
Introducción

Las neoplasias del epitelio biliar son conocidas desde finales
del siglo XIX. Sin embargo, las de localización específicamente
hiliar fueron descritas por Klatskin1, en el año 1965, en un tra-
bajo en el que comunicó 13 casos de neoplasia de la confluen-
cia de los conductos hepáticos. Desde esta publicación, este
tipo de tumor es denominado “tumor de Klatskin”.

La incidencia del colangiocarcinoma oscila entre el 0,01 y el
0,2%2-4. Esta incidencia presenta una variabilidad geográfica,
siendo mayor en los países del sudeste asiático, especialmente
en Tailandia, por la alta prevalencia de la parasitación de la vía

biliar en esta población. La edad de presentación se encuentra
entres los 50 y 70 años, pero se estima que aproximadamente
un 14% de los pacientes tienen menos de 45 años5.

Entre las lesiones malignas del epitelio biliar se incluyen las
neoplasias de los conductos biliares intrahepáticos, extrahepáti-
cos, de la vesícula biliar y de la ampolla de Vater. Estos tipos
de neoplasia son diferentes desde el punto de vista clínico y
epidemiológico y, por tanto, deben ser considerados de forma
separada. Se estima que entre el 60 y el 80% de los colangio-
carcinomas son perihiliares6,7, mientras que los colangiocarci-
nomas intrahepáticos, que representan un 8% del total de los
tumores hepáticos primarios8, se tratan como éstos. Por otro
lado, los de localización distal se tratan de igual forma que los
tumores cefalopancreáticos.

Las neoplasias de la vía biliar se asocian a un mal pronósti-
co, que es en general peor en los tumores proximales que en
los distales, lo que puede deberse a que estos últimos se diag-
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Resumen

Los colangiocarcinomas hiliares son neoplasias poco fre-
cuentes que, por su localización anatómica, plantean impor-
tantes dificultades técnicas en la resección quirúrgica. La su-
pervivencia a largo plazo sólo se consigue en los casos
resecados, por lo que es importante la identificación de los pa-
cientes que presentan factores de riesgo, así como el diagnósti-
co precoz y la valoración de la resecabilidad por un cirujano
experimentado en cirugía hepatobiliar. En este trabajo se pre-
tende dar una visión de conjunto del colangiocarcinoma hiliar,
que abarca los factores de riesgo, el diagnóstico (las pruebas
de laboratorio, las técnicas de diagnóstico por imagen, la ana-
tomía patológica) y las distintas modalidades de tratamiento,
especialmente la resección quirúrgica. Se comparan las tasas
de resecabilidad y la supervivencia a largo plazo tras la resec-
ción con intención curativa en las series más relevantes de la
bibliografía. Asimismo, se exponen las modalidades de trata-
miento paliativo quirúrgico y radiológico en los casos irreseca-
bles y las terapias adyuvantes utilizadas por los diferentes au-
tores.
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TREATMENT OF HILAR CHOLANGIOCARCINOMA 

Hilar cholangiocarcinomas are rare neoplasms. Due to their
anatomical location, surgical resection is technically difficult.
Long-term survival is only achieved in patients who have un-
dergone resection. Consequently, identification of patients
with risk factors, early diagnosis and evaluation of resectabi-
lity by a surgeon with experience in hepatobiliary surgery are
essential. The aim of this study was to provide an overall view
of hilar cholangiocarcinoma, including its risk factors, diagno-
sis (laboratory investigations, diagnostic imaging techniques,
pathologic anatomy) and the various treatment modalities, es-
pecially surgical resection. We compare resectability and long-
term survival rates after curative resection in the most impor-
tant series reported in the literate. In addition, the treatment
modalities used in palliative surgery and radiological treat-
ment in non-resectable cases, as well as the adjuvant therapies
used by different authors, are discussed.
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nostican más precozmente2. Los que pertenecen a un tipo histo-
lógico poco agresivo presentan supervivencias más prolonga-
das9-11. La mortalidad se relaciona con la diseminación tumoral
local y sus consecuencias, como son la ictericia obstructiva, la
colangitis y el fracaso hepatocelular. A pesar de los avances en
las técnicas de diagnóstico por imagen, la detección precoz de
estas lesiones continúa siendo difícil. Debido a que el trata-
miento de la enfermedad cuando se encuentra evolucionada es
meramente paliativo, la reducción de la mortalidad ha de enfo-
carse hacia la identificación de los pacientes que presenten fac-
tores de riesgo (colangitis esclerosante primaria, hepatolitiasis,
quistes de la vía biliar, etc.) y hacia la detección precoz de estas
neoplasias, con el fin de obtener las mayores tasas de resecabi-
lidad posibles.

Localización de los tumores de la confluencia biliar

Existen diversas clasificaciones de los colangiocarcinomas. Por
su localización se clasifican como intrahepáticos, perihiliares y
distales12. No obstante, la clasificación más utilizada en la biblio-
grafía es la propuesta por Bismuth y Corlette13, en 1975, modifi-
cada posteriormente14,15, y que consta de cuatro categorías: tipo I
(localizadas en el conducto hepático común), tipo II (afectan a la
confluencia), tipos IIIa y IIIb (ocluyen los conductos hepático de-
recho e izquierdo, respectivamente) y tipo IV (ocluyen la con-
fluencia de ambos conductos hepáticos o son multicéntricos).

