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PRESENTACION DE CASO

Sindrome de Mirizzi que simulaba una
neoplasia biliar maligna

Mirizzi syndrome simulating a biliary malignant neoplasm

Freddy Pereira-Graterol ®, Francisco Salazar-Marcano ®, Yajaira Venales-Barrios ®

Unidad de Cirugia de Minimo Acceso y Servicio de Cirugia General, Hospital Universitario “Dr. Luis Razetti”, Barcelona, Venezuela

Resumen

El sindrome de Mirizzi puede cursar con manifestaciones clinicas y hallazgos imagenolégicos y de laboratorio,
similares a los encontrados en las neoplasias biliares malignas.

Se describe el caso de un paciente cuyo enfoque clinico inicial y estudios de iméagenes aportaron datos sugeren-
tes de neoplasia de las vias biliares. Los marcadores tumorales (CA 19-9, CEA) resultaron elevados. Una nueva
evaluacion clinica, la laparoscopia exploradora y la exploracion endoscopica de las vias biliares, permitieron
establecer el diagnodstico de sindrome de Mirizzi. Después de la extraccion del calculo biliar y de la anastomosis
entre el conducto hepatico y el yeyuno, el paciente permanecié asintomatico. En este caso, la reevaluacién clinica
y el uso del protocolo adecuado de estudio, contribuyeron a orientar y confirmar el diagnéstico de sindrome de
Mirizzi, lo cual determiné la conducta terapéutica mas acertada.

Palabras clave: Sindrome de Mirizzi; conducto colédoco; ictericia obstructiva; neoplasias; colangiopancreatografia
retrograda endoscopica; procedimientos quirirgicos minimamente invasivos.

Abstract

Mirizzi syndrome can occur with clinical manifestations and imaging and laboratory findings, similar to those
found in malignant biliary neoplasms. We describe the case of a patient whose initial clinical approach and
imaging studies provided data suggestive of bile duct neoplasia. Tumor markers (CA 19-9, CEA) were high. A
new clinical evaluation, an explorative laparoscopy and endoscopic bile duct exploration allowed establish the
diagnosis of Mirizzi syndrome. After removal the bile duct stone and to perform an hepatico-jejunostomy the
patient remained asymptomatic. In this case the clinical reevaluation and the use of the appropriate study proto-
col contributed to guide and confirm the diagnosis of Mirizzi syndrome, which determined the most successful
therapeutic approach.
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Introduccion

La presentacién del sindrome de Mirizzi varia
desde la compresion extrinseca de la via biliar
hasta una fistula, colecisto-biliar, colecisto-enté-
rica o ambas, con presencia de ileo biliar. A nivel
internacional, se describe una incidencia de 0,05
a 4 % en los pacientes sometidos a colecistec-
tomia "y, en Latinoamérica, alcanza el 5,7 % y
afecta principalmente a las mujeres (relacién de
7a3) con edades comprendidas entre los 53 y los
70 anos *. En Colombia, Diaz, et al., reportaron
una incidencia de 3,5 % de sindrome de Mirizzi
en una muestra de 300 pacientes a quienes se les
habia practicado colecistectomia por laparosco-
pia % una cifra similar fue descrita por Aldana,
et al., en 1.234 pacientes con el mismo procedi-
miento, y observaron un porcentaje mayor con
la colecistectomia de urgencia en comparacioén
con la programada (4,3 Vs. 2 %) °.

El sindrome de Mirizzi y algunas neoplasias
malignas de la vesicula y de las vias biliares, so-
bre todo en los estadios iniciales, pueden pre-
sentar un comportamiento clinico y hallazgos de
imagenes similares. Asimismo, los niveles séricos
de antigeno carbohidratado 19-9 (CA 19-9), glu-
coproteina asociada a las neoplasias malignas
hepato-bilio-pancreaticas, gastricas, ovaricas y
colorrectales, pueden elevarse en ambas entida-
des; la ictericia obstructiva es la causa més comiin
de falsos positivos®.

Se describe con detalle la estrategia empleada
para el diagnostico y el tratamiento de un pacien-
te con sindrome de Mirizzi de tipo IV, en quien
se sospechd inicialmente una neoplasia biliar.

Caso clinico

Se trata de un hombre de 56 afos de edad, con
antecedentes familiares de neoplasias malignas
(madre fallecida por cancer de cuello uterino,
padre fallecido por cancer de pulmoén). Negb
antecedentes personales médicos o quirdrgicos
relevantes, asi como ingestioén alcohélica o ta-
baquismo.

