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Resumen 

El colangiocarcinoma es una neoplasia maligna poco frecuente, pero representa la segunda 

neoplasia maligna primaria más frecuente del hlgado, tlpicamente se presenta en adultos entre la 7a 

y sa décadas, las manifestaciones cllnicas son alteraciones de las pruebas de funcionamiento 

hepático, pero en muchas ocasiones los pacientes cursan asintomáticos hasta que el tumor alcanza 

grandes dimensiones y tiene diseminación a órganos distantes. 

El diagnóstico de colangiocarcinoma es de exclusión; se requiere descartar hepatocarcinoma, 

tumores metástasicos o extensión de un tumor maligno de la vesícula biliar, los conductos hepáticos 

principales o el colédoco. 

Se han descrito multitud de factores causales, entre los más importantes, la administración de 

dióxido de torio, la infestación por Clonorchis sinensis , el asbesto y la hepatolitiasis. Se asocia 

también a enfermedades como, la colitis ulcerativa crónica idiopática y las lesiones quisticas del 

hígado. 

El aspecto macroscópico de la neoplasia puede ser muy variable con lesiones únicas o 

multicéntricas e histológicamente la gran mayoría son adenocarcinomas moderadamente 

diferenciados. La clasificación más aceptada es la de la Organización Mundial de la Salud. 

Se recopilaron seis casos entre 7,556 autopsias en un periodo de 10 años, se analizaron 

tamaño, distribución y caracterlsticas microscópicas de estos tumores, las diferencias encontradas a 

lo reportado con otras series no son sustancialmente diferentes. 

No se pudieron determinar los factores causales del colangiocarcinoma. 
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11 Introducción. 

a) Antecedentes 

HISTORIA. 

El término adenocarcinoma de las vlas biliares designa al carcinoma que se origina de las 

vías biliares extra hepáticas o intrahepáticas e incluye al colangiocarcinoma, que usualmente designa a 

los carcinomas de los conductos biliares intrahepáticos (1) En series de autopsias representa 0.12% al 

0.54% (2)' (Cuadro 1(3») 

En 1889 Musser recopiló 18 casos de cáncer primario de los conductos biliares extrahepáticos 

a partir del material publicado (4). Posteriormente Stewart y colaboradores revisaron 306 casos en 

publicaciones mundiales hasta 1936.(5) Dos decenios mas tarde, Sako y colaboradores revisaron las 

publicaciones efectuadas desde 1935 hasta 1954, y encontraron 564 casos y reportaron 6 adicionales 

de cáncer de los conductos biliares extrahepáticos. 

En 1957, Altemeier y colaboradores informaron tres casos de adenocarcinoma de los 

conductos biliares intrahepáticos principales, y en 1965 Klatskin estudió 13 pacientes con cánceres de 

la bifurcación del conducto hepático. Este último despertó interés por esta alteración maligna poco 

común situada a nivel del conducto hepático, denominada a menudo" tumor de Klatskin". (7,.) En 

estadísticas del Reino Unido muestran una relación de 1:8 casos de colangiocarcinoma por casos 

reportados de carcinoma hepatocelular. 

CAUSAS 

Sigue sin dilucidarse la causa del colangiocarcinoma. Pruebas experimentales obtenidas de 

análisis morfológicos, autorradiográficos y fenotlpicos en un modelo de rata se inclinan a favor de la 

hipótesis de que los hepatocarcinógenos pueden inducir diferenciación neoplásica de las células 

madre hepáticas pluripotenciales, con lo que el proceso culmina con colangiocarcinoma. Esta 
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hipótesis sostiene que el colangiocarcinoma se origina en las células madre pluripotenciales por medio 

de diversas lesiones preneoplásicas intermedias, entre ellas, células ovales, nódulos o estructuras 

hiperplásicas atipicas a manera de los conductos. En contraste con estos estudios en animales, sigue 

siendo un misterio el origen del colangiocarcinoma humano. (7.9- 14). 

En el ser humano, el colangiocarcinoma se ha relacionado con diversos factores causales. Se 

han encontrado relaciones firmes entre colangiocarcinoma y cálculos biliares, colangitis esclerosante, 

colitis ulcerosa idiopática, anomalías quisticas de los conductos biliares, dióxido de torio ( Thorotrast ) 

(1S) Y la duela hepática C/onorchis sinensis. Se han informado posibles realaciones entre 

colangiocarcinoma y anticonceptivos orales, metildopa e isoniacida. Se han relacionado también con 

este tumor agentes tóxicos como difenilos clorados y asbesto. (16) Asi como la ingestión abundante de 

alcohol e historia de diabetes. (17) 

Se encuentran cálculos biliares en cerca de la tercera parte de los pacientes que tienen 

cánceres de los conductos biliares. En contraste, los cálculos coexisten con carcinoma de la vesicula 

biliar en las tres cuartas partes de todos los casos. Aunque, sin duda, hay una relación entre los 

cálculos biliares y el colangiocarcinoma, no ha podido establecerse la relación causa/efecto.(1S,,,) 

