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RESUMEN

La agenesia de vesicula biliar es una enfermedad rara cuya sintomatologia emula patologia biliar. Esta presente entre el 0,007
al 0,027% de aquellos en quienes se practica una colecistectomfa. Luego de la misma, su evolucién es asintomdtica. Se
presenta el caso de una paciente femenina de 19 afos con cuadro clinico compatible con colelitiasis. La ecografia revela
vesicula escleroatréfica. Se realizé colecistectomia electiva, sin hallarse vesicula biliar. Tanto en el posoperatorio, como en
el seguimiento anual, el curso fue asintomdtico. Ademas, se realizé una revision de casos a partir de publicaciones de casos
clinicos obtenidos de Medline. Catorce pacientes fueron incluidos en la revisién de casos, compardndose con otros cinco
estudiados en una serie de casos. No existi6 diferencia significativa entre ambos grupos. La agenesia de vesicula biliar se
presenta cominmente entre los 40 y 64 aios, con dolor en cuadrante superior derecho y diagnéstico ecogréfico de colelitiasis.
Es poco probable llegar a un diagnéstico preoperatorio. De intervenirse, es preferible limitarse a la exploracion laparoscopica.
La evolucién ulterior serd asintomatica, sin estar claro adn el por qué.

Palabras clave: Colelitiasis; Laparotomia; Vesicula biliar (fuente: DeCS BIREME).

ABSTRACT

Gallbladder agenesis is a rare disease, which its symptomatology emulates biliary pathology. It is presented between 0.007 to
0.027% of those patients in whom a cholecystectomy is performed. After it, its evolution is asymptomatic. We present the case
of a 19 years old female patient with clinical presentationof cholelithiasis. Ultrasound reveals scleroatrophic vesicle. Elective
cholecystectomy was performed,but the gallbladder was not found. The patient presented an asymptomatic evolution in the
postoperative period and in the annual follow-up. In addition, we performed a case review from clinical case reports obtained
from Medline. Fourteen patients were included in the review of cases, compared to another five studied in a series of cases.
There was no significant difference between the two groups. Gallbladder agenesis usually happens between 40 and 64 years,
with pain in the upper right quadrant and ultrasound diagnosis of cholelithiasis. It is unlikely to reach a preoperative diagnosis. If
it is intervened, it is preferable to limit to laparoscopic examination. The following evolution will be asymptomatic, althoughthe
cause of it is not known yet.

Keywords: Cholelithiasis; Laparotomy; Gallbladder (source: MeSH NLM).

INTRODUCCION La mayoria de las publicaciones al respecto son casos

clinicos o serie de casos, conociéndose poco del tema.

La agenesia de vesicula biliar (AVB) es una rara
variacién anatémica y afeccion congénita " producto
de una canalizacion deficiente del primordio cistico
en la cuarta semana de vida intrauterina . Descrita
por primera vez en 17071 por Lemery *?, se encuentra
presente en 1 de cada 6000 nacidos vivos, de los
cuales el 13% fallece a causa de complicaciones
congénitas . Con una prevalencia de 13 a 65 por
cada 100 000 personas ©, se halla entre el 0,007 al
0,027% de aquellos pacientes en quienes se practica
una colecistectomia ®%. Cursa de manera asintomética
a lo largo de la vida, pudiendo debutar con dolor en
el cuadrante superior derecho y dispepsia, emulando
patologia biliar colelitiasica. Las investigaciones de
rutina concluyen en laparoscopia con diseccion del
conducto biliar comin, planteando un verdadero
dilema diagndstico e intraoperatorio para los
cirujanos 7. Tras tal intervencién, paraddjicamente
todos los pacientes evolucionan de forma asintomatica.

El objetivo de la presente publicacion es interpretar el
proceso patolégico de la agenesia de vesicula biliar, a
través de una presentacién de caso, revision de casos y
comparacion con series publicadas, describiendo asf la
historia natural de esta enfermedad.