Consulté por un cuadro clinico de ictericia,
coluria, hipocolia y pérdida progresiva de peso
(8 kg), de dos meses de evolucién, no asociado a
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fiebre, prurito, emesis, melena o dolor abdomi-
nal. Inicialmente, consulté a un centro médico de
otra localidad, en donde plantearon “neoplasia
maligna biliar” fundamentados en los hallazgos
de laboratorio, la colangiopancreatografia re-
trograda endoscopica y la colangiorresonancia
(figura 1), y fue remitido a nuestro servicio en el
Hospital Universitario “Dr. Luis Razetti”.

Durante la primera semana de hospitaliza-
cion, se observd un patrén oscilante en la inten-
sidad del tinte ictérico y la coluria, apreciandose
dolor moderado a la palpacién profunda del hi-
pocondrio derecho, sin aumento de volumen ni
signos de irritacién peritoneal.

En los exdmenes de laboratorio de ingreso
se encontrd: hemoglobina, 12,3 g/dL; hemato-
crito, 33 % y leucocitos, 9.500 por mm? (neutré-
filos, 60 %); bilirrubina total, 3,5 mg/dL (directa,

Figura 1. (a) Colangiorresonancia: dilatacion de vias bilia-
res intrahepaticas, con ausencia de sefial en el tercio proxi-
mal de la via biliar principal. (b) Colangiopancreatografia
retrégrada endoscopica que demuestra defecto de llenado,
irregular, en el mismo segmento de la via biliar.
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1,6 g/dL); fosfatasa alcalina: 668 U/L, ALT 139 U/L,
AST 124 U/L; CA 19-9, 248 U/ml (normal: hasta 33
U/ml), y CEA, 7,8 ng/ml (normal: fumadores <2,5
ng/ml, no fumadores <3,4 ng/ml); ademas, la se-
rologia para hepatitis viral (A, B y C) fue negativa.

Después de una nueva evaluacion clinica, se
solicité tomografia abdominal trifasica, nueva
colangiografia endoscépica, citologia biliar por
cepillado, biopsia con pinza (figura 2) y laparos-
copia exploradora durante el mismo acto anes-
tésico; estos dos ultimos procedimientos fueron
realizados por el mismo equipo de especialistas
del servicio.

En la colangiografia endoscopica se observo
una imagen bien definida de ausencia de llena-
do en el tercio proximal de la via biliar princi-
pal, no movil, de aproximadamente 3 cm y con
concavidad de superficie regular y dilatacién
de las vias biliares proximales a la obstrucciéon
(figura 2), por lo cual se coloc una proétesis bi-
liar plastica. La citologia y la biopsia de la via
biliar fueron negativas para neoplasia maligna.

Sindrome de Mirizzi que simulaba una neoplasia

Durante la laparoscopia exploradora, se observé
fusion entre la vesicula y la via biliar principal
e incremento de la consistencia de sus paredes,
descartandose la presencia de lesiones de as-
pecto tumoral, metastasicas o adenomegalias,
con lo cual se fundamento el diagnéstico de
sindrome de Mirizzi.

Mediante laparotomia, se extrajo el calculo
biliar y se hizo una anastomosis en Y de Roux
entre el conducto hepatico y el yeyuno; ademas,
se apreci6é compromiso de mas de dos tercios de
las paredes de la via biliar principal (figura 3).

La evolucién posoperatoria fue satisfactoria;
la via oral se inici a las 48 horas y el egreso fue
al quinto dia. Igualmente, se observé mejoria de
sus condiciones generales, normalizacion de las
pruebas de laboratorio y ganancia de 15 kg de
peso corporal. A los 72 meses de seguimiento, el
paciente permanecia asintomatico, con ultraso-
nido abdominal y funcién hepatica normales, y
con persistencia de la permeabilidad del flujo
bilio-entérico.

Figura 2. Tomografia computarizada trifasica de abdomen que demuestra un calculo biliar, sin
evidencia de lesiones tumorales o metastasicas en el higado: corte coronal (a) y axial (b). Ex-
ploraciéon endoscopica de las vias biliares: (c) colangiografia endoscopica. (d) toma de biopsia
de la via biliar para estudio de citologia.
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Figura 3. (a) Laparotomia: fusion entre la pared de la vesicula biliar y la via biliar principal. (b) Fistula
colecisto-biliar y calculo de 3 cm en el interior de la via biliar principal. (c) Compromiso de mas de
dos tercios del perimetro de la via biliar principal. (d) Caracteristicas macroscopicas del calculo biliar
que originé el sindrome de Mirizzi

