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RESUMEN

Introduccion: La gran mayoria de las colestasis intrahepaticas crénicas del adulto se deben a la le-
sion inflamatoria o destruccidn de las vias biliares de pequefio o mediano calibre.

El diagnostico de ductopenia idiopatica del adulto, que se caracteriza por colestasis cronica y esca-
sez de conductos biliares en la biopsia hepatica (mayor de 50%) exige la exclusion de todas las de-
mas enfermedades que cursan con ductopenia

Caso Clinico: Paciente de sexo femenino de 27 afios de edad de consulta por sindrome coledociano
durante su embarazo es asumida como colestasis del mismo, con posterioridad presenta dolor en
hipocondrio derecho por ecografia se diagnostica vesicular escleroatrofica, por lo que se realiza cole-
cistectomia convencional,cursa posoperatorio normal , sin embargo los valores de FAL permanecen
elevados, por lo que se decide realizar biopsia hepatica la cual no arrojo datos especificos, razon por
la cual se realiza colangio resonancia en la que se observa falta de los extremos distales de los con-
ductos hepaticos derecho e izquierdo asi como el conducto hepatico comun.

Discusioén: Es asumida como ductopenia idiopatica del adulto luego de realizar los diagnésticos dife-
renciales con las otras patologias que cursan con ductopenia. Se decide el seguimiento de la pacien-
te cada 6 meses sin tratamiento farmacolologico debido a su estado clinico.

Conclusion: El diagnéstico de ductopenia se realizé a través de una colangioresonancia, y no a tra-
vés de una biopsia hepética como consta en la bibliografia, y luego de descartar a través de ellay de
los estudios de dosaje de anticuerpos las causas secundarias de ductopenia.

SUMMARY

Introduction: The vast majority of adult chronic cholestais intrahepatics are due to the inflamatori le-
sion or destruction of the bile ducts of small and médium caliber.

The diagnosisof idiopathic ductopenia adult, Vich is characterized by chronic colestasis and shortage
of bile ducts in the liver biopsy (more than 50)requires the exclusion of all other diseases that occur
with ductopenia.

Case Report :A female 27 years old consulting coledociano sindrome during prennancy is taken as
cholestasis of the same, alter introducing sore right hipocondry is diagnosed by ultrasound scan es-
cleoatrofica gallbladder, Vich makes convencional cholecytectomy ,estended posoperative normal,but
the values of FAL remain high, it was decided to carry out liver biopsywich no specific data fear les-
senss, in the colangi resonante is observed in the absence of the distal ende of the right hepatic duc t
and left as well as the common hepatic duc t.

Discussion. Ductopenia is taken as idiopathic adult alter making the diferencial diagnosis with other
pathologies with ductopenia.lt was decided to monitor the patient every 6 months without treatment
farmacology due to their clinical status.

Conclusion: The diagnosis of ductopenia was conducted through a colangioresonancia, and not
through a liver biopsy as stated in the literature, and then ruled through it and studies dosaje antibody
causes secondary ductopenia

INTRODUCCION

La gran mayoria de las colestasis intrahepa-
ticas crénicas del adulto se deben a la lesion
inflamatoria o destruccion de las vias biliares
de pequefio o mediano calibre. Algunas de es-
tas enfermedades incluyen el término de co-
langitis en su denominacién como: Colangitis
destructiva no supurativa (cirrosis biliar prima-
ria) y la colangitis esclerosante, y otras el de
ductopenia, como la ductopenia idiopatica del
adulto. En realidad colangitis y ductopenia
hacen referencia a los dos extremos de un
mismo espectro lesional, que se iniciaria por
una lesién inflamatoria de los conductos bilia-
res, seguiria con su destruccién y su posterior
desaparicion.”