En 1954 Parker y Kendall establecieron la relación entre colangiocarcinoma y la colitis 

ulcerativa crónica idiopática, posteriormente revisada por Coverse y colaboradores y Akwari y 

colaboradores. En contraste no se ha encontrado una relación entre enfermedad de Crohn y 

colangiocarcinoma. (16,19) La incidencia de este último varia entre 0.4 y 1.4% lo que representa un 

incremento varias veces en el riesgo sobre el de la población general. Los pacientes de colitis 

ulcerativa con colangiocarcinoma reciben el diagnóstico de cáncer a una edad promedio de 40 a 45 

años, cerca de dos decenios antes que los individuos que no tienen colitis ulcerativa. Aún más, los 

que experimentan esta última enfermedad y colangiocarcinoma suelen tener colitis de larga evolución 

( media de 17 a 20 años ), lo mismo que afección pancólica de la enfermedad, El tratamiento médico 

y quirúrgico no parece influir en el desarrollo subsecuente de cáncer, puesto que muchos pacientes 

han desarrollado colangiocarcinoma años después de la colectomfa. (20) 
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En 1944, Irwin y Morrison informaron un carcinoma que se había originado en un quiste de 

colédoco. En informes subsecuentes se indica una incidencia de 2.5 a 28% en los pacientes que 

experimentan anomalías quisticas de los conductos biliares.(21) Como sucede en los pacientes con 

colitis ulcerativa, aquellos con lesiones quisticas y colangiocarcinoma suelen manifestar su problema 

dos a tres decenios antes que la población en general. Además, existe una relación entre la 

incidencia del carcinoma y la edad de los slntomas iniciales a partir de un quiste de colédoco: los 

niños cuyos slntomas aparecen antes de los 10 años de edad tienen un riesgo de experimentar 

carcinoma de 0.7%, y los pacientes que se vuelven sintomáticos durante el segundo decenio de la 

vida tienen un riesgo de 6.8%, en tanto que aquellos en los que los síntomas se inician después de los 

20 años lo tienen de 14.3%. Por tanto, aunque 75% de los quistes de colédoco se manifiestan 

durante la lactancia y la infancia, más de tres cuartas partes de los colangiocarcinomas relacionados 

se han encontrado en aquellos que manifiestan sus síntomas como adultos. Los datos de entrada alta 

anómala de conducto pancreático en el sistema de los conductos biliares en paciente con quiste del 

colédoco permiten especular sobre la posible función causal del reflujo de las secreciones exocrinas 

pancreáticas en la transformación maligna del epitelio de los conductos biliares. Factores adicionales 

postulados que predisponen a la transformación maligna en los quistes del colédoco son estasis 

biliar, formación de cálculos e inflamación crónica dentro del quiste; estos mismos factores pueden 

desempeñar una función en la incidencia elevada de colangiocarcinoma que se observa en la 

enfermedad de Caroli. (11,16,22) 

Han sido muchos los informes de desarrollo de lesiones malignas hepáticas y de los 

conductos biliares en los pacientes que se expusieron con anterioridad al dióxido de torio. En 1928 se 

empezó a emplear una solución coloidal de dióxido de torio (Thorotrast), y este empleo se generalizó 

durante los decenios de 1930 y 1940. El dióxido de torio inyectado, emite energfa como partfculas a, 

se retiene dentro del sistema reticuloendotelial durante toda la vida, y tiene una semidesintegración 

biológica de 200 a 400 años. Cuando se comparan los colangiocarcinomas no relacionados con el 

torio, los que se originan en pacientes que se expusieron a este elemento tienden a localizarse en un 

punto más periférico dentro del árbol biliar intrahepático. Los colangiocarcinomas relacionados con el 
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torio se han diagnosticado después de un periodo latente medio de 35 años después de la 

exposición, y ocurren, en promedio, en pacientes un decenio más jóvenes que los casos no 

relacionados con esta sustancia. (15.16) 

Desde hace más de tres decenios se reconoce la relación entre la infestación por la duela 

hepática Clonorchis sinensis y el colangiocarcinoma. (23) La clonorquiasis es común en Asia, 

continente en el cual la ingestión de peces crudos propicia que el parásito logre entrar al huésped por 

el duodeno. Los habitat preferidos en el huésped son los conductos biliares intrahepáticos y, menos a 

menudo, el árbol biliar extrahepático. Los trematodos adultos miden 10 a 25 mm. de largo, y pueden 

obstruir el flujo biliar y producir fibrosis periductal y, posiblemente, colangiocarcinoma. 

DISTRIBUCION 

La localización del adenocarcinoma dentro del árbol biliar influye en la facilidad del 

diagnóstico, la elección del tratamiento quirúrgico y el pronóstico final. En las revisiones la localización 

anatómica del tumor por orden de frecuencia son: colédoco (33 a 40%), seguido por el conducto 

hepático común ( 30 a 32%), la bifurcación del conducto hepático (20%) y el conducto cistico (4%). 

