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Resumen

Objetivo docente: Recordar el concepto de placa ductal y su importancia en el desarrollo
embriologico de la via biliar. Describir los diferentes tipos de lesiones quisticas congénitas de la via
biliar. Ilustrar con casos practicos sus hallazgos caracteristicos en las diferentes pruebas de imagen
(ecografia, TAC y RM), asi como sus principales diagnoésticos diferenciales.

Revision del tema: Las diferentes anomalias que se producen en el desarrollo de la placa ductal
durante la etapa embrioldgica condicionan la aparicion de lesiones quisticas en la via biliar que se
agrupan dentro de lo que llamamos las enfermedades fibropoliquisticas. Este grupo de
enfermedades comprende la fibrosis hepatica congénita (FHC), los hamartomas biliares, la
enfermedad poliquistica autosomica dominante (EPAD), la enfermedad de Caroli y los quistes del
colédoco. Dichas enfermedades se producen en funcion del estadio en el que se produce la anomalia
en el desarrollo de la placa ductal, siendo posible que se presenten asociadas. Todas ellas presentan
unas caracteristicas comunes: anomalia genética subyacente, asociacidon a enfermedades renales,
pueden cursar como silentes o sintomaticas... Ademads, presentan unos hallazgos radioldgicos
caracteristicos que nos van a permitir diferenciarlas entre ellas, asi como de los multiples
diagndsticos diferenciales que pueden presentar cada una de estas entidades.

Conclusiones: Las enfermedades fibropoliquisticas son enfermedades congénitas que se producen
por una anomalia durante el desarrollo embrioldgico. Son entidades poco frecuentes que podemos
encontrar en la practica clinica, por lo que debemos saber reconocer sus hallazgos radioldgicos
caracteristicos para llegar a un diagndstico exacto y no confundirlas con otras enfermedades mas
comunes.
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