Las enfermedades de las pequefias vias bi-
liares intrahepaticas en el adulto independien-
temente de su mecanismo lesional se caracte-
rizan por una elevacion de la Fosfatasa Alcali-
na (FAL) y la Gamaglutamiltranspeptidasa
(GGT). En las fases avanzadas se afiaden a
estos cambios, hiperbilirrubinemia ,y en algu-
nos casos prurito e ictericia. Las transaminasas
estaban moderadamente elevadas en muchos
pacientes como consecuencia de la lesion
hepatocelular causada en parte por el efecto
detergente de las sales biliares retenidas sobre
las membranas celulares .Con el paso de los
aflos la colestasis cronica induce una insufi-
ciencia hepatocelular, asi como una fibrosis
progresiva que puede acabar en una cirrosis
hepatica.
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El diagnostico de ductopenia idiopatica del
adulto, que se caracteriza por colestasis croni-
ca y escasez de conductos biliares en la biop-
sia hepatica (mayor de 50%) exige la exclusiéon
de todas las demas enfermedades que cursan
con ductopenia.

Se describen dos formas, una mas severa
de aparicién en adultos jévenes, y que corres-
ponde a la version en el adulto de la forma no
sindrémica de la colestasis crénica infantil que
cursa con ductopenia o una variante de colan-
gitis esclerosante que solo afecta a los peque-
flos conductos biliares, una forma mas leve,
asintomatica ,y que suele aparecer en pacien-
tes de mayor edad.!

En algunos casos posee una evolucién pro-
gresiva, con fibrosis intrahepatica y desarrolla
insuficiencia hepatocelular que exige la practi-
ca de un trasplante hepético, pero en otros po-
see un curso clinico méas estable.

CASO CLINICO

Paciente sexo femenino, de 27 afios de
edad, que se presenta a la consulta el
14/07/2004 con un cuadro compatible con co-
lecistitis aguda, con antecedente de sindrome
coledociano en el afio 2001 durante su emba-
razo, se asumié como colestasis del mismo y
se realiz6 una colangiopancreatografia retré-
grada endoscépica sin placas debido a su em-
barazo. Evolucioné favorablemente.

Comienza con dolor en hipocondrio dere-
cho, se realiza ecografia que informa vesicula
escleroatrofica por lo que se decide su cirugia
por via convencional. Durante la misma se in-
terpreta que se lesiond la via biliar debido a la
diseccion, por lo que se dejan dos sondas K 31
en la via biliar, una en direccion proximal y otra
en direccion distal de lo que se interpreta como
via biliar principal, ya que la colangiografia in-
traoperatoira no permitia distinguir con claridad
la anatomia. En el postoperatorio se realiza la-
boratorio que informa: Hematocrito (HTO):34 ;
Glébulos Blancos(GB)6400; Neutrofilos
(NS):77; Linfocitos(Ly):20; Monocitos (M):3; Bi-
lirrubina directa(Bil. D):0,16; bilirrubina indirecta
(Bil ind.):0,47; bilirrubina total (Bil. T):0,63; Co-
lesterol(COL):1,13; Transaminasa Glutamico
oxalacético (GOT):50; Transaminasa Glutami-
co pirdvico (GPT):39; Fosfatasa Alcali-
na(FAL):246.Se realiza ecografia hepatobiliar
en la que no hay datos patoldgicos. Cursa
postoperatorio normal con drenajes biliares
permeables y debito bilioso, drenaje aspirativo
abdominal sin débito. Es dada de alta sanato-
rial al 5° dia con tratamiento médico.

