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Resumen Palabras clave

Los colangiocarcinomas son neoplasias malignas del tracto biliar y representan la segunda forma mas Colangiocarcinoma
frecuente de cancer hepatico. El tipo perihiliar, conocido como tumor de Klatskin, se origina en la confluencia  perihiliar, Tumor de
de los conductos hepaticos derecho e izquierdo y corresponde hasta al 50 % de los casos. Aunque su  Klatskin,
incidencia en paises occidentales es baja (0,3-3,5 casos por 100 000 habitantes), ha aumentado en la tltima  Clasificacion
década, especialmente en varones mayores. Se describe el caso de un paciente de 54 afios con dolor Bismuth-Corlette.
abdominal difuso, fiebre e ictericia, diagnosticado inicialmente con sepsis de origen biliar La

colangiorresonancia evidencié hepatomegalia, n6dulos hepaticos y dilatacion biliar leve. La evaluaciéon con

SpyGlass confirmé un tumor de Klatskin Bismuth [V, irresecable por invasién vascular. La CPRE permitié

colocar stents biliares, y la biopsia confirmé enfermedad en estadio IV con metastasis hepaticas. El manejo

incluy6 antibiéticos, soporte hemodindmico y tratamiento paliativo ante insuficiencia hepatica hiperaguda.

Este caso destaca la agresividad del colangiocarcinoma perihiliar avanzado y la necesidad de diagnéstico

temprano, estadificacion precisa y abordaje multidisciplinario.

Abstract Keywords

Cholangiocarcinomas are malignant neoplasms of the biliary tract and represent the second most common  Perihilar

form of liver cancer. The perihilar type, known as Klatskin tumor, arises at the junction of the right and left  cholangiocarcinoma,
hepatic ducts and accounts for up to 50% of cases. Although its incidence in Western countries is low (0.3~  gjatskin tumor,
3.5 cases per 100,000 population), it has increased over the past decade, particularly among older men. We  gismuth-Corlette
report the case of a 54-year-old male presenting with diffuse abdominal pain, fever, and jaundice, initially
diagnosed with biliary sepsis. Magnetic resonance cholangiopancreatography (MRCP) revealed
hepatomegaly, liver nodules, and mild biliary dilation. SpyGlass cholangioscopy confirmed a Bismuth type IV
Klatskin tumor, deemed unresectable due to vascular invasion. ERCP allowed placement of biliary stents, and
endoscopic biopsy confirmed stage IV disease with liver metastases. Management included antibiotics,
hemodynamic support, and palliative care due to acute liver failure. This case highlights the aggressiveness
of advanced perihilar cholangiocarcinoma and underscores the importance of early diagnosis, accurate
staging, and multidisciplinary management.
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Introduccion

Los colangiocarcinomas constituyen un grupo heterogéneo de neoplasias malignas que afectan
el tracto biliar y representan la segunda forma mas comun de cancer hepdtico, superados
Unicamente por el carcinoma hepatocelular (1). En particular, el colangiocarcinoma perihiliar —
conocido como tumor de Klatskin— se origina en la confluencia de los conductos hepaticos derecho
e izquierdo, y constituye la presentaciéon mas frecuente de este grupo, ya que abarca hasta el 50 %
de los casos de colangiocarcinoma (2,3).

Aunque su incidencia es relativamente baja en los paises occidentales (entre 0,3 y 3,5 casos por
100 000 habitantes), en la ultima década se ha observado un incremento significativo; en tanto que
en regiones endémicas, la incidencia puede ser considerablemente mayor (1-3). Ademas, esta
enfermedad suele manifestarse en la séptima década de la vida y predomina en varones. La
presentacion clinica es generalmente insidiosa, con ictericia indolora, prurito y alteraciones en la
funcién biliar, lo que contribuye a un diagnéstico tardio y a una alta tasa de mortalidad (2-4). De
hecho, solo cerca de un tercio de los pacientes son candidatos a una reseccidn quirtirgica completa,
mientras que el resto debe ser manejado con terapias sistémicas o paliativas (4-6).

La alta letalidad se explica por multiples factores: la ausencia de sintomas especificos en fases
tempranas, la falta de biomarcadores confiables, la agresividad biol6gica del tumor y las dificultades
anatémicas asociadas a su localizacién (4,6,7). El manejo de esta neoplasia requiere, por tanto, un
abordaje multidisciplinario que combine estrategias diagndsticas avanzadas, una adecuada
clasificacion y estadificacion del tumor, asi como opciones terapéuticas que pueden ir desde cirugias
complejas hasta tratamientos neoadyuvantes y paliativos (5,6). En este contexto, se presenta a
continuacion la revision de un caso clinico real, que servirad de base para integrar los conocimientos
epidemiolodgicos, diagndsticos y terapéuticos actuales en el manejo del tumor de Klatskin.

