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Figura 2 - Colonoscopia virtual objetivando estenosis a
nivel del sigma.

pélvicos de tiempo de evolucién, aun posteriormente a la
histerectomia. La evidencia entre la infertilidad y la endo-
salpingiosis no queda clara actualmente?.

La endosalpingiosis como causa de obstruccién colénica
baja es una rara entidad de la que existen pocos casos en la
literatura. La serie mas larga descrita expone 4 casos que
imitan a procesos neoplasicos, una de ellas afectando al colon
y recto-sigma®. En nuestro caso, la endosalpingiosis ocupaba
toda la pared muscular propia y el tejido adiposo pericélico,
con hipertrofia y fibrosis a dicho nivel, lo que condicionaba la
estenosis del sigma provocando la sintomatologia clinica
obstructiva de la paciente.
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periportal. Una asociacion excepcional

Hilar cholangiocarcinoma and periportal lymph node
sarcoidosis. An exceptional association

La sarcoidosis es una enfermedad idiopatica multisistémica,
caracterizada por la presencia de granulomas epitelioides,

sin corona linfocitaria ni necrosis caseosa central. La
afectaciéon hepatica es infrecuente, pudiendo ocasionar
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lesiones que radiolégicamente simulan un tumor de via
biliar™?.

Pero el hallazgo de dichos granulomas no es exclusivo de
sarcoidosis; pueden desarrollarse en ganglios linfaticos a los
que drena una neoplasia, conocida como reaccién sarcoidea®.

El colangiocarcinoma es la segunda neoplasia primaria
hepatobiliar en frecuencia. Su diagnéstico preoperatorio es
complejo, la presencia de adenopatias pone en duda su
resecabilidad, y su diagnéstico de certeza es histopatolégico®.

Presentamos el caso de un paciente con sarcoidosis
sistémica, y colangiocarcinoma hiliar con reaccién sarcoidea
linfatica regional.

Varén de 67 afios diagnosticado de sarcoidosis cutanea por
biopsia y tomografia computarizada (TC) tordcica: afectacién
pulmonar bilateral y difusa en vidrio deslustrado, y adenopa-
tias hiliares bilaterales y mediastinicas. Con diagnostico de
sarcoidosis sistémica inicia tratamiento corticoide, con mejo-
ria clinico-radiolégica.

A los 4 meses: bilirrubina 20,1 mg/dl, directa 14,8, GGT
1.920 U/ml y Ca 19.9: 1.492 U/ml.

TC abdominal y colangiorresonancia magnética (CRMN):
masa de 3cm en confluencia de conductos hepaticos, con
extensién hacia conducto hepatico y vena porta derechos, y
dilatacién de via biliar intrahepatica, sugestivo de colangio-
carcinoma hiliar (tumor de Klatskin) Bismuth Illa, y adeno-
patias en hilio hepatico (figs. 1A y B).

Citologia por colangiopancreatografia retrégrada endoscé-
pica (CPRE): sospechosa de malignidad.

Con sospecha de colangiocarcinoma Bismuth Illa, se decide
intervencién quirdrgica, donde se objetiva masa de 3 cm, que
abarca el conducto hepatico comun y confluencia del hepatico
derecho e izquierdo, y que infiltra la arteria hepatica derecha y
ambas ramas portales, con adenopatias perihiliares y peri-
portales. Considerando el tumor irresecable, se realiza
exéresis de adenopatias perihiliares para el diagnéstico.

Histopatologia: inflamacién granulomatosa no necrosante
de tipo sarcoideo e infiltracién vascular periganglionar por
células atipicas compatible con carcinoma (figs. 1C y E).

Se colocd proétesis metdlica por CPRE, y se inicid trata-
miento seglin esquema gemcitabina/cisplatino.

A los 11 meses esta clinicamente asintomatico, con perfil
hepatico normalizado, estabilidad de la enfermedad y des-
censo de Ca 19.9: 95,8 U/ml.

