Revista Habanera de Ciencias Médicas

ISSN 1729-519X

CIENCIAS QUIRURGICAS

Hospital Militar Central "Dr. Carlos J Finlay", La Habana, Cuba

Agenesia de la Vesicula Biliar asociada a pancreatitis aguda recurrente
Presentacidon de caso

Gall bladder agenesis associated with recurrent acute pancreatitis
Case presentation

Yoan Gabriel Rodriguez Martinez, Wendy Rodriguez Borges”, Ibrahim Rodriguez Rodrl'guezIII

'Doctor en Medicina. Residente de Cirugia General. yoanrodrig@gmail.com
"Doctora en Medicina. Especialista Primer Grado en Medicina Intensiva. Residente de Anatomia

Patolégica. yoanrodrig@gmail.com
1]

Doctor en Ciencias Médicas. Especialista Segundo Grado en Cirugia General. Investigador Titular.

Profesor Titular y Consultante de la Universidad de Ciencias Médicas de La Habana.

ibrahimrguez@infomed.sld.cu

Como citar este articulo:

Rodriguez Martinez YG, Rodriguez Borges W, Rodriguez Rodriguez |. Agenesia de la Vesicula Biliar asociada a
pancreatitis aguda recurrente. Presentacion de caso. Revista Habanera de Ciencias Médicas [revista en Internet].

2017 [consultado

1;16(2):[239-246].

Disponible en:

http://www.revhabanera.sld.cu/index.php/rhab/article/view/1144

Recibido: 19 de enero de 2017.
Aprobado: 6 de febrero de 2017.

RESUMEN

Introduccion: La Agenesia de la Vesicula Biliar es
una anomalia congénita rara, entre 13 y 65% por
cada 100 000 habitantes. Su asociacién con
pancreatitis aguda es extremadamente rara.
Objetivo: Presentar un caso de Agenesia de la
Vesicula Biliar asociada a pancreatitis aguda
recurrente.

Presentacion del caso: Se presenta una mujer
de 85 afos, con antecedentes de litiasis vesicular
por ultrasonido (US), y crisis de dolor abdominal,

vomitos e hipotensiéon frecuentes, a quien
remitian con tratamiento médico. Acudié al
hospital con dolor abdominal, vomitos e
hipotensién. Al examen fisico se constaté: dolor
epigastrico, sin reaccion peritoneal ni tumor
palpable. El US informé vesicula no visible. En
menos de 24 horas evolucioné con shock,
disfuncién multiple de érganos y muerte. En la
necropsia se encontré Agenesia de la Vesicula
Biliar (AVB) y pancreatitis aguda necrotizante.
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Conclusiones: La AVB es una anomalia congénita
rara, de dificil diagndstico preoperatorio, por lo
que casi siempre es un hallazgo de la cirugia
abdominal o en la autopsia. Su asociacion con
pancreatitis aguda es rara. La pancreatitis puede
ser debida a Disfuncién del Esfinter de Oddi o de

ABSTRACT

Introduction: Gallbladder agenesis (GA) is a rare
congenital anomaly, with a reported incidence
ranging between 13-65 % per a 100 000
population. Its association with acute
pancreatitis is extremely rare.

Objective: To present a case of GA associated
with recurrent acute pancreatitis.

Case Presentation: We present an 85 years old
woman whose clinical record reported a bladder
stonediagnosis by US, that arrive to the hospital
with frequent episodes of intermittent vomiting,
abdominal pain and hypotension. She was
admitted at hospital with upper abdominal pain,
vomiting and hypotension. At the physical
examination the abdomen was soft, with mild
epigastric tenderness, without tenderness

INTRODUCCION

Las alteraciones o variedades anatdmicas
congénitas de la via biliar extrahepatica tienen
gran relevancia desde el punto de Vvista
quirdrgico debido al gran numero de cirugias
gue se efectuan, ya que un alto porcentaje de
complicaciones trans y posoperatorias se deben
a la falta de reconocimiento de las variantes
anatémicas. La Vesicula Biliar (VB) es propensa a
anomalias en numero, lugar y morfologia. Las
anomalias congénitas de la VB incluyen
agenesia, hipoplasia, diverticulo, duplicacidn,
posicion andémala (vesicula ectdpica), presencia
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origen idiopatico.

Palabras clave: Agenesia Vesicula Biliar,
anomalias biliares, pancreatitis aguda,
disfuncién del Esfinter de 0Oddi, origen

idiopatico.

rebound or tumor. US report gallbladder not
visible. In less than 24 hours the patient evolved
with shock, multiple organ failure and death.
Gallbladder agenesis and acute pancreatitis
were found in autopsy.