Reporte del caso

Se trata de paciente masculino de 54 afios, remitido desde Valledupar (Colombia) por un cuadro
prolongado de dolor abdominal difuso, con predominio en el hipocondrio derecho, episodios
febriles de origen indeterminado e ictericia. En el centro remitente se sospeché sepsis de origen
biliar, por lo que se inicié tratamiento con imidazoles y aminopenicilinas. La colangiorresonancia
evidencié un higado de volumen aumentado, con multiples focos nodulares —algunos compatibles
con abscesos— y leve dilatacién de la via biliar intrahepatica, con presencia de un stent biliar
previamente colocado.

Posteriormente, se realiz6 una evaluacién mediante SpyGlass, en la que se identific6 un tumor de
Klatskin clasificado como Bismuth-Corlette IV, en contacto con la pared de la vena porta y la arteria
hepatica, considerado irresecable. En ese mismo procedimiento se efectué una CPRE con colocacion
de stents plasticos en ambos conductos hepaticos para lograr drenaje biliar, ante la persistencia de
hiperbilirrubinemia. La biopsia ecoendoscépica realizada el 08/01/2025 confirmé la presencia de
un tumor de Klatskin asociado a metastasis hepaticas, clasificAndolo como estadio IV.

Durante su hospitalizacion, el paciente present6 un cuadro de insuficiencia hepatica hiperaguda,
con sindrome ictérico obstructivo, colangitis leve y anemia microcitica de grado IlI, sin criterios
transfusionales, acompafiado de alteraciones en los tiempos de coagulaciéon. Se mantuvo con
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tratamiento antibidtico (carbapenémico y metronidazol), soporte de reposicién de potasio y
medidas generales de cuidado (cabecera a 30° oxigeno ambiente, dieta hipograsa sin lacteos).
Ademas, se realiz6 un seguimiento intensivo mediante paraclinicos diarios, los cuales evidenciaron
una mejoria progresiva de la hiperbilirrubinemia y el control de la sepsis biliar.

El manejo interdisciplinario incluy6é evaluaciones por los servicios de cirugia hepatobiliar y
medicina interna, quienes determinaron la imposibilidad de realizar una intervencién quirdrgica
curativa, dado el compromiso vascular y la extensiéon tumoral. Se decidié continuar con manejo
paliativo y seguimiento clinico estrecho.

Discusion
Epidemiologia y factores de riesgo

Aunque los colangiocarcinomas representan menos del 1 % de todos los canceres, su impacto
clinico es considerable debido a su agresividad y a la dificultad de lograr un diagnéstico temprano
(1). En los paises occidentales, se estima que estos tumores comprenden entre el 10 % y el 15 % de
todos los canceres primarios del higado (2,3). El tumor de Klatskin, en particular, afecta mayormente
a hombres de edad avanzada (frecuentemente en la séptima década de la vida) y, en las ultimas
décadas, se ha observado un incremento en su incidencia, con estudios que reportan aumentos
superiores al 100 % en algunos registros epidemiolégicos —por ejemplo, de 0,67 casos por 100 000
habitantes en 2007 a 1,4 en 2016 (8-10).

Los factores que influyen en la colangiocarcinogénesis son numerosos y complejos. Aunque
existen factores de riesgo comunes para todos los subtipos, algunos resultan especialmente
relevantes en los tumores de Klatskin (11,12). Entre ellos se destacan:

e (Colangitis esclerosante primaria (CEP): Esta patologia constituye uno de los factores de
riesgo mas significativos para el desarrollo de colangiocarcinoma, ya que los pacientes con CEP
pueden presentar un riesgo hasta 400 veces mayor que la poblacién general. La enfermedad induce
una obstruccion fibroinflamatoria progresiva de los conductos biliares, lo que provoca colestasis
cronica y dafio hepatico, favoreciendo la aparicion de cambios displasicos y la eventual
malignizacién (11).

e Anomalias congénitas y quistes del conducto biliar: Los quistes congénitos del colédoco,
como en la enfermedad de Caroli, representan otro factor de riesgo importante, pudiendo
predisponer al desarrollo de colangiocarcinomas incluso en edades tempranas. Asimismo, la
presencia de anomalias en la unién pancreatobiliar incrementa la exposicion crénica del epitelio
biliar a secreciones irritativas, facilitando cambios premalignos (9,11).

e Hepatopatias cronicas y cirrosis: La cirrosis, independientemente de su etiologia (viral,
alcohdlica o no alcohdlica), ha sido identificada como un predictor de colangiocarcinoma. En estos
pacientes, la inflamacién crénica sostenida y los procesos de remodelacion del tejido hepatico
contribuyen significativamente a la transformacién maligna (11).