Constituyeron 5 a 7% del total los tumores difusos y los que no pudieron clasificarse desde el punto de 

vista anatómico ( Sons Hu, el al) (16) 

Los resultados de las necropsias de pacientes que murieron de colangiocarcinoma indican la 

presencia de enfermedad metastásica en 75 a 80% de los casos. Cerca del 50% de los sujetos tienen 

enfermedad metastásica en los ganglios linfáticos regionales. Son comunes, del mismo modo, las 

metástasis hepáticas y peritoneales, que se encuentran en la mitad de los casos. Organos afectados 

menos a menudo son los pulmones ( 10 a 15%), sistema esquelético (10%) o riñones y cerebro (2 Y 3 

%, respectivamente). La frecuencia de enfermedad metastásica diseminada en el momento del 
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diagnóstico clínico inicial es menor, y varía entre 15 y 30%. En ausencia de enfermedad diseminada, 

la presencia de tumor en ganglios linfáticos periportales o en hígado no impide la resección. (4,24-28) 

PRESENTACION CLlNICA 

La edad promedio de los pacientes en el momento del diagnóstico de colangiocarcinoma varía 

entre 60 y 65 años, y dos terceras partes de los mismos tienen 50 a 70 años de edad. Como se ha 

mencionado los pacientes que experimentan colangiocarcinoma acompañado de colitis ulcerativa y 

quiste de colédoco manifiestan su padecimiento cerca de dos decenios antes. Se ha informado un 

ligero predominio masculino, con una proporción entre varones y mujeres de 1.3 : 1.0. (29) 

La ictericia suele ser el aspecto clínico de presentación del colangiocarcinoma , y la hay en 

más de 90% de los pacientes. Se encuentra menos a menudo prurito, dolor abdominal ligero, pérdida 

de peso que son aspectos acompañantes en más de la mitad de las personas. La colangitis no es 

una característica común en el momento de la presentación, pero puede desarrollarse después de las 

manipulaciones biliares por técnicas endoscópicas o percutáneas. Además de la ictericia, son poco 

comunes los datos anormales en la exploración física. ( 11,25,26) 

En los pacientes cuyos tumores están localizados por arriba de la bifurcación del conducto 

hepático común, el árbol biliar puede estar obstruido inicialmente en el lado izquierdo o en el derecho 

nada más. Estos pacientes suelen manifestar dolor abdominal leve, hepatomegalia unilobular y 

elevaciones de la fosfatasa alcalina y de la gamaglutamiltransferasa, sin que se encuentre elevada la 

bilirrubina serica y sin ictericia cllnica. La presentación de esta clase requiere investigación 

concienzuda en la que se incluye el ultrasonido y la tomografla computada así como la 

colangiografía.(28,30) 

CONSIDERACIONES HISTOPATOLOGICAS 
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Resulta difícil comparar y establecer una clasificación histológica para el colangiocarcinoma 

debido a la ambigüedad con la que históricamente se ha utilizado el término para refererirse a los 

tumores originados de los conductos intrahepáticos proximales a los hepáticos derecho e izquierdo y 

los carcinomas originados en sitios distales a este punto, en ocasiones incluyendo a los del ámpula 

de Vater. (25,26,31) 

Actualmente los criterios para la clasificación y estudio del colangiocarcinoma más adecuados 

son los de la Sociedad Japonesa de Cirugía Biliar y los propuestos por la Organización Mundial de la 

Salud, Cuadro I El grupo de trabajo para estudio del cáncer de higado en Japón define actualmente 

como colangicarcinoma al que se origina en un conducto segmentario ( las primeras divisiones de los 

conductos hepáticos derecho o izquierdo) ó en un conducto más periférico, 

Para la descripción macroscópica de los colangiocarcinomas se utiliza la clasificación 

macroscópica de Eggel propuesta para los tumores de Hígado, Esta clasificación propone tres 

aspectos: 

Masivo: Tumor sumamente grande mayor a 10 cm que afecta un lóbulo hepático, 

Nodular: con variedades únicas o múltiples mide entre 2 a 10 cm de diámetro, 

Difuso: múltiples nódulos menores a 1cm, de diámetro distribuidos por todo el hlgado, 

Microscópicamente 95% de los tumores están constituidos un grado variable de formaciones 

glandulares ( tubular o ductal) con grado de diferenciación variable, la mayor parte de ellos son bien o 

moderadamente diferenciados, (dependiendo de la cantidad de mucina que producen) con una 

cantidad variable de estroma desmoplásico adyacente que ocasionalmente puede calcificarse, En los 

casos bien diferenciados las glándulas están cubiertas por células cuboidales o columnares bajas que 

contienen una cantidad moderada de citoplasma eósinofilo pálido que ocasionalmente puede ser 

granular, El tamaño del núcleo y del nucleólo son menores que los del carcinoma hepatocelular. No 

hay producción de bilis; aunque en la periferia de la neoplasia se puede identificar atrapada en la luz 

de conductos biliares no neoplásicos, asl como en el interior de hepatocitos, Algunas variantes 
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especiales se identifican por lo menos focalmente en el 5% restante de los tumores e incluyen la 

variante mucinosa ( con abundantes mucosustancias extracelulares en un tumor sólido), células en 

anillo de sello, adenoescamoso, (32) mucoepidermoide y sarcomatoide (11,12,33) estas variantes 

histológicas están contenidas en la clasificación de los tumores epiteliales de la Organización Mundial 

de la Salud Cuadro 1; para la Sociedad Japonesa de Cirugía Biliar la siguiente es una clasificación 

simplificada y de mayor valor pronóstico que la de la OMS. 

Papilar. 

Tubular, 

Mucinoso, 

Células de anillo de sello 

Adenoescamoso 

Indiferenciado. 

No clasificados. 