La sarcoidosis afecta principalmente al pulmén y los
ganglios del hilio pulmonar. Suele presentarse inicialmente
con adenopatias hiliares bilaterales, opacidades reticulares
pulmonares y lesiones cutdneas/articulares/oculares. Aunque
la afectacién extrapulmonar es frecuente, es raro que no
coexista con enfermedad pulmonar?®. Su diagnéstico requiere
manifestaciones clinico-radiolégicas compatibles, exclusién
de otras alteraciones, y hallazgo anatomopatolégico de
granulomas epitelioides no caseificantes. Nuestro paciente

Panqueratinas

Figura 1 - A) TC: dilatacién de via biliar intrahepatica (asterisco). Lesién infiltrativa rodeando la via biliar (flecha). B) CRMN:
dilatacién de la via biliar intrahepatica, con oclusién de rama derecha (flecha blanca) y estenosis de izquierda (flecha roja).
Colédoco de calibre normal (asterisco). C) Detalle de los granulomas epitelioides no necrosante de tipo sarcoideo (*). D)
Embolo de células epiteliales atipicas en el interior de un vaso periganglionar. La positividad para queratinas (AE1-AE3)

confirma su naturaleza epitelial (E).



Tabla 1 - Casos publicados de colangiocarcinoma y reaccién sarcoidea

Articulos Edad/ Clinica Laboratorio Pruebas Diagnéstico  Tamafio Sospecha Tratamiento Seguimiento
Sexo diagnésticas previo del tumor diagnéstica
sarcoidosis
Gherardo, 1950* 61/M Ictericia, FA, BT elevada — No 1,5 cm Adenocarcinoma — —
pérdida de VB+ sarcoidosis
peso hepatica —
Van Steenbergen, 30/V Ictericia BT, FA, ALT, AST  US, TC, CTPH, No — Estenosis VB Resecciéon AP: adenocarcinoma
1987° elevadas biopsia hepatica.  (colitis + sarcoidosis ganglionar
CEA, AFP normal  Estenosis VB ulcerosa)
Klein, 1994° 61/V Pérdida AST elevada TC, biopsia No = Sarcoidosis Prednisona TC: empeoramiento
de peso hepatica (biopsia hepatica) radioldgico. Biopsia
percutanea hepatica: carcinoma
de via biliar.
Shito, 19977 69/M Masa HCI — US, TC, CPRE No — Carcinoma de Colecistectomia AP: adenocarcinoma
conducto cistico y reseccién VB + ganglios: granulomas
no caseificantes
Onitsuka, 2003% 74/M Ictericia BT, AST elevada Us, TC, Si — Colangiocarcinoma  Trisectorectomia AP: adenocarcinoma
Ca 19.9 elevado colangiografia hiliar (Bismuth Illa)  izquierda + reseccién tubular + granulomas
caudado + resecciéon VB no caseificantes en
extrahepdatica ganglios
Fong, 2012° 59/M Ictericia BT, FA, AST, ALT  CRMN, No — Colangiocarcinoma  Trisectorectomia AP: colangiocarcinoma +
obstructiva, elevadas CPRE, PET/TC hiliar (Bismuth II) derecha + reseccion Bazo: granulomas no
pérdida de caudado + caseificantes
peso esplenectomia
Caso actual 67/V Ictericia BT, GGT elevadas TG, CRMN, CPRE  Si 3cm Colangiocarcinoma  Laparotomia: AP: colangiocarcinoma +
hiliar (Bismuth IIla)  irresecable. Biopsia granulomas no caseificantes
ganglionar

AFP: alfa fetoproteina; ALT: alanina aminotransferasa; AP: anatomia patolégica; AST: aspartato aminotransferasa; BT: bilirrubina total; CEA: antigeno carcinoembrionario; CPRE: colangiopancreato-
grafia retrégrada endoscépica; CRMN: colangiorresonancia magnética; CTPH: colangiografia transparietohepatica; FA: fosfatasa alcalina; GGT: gamma-glutamil transpeptidasa; HCI: hipocondrio
izquierdo; M: mujer; PET/TC: tomografia por emisién de positrones/tomografia computarizada; TC: tomografia computarizada; US: ultrasonografia; V: varén; M: mujer; VB: via biliar.
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cumple los criterios, previo al diagnéstico de ictericia (disnea,
lesién cutdnea e histologia positiva).

