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Adenomiomatosis vesicular en un adolescente, una afeccion

muy rara

Adenomyomatosis of the gallbladder in an adolescent, a very rare condition

Dr. Michal Pasierbek®, Dr. Wojciech Korlacki® y Dr. Andrzej Grabowski®

RESUMEN

Laadenomiomatosis vesiculares unaenfermedad degenerativa
adquirida que se caracteriza por proliferacién epitelial con
hipertrofia de la capa muscular y formacién de trayectos
fistulosos, conocidos como senos de Rokitansky-Aschoff. La
adenomiomatosis se diagnostica principalmente mediante
ecograffa. No se conocen cabalmentela patogenia, la patologiani
lasindicaciones para cirugfa de esta afeccién. Essumamenterara
en nifios. En este articulo, presentamos el caso de un varén de
17 afios conadenomiomatosis vesicular tratado adecuadamente
con una colecistectomia laparoscépica.
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INTRODUCCION

La adenomiomatosis vesicular es una
enfermedad degenerativa adquirida que se
caracteriza por proliferacion epitelial difusa o
localizada, con hipertrofia de la capa muscular
e invaginacién de la mucosa a través de la
capa muscular, que lleva a la formacién de
diverticulos intraparietales conocidos como senos
de Rokitansky-Aschoff.!? La adenomiomatosis
vesicular se diagnostica principalmente mediante
ecograffa.?® No se conocen cabalmente la
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patogenia, la patologfa ni las indicaciones para
cirugia de esta afeccién, especialmente en los
nifios.2 Se observa en hasta el 5 % de las muestras
obtenidas durante la colecistectomia* en adultos;
sin embargo, es una afeccién sumamente rara en
los nifios. En este articulo, presentamos el caso
de un paciente con adenomiomatosis vesicular
tratado adecuadamente con colecistectomia
laparoscépica.

A PROPOSITO DE UN CASO

Un varén de 17 afios solicité atencién médica
en un centro pedidtrico debido a sincope,
descenso de peso corporal y dolor lumbar. En la
ecografia, se observé una masa en el drea hiliar del
higado. Se le realiz6 una tomografia computada,
en la que se detect6 una lesién homogénea,
hipodensa y bien demarcada de 60 mm x 90 mm
x 92 mm. Como parte del diagnédstico diferencial,
se consideraron agrandamiento de la vesicula
biliar, dilatacion del colédoco, linfoma, tumor de
otro origen o hematoma intraparietal. Se derivé
al paciente a nuestro hospital para profundizar
su estudio.

En sus antecedentes médicos, se observé dolor
abdominal recurrente. El paciente habia sido
hospitalizado varias veces: a los 3 afios (diarrea),
a los 10 afios (dolor abdominal no especifico) y
a los 11 afios (diagnéstico de gastritis antral). El
tratamiento instaurado fue conservador. A pesar
de que el paciente habia sido hospitalizado varias
veces, se le habia hecho solo una ecografia, a los
7 afios, en la que se observé una “sombra” en el
higado, pero que no se estudié ni traté. No se
registraron otras hospitalizaciones, sintomas ni
enfermedades idiopaticas.

En nuestro servicio, se observd solamente
dolor moderado en el abdomen a la palpacién. Los
andlisis de laboratorio no fueron significativos.

En la ecografia, se detectd vesicula agrandada
de 94 mm x 62 mm con un engrosamiento de la
pared de hasta 30 mm e hiperemia. El lumen tenia
forma de reloj de arena. Junto al cuello, habia una
estructura hiperecogénica de 5 mm sin sombra
acustica, lo que sugerfa un pélipo o célculo biliar
no calcificado (Figura 1).
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En la colangiograffa por resonancia magnética
(RM), se detecté que la vesicula biliar media
90 mm x 60 mm y que contenia dos “estructuras
quisticas” de 23 mm x 35 mm y de 26 mm x 25 mm
conectadas por un canal estrecho de 16 mm de
largo. Se observaron protuberancias notorias en
el fondo de la vesicula biliar, interpretadas como
senos de Rokitansky-Aschoff, y engrosamiento de
la pared vesicular de hasta 30 mm (Figura 2). Se
observo realce con la administracién del contraste.