La paciente reingresa a los 15 dias de
haber sido intervenida quirdrgicamente para
realizar colangiopancreatografia endoscopica
retrégrada de control, ingresa en regular esta-
do general, afebril, hemodindmica mente esta-

ble. Al examen fisico no presenta dolor abdo-
minal, no se palpan organomegalias. Presenta
cicatriz quirdrgica paramediana con drenaje
con débito bilioso. Se realiza laboratorio el cual
informa: leucocitosis (13.500) neutrofilos: 88
linfocitos: 12; Tiempo de protrombina
13,5",90%; Razdén internacibn normatiza-
da(RIN): 1,04; GOT:86; GPT:216; FAL:. 855;
COL:1,3; Bil. D: 1,22; Bil. ind:1,54; Bil. T 2; 76.
Se realiza ecografia abdominal la cual no in-
forma datos patologicos. Se le realiza colan-
giopancreatografia endoscopica retrograda
donde no se constata litiasis coledociana pero
si signos de hepatopatia. Se asume a la pa-
ciente con diagnéstico de colangitis. Se realiza
andlisis clinico: GGT: 320; 5 Nucleotidasa:
97,3.

Luego se realiza puncién biopsia hepatica,
tomografia abdominal y una nueva ecografia
hepatobiliopancreatica, la cual informa; parén-
quima hepético conservado. A nivel de la con-
vexidad anteroexterna una imagen alargada,
heterogénea de contornos regulares, limites no
bien definidos de 12,5 cm de longitud, 5,9 cm
de espesor, y 3,6 cm de profundidad (con un
volumen de 138 cc), compatible con un hema-
toma postpuncion (figura 1) Via biliar intrahe-
paticas y extrahepaticas conservadas.

Se recibe el resultado de la biopsia hepatica
el cual informa: parénquima hepatico con es-
tructura lobulillar y trabecular conservada. Ve-
nas centrales y espacios portas sin alteracio-
nes significativas. Los hepatocitos presentan
tumefaccion y se observa congestiéon sinusoi-
dal. Diagnostico: biopsia de higado con hallaz-
gos incaracteristicos.

Se interconsulta con Hepatélogo quien su-
giere el diagnoéstico de ductopenia idiopatica
del adulto; solicita colangioresonancia que
arrojo el siguiente informe: no se logran visua-
lizar los extremos distales de los conductos
hepéticos derecho e izquierdo asi como el
conducto hepatico comun. El resto de las vias
biliares intrahepéticas son de morfologia y cali-
bre normal. Colédoco de caracteristicas nor-
males. No se visualizan lesiones o colecciones
a nivel de la lodge. El higado es de morfologia
y sefial de resonancia magnética de su parén-
guima normal. Bazo y pancreas de caracteris-
ticas normales. No se visualizan adenomega-
lias retroperitoneales.

Se realiz6 dosaje de anticuerpos antimito-
condriales(AMA), antinucleares (ANA) ,anti
musculo liso(ASMA), anti citoplasma de neutro-
filos (ANCA).

Se llega al diagnostico de ductopenia idio-
matica del adulto.

La paciente concurre cada 6 meses a con-
trol con ecografia y laboratorio normales y su
estado general es bueno; teniendo en cuenta
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que la evolucion puede derivar en insuficiencia
hepatica y cirrosis.

Figra 1.Tomografia Computada de abdomen, se
visualiza hematoma hepatico postpuncion.

DISCUSION

La ductopenia idiopatica del adulto (DIA) es
una entidad de la cual no se sabe mucho, su
investigacion comenz6 a tener mayor impor-
tancia a partir de 1988, desde entonces se han
realizado estudios para tratar de esclarecer la/s
causa/s de la misma. Se define como DIA a la
perdida de mas del 50% de los conductos bilia-
res intrahepaticos en una muestra obtenida por
biopsia, siempre que el numero de espacios
porta contenidos en el espécimen de la biopsia
hepatica sea superior a 10, sin ningun otro cri-
terio diagnostico que oriente a las otras patolo-
gias que cursan con ductopenia(cirrosis biliar
primaria, colangitis esclerosante primaria, en-
fermedad del injerto contra el huésped, sarcoi-
dosis, rechazo crénico del injerto hepatico, co-
langitis esclerosantes adquiridas ,enfermedad
de Hodgkin, sindrome de Alagille, colestasis
crénica por medicamentos).”