Conclusions: The GA is a rare congenital
difficult to
preoperative diagnosis, always found during the

anomaly, establish a correct
abdominal surgery or autopsy. Its association
with acute pancreatitis is very uncommon.
Pancreatitis may be due to of Oddi Sphincter’s

Dysfunction (SOD) or idiopathic origin.

Gallbladder
anomaly, acute pancreatitis, of Oddi Sphincter’s

Keywords: agenesis,  biliary

Dysfunction, idiopathic origin.

de tejido heterotdpico, defectos septales,
etcétera. La AVB es una anomalia anatémica
muy rara informada primero por Lemery en
1701 o por Bergman en 1702. Desde entonces,
la mayoria de los casos se encuentran durante
una laparotomia por colecistolitiasis, colecistitis
o durante la autopsia. Es muy dificil de hacer el
diagndstico preoperatorio, y este incluye
modalidades de imdagenes que pueden ser
interpretadas falsamente por ultrasonido (US),
tomografia

computarizada (TC), colangio

pancreatografia retrograda endoscépica (CPRE),
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etcétera. Aproximadamente, 70% de los casos
son anomalias aisladas y 9% estan asociadas con
atresia biliar. EI 40-65% de las AVB estdn
asociadas con otras malformaciones. **

La pancreatitis aguda recurrente (PAR) es un
desafio diagndstico y terapéutico en la practica
clinica. En mds de 30% de los casos, no es
posible etiologia de esta
enfermedad; en otro 70%, muchos factores

establecer la

tienen un papel etiolégico. De hecho, cualquier
caso de pancreatitis aguda puede conducir a
episodios recurrentes si esta no es corregida.
Hay diversas etiologias de pancreatitis aguda,
sefialdndose entre las mas frecuentes: calculos
alcohol, idiopatica,

biliares, ingestién de

hiperlipidemia, hipercalcemia, disfunciéon del

OBIJETIVO
El presente trabajo tiene por objetivo presentar
un caso poco frecuente de Agenesia de la

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 85 afos de edad, con antecedentes
de litiasis  vesicular  diagnosticada  por
ultrasonido. En varias ocasiones, fue atendida en
el policlinico del area de salud y en el Cuerpo de
Guardia del hospital por crisis de dolor
abdominal (en cuadrante superior derecho
irradiado a las espaldas) acompafado por
vomitos e hipotensidon. Estas crisis fueron
interpretadas como célicos biliares y luego de
tratadas con analgésicos y/o hidratacion,
regresaba a su casa.

En la tarde del 3 de diciembre del 2014,
comienza con dolor epigdstrico irradiado a las
espaldas, vémitos e hipotensidon arterial. Luego
de tratada en el policlinico, la remiten al hospital

con el diagnéstico de colecistopatia; se recibe a
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Esfinter de Oddi (DEO), drogas y toxinas, post-
CEPRE, traumatica, y posoperatoria. Se ha
sugerido que la AVB refleja el estado post-
colecistectomia, el cual predispone a los
pacientes a la disquinesia biliar, la que puede
deberse a un espasmo del Esfinter de Oddi y
estd asociada con un aumento de la presion en
el conducto biliar comun (CBC), provoca su
dilatacion y la estasis biliar. La DEO es la causa
de pancreatitis aguda idiopatica entre 15-57%
de los casos. Amadon,” en 1933 informé un caso
de AVB asociado con pancreatitis y sefiala que
puede
pancreaticos a través de un aumento de la

esta anomalia producir cambios

presion de la bilis y pérdida del mucus protector

en la bilis.>°

Vesicula Biliar asociada a pancreatitis aguda
recurrente.

las 23:00 horas en el Cuerpo de Guardia de
Cirugia, donde al examen fisico se constata un
abdomen ligeramente doloroso a la palpacion
profunda en epigastrio, sin contractura, reaccion
peritoneal ni tumor palpable. Una frecuencia
cardiaca (FC) de 85/min, tension arterial (TA) de
110/70 y frecuencia respiratoria (FR) de 20/min.
Los examenes complementarios (hemograma,
parcial de orina, electrocardiograma (ECG)
fueron normales, excepto el US abdominal que
sefald vesicula biliar no visible. Se medica con
antiespasmodicos para valoracidon posterior.
Como la paciente se sinti6 aliviada, los familiares
deciden llevarla para su casa. Durante el resto
de la noche el dolor y los vémitos recurrieron y 9

