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CASO CLIiNICO

Agenesia vesicular y colangitis, una asociacion infrecuente:
reporte de caso
Vesicular agenesis and cholangitis, an infrequent association. Case report

Agustin Gonzdlez-Covarrubias*, Irais P. Pineda-Tapia, José D. Becerril-Hernandez y Manuel Gil-Vargas

Servicio de Cirugia, Hospital General de Puebla Eduardo Vdzquez N, Programa Cirugia General Benemérita Universidad Autdnoma de Puebla,
Puebla, México

Resumen

Antecedentes: La agenesia vesicular es una malformacion congénita poco frecuente. Caso clinico: Vardn de 65 afios con
diagndstico preoperatorio de agenesia vesicular, cursando con colangitis, colangiopancreatografia retrdgrada endoscdpica
insatisfactoria, resolucion por laparotomia, exploracion y drenaje biliar. Discusién: La asociacion de colangitis y agenesia
vesicular ha sido poco reportada en la literatura. Un diagndstico preoperatorio disminuye el riesgo quirdrgico. La alteracion
anatdémica representa un riesgo de lesion iatrogénica durante la exploracion quirdrgica. Conclusiones: La agenesia vesicular
es una afeccion rara, y aun mas infrecuente es su asociacion con colangitis. Su diagndstico preoperatorio facilita un plan
quirdrgico y evita lesiones iatrogénicas.
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Abstract

Background: Vesicular agenesis is a rare congenital malformation. Clinical case: Male, 65 years old, preoperative diagnosis
of gallbladder agenesis, presenting with cholangitis, unsatisfactory ERCP, resolution by laparotomy, drainage and biliary ex-
ploration. Discussion: The association between cholangitis and gallbladder agenesis presents few reports in the universal
literature, a preoperative diagnosis reduces surgical risk, anatomical alteration represents an increased risk of iatrogenic injury
during surgical exploration. Conclusions: Vesicular agenesis, a rare and even more infrequent entity, its association with
cholangitis, its preoperative diagnosis, facilitates a surgical plan avoiding iatrogenic injuries.
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hasta la fecha se han reportado unos 430 casos en
la literatura'.
Existen informes de asociacion familiar, favoreciendo
La agenesia de la vesicula biliar es una anomalia |5 geteccion entre miembros de la familia asintomati-
congénita bien reconocida, pero extremadamenterara.  cos?. La agenesia aislada es menudo asintomatica,
Fue descrita por primera vez en 1701 por Lemery, y pero uno de cada cuatro pacientes presenta dolor
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abdominal superior derecho, nauseas e intolerancia a
los alimentos grasos®. La agenesia de la vesicula biliar
a menudo se asocia con estasis en las vias biliares, lo
que produce caracteristicas clinicas de colecistitis, co-
langitis y coledocolitiasis®.

La importancia de realizar un diagndstico preope-
ratorio radica en que se minimiza el riesgo quirurgico,
debido a que la ausencia de estructuras anatémicas
normales y la incapacidad de manipular la vesicula
biliar para disecar el tridngulo de Calot representan
un riesgo de lesion iatrogénica*.

Caso clinico

Varén de 65 afios, sin antecedes médicos de
importancia, sin cirugia abdominal previa, que acude
al servicio de urgencias con un cuadro de ictericia
progresiva de 4 dias de evolucion, al que posterior-
mente se agrega dolor en el hipocondrio derecho de
tipo cdlico, nausea, vomito de contenido gastrobiliar
y fiebre. Es hospitalizado y se reportan los siguientes
parametros de laboratorio: leucocitos 28.3, neutrofilos
92.9%, bandas 24, plaquetas (PLT) 121, hemoglobina
(HB) 16.1, urea 128, nitrdgeno ureico en sangre 60,
bilirrubina total 7 mg/dl, bilirrubina directa 5.2 mg/dl,
bilirrubina indirecta 1.8 mg/dl, fosfatasa alcalina
350 mg/dl, gamma-glutamil transferasa 258 Ul. Tiem-
pos de coagulacion: tiempo de tromboplastina parcial
32.2, tiempo de protrombina 19.9, International Nor-
malized Ratio (INR) 1.6.