CASO CLINICO

Paciente femenino de 19 afos de edad, con
antecedente de dispepsia y dolor abdominal tipo célico
de tres anos de evolucién, cesarea hace dos meses y
alérgica a los aminoglucésidos. Utilizé etonogestrel
implante como método de planificacion familiar. Acudi6
a Emergencias por cuarta ocasién en los tltimos cuatro
meses, por cuadro clinico caracterizado por dolor
abdominal periumbilical e irradiado a hemiabdomen
derecho, tipo célico de gran intensidad, de cuando
menos cuatro horas de evolucién, acompanado de
nauseas y vomitos por cuatro ocasiones. Al examen
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Figura 1. Ecografia abdomino pélvica. A. Vesicula biliar de pared edematosa, con litos en su luz, probablemente
aquinética, escleroatréfica, de dificil visualizacion. B. Rifiones con presencia de microlitiasis.

fisico abdomen blando depresible y muy doloroso a la
palpacién profunda en hipocondrio, flanco y fosa iliaca
derecha. Signo de Murphy positivo. Sus signos vitales
se encontraron dentro de los pardmetros normales. Se
aplicé infusion del dolor y se ingresé para observacion.
Los exdmenes bioquimicos revelaron: leucocitosis:
12 700; uroanalisis: 15,25 leucocitos por campo y
abundantes bacterias; TP: 11; TTP: 32; plaquetas:
210 000; glicemia: 80,7; HDL: 27,6 mg/dL; LDL:
113,7 mg/dL y GT: 32,8 U/L; anti-Helicobacter IgC:
50 U/ml. La ecografia abdominal mostré una vesicula
biliar(VB) normotréfica ligeramente distendida, de
paredes edematosas cuales emiten sombra actstica por
su constitucion litidsica. Probablemente aquinética,
escleroatréfica, de dificil visualizacién (Figura TA).
Concluye enimpresion diagnéstica de VB escleroatréfica
y colelitiasis. Adicionalmente revelé microlitiasis renal
(Figura 1B). Se proyectd colecistectomia electiva.

Figura 2. Fotografia transoperatoria.
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Se procedi6 a realizar incision vertical, cortando por
planos anatémicos (Figura 2). A la exploracién llamé la
atencion ausencia de VB, con vias biliares conservadas.
Se explor6 del lado izquierdo, sin presencia de VB.
Se procedié a cerrar por planos anatémicos con hilos
absorbibles. La paciente fue dada de alta al segundo dia
de posoperatorio, sin novedad alguna. En los controles
ulteriores durante el afo consiguiente, ha negado
sintomatologia alguna.

REVISION DE LA LITERATURA

En mayo del 2014, se procedi6 a una revisién
de casos en Medline, respecto a la tematica de esta
investigacién. Se empleé los siguientes criterios: los
términos “agenesia” y “gallbladder” debian aparecer
en el titulo y/o resumen; publicaciones del tipo
presentacién de caso; obsolescencia no mayor a doce
anos; de libre acceso; y redactados en inglés, francés
o espanol. Se tabulé las siguientes variables: autorfa
principal, ano de publicacién, edad y género de cada
paciente, sintomatologia, diagnéstico ecogréfico,
hallazgos intraoperatorios y evolucién. Los resultados
obtenidos fueron contrastados con los presentados en
la revision de Chowbey y cols. @, la serie de casos en
adultos més actual @ respecto a agenesia de vesicula
biliar al momento de nuestra bisqueda en Medline.
Los datos fueron procesados en el programa SPSS 15.0.

En total 14 presentaciones de casos, procedentes de 12
publicaciones, integraron la presente revision. Los datos
tabulados, por estudio publicado, se ilustran en la Tabla 1.
En la Tabla 2 y en la Figura 3 se realiza un contraste entre
esta revision y la de Chowbey P, et. al. Existié diferencia
estadisticamente significativa solo entre los diagnésticos
ecogréficos y los hallazgos intraoperatorios.
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Tabla 1. Caracteristicas de los casos clinicos citados.