Etiología

El origen celular preciso de colangiocarcinoma en humanos
se desconoce. Existen trabajos experimentales sobre modelos
animales que sugieren que los carcinógenos pueden inducir di-
ferenciación neoplásica de las células prulipotenciales, hepáti-
cas (stem cells u oval cells) próximas a la tríada portal, que a
partir de lesiones preneoplásicas (estructuras hiperplásicas
duct-like) darían lugar a un colangiocarcinoma15-19. No obstan-
te, el proceso exacto de transformación maligna del epitelio no
se ha determinado. La existencia de mutaciones en los genes
del epitelio biliar neoplásico, como k-ras, c-myc, c-neu, c-erb-
b-2, c-met y los genes supresores p53 y bcl-220,21, apoya esta te-
oría. Estas mutaciones pueden dar lugar a cambios fenotípicos,
como son la expresión de apomucinas características de la fase
embrionaria, por ejemplo, MUCI22. Sin embargo, estas muta-
ciones no se producen exclusivamente en el epitelio biliar ma-
ligno, por lo que carecen en la actualidad de utilidad clínica.

Factores de riesgo

La transformación maligna del epitelio biliar se relaciona
con agentes que producen un estímulo inflamatorio crónico en
el epitelio biliar, y que se exponen a continuación.

Litiasis intrahepática

Produce dilatación y sobreinfección, siendo un factor de
riesgo para la aparición de un colangiocarcinoma38,49,50. En paí-
ses del sudeste asiático, en los que la hepolitiasis es endémica,
ésta se asocia a un colangiocarcinoma en alrededor de un 5%
de los casos.

Parasitación de la vía biliar

Desde hace más de tres décadas se ha reconocido la asocia-
ción entre los parásitos de la vía biliar Clonorchis sinensis y
Opisthorchis viverrini y el colangiocarcinoma23,24. El parásito
penetra en el huésped al ingerir éste el pescado crudo contami-
nado, lo que explica la alta prevalencia de esta patología en
Asia. Es posible encontrar huevos del parásito en la bilis de los
pacientes infectados. La forma adulta del parásito obstruye el
flujo biliar y causa secundariamente un espectro de alteracio-
nes entre las que se encuentran la hiperplasia adenomatosa, la
fibrosis periductal, la displasia epitelial y el colangiocar-
cinoma25,26. El riesgo de cáncer se relaciona con la duración de
la parasitación.

Colangitis esclerosante primaria

La colangitis esclerosante primaria (CEP) es una enfermedad
de etiología desconocida, caracterizada por múltiples estenosis
fibrosas de origen inflamatorio en la vía biliar intra y extrahe-
pática y que no pueden ser atribuidas a otras causas. Su diag-
nóstico es por exclusión. Aunque los marcadores serológicos
están característicamente ausentes, la asociación con otras en-
fermedades autoinmunes y la detección de inmunocomplejos
circulante en más del 80% de los pacientes con CEP hacen
pensar en su origen autoinmune27. Las enfermedades con las
que puede encontrarse asociada la CEP son: colitis ulcerosa,
pancreatitis, diabetes mellitus, fibrosis retroperitoneal, tiroiditis
de Riedel, enfermedad de Crohn, histiocitosis X, complejo Sic-
ca, artritis reumatoide, osteoartropatía hipertrófica, sarcoidosis,
linfadenopatía angioinmunoblástica y sida. La asociación más
frecuente es la colitis ulcerosa.

Los pacientes con CEP presentan un riesgo aumentado de
padecer un colangiocarcinoma23,28,29, estimándose que lo desa-
rrollan un 5-10% de éstos. Las manifestaciones clínicas más
frecuentes son la ictericia progresiva y un rápido deterioro clí-
nico del paciente. El tiempo transcurrido entre el diagnóstico
de una CEP y la aparición de un colangiocarcinoma puede va-
riar entre uno y 25 años28.

Quistes de la vía biliar

La dilatación quística de la vía biliar intra o extrahepática es
una anomalía poco frecuente, cuya incidencia aproximada se
estima entre 1/13.000-2.000.000 pacientes. Existen muchas 
teorías acerca del origen de estas dilataciones. La más aceptada
es la que las atribuye a una unión anómala de los ductos biliar
y pancreático, lo que sugiere que el reflujo de la secreción pan-
creática exocrina hacia el colédoco podría dar lugar a la trans-
formación maligna de éste. Otros factores añadidos son la ecta-
sia biliar en el quiste y la formación de litiasis en su interior,
con inflamación crónica y sobreinfección bacteriana.

La clasificación de los quistes de la vía biliar más extendida
en la bibliografía es la propuesta por Todani, que incluye los de
localización intra y extrahepática. La mayor parte de los quis-
tes de la vía biliar se diagnostican en la primera década de la
vida. Cuando se diagnostican tardíamente, la mortalidad es ma-
yor, ya que los síntomas se deben a complicaciones dentro del
propio quiste, en muchos casos por la propia degeneración ma-
linga de su epitelio30.

La incidencia de un colangiocarcinoma en pacientes con en-
fermedad de Caroli (dilataciones quísticas de la vía biliar intra-
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hepática) es de alrededor del 7%, mientras que entre los pa-
cientes con quistes coledocianos es entre el 2,5-2,8%, es decir,
un riesgo 20 veces superior al de la población general31. El co-
langiocarcinoma asociado con quistes de colédoco se suele pre-
sentar más precozmente que el esporádico (aproximadamente
dos décadas antes). El tratamiento de elección en los quistes de
colédoco es la resección de los mismos y la derivación biliar
mediante una hepaticoyeyunostomía, tanto si se diagnostican
en la edad pediátrica como en la adulta.