Debido a su expansión directa vía sinusoidal, el colangiocarcinoma, muestra diversos 

patrones de invasión intrahepática que son útiles para determinar un margen quirúrgico adecuado, en 

el estudio de Nakajima (26) la invasión vascular fue evidente en 46 de 89 casos (52% ) por lo que 

debe ponerse atención en lo anterior para prevenir que tumor residual o metástasis se hagan 

manifiestas posteriormente. El American Joint Commitee on Cancer creadores de la clasificación 

TNM proponen el esquema de clasificación y estadiaje que es ampliamente aceptado y que se 

muestra en los cuadros 11 y 111 para los tumores de conductos extrahepáticos y en los cuadros IV y V 

para los intrahepáticos. (3) 

b) Planteamiento del problema 

Los tumores de vlas biliares, conductos mayores del páncreas y el ámpula de Vater resultan difíciles 

de diagnosticar clfnica y anatómicamente. Desconocemos la frecuencia del colangiocarcinoma en la 
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población que acude al Hospital General de México y las causas de muerte en el material de 

autopsias. 

Mucho se ha discutido sobre las causas de estos tumores y los factores de riesgo asociados, 

pudiéndose demostrar algunos, pero ninguno de estos en la población de nuestro país. 

e) Hipótesis 

Debido a que éste es un trabajo descriptivo no se plantea hipótesis. 

111 Metodología 

a) Material y Método 

Se revisaron los protocolos de autopsia, practicadas en el Hospital General de México durante 

un periodo de diez años (enero de 1988 a diciembre de 1997). De estos se recopilaron todos los 

casos diagnosticados como colangiocarcinoma; a manera de referencia se registraron todos los 

tumores de vesícula biliar, cabeza de páncreas, hlgado y ámpula de Vater. 

Criterios de inclusión: Todos los casos de neoplasias del hígado que se originaron en un 

conducto segmentario ( las primeras divisiones de los conductos hepáticos derecho o izquierdo) ó en 

un conducto más periférico, de cualquier edad, sexo y que contaran con protocolo de autopsia 

completo. 

Criterios de exclusión : La falta de datos clínicos, resumen o algún componente del protocolo de 

autopsia. 
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b) Definición de variables 

Sexo Cualitativa 

Edad Cualitativa 

Localización Nominal 

Tipo Histológico Nominal 

Manifestaciones Clínicas Nominal 

Diagnóstico clínico Nominal 

Procedimiento terapéutico Nominal 

Causa de muerte Nominal 

Peso del hígado Cuantitativa. 

La información fue obtenida de los archivos de autopsias de la unidad de Patología del 

Hospital General de México O.D. y Facultad de Medicina de la UNAM. 

De los protocolos de autopsia se obtuvieron datos acerca de la edad, sexo, localización, 

antecedentes, manifestaciones clínicas, tiempo de evolución, estudios de laboratorio y causa de 

muerte. Asl como el diagnóstico anatómico. Todos los datos fueron recopilados en hojas de 

recolección diseñadas para este trabajo. En todos los casos se revisaron laminillas y fotografía 

macroscópica del tumor para confirmar el diagnóstico. 

c) Recolección de datos 

Se vaciaron los datos de las hojas de recolección en una base de datos y se hizo análisis estadfstico ( 

tabla f). 
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d) Análisis estadístico 

Se utilizaron medidas de tendencia central para las variables cuantitativas y proporciones para 

las cualitativas. 

IV Resultados 

En el periodo mencionado se practicaron 7,556 autopsias, de estas 260 presentaron tumores 

primarios del hígado o de las vías biliares intra o extrahepáticas, incluyendo el ámpula de Vater, 24 se 

clasificaron como benignos (hemangioma cavernoso) y 236 como malignos, el más frecuente de 

ellos fue el carcinoma de vesícula biliar con 110 casos, seguido de carcinoma de cabeza de páncreas 

con 48 casos, hepatocarcinoma asociado a cirrosis con 32 casos, carcinoma de ámpula de Vater con 

16 casos, colangiocarcinoma con 10 casos, adenocarcinoma de colédoco con 9 casos, 

hepatocarcinoma no asociado a cirrosis 5 casos, tumor de Klatskin 4 casos, tumor fibroso solitario 1 

caso y carcinoíde de vías biliares 1 caso. Posterior a una cuidadosa revisión de las fotografías 

macroscópicas y de las laminillas se reclasificaron de la siguiente manera: carcinoma de vesícula 

biliar 113, carcinoma de cabeza de páncreas 48, hepatocarcinoma asociado a cirrosis 33, carcinoma 

de ámpula de Vater 16, adenocarcinoma de colédoco 9, cayendo el colangiocarcinoma al sexto lugar 

con 6 casos, hepatocarcinoma no asociado a cirrosis 5 casos, tumor de Klatskin 4 casos. El tumor 

fibroso solitario y carcinoide de vlas biliares con un caso cada uno. (cuadros VII y VIII) 

En relación especfficamente a los colangiocarcinomas, posterior a la revisión, encontramos 

que: Se distribuyen entre el cuarto y décimo decenios con un rango de edad de 37 a 97 años y un 

promedio de 70 años, (cuadro IX, gráfica V) predominan en el sexo femenino en una proporción de 