¢ Infecciones parasitarias: En regiones endémicas, la infeccion por trematodos hepaticos como
Opisthorchis viverrini y Clonorchis sinensis constituye un factor etioldgico bien establecido. La
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infestacién crénica genera colangitis persistente, condicién que favorece los mecanismos de
carcinogénesis (11).

e  Factores relacionados con el estilo de vida: El consumo excesivo de alcohol, la diabetes
mellitus, la obesidad y la hipertensién arterial han sido asociados a un aumento del riesgo de
colangiocarcinoma. Estos factores parecen actuar a través de mecanismos de inflamacién sistémica
cronica y disfuncion metabolica, que alteran la homeostasis del epitelio biliar (11).

Estos factores resaltan la necesidad de un enfoque preventivo y de vigilancia en poblaciones de
alto riesgo, ya que la deteccién precoz sigue siendo uno de los mayores retos en el manejo de esta
enfermedad.

Clasificacién y estadificacion

La correcta clasificacion y estadificacion del colangiocarcinoma es esencial para definir el
prondstico y orientar el tratamiento. Los colangiocarcinomas se dividen en tres subtipos principales
en funcién de su localizacién anatémica:

1. Colangiocarcinomas intrahepaticos o periféricos: Representan entre el 10 % y el 20 % de los
casos y se originan en el parénquima hepatico (6,10,13).

2. Colangiocarcinomas extrahepdaticos perihiliares: Conocidos como tumores de Klatskin,
constituyen hasta el 50 % de los casos y se localizan en la confluencia de los conductos
hepaticos(13).

3. Colangiocarcinomas extrahepaticos distales: Comprenden entre el 30 % y el 40 % de los
casos, ubicandose en los conductos biliares fuera del parénquima hepatico, hacia el pancreas o
duodeno(13).

La clasificacion de Bismuth-Corlette es la mas utilizada para describir la extensiéon anatémica del
tumor en el area hiliar. Segin este sistema:

e Tipo I: El tumor se limita al conducto hepatico comn, sin alcanzar la confluencia (7,13).

e Tipo II: Afecta la confluencia sin extenderse a los conductos intrahepaticos secundarios
(7,11).

e Tipo Illa y Illb: Muestran extension hacia los conductos intrahepaticos derechos o
izquierdos, respectivamente (11).

e Tipo IV: Involucra de manera bilateral a los conductos, lo que generalmente se asocia a un
peor prondstico y limita las opciones quirdrgicas (6,7,11).
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Figura 1. Clasificacidon de Bismuth-Corlette. Esquema de elaboracidn propia.

Por otro lado, el sistema TNM (Tumor, Nédulo, Metastasis), segtin la AJCC/UICC, se utiliza para la
estadificacion patoldgica y tiene implicaciones prondsticas importantes. En la versiéon mas reciente,
se evalia la invasién local, la afectacion ganglionar y la presencia de metdstasis a distancia
(2,6,13,14). Es importante mencionar que, para la planificacién quirdrgica, se combinan criterios
anatémicos (como la clasificacion de Bismuth-Corlette) con evaluaciones de volumen hepdatico
remanente y la invasion vascular, aspectos criticos para determinar la resecabilidad.

Tabla 1. Clasificacién de la Unién Internacional contra el Cancer

Clasificacion de la Union Internacional contra el Cancer
Clasificacion UICC

tumoral

Tis Carcinoma in situ

T1 Tumor confinado en el conducto biliar

T2a Sobrepasa la pared ductal e invade el tejido adiposo perihiliar

T2b Invade el parénquima hepatico

T3 Invasion unilateral de la arteria/vena hepatica

T4 Invasion de la rama principal de la AH/VP, Bismuth IV, o Bismuth III
con invasion contralateral dela A/V

Estadio TNM

0 Tis NO MO

I T1 NO MO

11 T2 NO MO

Illa T3 NO MO

I1Ib T1-T3 N1 MO

IVa T4 Nx MO

IVb Tx Nx M1
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La integracion de estos sistemas (Bismuth-Corlette y TNM) permite una evaluacion
multidimensional de la enfermedad, lo que resulta fundamental para decidir entre una intervencion
quirurgica con intencién curativa o estrategias paliativas.

Estrategias diagndsticas

El diagnoéstico del tumor de Klatskin generalmente se inicia en pacientes que presentan un
sindrome colestasico obstructivo. La ictericia, especialmente cuando es indolora, junto con otros
sintomas como prurito y cambios en el color de la orina y heces, debe suscitar la sospecha de un
proceso obstructivo en la zona hiliar (10, 14, 15).