Se caracteriza por una colestasis cronica
relacionada con una perdida adquirida e inex-
plicable de los conductos interlobulares.?

Aungue la mayoria de los casos son espo-
radicos, se producen casos familiares. En un
estudio se informo cinco casos en una misma
familia en tres generaciones.’Se realizo un es-
tudio en el que se siguieron 5 pacientes en el
cual dos eran hermanos.*Se sabe que las for-
mas infantil y adulta son indistinguibles histolo-
gicamente, pero deben ser diferenciadas por la
presencia de un factor genético asociado, que
frecuentemente se manifiesta de familiares de
prismer grado en la ductopenia idiopética infan-
til.

La distribucion por sexo es favorable a los
hombres en 1,8/1, y aunque la edad de presen-
tacion es variable la mayoria de los casos se
agrupan entre 17 y 27 afios, lo que coincide
con la edad de la paciente.?

Los criterios diagnoésticos de la DIA son tan-
to de inclusion como de exclusion. El paciente
debe ser un adulto o un adolescente ya que la
ductopenia en nifilos es caracteristica de duc-
topenia idiopatica infantil no sindrémica. Debe
existir evidencia bioquimica de colestasis (FAL
y GGT aumentadas) y la biopsia debe mostrar
ductopenia en ausencia de granulomas colan-
gitis 0 neoplasias. Debe ser idiopatica, es de-
cir, no debe existir antecedentes de colestasis
en la infancia, ni exposicién a drogas o toxicos.
El paciente no debe padecer enfermedad in-
flamatoria intestinal, enfermedad de Hodgkin o
sarcoidosis. Finalmente los anticuerpos anti mi-
tocondriales deben ser negativos del mismo
modo que han de ser normales la colonoscopia
y la colangiografia.’

El diagnéstico diferencial se debe hacer a
partir del hallazgo de ductopenia en la biopsia,
y de alli comenzar a descartar todas las pato-
logias que cursan con ductopenia.

Si bien en nuestra paciente el diagnostico
de ductopenia no se realizo a través de la
biopsia, ya que esta informé hallazgos incarac-
teristicos, permitié descartar las patologias que
cursan con ductopenia.

El diagnéstico se realizo a través de una co-
langioresonancia que informé que no se visua-
lizaban los extremos distales de los conductos
hepaticos derecho e izquierdo asi como el
conducto hepatico comun.

Las causas congénitas de ductopenia que-
dan excluidas, en particular el sindrome de
Alagille, quedan excluidas debido a la falta de
otras caracteristicas tipicamente asociadas a
este sindrome®”:a saber: fenotipo facial con
frente prominente y ojos hundidos, defectos en
los arcos costales, estenosis pulmonares peri-
férica o hipoplasia, anormalidades cardiovas-
culares, retraso del crecimiento, retraso men-
tal, pubertad retrasada, alteraciones en la vos ,
0 en huesos o problemas renales.

Con respecto al déficit de alfa 1 antitripsina
la paciente no presentaba antecedentes de co-
lestasis neonatal o infantil ®ni tampoco patolo-
gia respiratoria que sugiera enfermedad obs-
tructiva, ni vasculitis, colitis ulcerosa glomeru-
lonefritis o lesiones cutdneas ocasionalmente
asociadas a esta deficiencia.’

En cuanto a la posibilidad de farmacos co-
mo causantes del cuadro no referia exposicion
a éstos ni a ningun otro toxico. Segun la biblio-
grafia se podrian nombrar los siguientes far-
macos como generadores de ductopenia: Clo-
promazina, Amoxicilina- Acido clavulanico,
Fluoloxacilin, Metiltestosterona, Fentoin, Plo-
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clorperazina, Carbamazepina, Clorpromazina,
Eritromicina. *°

La hepatitis autoinmune se excluye si apli-
camos el sistema de puntuacion propuesto por
el Grupo Internacional de Hepatitis Autoinmu-
ne, revisado en 1999 ya que la paciente no
alcanzo los 10 puntos para que el diagnostico
sea probable.