Ordéfiez-Samaniego R, et a/

. Edad/ : Diagnéstico : . e
Autor/afio Género Sintomas ecografico Hallazgos intraoperatorios Evolucién
Dolor en CSD, nuseas ’ ;
; : ; ' ’ VB contraida y Ausencia de VB, conducto . e
Balakrishnan S., et al. 2006 30/F  dispepsia, por 3 meses. Py L Asintomatica.
Signo de Murphy +. fibrtica cistico o arteria cistica
Esplenomegalia 9 cm
Bayraktar Y., et al. 2006 55/IM  por debajo del reborde VB no visible. Ausencia de VB. No refiere.
costal derecho.
Cano O.. ef al. 2011 56/F Dolor en CSD VB escleroatrofica, p oo de VB Asintomatica previo
o posprandial colelitiasis. : alta
. Dolor epigastrico, - No fue intervenido dado que la -
Demir K., et al. 2008 47IM dispepsia VB no visible. RMN revelé agenesia de VB. No refiere.
Dolor abdominal superior o ; : : " ;

- - : : VB escleroatréfica No fue intervenido dado que la Asintomatico bajo
Fiaschetti V., ef al. 2009 44M %g'ssg: psia, por 3 con colelitiasis RMN revel6 agenesia de VB.  tratamiento médico
Flores J., et al. 2012 61/F Dolor en HD y epigastrio \Clsc?ggazzrsedes Ausencia de VB Asintomatica previo

o tipo cdlico, por 2 meses. colelitiasis. : alta.
Dolor agudo epigastrico .
Mittal A., et al. 2009 45F e HD por 6 meses. Febrl VBnovisble.  husenciade VB yfosa Asintomatica.
e ictérica. :
. Ausencia de VB. Cambio de
34/M Dolor abdominal en CSD VB escleroatréfica laparoscopia a laparotomia Asintomatico.
por 9 afios media.
Peloponissios N., et al. 2005 No refiere.
. - - Remanente fibroso en lugar ~ Histopatologia
76/M  Asintomatico VB no visible. de VB. no revelo tejido
vesicular.
Pierro A, et al. 2012 56F  aoperoa Y dOOTeN B novisile,  Ausencia de VB. No refiere.
; Pérdida del apetito, VB no visible. Remanente fibroso en la fosa : "
Sachin M. 2010 79M pérdida de peso. Colédocolitiasis.  vesicular. Asintomatico.
. - Asintomatica tras
Nauseas, vomitos . , . U
’ ey VB contraida. Ausencia de VB. Hemangioma cirugia, y durante
Stephenson J., et al. 2010 23/F gggi gr?alCSD, diarrea Colelitiasis. hepatico piriforme en l6bulo 6. el seguimiento por
: 2 afos.
Dolor célico en CSD por .« Ausencia de VB confrmada  Asintomatica por 3
Waisbera J.. ef al. 2002 68/F 10 afios. VB escleroatrofica. por colangiografia IO. afios.
9+ ' 50/F Dolor célico en CSD por VB ectopica, cera  Ausencia de VB confirmada  Asintomatica por 2
2 afios. de antro gastrico.  por colangiografia 0. afios.

F: femenino; M: masculino; CSD: cuadrante superior derecho; HD: hipocondrio derecho; VB: vesicula biliar; |0 intraoperatoria.

DISCUSION

Bennion y Thompson clasificaron la AVB de manera
académica, en tres estadios: con anomalias fetales
incompatibles con la vida (12,9%), asintomaticos,
de hallazgo quirGrgico o autépsico (31,6%) vy
sintomético, emulando patologfa biliar (55,6%) “. La
no visualizacion fetal de la VB durante el segundo
trimestre de embarazo, es muy poco frecuente. De ser
asi, es comin visualizarla en el tercer trimestre luego

del nacimiento. Mientras tanto, en un pequefio nimero
de casos, una AVB confirmada, una vez realizado el
escaneo neonatal ulterior M. De lo contrario, cursara
de forma asintomatica hasta la edad adulta. Tal es el
caso clinico presentado, al igual que en los 2/3 de los
casos revisados. Tal sintomatologia puede explicarse
dado que en ausencia de la VB, las vias biliares toman
su lugar patogénicamente. El colédoco estaria dilatado,
y aprovechando la disquinesia del mismo, harfa de
reservorio de bilis, emulando colelitiasis ©.
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Tabla 2. Prevalencia por grupo etario, género, sintomas, diagndstico ecogréfico, hallazgos intraoperatorios y
evolucion, en esta revision y en comparacién con la serie de casos de Chowbey y cols. ..