Otros factores de riesgo

La colitis ulcerosa, el síndrome de Lynch32, la exposición al
agente de contraste radiológico Thorotrast33,34 y la exposición a
carcinógenos químicos (dioxinas, nitrosaminas)35-38 y a fárma-
cos se han relacionado con la degeneración maligna del epite-
lio biliar. Asimismo, también se atribuye esta malignización a
la existencia de reflujo duodenal hacia la vía biliar durante lar-
go tiempo, como ocurre tras la realización de una esfinteroplas-
tia39. Por otro lado, se ha relacionado la aparición de un colan-
giocarcinoma con el tabaquismo40 y, por último, con la
existencia de lesiones preneoplásicas, como la papilomatosis
de la vía biliar41 (tabla 1).

Anatomía patológica

La mayoría de las neoplasias de la vía biliar (95%) son ade-
nocarcinomas con distinto grado de diferenciación, siendo un
12,9% de ellos secretores de mucina42. Existen otros tipos his-
tológicos poco frecuentes, como el escamoso, el rabdomiosar-
coma, el cistoadenocarcinoma, el carcinoide y el tumor de cé-
lulas granulares.

Los tumores de la vía biliar pueden clasificarse según su as-
pecto macroscópico en polipoides, nodulares, escirros e infiltran-
tes43, de acuerdo con las características de crecimiento dentro de
la vía biliar. Sin embargo, excepto para los tumores polipoides,
esta clasificación es difícilmente utilizable en la práctica por la
superposición de las características macroscópicas.

1. Los tumores polipoides, que por lo general son histológi-
camente carcinomas papilares, crecen hacia la luz de la vía bi-
liar, protruyendo desde una base semipedunculada, como una
coliflor, comprimiendo la pared opuesta del conducto biliar. En
general, no obstruyen completamente la luz, permitiendo el
paso de material de contraste entre el tumor y la pared de la vía
biliar.

2. El tipo nodular consiste en una tumoración grisácea y fir-
me de la mucosa. El límite con la mucosa normal está general-
mente bien definido.

3. El tipo escirro tiende a infiltrar la totalidad de la pared bi-
liar, provocando una constricción anular. La invasión de los te-
jidos adyacentes es más prominente que en el tipo nodular.

4. Los infiltrantes difusos se extienden de forma lineal a lo
largo de la vía biliar, su superficie es áspera y aparecen como
una estenosis ductal.

A pesar del pequeño tamaño de la mayoría de los tumores, en
el momento del diagnóstico generalmente se han extendido ha-
cia los tejidos adyacentes y aproximadamente un tercio de ellos
presentan metástasis ganglionares regionales. La frecuencia de
la diseminación linfática de los tumores de la vía biliar proxi-
mal, media y distal es del 48%, 67% y 56%, respectivamente.
En cuanto a la vía de drenaje linfático, en los tumores proxima-
les predomina la invasión de los linfáticos que rodean a la arte-
ria hepática común. En los de localización media, la extensión
es más amplia, afectando a los linfáticos alrededor de la arteria
mesentérica superior y paraaórticos, y en los tumores distales
predomina la invasión de los linfáticos peripancreáticos44.

Microscópicamente, los adenocarcinomas consisten en áci-
nos y trabéculas, que contienen casi siempre mucina ácida in-
tracelular e intraluminal. Las células individualmente son más
grandes que las células ductales normales, con una altura que
varía entre 12 y 25 µ, dentro de ácinos generalmente envueltos
en la membrana basal. Entre los ácinos y las trabéculas existe
habitualmente una fibrosis importante. Las formaciones tumo-
rales no están rodeadas por sinusoides como ocurre con los tu-
mores hepatocelulares. Las características citológicas más lla-
mativas son la alta incidencia de nucléolos prominentes en
grandes tractos de células (en un 80% de los tumores) y una im-
portante heterogeneidad de células de revestimiento dentro de
ácinos únicos (en un 50% aproximadamente de los tumores)13.

Los tumores que asientan sobre los segmentos más proxima-
les de la vía biliar extrahepática tienden a estar mejor diferen-
ciados, con una estroma más esclerótica y con células de infla-
mación crónica. Por tanto, es más frecuente confundirlos con
colangitis esclerosante que a los tumores menos diferenciados
que crecen más distalmente. La invasión tumoral perineural es
un dato importante, ya que permite el diagnóstico diferencial
con la colangitis esclerosante primaria. También es difícil el
diagnóstico diferencial con los hepatocarcinomas que crecen
hacia la luz de la vía biliar, dando lugar a formaciones excre-
centes que simulan un colangiocarcinoma papilar45.

Clasificación TNM

Los tumores de la vía biliar se clasifican en estadios de
acuerdo con la clasificación TNM de la Sociedad Americana
Contra el Cáncer (AJCC)46 (tabla 2).

Tumor primario (T): Tx (no se puede valorar el tumor prima-
rio), T0 (no hay evidencia de tumor primario), Tis (carcinoma
in situ), T1 (T1a: el tumor invade el tejido subepitelial conecti-
vo; T1b: el tumor invade el plano fibromuscular), T2 (el tumor
invade el tejido conectivo fibromuscular) y T3 (el tumor invade
las estructuras adyacentes: hígado, páncreas, duodeno, vesícu-
la, colon y estómago).