Otras patologias autoinmune de solapa-
miento pueden ser excluidas al no alcanzar la
puntuacién requerida y carecer de anticuerpos
antimitocondriales (AMA) o alteraciones colan-
giograficas.*

Otra opcion a valorar es la Cirrosis Biliar
Primaria (CBP) sobre todo tratandose de una
mujer en el que la caracteristica mas destaca-
ble son los AMA, la edad de diagnostico suele
ser mas tardia, la paciente no presentaba nin-
gun sintoma de esta enfermedad, no se ven
asociadas otras enfermedades autoinmunita-
rias .*°En la biopsia se halla una lesién ductal
florida, se trata de una colangitis granulomato-
sa destructiva de los ductos de mediano cali-
bre.’Caracteristica que no se presento en
nuestra paciente.

Se descarta la colangitis autoinmune debido
a que no presenta titulos de anticuerpos anti-
nucleares o anticuerpos anti musculo liso
(ASMA).°

Respecto del diagndstico diferencial con la
colangitis esclerosante primaria (CEP) la co-
langiopancreatografia endoscoépica retrograda
no mostro dilataciones ni estenosis de la via bi-
liar*por el contrario los hallazgos fueron nor-
males, no tenia asociacion con colitis ulcerosa
entidad que se asocia con frecuencia a la CEP,
no se detectan anticuerpos anti citoplasma de
los neutréfilos (ANCA).**En cuanto ala biopsia
tiene como lesidon caracteristica una colangitis
obliterativa es decir la transformacién en un
cordon fibroso, a través de imagenes de fibro-
sis progresiva laminar o en “capas de cebolla”
de los ductos interlobulillares.’

La sarcoidosis queda descartada por que
no presento ninguna patologia pulmonar, la ra-
diografia de térax fue normal, y la biopsia
hepética no mostro granulomas.*®

La enfermedad de Hodgkin queda excluida
debido a que la paciente no presento clinica in-
fecciosa propia de la inmunodeficiencia celular,
no se palparon adenopatia ni se hallo hepa-
toesplenomegalia y la eco no evidencio vice-
romegalias siendo poco probable encontrar co-
lestasis intrahepatica secundaria a enfermedad
de Hodgkin sin alteraciones hepaticas.

Evidentemente la enfermedad de injerto co-
ntra huésped en trasplante hepético o rechazo
agudo de trasplante de medula ésea deben
descartarse puesto que la paciente no se reali-
z6 trasplante alguno.

Una vez descartadas las causas secundaria
podemos concluir que la paciente cumple to-
dos los criterios de inclusién y ninguno de ex-
clusién para el diagnostico de ductopenia idio-
patica del adulto.

En cuanto al tratamiento, en la bibliografia
esta descrito la administracion de &cido urso-
desoxicélico con obtencién de buenos resulta-
dos, meljora de la clinica y de los laborato-
rios™*'®" En nuestra paciente no se realiza
este tratamiento ya que evoluciona favorable-
mente sin alteraciones en la clinica ni en los
laboratorios por lo tanto no se consideré nece-
sario la administracion del farmaco.

CONCLUSION

La ductopenia idiopatica resulta una entidad
no muy frecuente cuya etiopatogenia aun esta
bajo investigacién. En nuestro caso en particu-
lar el diagnéstico de ductopenia se realizd a
través de una colangioresonancia, y no a tra-
vés de una biopsia hepatica como consta en la
bibliografia, y luego de descartar a través de
ella y de los estudios de dosaje de anticuerpos
las causas secundarias de ductopenia.

Queremos destacar, que es de suma impor-
tancia contar con colangiografia intraoperato-
ria, y en caso de sospechar lesién de la via bi-
liar, si no se tienen los medios e instrumentos
necesarios, drenar la misma y estudiar con
posterioridad o derivarla a un centro de mayor
complejidad.
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