Ordéfez R. y Puga M. Chowbey P,, et. al.

Variables (n=14) (n=5) valor p
Edad (n, %)

Adolescencia tardia: 15a 19 0 (0,0) 1 (20,0) 0,2627

Adultez temprana: 20 a 39 3 (21,4) 2 (40,0 0,4540

Adultez tardia: 40 a 64 8 (571 2 (40,0 0,5115

Adultez mayor: mayor de 65 3 (21,4 0 (0,0) 0,0481
Género (n, %)

Femenino 8 (57,1) 2 (40,0 0,5114

Masculino 6 (42,9 3 (60,0) 0,5115
Sintomas (n, %)

Dolor en CSD 8 (57,1) 3 (60,0) 0,8756

Dispepsia 4 (28,6) 1 (20,0 0,6919

Dolor en HD 2 (14,3) 0 (0,0) 0,1221

Nauseas 2 (14,3) 3 (60,0) 0,0521

Vémito 1 (7,1 0 (0,0) 0,3016

Diarrea 1 (7,1) 0 (0,0) 0,3016

Signo de Murphy positivo 1 (7,1 0 (0,0) 0,3016

Anorexia 1 (7,1 0 (0,0) 0,3016

Astenia 1 (7,1 0 (0,0) 0,3016

Fiebre 1 (7,1 0 (0,0) 0,3016

Ictericia 1 (7,1 0 (0,0) 0,3016

Asintomatico 1 (7,1 1 (20,0 0,5081
Caracteristicas ecograficas de la vesicula biliar (n, %)

Colelitidsica 7 (50,0) 3 (60,0) 0,6973

No visible 4 (28,6) 0 (0,0 0,0171

Escleroatréfica 4 (28,6) 4 (80,0) 0,0165

Contraida 2 (14,3) 4 (80,0) 0,0013

Fibrética 1 (7,1) 1 (20,0 0,5081

De paredes calcificadas 1 (7,1) 0 (0,0) 0,3016

Ectdpica 1 (7,1 0 (0,0) 0,3016
Hallazgos intraoperatorios (n, %)

Ausencia de VB 10 (71,4) 5 (100,0) 0,0171

Remanente fibroso 2 (14,3) 0 (0,0) 0,1221
Evolucion posoperatoria (n, %)

Asintomatico 9 (64,3) 4 (80,0) 0,4824

Asintomético no intervenido 1 (7,1) 0 (0,0) 0,3016

No refiere 4 (28,6) 1 (20,0 0,6920
(CSD: cuadrante superior derecho; HD: hipocondrio derecho.

Edad adulta
Evolucién Femenino
asintomatica
Ordéfiez R. y Puga M.
Chowbey P, et al.
Ausencia de VB Dolor en CSD
Colelitiasis

Figura 3. Comparacion entre las caracteristicas mas frecuentemente halladas en esta revisién vs. lo expuesto por
Chowbey P, et. al. @. Se definié edad adulta como entre 20 y 64 afios de edad.
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La edad de la paciente en cuestién fuga de la media
y rango de la presente revision, aunque compatible
con Chowbey y cols. @, quienes en su serie de cinco
casos, obtuvieron un rango de 17 a 45, asi como una
igualdad de género, M:F=3:2, como en este estudio,
no existiendo tendencia de género. Todos los casos
presentaron un cuadro semejante a colelitiasis. El
presente caso tuvo todo este cuadro, proporciones
semejantes en esta revision. La ecografia demuestra
colelitiasis en la mayorfa de los casos, como en éste,
al igual que en algunos casos de la revision. Cabe
recalcar que estos valores fueron estadisticamente
significativos; pero hubo un caso en donde la ecografia
concluyé erréneamente ectopia ®. Sin embargo, es un
diagnéstico digno de considerar. Hollinshead mencioné
una prevalencia de AVB de 0,02 a 0,3%, obviando
ectopias. Tratindose de un evento tan poco comin
estadisticamente, es preferible admitir que toda VB no
visible en el cuadrante superior derecho(CSD), debe ser
buscada en sitios de frecuente ectopia: FD, epigastrio y
region periumbilical. Algunas VB anormalmente méviles
se identifican en funcién de la posicién del paciente .