Ganglios linfáticos regionales (N): Nx (no pueden ser eva-
luados), N0 (no hay ganglios regionales infiltrados), N1 (me-
tástasis en los ganglios linfáticos del clásico, pericoledocianos
y/o hiliares) y N2 (metástasis en los ganglios peripancreáticos
[sólo cefálicos], periduodenales, periportales, celíacos y/o me-
sentéricos superiores y/o pancreaticoduodenales posteriores).
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TABLA 1. Factores relacionados con la transformación maligna
del epitelio hiliar

Hepatolitiasis
Parasitación por Clonorchis sinensis y Opisthorchis viverrini
Colangitis esclerosante primaria
Colitis ulcerosa
Síndrome de Lynch
Exposición a agentes (Thorotrast, dioxinas, nitrosaminas)
Esfinteroplastia previa
Tabaquismo
Papilomatosis de la vía biliar



Metástasis a distancia (M): Mx (la presencia de metástasis
no se conoce), M0 (no hay metástasis a distancia) y M1 (exis-
tencia de metástasis).

Diagnóstico

Clínica

La presentación clínica de los pacientes con colangiocarci-
noma es similar en todos los casos, con ictericia mucocutánea,
coluria, acolia y dolor abdominal inespecífico. En un tercio de
los pacientes se evidencian episodios de colangitis por sobrein-
fección de la bilis. Los microorganismos que se aíslan con más
frecuencia son Eschericia coli, Klebsiella y varias especies de
Streptococccus. El síndrome constitucional y la ascitis a la ex-
ploración abdominal aparecen en fases avanzadas de la enfer-
medad.

En la ictericia obstructiva de larga duración se produce un de-
terioro de la función hepatocelular, y se evidencia un déficit de
vitaminas liposolubles debido a un defecto de su absorción por
la escasez de sales biliares en el intestino, lo que por último da
lugar a un descenso de la actividad de protrombina. También se
produce en estas circunstancias una disminución de la capaci-
dad fagocítica de las células de Kupffer. La disfunción hepatoci-
taria provoca una alteración de la síntesis proteica. En estados
normales no hay endotoxinas en el torrente circulatorio, pero en
casos de obstrucción biliar se produce una absorción de las mis-
mas hacia la circulación portal, detectándose en la circulación
sistémica47. Este hecho es debido en parte a la ausencia de sales
biliares en el intestino delgado (que en circunstancias normales
se unen a las endotoxinas)48, al aumento en la permeabilidad ca-
pilar intestinal y a la alteración de la capacidad fagocítica de las
células de Kupffer hepáticas. Todos estos acontecimientos dan
lugar a que el paciente con ictericia obstructiva de larga evolu-
ción presente una alteración en la inmunidad celular, en el esta-
do nutricional y en la coagulación, y una predisposición a la
sepsis.

Laboratorio

En la práctica totalidad de los pacientes con colangiocarcino-
ma hallamos datos de colestasis en el perfil hepático, con in-
cremento de la bilirrubina total (BT), la fosfatasa alcalina (FA)
y la gammaglutamil-transpeptidasa (GGT) como datos más fre-
cuentes.

A pesar de que se han identificado diversas sustancias produ-
cidas por el epitelio biliar maligno, como el antígeno carcino-
embrionario (CEA), CA 19-9, interleucina 6 bioactiva y la te-
nascina, no se ha determinado hasta el momento actual ningún
marcador tumoral serológico específico para el colangiocarci-
noma49-51. El antígeno sérico más utilizado en la práctica clínica

es el CA 19-9, sintetizado por las células del epitelio ductal bi-
liar y pancreático en condiciones normales52, alcanzando los
valores séricos más elevados en las neoplasias pancreáticas4.
Se utiliza en la clínica para la detección precoz de un colangio-
carcinoma en pacientes con CEp53,54, en los que el hallazgo de
unos valores de CA 10-9 superiores a 100 U/ml presentan una
especificidad y sensibilidad cercana al 90% para la detección
de un colangiocarcinoma53.

Diagnóstico por imagen

En el estudio del paciente ictérico, la ecografía es la técnica
diagnóstica de primera línea. El hallazgo de una vía biliar in-
trahepática, dilatada en ausencia de colecitiasis y coledocolitia-
sis, asociado a una historia clínica compatible, permite realizar
el diagnóstico de sospecha en un alto porcentaje de pacien-
tes55,56. La eco-Doppler color valora los flujos sanguíneos por-
tal y arterial, y va desplazando a la arteriografía en la valora-
ción de la invasión tumoral de estas estructuras. Si ésta se
combina con la ecografía convencional, se puede detectar la in-
vasión portal en el 83-86% de los casos56,57. La rentabilidad
diagnóstica de estas exploraciones está en relación con la cali-
dad del ecógrafo y la experiencia y pericia del explorador.

La tomografía computarizada (TC) es el método más renta-
ble para estudiar la ictericia obstructiva de causa neoplásica58.
Con esta exploración se puede demostrar una dilatación de la
vía biliar intra o extrahepática, existencia de efecto de masa en
la región hiliar y lesiones ocupantes de espacio intrahepáticas.
La tomografía helicoidal permite estudios con reconstrucción
de la fase arterial y una valoración más exacta de la infiltración
de las estructuras vasculares59,60 sin necesidad de una explora-
ción invasiva. La dilatación ductal de un lóbulo atrófico y la
existencia de una hipertrofia contralateral sugieren la existen-
cia de un complejo atrofia-hiperplasia, que ocurre secundaria-
mente a una obstrucción biliar segmentaria o unilateral de larga
evolución, que da lugar a fibrosis y atrofia hepatocitaria en los
segmentos obstruidos, con hiperplasia compensadora en los no
afectados61,62.