5: 1 (cuadro X, gráfica VI) y en la mitad de los casos se presenta de manera asfntomatica. Aquellos 

que presentan sintomatologfa asociada al tumor la presentan durante 2 a 10 meses, en promedio 5.6 

meses. Entre fos sfntomas más comunes se encuentra la ictericia en 66% (2) de los casos 
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sintomáticos, seguido por el dolor abdominal en el 33% (1). Los estudios de laboratorio más 

constantes fueron las pruebas de funcionamiento hepático en 4 de los 6 casos. La determinación de 

bilirrubina total varió entre 0.4 y 15.6 mg/dl con promedio de 8.3 mg/dl. Con predominio de la fracción 

directa cuyo valor promedio fue 5.5 mg/dl. Las transaminasas solo fueron determinadas en 3 de los 

seis casos y para el caso de la TGO varió entre 275 y 4,293 UI/I con promedio de 1,706 UI/I, para el 

caso de la TGP de 113 a 999 UI/L con promedio de 509UI/1. (tabla 1) 

Los hallazgos de las necropsias fueron ascitis en uno de los casos. El peso del hígado se 

determinó en cinco casos, varió de 1,000 a 4,200 g, con un promedio de 2,294 g. La distribución 

macróscopica de las lesiones según la clasificación de Eggel fue de 3 difusos, 2 nodulares únicos y un 

masivo, (cuadro XI, gráfica VII) que correlacionó con el patrón histológico de 4 tubulares, 1 papilar y 

uno constituido de células pequeñas. (cuadro XII, gráfica VI/I) El grado citológico y arquitectónico de 

las neoplasias fue bien diferenciado para tres de ellos, moderadamente diferenciado en dos y poco 

diferenciado en uno. La causa inmediata de muerte se determinó en todos los casos, cuatro de ellos 

fue secundario a la neoplasia hepática y en dos de ellos se atribuyo a cardiopatía isquémica y a 

edema agudo pulmonar asociado a síndrome antifosfolfpido respectivamente. En cinco de los casos 

se describe el tratamiento recibido y estaba constituido por cuidados paliativos, no se efectuaron 

procedimientos quirúrgicos o de quimioterapia y radioterapia. Los diagnósticos clínicos finales fueron 

de probable neoplasia de hígado o vías biliares en dos casos y en otros tres no se sospecho la 

presencia de la neoplasia. 

V Discusión 

Es de llamar la atención en nuestra serie que los colangiocarcinomas son más frecuentes en 

las mujeres, entre la 7" y 10" décadas; el varón es además el que presentó el tumor a edad más 

temprana (37 años). Esto es diferente a lo que refieren otras series series'¡25,26.34-36) En ninguno de los 

casos se pudo establecer relación con los factores de riesgo para colangiocarcinoma previamente 

descritos¡7_,.) 
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Entre los casos que se reclasificaron se encontraban uno que inicialmente se diagnosticó 

como un tumor de diferenciación divergente (hepatocarcinoma + colangicarcinoma) en un hígado con 

cirrosis y tres que correspondieron a carcinomas de vesícula biliar con extensa infiltración y 

metástasis en hígado, pero con componente ín sítu en la vesícula biliar. Esté último fenómeno ha sido 

frecuentemente descrito en diversas series y se considera hoy en día, un requisito indispensable, 

excluir primario en veslcula biliar, conductos mayores intrahepáticos y extrahepáticos para poder 

sustentar el diagnóstico de colangiocarcinoma. (25,26,31) (figuras V, VI Y VIII) 

La serie más grande en la literatura mundial en casos de autopsia es la de Nakajima y cols, 

entre los parámetros comparables se encuentra el peso del hígado que en la serie japonesa de 84 

casos de autopsia fue de 1, 790g, Y en la nuestra de 2,294g, En esta misma serie el 76% de los 

casos se describen según la clasificación de Eggel como masivo, 20% nodulares y sólo el 4% como 

difusos, en comparación nuestra serie tiene 50% de difusos, 20% de nodulares y 10% masívos, Esto 

se puede explicar por lo avanzado del estadio clínico en que se encontraban nuestros pacientes al 

momento del ingreso, (26) 

Las series en Méxíco son poco detalladas en los aspectos relacionados al colangiocarcinoma, 

pues estaban dirigidas principalmente al estudio del carcinoma hepatocelular, sin embrago, la de 

Ramos-Martinez (34) entre 8,979 autopsias se puede comparar con la nuestra y la Japonesa en los 

siguientes puntos: El peso promedio del hlgado en 5 casos de fue de 1,936g" la edad promedio fue 

de 74 años y el aspecto macroscópico según la clasificación de Eggel fue de 40% difusos, 20% 

nodulares y un 40% que no fue especificado, La relación mujer/hombre fue de 2:3, Es de 

importancia hacer notar que en esta serie cuatro de los cinco casos se presentaron en hígados 

cirróticos, Los autores pudieron determinar la causa inmediata de muerte en 3 casos, dos de ellos 

eran imputables a la insuficiencia hepática, uno a edema cerebral; en los otros dos restantes no se 

pudo determinar, (34) La serie previa del Hospital General de México efectuada por López-Corella (35) 

entre abril de 1953 y diciembre de 1966, revisó 6,558 autopsias y encontró 7 carcinomas de conductos 

biliares intrahepáticos, la relación mujer/hombre fue de 4:3, la edad promedio de presentación 54 años 
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y el peso promedio del higado de 1,800g. No se evaluó causa inmediata de muerte ni se clasificaron 

según la clasificación de Eggel. 