Pruebas de laboratorio y marcadores

Se observa un patrén bioquimico de colestasis, con elevacion marcada de bilirrubina conjugada,
fosfatasa alcalina y gamma-glutamil transpeptidasa. E1 CA 19-9 es el marcador tumoral mas
utilizado; aunque no es especifico, niveles muy elevados en el contexto de obstruccién biliar pueden
sugerir malignidad. La determinacién de otros marcadores, como el CEA, puede ser complementaria,
pero su utilidad es menor en el diagnoéstico diferencial (8,9).

Estudios de imagen
La evaluacion por imagenes es determinante para el diagnéstico y la planificacion terapéutica:

e Ecografia abdominal: Es la primera herramienta no invasiva para detectar la dilatacion de la
via biliar intrahepatica, aunque su capacidad para identificar la masa tumoral es limitada (2,3).

e Tomografia Computarizada (TC): La TC multidetector permite evaluar la extension del
tumor, la invasién vascular y descartar metastasis a distancia. La realizacién de estudios trifasicos
de abdomen ayuda a definir la anatomia del hilio y la presencia de adenopatias (2,3).

¢ Resonancia Magnética con Colangiopancreatografia (colangio-RM): Considerada la
modalidad de eleccién para mapear la extension ductal del tumor, la colangio-RM ofrece imagenes
multiplanares detalladas que permiten clasificar el tumor segtn el sistema de Bismuth-Corlette (1-
3).

e Colangiografia Directa (CPRE o Colangiografia Transhepatica): Estas técnicas invasivas no
solo confirman la estenosis biliar, sino que permiten obtener muestras para el diagnoéstico
histopatoldgico. La CPRE es especialmente util si se planifica ademas la colocacion de stents para el
drenaje biliar, lo que puede mejorar la funcién hepatica preoperatoria (2-4,6).

e Técnicas adicionales:

La tomografia por emisiéon de positrones (PET-CT) y el ultrasonido endoscépico (EUS) con
puncion aspiracion pueden complementar el estudio en casos seleccionados, especialmente para
evaluar la presencia de metastasis ganglionares o confirmar la naturaleza maligna del proceso
(2,3,6,9).

El diagnéstico definitivo a menudo se confirma mediante el andlisis histolégico de la muestra
resecada o, en algunos casos, de biopsias obtenidas por CPRE o EUS. La integracién de estos métodos
diagnosticos es crucial para planificar el abordaje terapéutico adecuado.
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Conclusiones

El tumor de Klatskin representa uno de los desafios mas complejos en la practica hepatobiliar,
tanto por su localizacién central como por su comportamiento biolégico agresivo. Este
colangiocarcinoma perihiliar, que se origina en la confluencia de los conductos hepaticos, se
caracteriza por una presentacion clinica insidiosa, con sintomas inespecificos como ictericia, prurito
y dolor abdominal leve, lo que a menudo retrasa su diagnéstico. La baja incidencia en paises
occidentales, sumada a un incremento en algunas regiones y a su predominio en varones de edad
avanzada, subraya la importancia de un enfoque preventivo en poblaciones de alto riesgo,
especialmente en pacientes con colangitis esclerosante primaria, anomalias congénitas de la via
biliar o hepatopatias crénicas.

El manejo del tumor de Klatskin requiere una integraciéon multidisciplinaria que combine
técnicas diagndsticas avanzadas, tales como colangioresonancia, SpyGlass, TC y EUS, con criterios de
clasificacion y estadificacion robustos, como los sistemas Bismuth-Corlette y TNM. La identificacion
temprana y la correcta evaluacion de la extensién tumoral son fundamentales para determinar la
viabilidad de una reseccién quirdrgica curativa, ya que la cirugia es la tinica opcién potencialmente
curativa. Sin embargo, en la mayoria de los casos, la enfermedad se presenta en estadios avanzados,
imposibilitando intervenciones radicales y obligando a optar por tratamientos paliativos, como el
drenaje biliar mediante CPRE y terapias sistémicas.

El caso clinico presentado evidencia la complejidad del manejo en situaciones de compromiso
vascular y metdstasis hepaticas, resaltando la necesidad de un control riguroso de la sepsis biliar y
la insuficiencia hepatica, ademads del soporte nutricional y electrolitico. En conclusion, el abordaje
integral y personalizado de estos pacientes es esencial para optimizar los resultados, mejorar la
calidad de vida y ofrecer alternativas terapéuticas en un escenario de alta letalidad.

Financiacién: los autores declaran que no han recibido financiacién.

Declaraciones: los autores declaran no tener ningtin conflicto de intereses.
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