién mas
frecuente de los adenomiomas en la via biliar es en la
vesicula (20 pacientes; 83,3 %) y dentro de ésta, en su
fondo. La asociacion entre colelitiasis y adenomiomatosis
sugiere que, probablemente, la inflamacién crénica en el
seno de la vesicula biliar sea la causa de estos tumores,
como se menciona en la literatura cientifica '°.

Conclusiones

Las diversas afecciones adenomiomatosas se pueden
localizar en toda la via biliar extrahepatica, incluido el
conducto cistico, aunque son mas frecuentes en el fon-
do de la vesicula biliar, donde se pueden presentar de
forma localizada o difusa. Cuando afectan a la vesicula
biliar, el cuadro clinico suele ser indistinguible del de
la colelitiasis y de la colecistitis cronica. El compromi-
so del conducto cistico es extremadamente raro, con
manifestaciones clinicas debidas principalmente a la
estasis biliar, la cual puede desembocar en colecistitis
aguda por proliferacién bacteriana. Otros autores han
descrito un cuadro clinico por afectacién del conducto
cistico con exdmenes paraclinicos normales, célicos
biliares a repeticion y dilatacion vesicular que se observa
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también en los exdmenes de imdgenes. Si se localiza en
otras partes de la via biliar, el paciente puede presentar
también dolor de tipo c6lico y sindrome colestasico.

Aunque se presenten de manera asintomdtica, lo
correcto es el tratamiento quirtrgico segun la localiza-
cién del tumor, teniendo siempre en cuenta la situacion
clinica del paciente.

Han aumentado exponencialmente los hallazgos
fortuitos de lesiones adenomiomatosas, debido a la gran
frecuencia de exdmenes imaginoldgicos solicitados en
los servicios de urgencias por casos de dolor abdominal
o de otros tipos de enfermedad de la via biliar que se

Adenomiomatosis de la via biliar

prestan a confusion. Se debe hacer una evaluacion cli-
nica global, con estudios complementarios, en aquellos
pacientes que presenten este tipo de lesiones, sin que ello
afecte los indices de otras enfermedades concomitantes.

Como conclusién final, cuando exista una duda
fundamentada, la conducta més adecuada es esperar un
resultado intraoperatorio para tomar una decisién defi-
nitiva sobre el tratamiento. Por otro lado, consideramos
correcto que la duodenopancreatectomia cefdlica quede
relegada para los pacientes con una lesién en la via bi-
liar distal cuya naturaleza sea imposible de determinar,
pues la posibilidad de una neoplasia maligna orienta un
tratamiento quirdrgico adecuado.

Adenomyomatosis of the biliary tree, ten-year incidence and review of current literature
Abstract

Introduction: Adenomyomatosis of the gallbladder and biliary ducts is an anatomic and medical entity of difficult
diagnosis. It can be classified as generalized, segmentary or localized. Typical clinical presentation includes
symptoms of cholelithiasis, but it can range from completely asymptomatic to suspicion of malignancy. The aim of
this study was to review the gallbladder and intra and extrahepatic biliary ducts affectation by adenomyomatosis,
its diagnosis and treatment.

Patients and Method: Ten-year retrospective study, held at San Cecilio University Hospital s Digestive Surgery
and Pathology Services in Granada, Spain. All patients with gallbladder and intra and extrahepatic biliary ducts
adenomyomatosis were included.

Results: 24 patients with adenomyomatosis were identified out of 5,141 surgical specimen in the ten-year period
2000-2010; 19 were female and five male. Twenty (83.3%) patients presented with symptoms of cholelithiasis,
two (8.35%) with symptoms of cholecystitis, and two (8.35%) with obstructive signs (jaundice),all of which were
consistent with the pathology findings: 20 lesions were located in the gallbladder fundus, two in the cystic duct,
and two in the distal common bile duct. Laparoscopic cholecystectomy was performed in all but the last two cases,
in which a cephalic pancreatico-duodenectomy, or Whipple procedure, was perfomed for suspected malignancy.

Conclusion: This entity s clinical condition can present as totally asymptomatic, or with symptoms of cholelithiasis,
cholecystitis, or cholestatic syndrome. When malignancy is suspected, intra-operative pathological confirmation is
recommended before undertaking a complex surgical procedure.

Key words: bile ducts, gallbladder; adenomyoma; cholecystitis; diagnosis, therapeutics.
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