horas después regresé al policlinico con
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hipotensién, cianosis distal y polipnea. Se
adoptaron medidas de reanimacion y se remitid
nuevamente al hospital con la impresién
diagnostica de Distréss Respiratorio vs Shock
Séptico y 3 horas mas tarde se recibié en el
Cuerpo de Guardia de Medicina, con depresién
respiratoria y shock. En la Unidad de Cuidados
Intensivos Especiales (UCIE) se intubd, se acopld

al ventilador y se comenzaron las maniobras de
reanimacion, a pesar de las cuales, fallecid.
Segun los resultados de la necropsia, la paciente
falleci6 a consecuencia de un dafo
multiorganico como causa directa y una
pancreatitis aguda necrotizante como causa

basica. (Figuras 1y 2).

Figura 1. Pancreas con hemorragia e inflamacion aguda. Tincion Hematoxilina-
Eosina (H&E) X 50

-

SR VYN

Figura 2. Pancreas con zonas de necrosis garasa, hemorragia e inflamacidn aguda. Tincién
Hematoxilina-Eosina (H&E) X 50
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En este caso, se traté de una pancreatitis aguda
critica (segun la clasificacion propuesta por
Petrov, en 2010), caracterizada por necrosis
(peri) pancredtica y fallo multiorgdnico
DISCUSION

La AVB es una anomalia congénita rara,
caracterizada por la ausencia de la Vesicula Biliar
asociada con un sistema de conductos biliares
normales. Puede observarse tanto en nifos
como en adultos, con un promedio de edad de
46 afios en el momento del diagndstico. Casi
siempre es un hallazgo incidental de la cirugia
abdominal o un hallazgo de autopsia. La
incidencia en la poblacion general es 13-65
casos/100 000 habitantes. La variaciéon de la
prevalencia es 0,007-0,13%. Por lo general se
presenta asociada a otras malformaciones
(gastrointestinal, genitourinaria, cardiovascular,
musculo-esquelética o a algunos sindromes
congénitos), en 40-65% de los casos. % 112
Embriolégicamente, la vesicula biliar se
desarrolla de la parte caudal del diverticulo
hepatico. Hay dos teorias respecto al no
desarrollo de la Vesicula Biliar. De acuerdo con
una teoria, el brote diverticular hepatico del
intestino anterior falla para desarrollarse
adecuadamente en la Vesicula Biliar y el
conducto cistico y la otra teoria sostiene que,
después del desarrollo de la fase sélida, hay un
fallo de recanalizacién del conducto cistico y la
Vesicula Biliar. La AVB aislada resulta cuando el
brote cistico no se desarrolla.’™ >4

La etiologia de la AVB es desconocida, pero
generalmente se acepta que es una
malformacién congénita. La Agenesia es

atribuida a una anormalidad en el desarrollo
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persistente, que evoluciond en menos de 24
horas. Habia ausencia de la vesicula biliar
(agenesia) y el conducto cistico, con el resto de

los conductos biliares normales.

embrionario y en los casos de AVB estdn
asociados con otras anomalias congénitas,
incluyendo aquellas del sistema biliar. Existen
informes de familias donde varios miembros
estdn afectados, y esto sugiere la posible
existencia de formas hereditarias.> > 2

De acuerdo con el método de clasificacion de
Bennion, et al, existen 3 categorias: (1)
Malformaciones congénitas multiples: ocupa
12,8-30% del total de casos. La mayoria de estos
pacientes mueren poco tiempo después del
nacimiento. (2) El tipo asintomatico: ocupa 35-
60%. (3) El tipo sintomatico: ocupa 55,6% vy la
sintomatologia incluye sintomas biliares
concordantes con una VB intacta, tales como
dolor abdominal en el cuadrante superior
derecho (90%), nduseas y voémitos (66%),
intolerancia a los alimentos grasos (37%),
dispepsia (30%), e ictericia (35%). Ademas, se
encuentran cdlculos en los conductos biliares en
25-60% de los pacientes sintomaticos. La AVB
sola, ocurre entre 70—-82% de los casos; también
ocurre en asociacién con malformaciones
adicionales en los restantes 12,8-30% de los
casos. En los recién nacidos, estd asociada con
uno o mas defectos, algunas veces incompatible
con la vida. En comparacion, en la mayoria de
los casos adultos, los pacientes son
asintomaticos o tienen sintomas biliares con o
sin evidencia de una coledocolitiasis asociada o

estenosis del Esfinter de 0ddi.}™ >’
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Estd probado que es dificil el diagndstico
preoperatorio correcto de la AVB en pacientes
sintomdticos. Estos pacientes todavia son
operados  innecesariamente  porque las
investigaciones realizadas en el preoperatorio
fallan para demostrar el diagndstico exacto. La
amplia disponibilidad de las técnicas por
imagenes no invasivas tales como tomografia
computarizada (TC), resonancia magnética con
colangiopancreatografia (RMCP), y ultrasonido
endoscépico (USE) proporcionan una excelente
alternativa a la exploracion abierta y la
colangiografia intra-operatoria.*?