Se considerd que el paciente reunia las
condiciones para ser sometido a una cirugia
laparoscépica. Durante la cirugia, se encontr6
una vesicula biliar significativamente agrandada,
con una pared engrosada de hasta 30 mm, sobre
todo en el drea del fondo y el cuerpo. En la pared
posterior de la vesicula biliar, habia muchas
adherencias al higado. Se extirp6 la vesicula biliar.

Tras dos dias, se retir6 el drenaje posoperatorio
de la cavidad peritoneal. No se produjeron
complicaciones durante la cirugia ni en el
posoperatorio. En el examen histopatolégico, se
confirmé adenomiomatosis con exacerbacion e
inflamacién hiperpldsica crénica, con flemones y
adenomioma a nivel focal.

DISCUSION

La enfermedad de la vesicula biliar sigue
siendo relativamente rara en los nifios, y la
mayorfa de las patologfas implican inflamacién
de la vesicula biliar y colelitiasis."® En los tiltimos
afios, se observé un aumento de la incidencia
de enfermedad de la vesicula biliar (incluidos
los cdlculos biliares), principalmente debido a

Ficura 1. Vestcula biliar en forma de reloj de arena (la
flecha gruesa muestra el engrosamiento anular en el centro)
con estructura hiperecogénica (flecha delgada) sin sombra
actistica junto al cuello

las mejoras en el diagndstico y al aumento de la
obesidad infantil.*”

Jutras describié por primera vez la
adenomiomatosis vesicular en 1960. Desde
entonces, se ha reportado cada vez mds en los
adultos;"%® sin embargo, en los nifios sigue siendo
sumamente rara."*? La adenomiomatosis vesicular
se divide en tres tipos: generalizada, localizada y
segmentaria. La adenomiomatosis generalizada
es el engrosamiento difuso de la pared vesicular,
con espacios quisticos intraparietales.® A veces,
en la adenomiomatosis vesicular generalizada,
la vesicula biliar tiene aspecto de panal.’ Segtin
Eroglu,® el tipo localizado es el mds prevalente,
habitualmente con un solo nédulo (adenomioma)
en el fondo, que se proyecta hacia el lumen.>* El
tipo segmentario causa engrosamiento anular de
la pared, que puede ocasionar estenosis focal. Si
se produce estenosis en el centro de la vesicula
biliar, esta podria tomar forma de “reloj de
arena”.? En nuestro paciente, la pared tenfa un
grosor de hasta 30 mm (la pared vesicular normal
no es superior a 1 mm®) con un aspecto de reloj de
arena, segin lo observado en la RM.

Hasta donde sabemos, se han descripto solo
diez casos de esta enfermedad en nifios. El
tipo localizado®® y el tipo segmentario!®!' se
mencionaron en dos informes cada uno (20 %).
Si bien el tipo localizado es el mads frecuente, en
el pequefio grupo de nifios estudiado, se hallé
el tipo difuso mds comdnmente, con cinco casos
descriptos por distintos autores'>>%° (50 %).

FI1GURA 2. Resonancia magnética que muestra
engrosamiento de la pared de la vesicula biliar de hasta
30 mm (entre flechas, se muestra la pared engrosada)
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Nuestro paciente con el tipo segmentario seria
el tercero mencionado en la bibliografia. Alapati
y Braswell'? también presentaron el caso de
un paciente con resolucién espontdnea de la
adenomiomatosis vesicular, pero no indicaron
el tipo.

En general, los pacientes adultos no presentan
sintomas o estos son moderados. Si tienen
sintomas, son similares a los de la colelitiasis y
suelen resolverse de forma espontdnea. El dolor
abdominal es mayormente inespecifico y, por
lo general, se localiza en el cuadrante superior
derecho y el epigastrio. También se observaron
otros sintomas, como vémitos, nduseas, dispepsia
o intolerancia a las grasas.* En los nifios, se
informé principalmente dolor abdominal
inespecifico y recurrente;'*%°! el dolor abdominal
agudo con vémitos y fiebre fue menos frecuente.>®
En dos pacientes asintomadticos, el diagndstico se
hizo por casualidad durante una ecografia; uno
tenia sindrome de Beckwith-Wiedemann?y el
otro era un recién nacido.” En nuestro paciente,
los sintomas eran sumamente inespecificos. A
pesar de que la mayoria de los nifios en esta serie
tenfan sintomas, segiin Ak¢am,' la mayorfa de
los pacientes con adenomiomatosis vesicular
podrian no recibir el diagnéstico antes de la
adultez debido a su naturaleza asintomatica antes
del desarrollo de calculos biliares o inflamacién.!