La resonancia magnética (RM) convencional o axial está
menos extendida en la actualidad que la TC para la valoración
de la anatomía biliar, hepática y pancreática63-66. No obstante,
con ésta se obtienen imágenes de alta resolución que, en com-
binación con técnicas como la colangiorresonancia, pueden en
un futuro sustituir a la TC como método de estudio no invasi-
vo.

Con la colangiorresonancia se obtienen unas imágenes del ár-
bol biliar similares a las obtenidas con la colangiografía transpa-
rietohepática o endoscópica, aunque con una menor resolución
espacial. No obstante, en el momento actual esta técnica no está
disponible en gran parte de los centros debido a su alto coste.
Presenta como ventajas el hecho de que no requiere una punción
de la vía biliar, con lo que se evitan las posibles complicaciones
sépticas por la introducción de contraste a presión, consiguién-
dose una imagen del tracto biliar en reposo. La colangiorreso-
nancia debe complementarse con métodos de diagnóstico por
imagen axiales, como la RM convencional o la TC67.

La tomografía por emisión de positrones (PET) es una técnica
de diagnóstico por imagen que se basa en la actividad metabóli-
ca celular y que es capaz de detectar neoplasias de 1 cm de diá-
metro. Se utiliza para la detección precoz de la transformación
neoplásica en el contexto de una colangitis esclerosante
primaria68,69.
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TABLA 2. Clasificación de los tumores de la vía biliar en estadios
TNM (AJCC)46

Estadio 0 Tis N0 M0
Estadio I T1 N0 M0
Estadio II T2 N0 M0
Estadio III T1-2 N1-2 M0
Estadio IVA T3 Cualquier N M0
Estadio IVB Cualquier T Cualquier N M1



En la actualidad, las técnicas más extendidas para el estudio
morfológico de la vía biliar siguen siendo la colangiografía
transparietohepática (CTPH) y la endoscópica (CPRE). La pri-
mera aborda la vía biliar dilatada mediante una punción hepáti-
ca percutánea bajo control ecográfico y la segunda mediante un
endoscopio de visión lateral. Al tratarse de exploraciones inva-
sivas, no están exentas de complicaciones como la sepsis por
colangitis, la colecistitis, la hemobilia y la pancreatitis (en el
caso de la CPRE), entre otras.

El porcentaje de pacientes con sospecha de colangiocarcino-
ma en los que se realiza una colangiografía preoperatoria varía
ampliamente según las series entre un 0 y un 100%10,70-73. No
obstante, no se observa en la bibliografía un incremento en la
tasa de resecabilidad en aquellas series que realizan la colan-

giografía preoperatoria de forma sistemática con respecto a las
series que no la realizan sistemáticamente10,70-73.

La CTPH, además de una técnica diagnóstica, es una medida
urgente de descompresión de la vía biliar en caso de que exista
una sepsis por colangitis. A este respecto, hay que tener en
cuenta que la parte del hígado con la vía biliar más dilatada
puede ser asiento de atrofia y fibrosis, y aunque técnicamente
sea más fácil la descompresión mediante técnicas de radiología
intervencionista, el drenaje unilateral de un lóbulo con atrofia
no llevará a una total recuperación de la función hepática en
casos de ictericia obstructiva de larga evolución74.

La exploración de la vía biliar puede realizarse también me-
diante una CPRE75, de utilización irregular por los diferentes
autores14,70,72,76, ya que depende de la disponibilidad de cada
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Historia clínica
Laboratorio (hematología, coagulación
y perfil hepático)

Ecografía abdominal
Sospecha diagnóstica

Colangitis supurada

Sí No

Drenaje biliar
(CTPH)

Valoración de resecabilidad
    TC helicoidal
    Resonancia magnética
    Colangiorresonancia

Sí

Metástasis hepáticas bilaterales
Carcinomatosis peritoneal
Colangiocarcinoma tipo IV de Bismuth
Invasión vascular (?)
Invasión local extensa (ligamento hepaduodenal,
 cabeza pancreática, antro gástrico)

No

Tratamiento paliativo*
(stent, radioquimioterapia, fototerapia)

Laparotomía exploradora
Resección

Fig. 1. Algoritmo diagnóstico-terapéutico
de los tumores de la confluencia biliar.
La invasión vascular no es una contrain-
dicación de resección (véase texto); *al-
gunos autores contemplan el THO para
los colangiocarcinomas tipo IV.



centro hospitalario. El principal inconveniente de esta técnica
es la alta frecuencia con que es preciso realizar una papiloto-
mía (hasta un 70%) con el consiguiente aumento de riesgo de
pancreatitis y hemorragia digestiva alta (HDA)77. Para el estu-
dio de la vía biliar proximal se prefiere el abordaje proximal
transparietohepático al transpapilar.

Existe controversia acerca del valor del drenaje biliar pre-
operatorio sistemático en los pacientes con colangiocarcinoma
que van a ser sometidos a una exploración quirúrgica. Hay au-
tores que han observado un incremento de la morbilidad post-
operatoria en los pacientes en los que se había instalado un dre-
naje biliar78. No obstante, este hecho no es compartido por
otros79-81 que realizan sistemáticamente el drenaje biliar pre-
operatorio, sin observar por ello una mayor tasa de morbilidad
postoperatoria.