La ultrasonografia es actualmente el método de
investigacion de eleccidn; sin embargo, las
condiciones del examen asi como la experiencia
del examinador no siempre permiten una exacta
apreciacion. El tejido periportal, los pliegues
peritoneales subhepaticos, una lesién hepatica
calcificada, o un clip quirdrgico pueden ser
interpretados incorrectamente como una VB
atrofiada, o el duodeno lleno de gas puede
imitar una VB llena de calculos. Ademas, la no
visualizacién de la Vesicula Biliar, por lo general
es interpretada como una oclusién del conducto
cistico. Un posible diagndstico preoperatorio de
AVB en pacientes con VB no visualizada en el US
puede ser confirmado por gammagrafia
hepatobiliar preoperatoria, de hacer un TC
abdominal, colangiopancreatografia retrdograda
endoscépica (CPRE), o resonancia magnética con
colangiografia (RMC).>3

No hay directrices especificas de cdbmo manejar
los pacientes con AVB. Un algoritmo publicado
por Maldel2 sugiere mas investigaciones
radiolégicas (RMCP, TC, ECRP, basado en la
disponibilidad local) en pacientes sintomaticos,

cuando los resultados de un estudio de US es
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dudoso debido a que no se ha identificado la
vesicula o es informada como reducida vy
sugestiva de colecistitis crénica. *2

Si el diagndstico se hace durante la cirugia, la
estrategia operatoria estd dirigida a una
minuciosa exploracion para excluir una VB
aberrante. El diagndstico debe ser confirmado
posoperatoriamente por medio de un cuidadoso
us. 2,13

Cuando la AVB es un descubrimiento
laparoscépico, se debe tener en cuenta la
posibilidad de lesion iatrogénica por diseccién
de la estructura portal sin limite anatémico
normal, para decidir una conversion a
laparotomia. Hay que realizar colangiografia a
conducto

través  del comun 'y US

intraoperatorios para demostrar una vesicula
ectopica.” 1718

Si el diagndstico se realiza preoperatoriamente,
los pacientes que tienen coledocolitiasis se
deben someter a CPRE con extraccion de
calculos o coledocolitotomia. Si no ocurren
sintomas, no se requerird tratamiento o
procedimiento definitivo, porque en las
personas con AVB aislada el prondstico es
excelente. Para los pacientes sintomaticos con
AVB aislada, el tratamiento conservador es
adecuado, a menos que estén presentes otras
enfermedades biliares. >*

La pancreatitis aguda (PA) es una entidad que ha
sido estudiada intensamente durante siglos. Sus
causas son varias, las cuales pueden ser
faciimente identificadas en 75-85% de los
pacientes. Las causas principales son: calculos y

el abuso del alcohol (80-90%); el restante 10-

20% son idiopaticas, hipertrigliceridemia,
hipercalcemia, obstruccion del conducto
pancreatico, medicamentos, post-CPRE 'y
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7,11,19
trauma. 7

Se ha sugerido que la agenesia de la Vesicula
Biliar refleja el estado post-colecistectomia, el
cual predispone a los pacientes a la disquinesia
biliar, la que puede deberse a un espasmo del
Esfinter de Oddi (EO) y estd asociada con un
aumento de la presion en el conducto
pancredtico (CP). La disquinesia del EO conduce
a un esfinter hipoténico o hiperténico con la
motilidad alterada que causa un bloqueo
funcional intermitente del esfinter. Con
frecuencia es dificil de distinguir la estenosis de
la disquinesia, por lo que se usa el término
disfuncién para describir ambas afecciones del
EO. La DEO es la causa de pancreatitis aguda
idiopatica en 15-57% de los casos. También se
han informado casos de agenesia de la Vesicula

Biliar asociados a pancreatitis crénica. > **%*

CONCLUSIONES
La AVB es una anomalia congénita rara, de dificil
diagndstico preoperatorio, por lo que casi
siempre es un hallazgo de la cirugia abdominal o
la autopsia. Su asociacion con pancreatitis aguda
es rara. Se presenta el caso de una paciente, a la
que le fue diagnosticada una litiasis vesicular por
un US falso positivo, que hacia crisis de
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