Las manifestaciones hepéticas tienen un amplio espectro:
granulomas, generalmente asintomaticos, entre un 50-80% de
las biopsias; un 40% alteraciones analiticas y un 5-10%
sintomas: hepatomegalia (mas frecuente), colangitis granulo-
matosa, cirrosis, hipertensién portal, ictericia™'°. La via biliar
puede afectarse excepcionalmente por presencia sincrénica
de sarcoidosis y cirrosis biliar/colangitis esclerosante®, por
sarcoidosis primaria o por compresién debida a ganglios
perihiliares con granulomatosis™?. Si existe estenosis biliar,
los hallazgos radiolégicos son indistinguibles de un colangio-
carcinoma’.

Las estenosis biliares pueden estar causadas por un amplio
espectro de lesiones, y entre ellas encontramos el colangio-
carcinoma. Es fundamental diferenciar el hiliar (llamado tumor
deKlatskin, con alta tasa de irresecabilidad y mal prondstico) de
las lesiones «pseudo-Klatskin» que lo simulan clinica y
radiolégicamente, entre las que estd la sarcoidosis®. Ante una
estenosis biliar se requieren todas las modalidades diagnésticas
disponibles, siendo, en algunos casos, complejo diferenciar
entre lesiones malignas o benignas. Un 5-15% de las estenosis
hiliares con sospecha de colangiocarcinoma responden a
lesiones benignas en el estudio histopatolégico definitivo*'.

Los granulomas epitelioides no caseificantes no son
exclusivos de la sarcoidosis y dichas lesiones, sin datos
sistémicos de sarcoidosis, se encuadran en el contexto
de reaccién sarcoidea. Se ha documentado este hallazgo
en un 4,4% de carcinomas, un 13,8% de enfermedad de
Hodgkin y un 7,3% de linfomas no Hodgkin? incluso en
ausencia de metastasis. La reaccién sarcoidea puede ocurrir
en cualquier momento durante una neoplasia, puede encon-
trarse en la vecindad del tumor, en los ganglios linfaticos o en
érganos como bazo, pulmén o higado®, y puede sobreestadi-
ficar un tumor si se identifican como metéstasis.

Diferenciar entre sarcoidosis y reaccién sarcoidea asociada
a malignidad resulta complejo, ya que los sintomas sistémicos
de sarcoidosis, anorexia y pérdida de peso, también pueden
ser debidos a una neoplasia y los granulomas son morfold-
gicamente idénticos’.

Son pocos los casos descritos de reaccidon sarcoidea
asociada a neoplasia biliar (tabla 1), y solo uno de ellos con
diagnéstico preoperatorio de sarcoidosis, como el caso que
describimos®. En nuestro caso, con diagnéstico preoperatorio
de sarcoidosis sistémica, la estenosis biliar se debia a un
colangiocarcinoma hiliar, con infiltracién vascular perigan-
glionar, pudiendo plantear que los granulomas linfaticos estén
relacionados con una reaccién histolégica en relacién a
neoplasia.

Por tanto, ante estenosis biliar secundaria a adenopatias
hiliares, las posibilidades diagnésticas deben incluir, entre
otras el colangiocarcinoma hiliar y la afectacién biliar por
sarcoidosis, sin olvidar la reaccién sarcoidea linfatica. Es
fundamental distinguir entre adenopatias metastasicas y
reaccién sarcoidea para evitar la exclusién de opcién quirtrgica
curativa debido a la sospecha de enfermedad a distancia,
siendo importante obtener tejido para estudio histolégico antes
de relegar a un paciente a un tratamiento paliativo.
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