Los anadlisis suelen ser normales, y no
existe un marcador seroldgico para detectar la
adenomiomatosis vesicular.

La ecografia parece ser la herramienta més
atil para el diagnéstico de rutina. La presencia de
diverticulos intraparietales (senos de Rokitansky-
Aschoff) en la ecografia, vistos como focos
anecogénicos (llenos de bilis) o ecogénicos (llenos
de célculos biliares o barro biliar) dentro de una
pared engrosada, con o sin sombras actsticas, es
tipica de la adenomiomatosis vesicular.®® Se ha
informado que la precisién de la ecografia es de
hasta el 66 % para diagnosticar adenomiomatosis
vesicular, mientras que la RM tiene una
precision del 93 %.*Sin embargo, la ecografia
es un estudio no invasivo y puede repetirse
facilmente, lo que la hace la herramienta ideal
para el seguimiento* y para los nifios pequefios,
ya que no requiere anestesia general. En algunos
casos, se realizan estudios complementarios, pero
segun la bibliografia, en general el diagndstico
de adenomiomatosis vesicular en los nifios se
hizo por ecografia y RM (Tabla 1). Parolini y
cols. sostienen que la colangiografia por RM
debe realizarse antes de la cirugia, ya que debe

identificarse cualquier variacién y anomalia
importante en el drbol biliar para evitar lesiones
graves en el colédoco. Ademads, la colangiografia
por RM puede detectar cdlculos biliares en el
colédoco.”

En nuestro paciente, la ecografia realizada
en nuestro centro fue suficiente para determinar
el diagnéstico; sin embargo, la RM también
contribuy6 al proceso diagnéstico.

A menudo, el carcinoma vesicular es
responsable del engrosamiento de la pared, que
suele ser irregular.* Un carcinoma vesicular bien
diferenciado con producciéon de mucina puede
presentar componentes quisticos que podrian
imitar la adenomiomatosis,” lo que dificulta
la distincion entre el carcinoma vesicular y la
adenomiomatosis vesicular.* Ademads, los célculos
biliares y la inflamacién crénica secundarios a la
adenomiomatosis vesicular podrian derivar en
displasia y cdncer.?

En los diez casos publicados de esta
enfermedad, se someti6 a cirugia a la mayoria de
los nifios. Distintos autores concuerdan en que
los pacientes sintomadticos deben ser operados.**#
La pregunta es si los pacientes asintomaéticos
deben o no someterse a una colecistectomia.
Solo Zarate y cols.? y Alapati y Braswell'?
optaron por una conducta expectante. Alapati y
Braswell sugirieron la resolucién espontdnea de
la adenomiomatosis vesicular en un lactante; sin
embargo, ain no se ha descripto la cura clinica
en nifios, lo que plantea la duda de si los autores
en verdad observaron casos de adenomiomatosis
vesicular. El resto de los pacientes de la serie eran
sintomaticos, lo que conlleva una conducta obvia.

Parolini y cols. sostienen que el tratamiento
conservador y el control ecografico deben
reservarse solo para los pacientes con
contraindicaciones claras a la cirugfa.®

De acuerdo con Cetinkursun, cuando se
opta por el tratamiento quiridrgico, el tipo de
operacién debe seleccionarse segtin la condicién
clinica del paciente y la experiencia del cirujano;®
no obstante, Alberti y cols. afirman que la
colecistectomia laparoscépica debe ser la opcién
de preferencia.t

Hasta donde sabemos, no se han descripto
previamente casos de carcinoma con
adenomiomatosis vesicular en nifios. Aun asi,
podria ser dificil distinguir entre el carcinoma y
la adenomiomatosis vesicular. En consecuencia,
sostenemos nuestra posicion de que los pacientes
asintomadticos deben someterse a la cirugia
para evitar cambios neopldsicos, aunque surge
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TasLA 1. Estudios complementarios