La arteriografía con retorno venoso portal es una técnica
cuya utilización ha declinado en el estudio preoperatorio del
paciente con colangiocarcinoma, ya que existen técnicas no in-
vasivas que aportan una información similar, como la tomogra-
fía helicoidal, la RM y la eco-Doppler color.

Puede realizarse una arteriografía preoperatoria para llevar a
cabo una embolización arterial selectiva del lóbulo hepático
que va a ser resecado, lo que produce secundariamente la atro-
fia de este lóbulo y el aumento volumétrico del contralateral,
permitiendo de esta forma la resección82.

Otras técnicas diagnósticas invasivas como la punción-aspi-
ración con aguja fina y la citología biliar son escasamente utili-
zadas debido a su irregular rentabilidad diagnóstica, por lo que
la mayoría de los centros no las utilizan como método diagnós-
tico de rutina.

A pesar del avance en las técnicas de diagnóstico, el mejor
método para la valoración de la resecabilidad es la laparotomía
exploradora realizada por un cirujano con experiencia en ciru-
gía hepatobiliar.

En resumen, el algoritmo diagnóstico y terapéutico para el
colangiocarcinoma se expone en la figura 1.

Tratamiento

Resección quirúrgica

En el momento actual, el único modo de prolongar la super-
vivencia de los pacientes con colangiocarcinoma es la resec-
ción quirúrgica radical6,10,14,70,72-74,79,83-91.

La resección quirúrgica con intento curativo debe hacerse en
todos los casos en los que no exista una diseminación a distan-
cia, excepto en aquellos considerados localmente irresecables2

por invasión del tronco de la vena porta (excepto en los casos
en los que ésta pueda ser resecada y reconstruida), por invasión
bilateral de las ramas de la arteria hepática, de las ramas porta-
les o de las ramas portales y arteriales simultáneamente, o por
invasión vascular de un lóbulo y de la vía biliar contralateral57.

En general, el índice de resecabilidad de los tumores de la
vía biliar es muy variable según los autores, estando entre el 15
y el 80%9,10,12,70,72,78,79,84,92,93. Este hecho depende, entre otros
factores, de la selección de los pacientes que van a ser someti-
dos a laparotomía y de la experiencia del cirujano.

En los colangiocarcinomas hiliares, la resección en bloque
incluye la vía biliar extrahepática, la vesícula biliar y una linfa-
denectomía regional. La reconstrucción se realiza mediante una
hepaticoyeyunostomía término-lateral sobre un asa montada en

Y de Roux. Se consideran 5 mm como un margen proximal de
resección adecuado.

Debido a que la resección de la vía biliar conlleva una hepa-
tectomía en aquellos casos en los que se encuentran invadidos
los conductos biliares de uno de los lóbulos (Bismuth III), la
morbimortalidad de las resecciones está en relación con el gra-
do de insuficiencia hepática que se produce, sobre todo tenien-
do en cuenta que el lóbulo resecado generalmente no está atró-
fico y que el contralateral sufre las consecuencias de la
colestasis. Por esto, se ha propuesto la embolización portal pre-
operatoria del lóbulo a resecar para conseguir una atrofia del
mismo y una hipertrofia del contralateral, reduciendo de esta
forma la morbimortalidad por insuficiencia hepática en el 
postoperatorio inmediato94,95. En general, se deben resecar en
bloque la vía biliar extrahepática, la vesícula y los ganglios re-
gionales con la menor cantidad de parénquima hepático nece-
saria para alcanzar una resección radical.

Las resecciones hepáticas vienen marcadas por la invasión
vascular o biliar. El abordaje vascular portal y arterial es extra-
parenquimatoso. La invasión de una rama portal izquierda o de-
recha implica la resección parenquimatosa ipsilateral. Por tanto,
antes de seccionar la vena porta del lado afectado, es necesario
asegurarse de que la vía biliar contralateral esté libre de infiltra-
ción neoplásica. Sin embargo, la invasión arterial no implica ne-
cesariamente una hepatectomía ipsilateral, así como tampoco
contraindica una resección parenquimatosa contralateral.

La resección radical se define como la ausencia macroscópi-
ca y microscópica de tumor residual tras la exéresis quirúrgica,
estableciéndose tres categorías en función de los hallazgos: R0
(ausencia de tumor residual macro o microscópico), R1 (pre-
sencia de tumor residual microscópico) y R2 (presencia de tu-
mor residual macroscópico). La resección radical R0 se alcan-
za en un porcentaje que oscila entre el 26 y el 80%, según
diferentes autores12,14,63,81,82.

Los pacientes con un colangiocarcinoma localmente irrese-
cable y sin metástasis a distancia pueden ser potencialmente
tratados mediante una resección en bloque del hígado, vesícula
y vía biliar extrahepática seguida de un trasplante hepático or-
totópico. Sin embargo, este tratamiento es muy discutido por
varios motivos. En primer lugar, se trata de una enfermedad lo-
calmente avanzada, en la que la supervivencia es reducida con
la cirugía convencional. La instauración de la inmunosupresión
da lugar, entre otros factores, a que la tasa de recidiva de la en-
fermedad en el injerto durante el primer año oscile entre un 44
y un 100%97. Por tanto, el trasplante no es un tratamiento acep-
tado para este tipo de tumores. Actualmente, hay programas
que asocian el tratamiento neoadyuvante quimioterápico y ra-
dioterápico (externo e interno) seguido de una laparotomía ex-
ploradora previa al trasplante22. La publicación de estos resulta-
dos quizás abra nuevas expectativas para estos pacientes.