En relación con la sintomatología la ictericia fue el síntoma más común 66% cifra menor a lo 

reportado en la bibliografla,(31.34) aunque hay que hacer notar que en esta serie hay un alto porcentaje 

de casos que cursaron asintomáticos. Corrigiendo la cifra anterior al total de nuestros casos este 

valor disminuye al 33%, cifra que semeja a la descrita en trabajos que analizan a los 

colangiocarcinomas periféricos. Con mucha menor frecuencia el dolor abdominal fue el sintoma 

cardinal del cuadro clínico. (34) 

El termino colangiocarcinoma se ha usado indistintamente con el de carcinoma de las vías 

biliares, por lo que es comprensible que muchas de las series no sean comprables, aunque 

probablemente esta división sea artificial, pues muchos de los factores predisponentes se comparten, 

excepción hecha del carcinoma de la vesícula biliar. Esto puede explicar la sobreposición y dificultad 

de diagnosticar tumor de Klatskin de colangiocarcinomas hiliares. No obstante el consenso actual es 

que el término de colangiocarcinoma debe solo emplearse en aquellos adenocarcinomas de las vías 

biliares que se originan en conductos segmentarios o en conductos periféricos. Este punto continua 

siendo debatible y para complicar lo anterior han aparecido referencias que proponen una clasificación 

paralela entre los tumores del páncreas, los del hígado y conductos biliares(1). 

Es importante hacer notar que los carcinomas mixtos generalmente tienen un comportamiento 

y factores de riesgo más próximos al del hepatocarcinoma (9-11.13,14) componente que frecuentemente 

predomina en todos estos casos, tal y como previamente también lo habían descrito López-Corella (35) 

y Sepúlveda (36), de quien transcribimos textualmente " Es necesario distinguir alteraciones que 

podrlan inducir erróneamente al diagnóstico del tumor mixto, cuando se asocia a cirrosis; tales 

alteraciones son: proliferación de conductillos biliares con carácter adenoma toso, hiperplasia nodular 

de células parénquima tosas; y proliferación de las mismas células con necrosis centra/". 
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VI Conclusiones 

1.- El colangiocarcinoma es un tumor poco frecuente en el material de autopsias del Hospital 

General de México, representa aproximadamente el 0.08%, del material de autopsia y al 2.5% de los 

tumores malignos del hígado y vías biliares. 

2.- El diagnóstico de tumor de hlgado o vlas biliares pocas veces es sospechado por el clínico. 

3.- Los estudios de laboratorio frecuentemente muestran cambios de daño hepatocelular o de 

colestasis, pero estos cambios resultan inespecíficos. 

4.- El término colangiocarcinoma se ha utilizado de manera ambigua, debe utilizarse solamente 

para aquellos tumores que se originan de conductos biliares segmentarios o periféricos. 

5.- Es necesario, para establecer el diagnóstico de colangiocarcinoma, descartar origen de la 

neoplasia en otras estructuras que tienen una mayor frecuencia de cáncer, en especial el carcinoma 

de vesícula biliar en nuestro medio. 

6.- El tamaño de nuestra muestra es reducido para evaluar características clínicas y 

epidemiológicas, asl como para determinar factores de riesgo, por lo que se requiere ampliar con el fin 

de obtener resultados concluyentes. 
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¡Caso Edad Sexo Ictericia Sintomatolo Dolor Bilirrubina Bilirrubina Bilirrubina tTGO "'"GP 
~ia Previa ~bdominal "'"otal Directa Indirecta 

~-97-241 ~7 mujer no disp no disp no disp no disp no disp no disp no disp no disp 

~-96-384 ~5 mujer no ~ meses no ~4 ~2 0.2 no no 

~-95-447 82 mujer no no no no no no no no 

~-93-496 ~O mujer si no no 15.6 ~4 0.2 ~293 999 

fl-89-1044 ~2 mujer no 5 meses 5 meses 0.66 ~86 1.8 075 ~15 

¡a-88-606 ~7 hombre no 10 meses no ~48 15.6 ~2 ~50 113 



•••••••••••••••••••••••••••••••• 

~aso Peso Del Eggel Patrón Diferencia- iMuerte f,sCitis 
Higado ción Relacionada 

~I Tumor 

~-97-241 1000 rodular ubular bien no no 

flnico 

~-96-384 1320 ¡masivo ubular moderado no no 

~-95-447 no disp ¡nodular papilar bien ¡Si no 
unlco 

~-93-496 ~100 ~ifuso ¡Células. poco si no 
pequenas 

~.89.1044 ~200 ~ifuso ubular moderado ¡Si no 

~·88-606 1850 ~ifuso ubular bien f'i ~OOO 
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Clasificación de la Organización Mundial de la Salud para los Tumores Epiteliales y 

Endocrinos de la Vesicula Biliar y Vias biliares 

2 

1.1 
1.1.1 

/.1.1.1 
/././.2 
/././.3 

1.1.2 
1.1.3 

1.2 
1.3 

1.3.1 
1.3.2 
1.3.3 
1.3.4 
1.3.5 
1.3.6 
1.3.7 
1.3.8 
1.3.9 
1.3.10 
1.3.11 

1.4 
1.5 

TUMORES EPITELIALES 
Benignos 

Adenoma 
Tubular 
Papilar 
Tubulopapilar 

Cistadenoma 
Papilomatosis (adenomatosis) 