Referencia Ecografia Resonancia magnética Otro

Alberti Vesicula biliar pequefia y encogida, Gammagrafia hepatobiliar con

y cols.® con nédulo ecogénico junto al cuello, dcido iminodiacético (HIDA)

sin sombra actstica. con tecnecio 99m +
colecistocolangiograffa

transhepadtica percutdnea

Cetinkursun Vesicula biliar pequenia, CPRM: vesicula biliar pequea Tomograffa computada de

y cols.® multitabicada y con mucosa lobulada y mdltiples abdomen y pelvis. Parénquima de

con pared engrosada.

quistes hiperintensos heterogéneos,

pero sin célculos biliares.

los 6rganos abdominales
de estructura normal, sin quiste
primario o satélite que confirme
la diseminaci6n de hidatidosis.

Zani y cols.

Sin datos.

Akgam y Engrosamiento de la pared de CPRM: formas en racimo de uvas
cols.! la vesicula biliar, dreas ecogénicas en la vesicula biliar,
demarcadas paralelas a la pared. conducto cistico prolongado.
Zaratey Focos ecogénicos en la pared
cols.? de la vesicula biliar.
Alapati'y Aspecto manchado de la vesicula biliar En la ecograffa de seguimiento
Braswell'? con numerosos focos ecogénicos 8 meses mads tarde, se demostrd
que causan un “artefacto la resolucién de la.
de reverberacién”. adenomiomatosis
Parolini y Engrosamiento difuso de la vesicula RM: engrosamiento de la vesicula
cols.’ biliar, con miltiples dreas nodulares biliar y presencia de mdltiples
anecogénicas, ubicadas defectos de llenado irregular
principalmente en el fondo en el interior del lumen,
y el cuerpo. con realce observado con la
administracion de contraste.
También se evidencié un conducto
cistico tortuoso con un calibre
aumentado (5 mm).
Erogluy Engrosamiento de la pared del cuello
cols.? de la vesicula biliar y del infundibulo,
incluidas mdltiples dreas quisticas
con dreas ecogénicas demarcadas
paralelas a la pared.
Agrusti'y El infundibulo tiene una pared normal,
cols." la porcién central tiene la pared
engrosada y se observan microcalculos
biliares dentro de la capa muscular;
el fondo de la vesicula biliar
presenta un engrosamiento
concéntrico leve de la pared y
pequefios célculos biliares.
Eday Sin datos. CPRM: engrosamiento de la pared Colangiopancreatograffa
cols.’ vesicular, multiples quistes endoscépica retrégrada:

hiperintensos heterogéneos
enel fondo y sin dilatacién
de las vias biliares.

unién biliopancredtica
andémala.

Nuestro caso

Agrandamiento de la vesicula biliar
con engrosamiento de la pared de
hasta 30 mm e hiperemia.
Forma de reloj de arena. Estructura
hiperecogénica de 5 mm sin
sombra actstica junto al cuello.

CPRM: agrandamiento de la vesicula
biliar, que contiene dos “estructuras
quisticas” conectadas por un canal estrecho.

Senos de Rokitansky-Aschoff.
Engrosamiento de la vesicula
biliar de hasta 30 mm.

Realce tras la
administracion
intravenosa
del contraste.

CPRM: colangiopancreatografia por resonancia magnética.
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la cuestién de cudndo es el mejor momento
para una colecistectomfa. El sintoma de la
adenomiomatosis vesicular es mayormente
dolor abdominal en el cuadrante superior
derecho, secundario a los calculos biliares y la
inflamacién,' lo que puede dificultar la cirugfa
y constituir otro motivo para considerar a un
paciente asintomatico para cirugfa antes de que
se produzcan los sintomas. También es una
ventaja porque el examen histopatoldgico permite
realizar el diagnéstico definitivo. Aun asi, muchas
preguntas quedan todavia pendientes antes de
establecer el rumbo en cada caso pedidtrico de
adenomiomatosis vesicular. B
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