Morbimortalidad

Por su complejidad técnica, el tiempo quirúrgico empleado y
la eventual necesidad de hemoderivados, la resección de las 
neoplasias de la confluencia biliar está gravada con una alta
morbilidad postoperatoria con tasas que oscilan entre el 32 y el
46,9%12,72,76,83,90,93. Las complicaciones postoperatorias más fre-
cuentes son la fístula biliar y el absceso abdominal10,14,76,84,90,93.

Un aspecto de la morbilidad postoperatoria es la tasa de rein-
tervenciones en los pacientes resecados, que se sitúa en torno a
un 12%76,93. El número de reintervenciones aumenta cuando se
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realizan resecciones parenquimatosas con reconstrucción vas-
cular hasta situarse en el 43,9% para algunos autores86.

La mortalidad postoperatoria en los casos resecados es 
también muy variable, según los trabajos, en un rango del 
0-27%6,70,71,76,86,87, siendo mayor en aquellos casos en los que la
exéresis de la vía biliar se asocia a resección parenquimatosa y/o
vascular6,70,86,87,93.

Supervivencia

La supervivencia a los 5 años de los pacientes con colan-
giocarcinoma en los que se efectúa una resección radical 
oscila entre el 8 y el 40,5%, en las series más recientes (ta-
bla 3)10,12,14,72,79,84-87,93,96,105.

La mayoría de los autores coinciden en que el factor más im-
portante para conseguir una supervivencia prolongada es la ra-
dicalidad de la resección quirúrgica10,72,76,107. No obstante, han
sido identificados en la bibliografía otros factores relacionados
con una mayor supervivencia como son un nivel de BT preope-
ratoria inferior a 10 mg/dl, el tipo histológico bien diferencia-
do, la ausencia de invasión ganglionar en la pieza quirúrgica y
la resección sistemática del lóbulo caudado10,63,107.

Quimioterapia y radioterapia

Quimioterapia

Con la aplicación de tratamiento quimioterápico, ya sea
como terapia coadyuvante en el colangiocarcinoma resecado 
o como tratamiento paliativo en los casos no resecados, no se
ha conseguido una prolongación de la supervivencia15. Se han
utilizado diversos agentes quimioterápicos, entre los que se in-
cluyen el fluorouracilo, la mitocina, el metotrexato, el etopósido
y el cisplatino. Algunos autores han comunicado respuestas par-
ciales en un 10-20% de los pacientes con tumores irresecables,
utilizando la combinación de 5-fluorouracilo y leucovorina98.

Radioterapia

Existen varios modelos de aplicación de la radioterapia, ya
sea externa, intraoperatoria o interna, mediante dispositivos ra-
diactivos insertados por vía percutánea o endoscópica que libe-

ran la radiación localmente (agujas de iridio 192 o de cobalto
60)90,100,103. La modalidad más utilizada en la práctica clínica es
la radiación externa. En los tumores irresecables, algunos gru-
pos han utilizado la radioterapia como único método de des-
compresión de la vía biliar100, mientras que otros la han em-
pleado como tratamiento complementario a la descompresión
mediante stents103. Sin embargo, no se ha demostrado el benefi-
cio clínico ni económico de estas terapias.

En los casos de tumores resecables, la aplicación de radiote-
rapia postoperatoria no ha demostrado un beneficio en la su-
pervivencia en un estudio retrospectivo que incluye a 31 pa-
cientes resecados104. Por otro lado, algunos autores105 sugieren
un potencial beneficio de la radioterapia en los casos resecados
en los que los márgenes no estén libres de tumor. Sin embargo,
la utilidad de la radioterapia está limitada por la proximidad de
tejidos muy radiosensibles, lo que da lugar a graves complica-
ciones106.

Por tanto, en la actualidad no hay ninguna evidencia de que
los tratamientos coadyuvantes, radio o quimioterápicos, supon-
gan un beneficio añadido a la resección quirúrgica. En cuanto a
los pacientes irresecables, la morbilidad asociada a la quimio-
terapia y radioterapia hace que su uso sea limitado en estos ca-
sos, siendo más efectivas las medidas paliativas de descompre-
sión biliar.

Técnicas paliativas

Los pacientes que presentan un colangiocarcinoma irreseca-
ble pueden ser tratados mediante técnicas paliativas quirúrgicas
o no quirúrgicas con el objetivo de drenar la vía biliar y mejo-
rar la calidad de vida.

Paliación quirúrgica

Derivación quirúrgica. Consiste en derivar el flujo biliar me-
diante anastomosis colangioentéricas o intubaciones transtu-
morales quirúrgicas, en ambos casos dejando el tumor irreseca-
ble in situ o tras haberlo resecado parcialmente108,109. Cuando la
confluencia biliar está invadida y existe una disociación entre
la vía biliar derecha e izquierda, hay tres posibilidades de deri-
vación paliativa quirúrgica:
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TABLA 3. Comparación de la resecabilidad, radicalidad y supervivencia entre distintas series

Resecabilidad/radicalidad Supervivencia acumuladaN.o de resecados (%) (5 años)

Hadjis NS et al85, 1990 27 ND/55,5 22%
Bismuth H et al86, 1992 23 18,8/39,1 25%a

Tashiro S et al84, 1993 34 73,9/47 25%
Sugiura Y et al105, 1993 83 53/57 20%
Childs T et al87, 1993 31 ND/54,8 21 meses en resección radicalb

12 meses en resección no radicalb

Washburn K et al72, 1995 75 85,2/38,6 23,2 mesesb

Cheng-Hsi S et al10, 1996 49 ND/48,9 14,9%
Nakeeb A et al12, 1996 109 56/25,6 11%
Klempauer J et al76, 1997 151 44,5/70,1 28,4%
Nagino M et al79, 1998 138 80/76 25,8%
Madariaga J et al14, 1998 28 ND/50 8%
Launois B et al96, 1999 40 49,4/80 12,5
Manzanera M et al93, 2000 40 50/77,5 25,2%

ND: dato no disponible; aa los 3 años; bsupervivencia media.