Displasia 
Malignos 

Carcinoma in situ 
Adenocarcinoma 
Adenocarcinoma papilar 
Adenocarcinoma de tipo intestinal 
Adenocarcinoma mucinoso 
Carcinoma de células claras 
Carcinoma epidermoidc 
Carcinoma con células en anillo de sello 
Carcinoma Adenoescamoso 
Carcinoma de células pcquenas 
Carcinoma indiferenciado 

TUMORES ENDOCRINOS 
Carcinoide 
Carcinoide-Adenocarcinoma mixto 
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Cuadro /1 Clasificación TNM de Tumores de los Conductos Biliares Extrahepáticos 

Tumor primario (T) 
Tx No se puede evaluar el tamaño del tumor 
TO No exisle evidencia de tumor primario 
Tis Carcinoma in si/u 
TI Ellumor invade la mucosa o la muscular 

TIa El tumor invade la mucosa 
TI b El tumor invade la capa muscular 

T2 El tumor invade el tejido conectivo alrededor de la muscular 
T3 El tumor invade estructuras adyacentes, higado, páncreas, 

duodeno, vesícula, colon o estómago. 

Ganglios linfáticos (N) 
Nx No se puede evaluar el estado de los ganglios 
NO Sin evidencia de metaslasis en ganglios linfáticos regionales 
NI Metástasis en el conducID cístico, ganglios pericoledocianos e 

hi/iares hepáticos 
N2 Metástasis en ganglios peripancreáticos ( sólo de la cabeza), 

periduodenales, periportales, celiacos y/o meséntericos 
superiores, y/o pancreático duodenales posteriores. 

Metástasis distantes (M) 
Mx 
MO 
MI 

No se puede evaluar la presencia de metástasis distantes. 
Sin metástasis distantes. 
Metástasis distantes presentes 
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Cuadro 111 Agrupamiento en Estadios Clinicos de los Tumores 

de Vías Biliares Extrahepáticas 

o Tis NO MO 
I TI NO MO 
11 TI NO MO 
111 TI NI MO 

TI N2 MO 
TI NI MO 
TI N2 MO 

IVA T3 cualquierN MO 
IVB cualquicrT cualquier N MI 

Cuadro IV Clasificación TNM de Tumores del Higado y los 

Conductos Biliares Intrahepáticos 

Tumor primario (T) 
Tx No se puede evaluar el tamaño del tumor 
TO No existe evidencia de lumor primario 
TI Tumor único de 2cm. o menos de diámetro sin invasión 

vascular. 
T2 Tumor único de 2cm. o menos de diámetro , con invasión 

vascular o Múltiples tumores limitados a un solo lóbulo, 
ninguno de ellos mayor a 2cm. de eje mayor sin invasión 
vascular, o Nódulo único, mayor de 2cm. pero sin invasión 
vascular. 

T3 Tumor único de más de 2 cm. de eje mayor con invasión 
vascular, o Múltiples nódulos, limitados a un lóbulo ninguno 
de ellos mayor a 2cm. con invasión vascular, o Múltiples 
nódulos limitados a un lóbulo alguno de ellos con diámetro 
mayor a 2cm. con o sin invasión vascular. 

T4 Múltiples tumores en más de un lóbulo o Tumor(es) que 
afecta(n) una rama mayor de la porta o vena hepática. 

Ganglios linfáticos (N) 
Nx No se puede evaluar el estado de los ganglios 
NO Sin evidencia de metástasis en ganglios linfáticos regionales 
NI Metástasis en ganglios linfáticos regionales. 

Metástasis distantes (M) 
Mx 
MO 
MI 

No se puede evaluar la presencia de metástasis distantes. 
Sin metástasis distantes. 
Metástasis distantes presentes 
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Cuadro V Agrupamiento en Estadios Clínicos de los Tumores de Higado 

y Vías Biliares Intrahepáticas 

I TI NO MO 
11 T2 NO MO 
111 TI NI MO 

T2 NI MO 
T3 NO MO 
T3 NI MO 

IVA T4 cualquicrN MO 
IVB cualquierT cualquier N MI 

Cuadro VI Causas de Muerte en 7556 Autopsias de Enero de 1988 a Diciembre de 1997 

Otras causas de muerte 7296 
Tumores primarios de hígado y vias biliares 260 
Total 7556 
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Cuadro VII 260 Tumores Hepáticos y de Vias Biliares de Enero de 1988 a Diciembre de 1997 

Previo a la Revisión 

Carcinoma de veslcula biliar 110 
Carcinoma de cabeza de páncreas 48 
Hepatocarcinoma asociado a cirrosis 32 
Hemangioma cavernoso 24 
Carcinoma ámpula de Vater 16 
Colangiocarcinoma 10 
Adenocarcinoma de Colédoco 9 
Hepatocarcinoma 5 
Tumor de Klatskin 4 
Tumor fibroso solitario. 1 
Carcinoide de vias biliares 1 

Cuadro VIII 236 Tumores Hepáticos y de Vias Biliares Malignos de Enero de 1988 a Diciembre 

de 1997 

Posterior a la Revisión 

Carcinoma de vesícula biliar 113 
Carcinoma de cabeza de páncreas 48 
Hepatocarcinoma asociado a cirrosis 33 
Carcinoma ámpula de Vater 16 
Adenocarcinoma de Colédoco 9 
Colangiocarcinoma 6 
Hepatocarcinoma 5 
Tumor de Klatskin 4 
Tumor fibroso solitario. 1 
Carcinoide de vías biliares 1 
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Cuadro IX Distribución por Decenios de los Casos de Colangiocarcinoma 

decenios 
1° O 
2° O 
3° O 
4° 1 
5° O 
6° O 
7° 2 
8° O 
9° 2 
10° 1 

Cuadro X Distribución por Sexo de los Co/angiocarcinomas 

1 
5 
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Cuadro XI Aspecto Macroscópico de los Colangiocarcinomas Según Sistema de Egge/. 

