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GACETA MEDICA DE MEXICO CASO CLINICO

Ictericia secundaria a obstruccidn de via biliar por enfermedad
hepatica poliquistica: reporte de un caso
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Resumen

La enfermedad hepatica poliquistica es un trastorno autosémico dominante cominmente asociado con la enfermedad renal
poliquistica autosémica dominante (ERPAD). Es una enfermedad rara que generalmente se presenta de manera asintomd-
tica en el 85% de los casos y su diagndstico es de manera incidental. Presentamos el caso de mujer de 57 afios con
prurito e ictericia progresiva secundarios a estenosis del conducto colédoco y hepdtico comun por quiste hepatico, presen-
tacion rara, la cual solo se ha documentado en reporte de casos: Deepak, et al., Wittig, et al. y Howard, et al.*3.
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Abstract

Polycystic liver disease is an autosomal dominant disorder commonly associated with autosomal dominant polycystic kidney
disease. It is a rare disease that usually occurs asymptomatically in 85% of cases and diagnosis is incidentally. We present
the case of 57 years old woman with progressive pruritus and jaundice secondary to stenosis of the common hepatic duct
and common bile by liver cyst, rare presentation which only has been documented in case reports: Deepak, et al., Wittig,
et al. and Howard, et al.*® (Gac Med Mex. 2016;152:715-8)
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también conocidos como hamartoma biliar y hamarto-
ma quistico hepatico, enfermedad hepatica poliquisti-
ca aislada (EHPA) y ERPAD con quistes renales y

|ntroducci6n

La enfermedad hepatica poliquistica se define como
una entidad clinica caracterizada por la presencia de
multiples quistes simples que ocupan al menos la mi-
tad de volumen del parénquima hepatico*.

Actualmente se conocen tres entidades distintas,
entre ellas se encuentran complejos Von Meyenburg
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hepéticos*. La EHPA tiene una incidencia < 0.01% de
la poblacion general, aunque su prevalencia exacta es
poco conocida®. El 85% de los pacientes cursan asin-
tomaticos y solo un 5% se presenta con un cuadro
clinico secundario a obstruccion de la via biliar'8. A
continuacion, se presentan las caracteristicas clinicas,
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los hallazgos en la exploracion fisica y el protocolo de
estudio realizado a una mujer con ictericia secundaria
a obstruccion de via biliar por enfermedad hepatica
poliquistica.

Presentacion del caso clinico

Mujer de 57 afios de edad con antecedente de her-
mano con enfermedad renal poliquistica, anteceden-
tes de colecistectomia por colecistitis litiasica a los 52
anos, hipertension arterial sistémica desde los 47 afios
de edad con buen control de cifras tensionales, ma-
nejada con Telmisartan/Hidroclorotiazida 40 mg/12.5
mg, sin otros de importancia. Inicié su padecimiento
con ictericia progresiva de tres semanas de evolucion
ademas de prurito generalizado, neg¢ fiebre, dolor
abdominal, astenia, adinamia u otra sintomatologia.
A su ingreso a nuestra institucion se encontré con
tinte ictérico de piel y tegumentos. Las pruebas de
funcion hepatica mostraron patron colestésico; con
bilirrubina total 35.20 mg/dl, bilirrubina directa 27.40
mg/dl, bilirrubina indirecta 7.80 mg/dl, transaminasa
glutamico oxalacética (TGO) 55.8 U/I, transaminasa
glutédmico piravica (TGP) 49.2 U/l, gamma glutamil
transpeptidasa (GGT) 123.6 U/, fosfatasa alcalina (FA)
679 U/, deshidrogenasa lactica (DHL) 282 U/I, albu-
mina 3.38 g/dl, tiempo de protrombina 30.3 segundos,
international normalized ratio (INR) 2.63 y creatinina
(Cr) de 3.11 mg/dI con tasa de filtracion por CKD-EPI
(Chronic Kidney Disease Epidemiology Collaboration)
de 15.9 ml/min/1,73 m?, como datos de lesidn renal.
Como parte del protocolo del sindrome colestasico, se
realizé ultrasonido de higado y vias biliares en el cual
se observo higado con multiples quistes en su interior
de diferente tamafio ocupando méas del 80% del pa-
rénquima y rifiones de morfologia lobulada a expensas
de multiples quistes en su interior (Fig. 1). Posteriormen-
te se realiz6 tomografia simple de abdomen (Fig. 2).