Por ultrasonografia de higado y de vias biliares
con transductor convexo se concluye incapacidad
para visualizar la vesicula biliar por probable inter-
posicion de asa, con dilatacion de la via biliar intra-
hepatica y extrahepatica. Posteriormente el paciente
es ingresado al servicio de cirugia general con diag-
nodstico de colangitis moderada secundaria a cole-
docolitiasis. Como primera conducta se realiza
colangiografia por resonancia magnética con un
equipo de 1.5 T, multisecuencia (T1, T2, FS, TRUFI,
HASTE), de abdomen superior, en la que no se logra
delimitar el conducto cistico, el conducto colédoco
muestra disminucion de su calibre a nivel del seg-
mento intrapancreatico, ausencia de sefial en la con-
fluencia del conducto pancreatico principal e imagen
redonda de 6 mm en el colédoco correspondiente a
un lito, que condiciona el paso filiforme de contenido
biliar hacia el duodeno, y ausencia de la vesicula
biliar en su topografia habitual (Figs. 1-2). El paciente
evoluciona con datos de falla renal aguda, oliguria
con elevacion de azoados y deterioro hemodinamico,

Figura 1. Resonancia magnética que muestra la ausencia de vesicula
biliar y un lito en la via biliar principal.

Figura 2. Resonancia magnética que muestra un lito en el segmento
intraduodenal del colédoco.

y sepsis con criterios de gravedad secundaria a
colangitis moderada condicionada por un proceso
obstructivo biliar.

Se realiza colangiopancreatografia retrograda en-
doscodpica (CPRE) urgente, la cual resulta no exitosa
debido a sangrado durante la canulacién del colédo-
co, por lo que se da por terminado el procedimiento.
Se decide realizar drenaje de la via biliar por laparo-
tomia, con exploracion de la via biliar transcoledocia-
na, y extraccion de litos sin complicaciones. Como
hallazgos quirdrgicos se reportan ausencia de vesi-
cula biliar, con dilatacion de colédoco vy lito en la
porcién intraduodenal.

Se realiza colangiografia transoperatoria, que
muestra la extraccion exitosa de los litos, y se confir-
ma la agenesia vesicular (Fig. 3), hallazgo esperado
y concordante con los estudios prequirdrgicos
(Figs. 1-2).

El paciente tiene una evolucidn posquirdrgica favo-
rable, con remisién de los datos de falla organica, y
es egresado a los 5 dias de la cirugia.
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Figura 3. Colangiografia sin defectos de llenado y sin presencia de
vesicula biliar.

Discusion

La agenesia de la vesicula biliar es una aberracion
embriolégica con una incidencia que varia entre el
0,01% y el 0,075% (10-75 por 100,000 habitantes)®. La
incidencia notificada basada en los hallazgos de autop-
sias es de aproximadamente un caso por cada 6334
nacidos vivos, o aproximadamente del 0,035% al 0,3%".

Las mujeres se ven afectadas con mayor frecuencia
(8:1) y suelen ser diagnosticadas en la segunda o la
tercera década de la vida®.

Dentro de la etiopatogenia se describe, durante la
semana 3 o 4 de gestacion, el sistema hepatobiliar o
yema hepdtica que aparece como una excrecencia
del epitelio endodérmico distal a la unién del intestino
anterior y medio. Esta yema hepatica brota en dos
localizaciones distintas: el primordio hepatico y el pri-
mordio de los conductos biliares y la vesicula biliar”.
Para la séptima semana se produce la vacuolizacion,
y la vesicula biliar, el conducto cistico y el arbol biliar
desarrollan una luz2

La agenesia vesicular es el resultado del fracaso
en el desarrollo de la parte caudal del diverticulo o
yema hepatica durante la embriogénesis®, debido a
que la vesicula biliar y el conducto cistico no se des-
prenden del colédoco durante la quinta semana de
gestacioén®. Por tanto, la agenesia sigue al fracaso de
la proliferacion de la yema de la vesicula biliar o al
fracaso de la vacuolizacién del primordio de la vesi-
cula biliar2.

Se ha observado que la agenesia de vesicula biliar
ocurre en grupos familiares, lo que sugiere una pre-
disposicion genética’.