Clasificación de Eggel 
nodular único 2 
masivo 1 
difuso 3 

Cuadro XII Patrón Histológico de los Colangiocarcinomas 

Patrón histológico 
tubular 4 
papilar 1 
células pequeñas 1 
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Gráfico I Total de Autopsias con Tumores de Higado y Vias Biliares entre 1988 y 1997. Véase 
cuadro VI 

Tumores del Higado y Vías Bíliares (260 Casos) 
19% 

4% 
mColangiocarcmoma, .Carcinoma da vesícula biliar 

i~ ~~~~~~~~~~nOOmmaadaaS~~~~Oo~oClrrOSIS ~: ~ aal~~~Or~l~oc~~erno_so 
.Tumor fibroso solitariO DCarclnolde de vlas biliares 

.% 

DCarcinoma de cabeza de paneraas 
[]Carcinoma ampula de Valar 
.Klatskin 

Gráfico 11 Frecuencia de Tumores de Higado y Vias Biliares de 1988 a 1997 

Tumores del Hígado y Vías Biliares (260 Casos) 
19% 

4% 
• Cofangiocarcinoma -- -.Carcinoi-na -de veslcula bHiar 
D Hepatocarclnoma asociado a Cirrosis. Hemangioma cavernoso 
.Adenocarcinoma de Colédoco cHepatocarcinoma 
.Tumor fibroso solitario. oCarclOoide de vlas biliares 
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Gráfico 111 Frecuencia de Tumores Malignos de Hígado y Vías Biliares Previo a la Revisión. 
(236 Casos) 

Véase cuadro VII 

TutmreS MIIigJOS de Vias Bili;res e Hgado (Mtes de la revisión) 

20% 

4% 

O'j, 

ElCMirara de ",,"aJa tiliar 

o Gardrara (rrp.Ja de \/aIer 

• l-'epatocardrara 

.CMiroide dellÍas bliares 

.CMirara de cabeza de paueas 

.CoIargioca:drara 

ol-E¡:aocardrara a9JCiajJ a drrcsis 

oPderxx:adrara de CoIé1oco 

oKláskin • T lIT'IJI' fiblala soIlaio . 

Gráfico IV Frecuencia de Tumores Malignos de Hígado y Vías Biliares Posterior a Revisión. 
(236 Casos) 

Véase cuadro VIII 

Tumores Malignos de Vías Biliares e Hígado (posterior a revisión) 

.Caidnoma de vesícula bHíar-­
oHepatocarcinoma asociado a cirrosis 
.Adenocarcinoma de Colédoco 
.Hepatocarcinoma 
--Tumor fibroso- solitario. 
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Gráfico VI Frecuencia de Colangiocarcinoma por Decenios 
Véase cuadro IX 

o o o o o o o o o o 
...-N(Y')"<tLOCOI'-COmO 

decenio 

Gráfico VI Frecuencia de Colangiocarcinoma por Sexo en 6 Casos 
Véase cuadro X 

Colangiocarcinoma 
Sexo 

83% 
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ESTA TESIS NO SALE 
DE LA BIBUOTECA 

Gráfico VII Colangiocarcinoma Aspecto Macroscópico en 6 Casos 
Véase cuadro XI 

Aspecto Macroscópico Según Oasificación de 
Eggel 

masivo 
17% 

1lCX1u1a- único 
33% 

Gráfico VIII Colangiocarcinoma Patrones Histológicos en 6 Casos 
Véase cuadro XII 

Patrón Histológico 
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Figura I Colangiocarcinoma difuso bien diferenciado (A-88-606) 

Figura 11 Colangiocarcinoma difuso bien diferenciado (A-88-606) Nótese la ausencia de tumor 
en las v/as biliares extrahepáticas 
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Figura 111 Colangiocarcinoma nodular un/co en el lóbulo izquierdo del hígado 
(A-95-447) Notese la ausencia de tumor en otros lóbulos hepáticos y en el hilio. 

Figura IV Colangiocarcinoma nodular único del lóbulo derecho (A-97-241). Nótese la ausencia 
de tumor en otras partes del higado. 
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Figura V Tumor de Klatskin (A-88-462) Nótese que el tumor esta limitado al hilio hepático, 
originandose en la confluencia de ambos conductos hepáticos. En este caso es muy evidente 
la co/estasis. 

Figura VI Adenocarcinoma de colédoco con extensión al hilio hepático. Nótese la similitud 
con el aspecto del caso ilustrado en la figura V. 
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Figura VII Aspecto histológico de colangiocarcinoma papilar bien diferenciado (A-95-447) 

Figura VIII Adenocarcinoma de colédoco. Nótese que aunque la vesicula biliar presenta 
retracción hacia el hígado la mucosa de la vesicula no presenta neoplasia. El caso inicialmente 
fue interpretado como carcinoma de vesicula biliar. 
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