En la tomografia simple de abdomen se observo
parénguima hepético de densidad heterogénea por
presencia de multiples quistes en su interior en rela-
cién a enfermedad poliquistica y leve dilatacion de la
via biliar intrahepatica, rifiones con morfologia lobula-
da a expensas de presencia de multiples quistes de
diferente tamafio en su interior con mas del 80% de
su parénquima en relacion a enfermedad poliquistica.

Finalmente se solicitd colangioresonancia (Fig. 3)
con reduccion abrupta de la luz del conducto colédo-
co (Fig. 4).

Como medida diagndéstica complementaria y tera-
péutica se procedio a colangiografia endoscépica con

Figura 1. Ultrasonido hepatico.

Figura 2. Tomografia simple de abdomen.

dilatacion de estenosis y toma de citologia en cepillo,
la cual report6 epitelio cilindrico reactivo sin evidencia
de malignidad, ademas de instalacion de endoprotesis
biliar plastica (Fig. 5). Posteriormente se egresé por
mejorfa del cuadro clinico y es seguida por consulta
externa con tratamiento conservador, no ha presenta-
do recurrencia de la ictericia y prurito, pero se ha
agregado distension abdominal y saciedad temprana.
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Figura 3. Colangioresonancia magnética. Presencia de mdltiples
imagenes quisticas distribuidas de manera difusa en el higado y
ambos rifiones. Los quistes de mayor tamario ejercen importante
compresion extrinseca sobre la vena porta (flecha roja) y el conduc-
to colédoco condicionando gran dilatacion de la via biliar intrahe-
padtica (flecha amarilla).

Discusion

Se reporta un caso de ictericia secundaria a obs-
truccion de via biliar por enfermedad hepatica poli-
quistica. La paciente se presenté por ictericia y pruri-
to progresivo, dentro del protocolo de estudios se
realizan estudios de imagen que revelaron parénquima
hepatico y rifiones con multiples quistes de diferente
tamafo en su interior, todo lo antes mencionado en
relacion a enfermedad poliquistica.

La enfermedad hepatica poliquistica se desarrolla por
la malformacion de la placa ductal durante el desarrollo
del &rbol biliar’. Se debe en el 85% de los casos a la
mutacion del gen PKD1 que codifica la proteina trans-
membrana policistina 1 (PC1), se vincula con proliferacion
celular y diferenciacién biliar anormal®. Se ha relacionado
con mayor frecuencia al género femenino, embarazo,
multiparidad y esteroides exdgenos femeninos®.

La mayoria de las veces la enfermedad es asintométi-
ca y el diagnéstico se realiza de manera incidental y
cuando llegan a presentarse sintomas, estos se relacio-
nan principalmente con el efecto de masa de los quistes
hepéticos®. En una serie de 53 casos con enfermedad
poliquistica hepética reportada por Bistritz, et al. el 71%
(n = 38) se asociaron a enfermedad poliquistica renal,
36.5% (n = 19) a dolor abdominal, 9.6% (n = 5) a disnea,
9.6% (n = 5) con movilidad restringida y 45.1% (n = 23)
con hepatomegalia a la exploracion fisica'®.

Entre otras manifestaciones estan saciedad precoz,
ascitis recurrente y raramente compresion de la vena
cava inferior con edema de miembros pélvicos e ictericia

Figura 4. Colangioresonancia magnética: conducto pancreatico (fle-
cha roja) y colédoco distal (flecha amarilla) con morfologia y calibre
normal; conducto hepatico comun (flecha azul) y conducto hepatico
derecho (flecha verde) dilatados con aspecto arrosariado. Reduc-
cion abrupta del calibre del conducto colédoco a 6 cm de la de-
sembocadura en el duodeno.