Debido a las limitaciones ecograficas, la AVB casi
siempre se diagnostica intraoperatoriamente "%, siendo
mads rara aln que la propia patologfa, un diagnéstico
preoperatorio. En la presente revisién, en dos casos
se practic6 MRCP (colangiopancreatografia por
resonancia magnética) preoperatoria, siguiendo con

Ordéfiez-Samaniego R, et a/

éxito el protocolo propuesto por Malde S (Figura 4)
y evitando la cirugfa. Si bien en uno de estos pacientes
existié una concomitante agenesia del conducto cistico
12 y en otro pancreas corto y anular ™, sin poder
establecerse si ello pudo facilitar el diagnéstico. En el
presente caso se decidi6 no realizar MRCP debido a que
la ecografia concluyé vesicula escleroatréfica, la cual
dificilmente serfa visible con tal medio diagndstico ©.
Son criterios de sospecha de AVB: opacificacion de la
VB al realizar una colecistografia oral, o del cistico y
VB al realizar una colangiografia, historia familiar de
AVB, o colédoco dilatado 20 mm o superior ®. Cuando
la triada de WES o la sombra del arco doble no estdn
presentes, esta malformacion deberia sospecharse .

Algunos pacientes de Chowbey y cols. necesitaron
laparotomia luego de la laparoscopia. El caso
presentado requirié laparotomia, siguiéndose el
antiguo dogma en que la diseccién total del sistema
biliar es obligatoria a fin de diagnosticar AVB. Pues
independientemente del curso intraoperatorio, tanto
la paciente en cuestion como en la revisién de casos,
todos cursan asintomdticamente sin conocerse la
causa @. Una hipdtesis es la lisis de las adhesiones
periportal y del hipocondrio derecho (HD) durante la
cirugia? o bien coledocolitiasis, alteracién en el esfinter
de Oddi, o cualquier cuadro capaz de ser resulto con
tan solo la exploracién laparoscépica. De manera que
se recomienda ésta antes que la laparotomia ©. La

Sintomas sugestivos
de enfermedad biliar

Ecografia

VB visualizada y
diagnostico
confirmado

Manejo quirurgico

VB no visualizada, o reportada como
contraida, escleroatrofica, o colecititiscronica.

Estudios segun se disponga: MRCP, CT, ERCP,
endoscopia ultrasonografica

AVB confirmada Diagnostico incierto

Manejo clinico Repetir estudios.

Figura 4. Algoritmo diagnéstico y terapéutico sugerido ante la sospecha de AVB.
Fuente: Malde S. Gallbladder agenesis diagnosed intra-operatively: a case report. Malde | Med Case Rep. 2070;4(285).

MRCP: colangiopancreatografia por resonancia magnética; CT: tomografia computarizada; ERCP: colangiopancreatograffa por endoscopia retrégada.
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tomografia y MRCP confirmaron AVB en la mayorfa de
casos revisados, no asf en el expuesto por consideracion
de recursos. La exploracién laparoscépica, en
combinacién con la laparoscopfa ultrasonogréfica, y
pontencialmente una tomograffa, o bien la MRCP o
la colangiopancreatografia por endoscopia retrégada
serdn medios Utiles para establecer un diagnéstico
definitivo %

En conclusion, la AVB es un trastorno congénito y
anatémico sumamente infrecuente. Puede presentarse
en condiciones incompatibles con la vida, o bien cursar
de manera asintomdtica hasta la edad adulta. Emula
patologia biliar. Un caso paradigmatico seria aquel
paciente entre 40 y 64 anos de edad, con dolor en
CSD y con diagnéstico ecografico de colelitiasis. La
edad de la paciente presentada es excepcional segin la
revision realizada. De todas formas, es poco probable
llegar a un diagndstico preoperatorio. De intervenirse,
es preferible limitarse a la exploracién laparoscépica.
La evolucién ulterior serd asintomatica, sin estar claro
adn el por qué.

Conflictos de interés: Los autores declaran no tener
conflicto de interés.
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