Discusion
El sindrome de Mirizzi es una complicacién in-
flamatoria crdonica de la colecistolitiasis, en la
cual los estudios de imagenes pueden demostrar
alteraciones similares a las observadas en algu-
nas neoplasias malignas biliares '. Esta entidad,
originada por la compresién sobre la via biliar y
compromiso de sus paredes, producidos por un
célculo localizado dentro de la vesicula, fue des-
crita inicialmente por Kehr (1905) y Ruge (1908)
y, luego, detallada por Mirizzi (1948) . Las conse-
cuencias del proceso inflamatorio en el sindrome
de Mirizzi van desde colestasis, por compresiéon
extrinseca de la via biliar, hasta fistulas colecis-
to-biliares (con diferentes grados de afectacién de
las paredes de la via biliar) colecisto-entérica o
ambas, con presencia en ocasiones de ileo biliar.
Con base en lo anterior, se han planteado
diferentes clasificaciones. Inicialmente, Mirizzi
describi6 el sindrome que hoy lleva su nombre
como una compresion extrinseca de la via biliar”.

Starling lo subdividié en tipo 1A: conducto cistico
largo que corre paralelo a la via biliar, obstruido
por célculos, y tipo 1b: conducto cistico corto,
completamente obliterado por célculos, sin fis-
tula®. McSherry (1982) %, Csendes (1989) *°, Beltran
y Csendes (2008) "y, finalmente, Beltran (2012) 3,
plantearon clasificaciones méas detalladas, siendo
las de Csendes y Beltran las mas frecuentemente
utilizadas; la propuesta por Paya-Llorente, et al.,
fue la mas recientemente publicada  (tabla 1).

El caso descrito se agrupa dentro del tipo IV
de la clasificacién de Csendes ™, cuya incidencia
es, aproximadamente, 3 de por cada 100 pacientes
con sindrome de Mirizzi, segiin lo reportado por
Rodriguez, et al. 3, y Beltran, et al. .

Por otra parte, la ictericia obstructiva puede
ser una manifestacion clinica comtin en enfer-
medades biliares benignas y malignas. En el
sindrome de Mirizzi, la ictericia y el dolor en
el hipocondrio derecho se describen en mas
de la mitad de los casos y, ocasionalmente, los


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Pay%C3%A1-Llorente C%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28567449
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Sindrome de Mirizzi que simulaba una neoplasia

Tabla 1. Clasificacion del sindrome de Mirizzi segun diversos autores. Se evalua el compromiso de la
superficie de la via biliar, la fistula colecisto-biliar, la fistula colecisto-entérica y el ileo biliar

Compresion

Fistula Fistula

extrinseca de la via biliar  colecisto-biliar colecisto-entérica lleo biliar
Mirizzi (1948) 7 | -- - --
la: cistico largo, paralelo
Starling (1980) & a la via biliar Il - --
Ib: cistico corto obstruido
McSherry (1982)° | Il -- -
Compromiso de la via biliar
1l: <1/3
Csendes (1989) © Il <2/3 - --
IV: >2/3
II: <1/3
Beltran (2008) Il: <2/3 Va Vb
IV: >2/3
. lla: <50 %
3
Beltran (2012) lb: >50 % llla Illb
1B 1C
. 0,
Paya (2017) 2 1A gﬁ igg of 2B 2C
. 0
3B 3C

pacientes presentan inicialmente colangitis
aguda . Aunque por lo general el diagndsti-
co de sindrome de Mirizzi se hace intraope-
ratoriamente, su confirmacién en el periodo
preoperatorio permite planificar la estrategia
quirdrgica mas adecuada, para lo cual se re-
quiere tanto de la sospecha clinica, como del
apoyo en estudios de imagenes .

La exploracion endoscépica de las vias biliares
y la colangiorresonancia se consideran el método
diagndstico estandar . Con la combinacién de
la colangiorresonancia y la tomografia compu-
tarizada abdominal, se alcanza una sensibilidad
del 96 %, una especificidad del 93,5 %, un valor
predictivo positivo del 83,5 % y una precisién del
94 % . Un defecto excéntrico o la excavacién en
la pared lateral de la via biliar principal a la altu-
ra del conducto cistico o la bolsa de Hartmann,
la exclusién de la vesicula biliar y la dilatacién
de via biliar proximal a la obstruccién son ha-
llazgos frecuentes en los estudios de iméagenes
de los pacientes con sindrome de Mirizzi. Estas
alteraciones también se pueden apreciar en el
carcinoma de la vesicula biliar o el de las vias

biliares'. El ultrasonido endoscépico tiene una
sensibilidad del 95 % y una especificidad del 97 %
para la deteccion de litiasis biliar *%; sin embargo,
hay escasos reportes sobre su uso en el diagnds-
tico del sindrome de Mirizzi '**°. Wehermann, et
al., reportaron una sensibilidad diagnéstica del
97 % y una especificidad del 100 % empleando
el ultrasonido intraductal *'.