Figura 5. Colangiografia endoscdpica.

obstructiva', sin embargo los sintomas suelen hacerse
presentes hasta en la sexta década de la vida'. La ic-
tericia es observada en estadios avanzados de la en-
fermedad por obstruccion intra o extrahepética de los
conductos biliares por un quiste, como el caso de nues-
tra paciente’. En los casos reportados por Wittig, et
al. y Howard, et al. la elevacion de bilirrubinas alcanzé
valores superiores a 19 mg/dl en 30 dias??, en nuestra
paciente se hizo un diagnéstico dirigido debido a la
ictericia y el patrén colestasico presentado, por proto-
colo se realizaron estudios de imagen donde se ob-
servo una reduccion abrupta de la luz del conducto
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Tabla 1. Opciones de tratamiento para la enfermedad
hepatica poliquistica

Medicamento:

Analogos de somatostatina
Inhibidores de mTOR*
Radiologia intervencionista:
Embolizacion arterial
Escleroterapia percutanea

No quirdrgicos

Fenestracion
Reseccioén hepatica y fenestracion
Trasplante hepatico

Quirdrgicos

*mTOR: complejo sensible a rapamicina.

colédoco, secundaria a una compresion extrinseca del
conducto hepatico comun por quiste hepéatico, la posi-
bilidad de un proceso maligno se considero (colangio-
carcinoma)'®, sin embargo se excluyd al momento de
realizar la colangiografia endoscépica con toma de ci-
tologfa y colocacion de endoprotesis. La evolucion pos-
terior al procedimiento fue favorable al mejorar sus sin-
tomas y laboratorios, siendo finalmente egresada.

Sobre las complicaciones de esta patologia, es im-
portante descartar la presencia de aneurismas cere-
brales simultaneos presentes hasta en el 8%°, ademas
de prolapso de la vélvula mitral, siendo esta la com-
plicacion cardiaca mas comun, el tamizaje con eco-
cardiograma transtoracico no se recomienda a menos
que exista un soplo cardiaco a la auscultacion en la
exploracion fisica de rutina®. En nuestra paciente se
decidid no realizar ecocardiograma al no haber pre-
sencia de soplo cardiaco a la exploracion fisica y no
se realizaron estudios de neuroimagen al no tener
antecedente y porque no presentd manifestaciones
clinicas neurolégicas al momento de su ingreso.

En cuanto al tratamiento de eleccion sigue siendo
un desafio clinico, los pacientes asintomaticos no re-
quieren ninguna intervencion. Por su parte los que se
encuentran sintomaticos podemos tener la opcion qui-
rdrgica y la no quirdrgica (Tabla 1),

En nuestra paciente no se decidio la fenestracion por
la cantidad importante de quistes parenquimatosos,
ademas de que tendria una recurrencia del 27% debido
a la presencia de quistes de mas de 5 cmé. Se ha su-
gerido la utilizacién de la clasificacion de Schnelldorfer
para diferenciar a los pacientes que podrian beneficiar-
se de la reseccion o trasplante hepético, el tipo Ay B
se refiere a una terapia no quirdrgica, el tipo C en pa-
cientes con sintomas severos, con mas de un area de
parénquima hepatico normal, quienes se beneficiaran
con la hepatectomia y en el caso del trasplante los tipo

D, aquellos con sintomas severos, presencia de oclu-
sion de la vena porta o hepatica y con menos de un
segmento de parénquima hepético normal®. Actualmen-
te existen nuevas indicaciones de trasplante hepatico:
hepatomegalia progresiva masiva (volumen arbitrario
hepético total 8-12 litros), complicaciones de quistes
hepaticos intratables™. En el caso reportado por Clinks-
cales, et al. realizaron aspiracion percutanea del quiste
causante de la ictericia, con mejoria clinica del pacien-
te al tener una disminucion importante de la bilirrubina,
con el mismo resultado Wittig, et al. y Howard, et al. por
medio de aspiracion y destechamiento de los quis-
tes?316, En este caso el trasplante es factible y debe
considerarse como el Unico tratamiento curativo'”.

Conclusion

En conclusion, la enfermedad poliquistica hepatica
es una enfermedad congénita rara, la mayoria de los
casos son asintomaticos, el diagnostico es incidental
en la mayoria de los casos y no requieren un trata-
miento especifico. La asociaciéon con la obstruccion
biliar es una manifestacion muy poco frecuente y ge-
neralmente requieren de tratamiento quirdrgico.
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