La mayoria de los pacientes cursan de forma asin-
tomatica, pero la afecciéon se descubre de manera

incidental cuando presentan sintomas abdominales, de
los cuales hasta el 50% son inespecificos’. Aun asi, se
ha descrito que el dolor en el cuadrante superior de-
recho del abdomen esta presente en mas del 90% de
estos pacientes. Otros sintomas asociados son nau-
seas y vomitos en un 66%, intolerancia a los alimentos
altos en grasas en un 37%, ictericia en un 35% y dis-
pepsia en un 30%?3. Otros pacientes pueden no pre-
sentar sintomas nunca o presentarlos durante la
infancia. La sintomatologia y el aumento de la frecuen-
cia de célculos biliares se han atribuido a la discinesia
biliar*; se presenta una contraccion muscular retrégra-
da hipertonica del esfinter de Oddi que conduce a di-
latacion del conducto comun, estasis biliar y formacion
de calculos biliares*, adjudicando o relacionando esto
con causas no biliares como esofagitis y duodenitis'.

Se estima que del 25% al 50% de los pacientes con
agenesia de la vesicula biliar pueden desarrollar co-
ledocolitiasis secundaria a estasis de las vias bilia-
res’. La ictericia se debe a una coledocolitiasis
asociada con o sin colangitis ascendente'.

Los pacientes con agenesia de la vesicula biliar han
sido categorizados en tres grupos dependiendo de la
presentacion clinica: 1) aquellos con multiples ano-
malias fetales detectadas perinatalmente (15%), 2)
casos asintomaticos encontrados en la autopsia o
incidentalmente durante la operacion, y 3) casos sin-
tomaticos que suelen presentarse en la tercera a
cuarta décadas de la vida (50%)2°.

Se ha observado que la agenesia de la vesicula
biliar ocurre en grupos familiares, lo que sugiere una
predisposicion genética®. A menudo se asocia con
malformaciones adicionales, como defectos del tabi-
que cardiaco, atresia duodenal, ano imperforado,
divisum pancreatico y agenesia renal en el 12.8-30%
de los casos'®.

La dificultad diagndstica radica en la incertidumbre
clinica y los riesgos que se tienen si no se toma en
cuenta el diagndstico probable. La ausencia de vesi-
cula biliar en la ultrasonografia abdominal o de higado
y vias biliares, considerada como la prueba de ima-
gen inicial, confirma el diagndstico; pese a esto, es
importante reconocer que no todos los informes de
ausencia de visualizacién de la vesicula biliar impli-
can un diagnostico de agenesia’, ya que con frecuen-
cia se confunde con una vesicula biliar excluida o
escleroatrofica®. Aunque la ultrasonografia abdominal
o de higado y vias biliares tiene unas altas sensibili-
dad y especificidad para la patologia de la vesicula
biliar, depende del operador y de otras variables que
afectan las caracteristicas de desempefio de la
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ecografia en el diagndstico’. En este contexto, el uso
apropiado de modalidades de investigacion adiciona-
les, como la tomografia computarizada, la colangio-
pancreatografia por resonancia magnética, la
ultrasonografia y la CPRE, a menudo proporcionaran
la informaciéon anatomica necesaria para hacer un
diagnéstico preoperatorio y ayudar a evitar una ciru-
gia injustificada”".

Si el diagnostico se realiza durante la operacion, el
cirujano debe probar examinando minuciosamente los
sitios mas comunes de localizacién ectopica que es-
tan descritos en la literatura, tales como intrahepatica,
retrohepatica, en el lado izquierdo, dentro de las hojas
del epiplén menor, dentro del ligamento falciforme,
retroduodenal, retropancreatica y retroperitoneal®'2,

La indicacion quirurgica en los pacientes suele ser
por una queja de sintomas biliares junto con un estu-
dio de imagen falso positivo'. La mayoria de los pa-
cientes reportados en la literatura se volvieron
asintomaticos después de los procedimientos quirur-
gicos. Si los sintomas contintian en el posoperatorio,
el tratamiento con relajantes del musculo liso y anal-
gésicos es eficaz'. Si a pesar de esto los sintomas
persisten, entonces el paciente debe ser investigado
con tomografia computarizada, manometria biliar, en-
doscopia digestiva alta y CPRE con o sin esfinteroto-
mia. Rara vez se necesitan procedimientos
endoscédpicos de ablacion del esfinter!.

Si el diagndstico se hace preoperatoriamente, los
pacientes que tienen coledocolitiasis deben someter-
se a extraccion de calculos por CPRE o coledocolito-
tomia; de lo contrario, no se requiere tratamiento o
procedimiento definitivo si no se presentan sintomas.
En los pacientes con agenesia aislada y sanos, el
prondstico es excelente'. Para los pacientes sintoma-
ticos con agenesia aislada es adecuado el tratamiento
conservador, a menos que estén presentes otras en-
fermedades biliares'.
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