En este paciente, aunque los estudios ini-
ciales de imégenes (colangiorresonancia y co-
langiopancreatografia retrégrada endoscdpica)
orientaron hacia a una enfermedad biliar ma-
ligna, una nueva evaluacién clinica enfocada en
el patron oscilante de la ictericia y la ausencia
de sangrado reciente o antiguo en las heces, asi
como los posteriores estudios de extension, per-
mitieron establecer correctamente la etiologia
del cuadro clinico. La tomografia abdominal,
la colangiografia endoscopica y, finalmente, la
laparoscopia exploradora fueron herramientas
fundamentales para el diagnoéstico definitivo.

El1 CA 19-9 es una molécula de adhesién intra-
celular, sintetizada normalmente en el pancreas,
la via biliar, el estdbmago, el colon y el endometrio.

o1
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La concentracidn sérica de esta glucoproteina
puede aumentarse en las enfermedades biliares
benignas (61 %) o malignas (86 %) *, por lo que su
medicién no se debe considerar un método diag-
noéstico estandar para estas tltimas, sino como
un complemento util durante su seguimiento.
La sensibilidad de este marcador es del 8o al
90 % en las neoplasias malignas del pancreas y
del 60 al 70 % en las neoplasias malignas de las
vias biliares °.

El incremento de la presién en la via biliar,
que conlleva inflamacién local, acumulacién de
CA 19-9 en la luz, aumento de la permeabilidad
de la barrera entre bilis y sangre e incapacidad
para degradar el antigeno en el higado debido
a la disfuncion hepética, explican su elevacién
en presencia de obstruccion benigna de las vias
biliares que condiciona colestasis, colangitis o
ambas, al igual que durante los episodios de pan-
creatitis .

La concentracién sérica de este marcador tu-
moral puede ser influida por el estado secretor
del paciente. Los pacientes con genotipo negativo
para el antigeno Lewis (de grupo sanguineo A o
B negativo) que, en general, representan 4 a 15 %
de la poblacién, no sintetizan el CA 19-9*4. En los
pacientes con enfermedad biliar benigna, la con-
centracion sérica de CA 19-9 se normaliza después
de eliminar la causa de la obstrucciéon . Incluso, se
han reportado pacientes con sindrome de Mirizzi
y elevacién de este marcador tumoral por encima
de 23.000 U/ml, cuyos niveles se han normalizado
después de resuelta la obstruccidn biliar 2. En
el presente caso, con ictericia obstructiva, pérdi-
da progresiva de peso y antecedentes familiares
de neoplasias malignas, el CA 19-9 se encontrd
aumentado en siete veces su valor de referencia 'y
se normaliz6 después del tratamiento quirtrgico.

El tratamiento del sindrome de Mirizzi de-
pende del grado de compromiso de la via biliar
principal y de otros 6rganos afectados (en caso
de fistula colecistoentérica, ileo biliar o ambos), y
abarca una amplia variedad de técnicas quirargi-
cas, desde la colecistectomia hasta la anastomosis
bilio-entérica y resecciones gastro-entéricas . En
el presente caso, se exploraron las vias biliares y
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se practic6 una anastomosis en Y de Roux hepati-
co-yeyuno por tratarse de un sindrome de Mirizzi
de tipo IV, con fusion de las paredes de la vesicula
y la via biliar principal. Esta conducta quirtrgica
es similar a la recomendada por diversos autores,
entre ellos, Rodriguez y Aldana del Hospital de
San José (Bogota), quienes la llevaron a cabo en
dos pacientes con sindrome de Mirizzi, de tipo
III en uno y de tipo IV en el otro ?, y obtuvieron
resultados satisfactorios.

Las conclusiones basadas en el reporte de un
caso clinico poseen escaso nivel de evidencia, por
lo que su aplicabilidad es baja; esto se convierte
en una limitante en este articulo.

Cumplimiento de normas éticas

Consentimiento informado: Este estudio es una
revision de historia clinica retrospectiva y, como
tal, no hay necesidad de un consentimiento in-
formado.

Declaracién de conflicto de intereses: ninguno
declarado por los autores.

Fuentes de financiacién: autofinanciado por los
autores.
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