1. Anastomosis intrahepática izquierda. Indicada cuando
existe un lóbulo hepático izquierdo hipertrófico. A través de la
cisura umbilical se aborda el conducto biliar del segmento III,
que a este nivel se sitúa por encima y por delante del borde su-
perior de la vena porta del mismo segmento. Se identifica el
canalículo biliar mediante la punción con aguja fina o con eco-
grafía intraoperatoria. Una vez identificado, se incide longitudi-
nalmente (1 a 2 cm) a través de la vaina fibrosa glisoniana que
refuerza su pared. Sobre este orificio se realiza una anastomo-
sis, habitualmente laterolateral, utilizando un asa en Y de Roux.

El drenaje de un solo lóbulo mediante una colangioyeyunos-
tomía sobre el segmento III sólo es efectivo en el tratamiento
del prurito y la ictericia, siempre que no exista sobreinfección
en los segmentos no drenados y que el lóbulo drenado no esté
atrófico.

2. Anastomosis intrahepáticas derechas. Indicadas cuando el
lóbulo izquierdo está atrófico. En el lóbulo hepático derecho no
existe una referencia anatómica para el abordaje de la vía bi-
liar. Por tanto, será necesario contar con una colangiografía de
calidad o con la ecografía intraoperatoria para identificar el
conducto biliar (habitualmente el del segmento V) y disecarlo.
En estos casos es muy útil el disector de ultrasonidos (CUSA)
para acceder a la vía biliar a través del parénquima hepático.

La anastomosis colangientéricas derechas pueden llevarse a
cabo con o sin resección de una parte del parénquima hepático
del lóbulo hepático derecho.

3. Anastomosis intrahepática bilateral. La derivación de am-
bos lóbulos es el procedimiento paliativo más adecuado, ya que
si bien la desobstrucción del 30-40% del parénquima hepático
es suficiente para que la despigmentación y la reducción del
prurito sean aceptables, la existencia de áreas no drenales da
lugar a complicaciones graves como son las colangitis de repe-
tición, que requieren ingresos reiterados y reducen considera-
blemente la calidad de vida.

4. Intubación quirúrgica. Se trata de realizar una intubación
transtumoral con un tubo multiorificiado. Este procedimiento
ha sido relegado por el desarrollo de la radiología intervencio-
nista, con la colocación de drenajes interno-externos y endo-
prótesis, con mucha menor morbimortalidad y sin la necesidad
de una anestesia general.

Con los métodos paliativos quirúrgicos se obtiene un drenaje
biliar de una eficacia superponible a la de la intubación transtu-
moral percutánea. Sin embargo, debido a que se precisa una la-
parotomía y la realización en la mayoría de los casos de una
anastomosis, la morbilidad de este procedimiento es elevada110.

Paliación no quirúrgica

En la actualidad, el método de aplicación más extendido para
los pacientes con colangiocarcinoma irresecable es la inserción
de una prótesis en la vía biliar a través de una punción transpa-
rietohepática, realizada bajo control ecográfico. La prótesis se
introduce a través de una guía, superando la zona de estenosis
tumoral.

Las prótesis más utilizadas son las metálicas autoexpandi-
bles (tipo Wall-stent), que están constituidas por una malla de
acero inoxidable con superficie de sección circular, cuyos fila-
mentos no van soldados entre sí en los puntos de cruce, lo que
permite la expansión una vez retirada la membrana que los re-
cubre. Lleva marcadores radioopacos en el catéter portador
para facilitar la colocación óptima. A pesar de su mayor coste
económico, presentan como ventajas frente a las de material

plástico que alcanzan un mayor diámetro y se imbrican en la
vía biliar, por lo que no se desplazan.

Otras técnicas paliativas

Otro método de paliación es la terapia fotodinámica111, que
consiste en la inyección por vía intravenosa de un derivado de
la hematoporfirina, que se fija en el tejido tumoral. Mediante
una coledoscopia se detectan las áreas marcadas, lo que permi-
te una fulguración selectiva de las mismas. Con este procedi-
miento se consigue un drenaje biliar adecuado y, por tanto, una
mejoría en la calidad de vida112.

Supervivencia

Los pacientes con colangiocarcinoma irresecable sometidos
a paliación quirúrgica o mediante intubación percutánea pre-
sentan una supervivencia media que oscila entre 1,4 y 8 me-
ses110,111,114. Existe cierta controversia acerca de cuál de los mé-
todos de paliación es el óptimo. Algunos autores han observado
supervivencias significativamente más prolongadas entre los
pacientes en los que se realizó una derivación quirúrgica con
respecto a los sometidos a intubación110. Sin embargo, estos
dos grupos de pacientes no son comparables, ya que las laparo-
tomías se realizan generalmente en los que presentan mejor es-
tado general.
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