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Colangiocarcinoma tubulopapilar, una entidad  
emergente poco frecuente, a propósito de un caso

Sebastián Glaria Grego1,a, Giancarlo Schiappacasse Faúndes1,b, Roberto Humeres Apra2,c

Tubulopapillary cholangiocarcinoma, a rare emergent entity.  
Case report

Objective: To conduct a literature review and present a case study of tubulopapillary cholangiocarcinoma. 
Material and Method: The clinical record and the clinical, radiological, and pathological characteristics 
of the tumor were reviewed, along with the scientific literature regarding tubulopapillary carcinoma. Case 
Report: Patient with progressive jaundice associated with weight loss. Imaging studies show amputation 
of the distal third of the common bile duct by soft tissue, suggestive of cholangiocarcinoma. Endosono-
graphy was performed, yielding “superficial fragments of tubulopapillary adenocarcinoma.” Subsequently, 
a cephalic duodenopancreatectomy is performed, followed by chemotherapy. Discussion: Cholangiocar-
cinoma is a neoplasm of the biliary tract. There are different histological variants, including tubulopapi-
llary cholangiocarcinoma. Its diagnosis is based on imaging and pathological studies. The main imaging 
finding will depend on the pattern of tumor growth: mass-forming, periductal, or intraductal. Among 
the intraductal types, a biliary carcinoma with tubulopapillary growth and an epithelial pancreatobiliary 
phenotype has been described. In recent years, they have been of interest due to their better prognosis. 
Conclusion: Tubulopapillary cholangiocarcinoma is a rare histological variant of cholangiocarcinoma that 
is associated with a better prognosis than other variants.
Key words: bile duct cancer; cholangiocarcinoma; tubulopapillary adenocarcinoma; cephalic duodeno-
pancreatectomy.

Resumen

Objetivo: realizar una revisión bibliográfica y presentación de caso de colangiocarcinoma tubulopapilar. 
Material y Método: Se revisó la ficha médica y las características clínicas, radiológicas y patológicas del 
tumor, y la literatura científica respecto al carcinoma tubulopapilar. Caso Clínico: Paciente con ictericia 
progresiva asociado a baja de peso. El estudio imagenológico muestra amputación del tercio distal del 
colédoco por tejido de partes blandas, sugerente de colangiocarcinoma. Se realiza endosonografía, arro-
jando “fragmentos superficiales de adenocarcinoma tubulopapilar”. Se realiza duodenopancreatectomía 
cefálica y, posteriormente, se inicia quimioterapia. Discusión: El colangiocarcinoma es una neoplasia de 
la vía biliar. Existen diferentes variantes histológicas, entre ellas el colangiocarcinoma tubulopapilar. Su 
diagnóstico se basa en estudios imagenológicos y anatomopatológicos. El principal hallazgo imagenoló-
gico va a depender del patrón de crecimiento tumoral; masiforme, periductal o intraductal. Dentro de los 
intraductales, se describe un carcinoma biliar con crecimiento tubulopapilar, con fenotipo pancreatobiliar 
epitelial. En los últimos años han sido de interés por tener mejor pronóstico. Conclusión: El colangiocar-
cinoma tubulopapilar es una variante histológica poco frecuente del colangiocarcinoma, que se asocia a 
un mejor pronóstico que otras variantes.
Palabras clave: cáncer de vía biliar; colangiocarcinoma; adenocarcinoma tubulopapilar; duodenopan-
createctomía cefálica.
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Introducción

Se presenta el caso clínico de un hombre de 68 
años con diagnóstico de colangiocarcinoma tubulo-
papilar, describiendo su proceso diagnóstico, mane-
jo y posterior evolución clínica. Además se realiza 
una breve revisión bibliográfica.

Material y Método

Se realizó una revisión de la ficha clínica del 
paciente, así como de los estudios de imagen, 
protocolos operatorios y resultados de anatomía 
patológica. Se describen las características clínicas, 
radiológicas y patológicas del tumor del caso, así 
como el manejo terapéutico hasta el momento de 
inicio del tratamiento adyuvante. Además se realiza 
una revisión de la literatura respecto al colangiocar-
cinoma tubulopapilar.

Caso Clínico

Paciente masculino de 68 años que se presenta en 
un hospital de mediana complejidad por cuadro de 
4 semanas de evolución de ictericia progresiva que 
se acrecienta en los últimos 14 días, asociado a baja 
de peso de aproximadamente 5 kg. Se estudió con 
tomografía computada (TC), colangioresonancia y 
resonancia magnética (RM), que mostraron amputa-
ción del tercio distal del colédoco por tejido de par-
tes blandas, sugerente de colangiocarcinoma (Figura 
1 A y B). En los exámenes de laboratorio destacaba 
un perfil hepático con patrón obstructivo, y un Ca 
19-9 de 55,9 U/ml. Se realiza endosonografía para 
prótesis biliar y biopsia, la cual arroja “fragmentos 
superficiales de adenocarcinoma túbulo papilar y 
neoplasia intraepitelial biliar de alto grado”. Poste-
riormente, evoluciona con colangitis aguda, mane-
jada con tratamiento antibiótico parenteral y luego 
oral ambulatorio.

Es reingresado para la realización de duode-
nopancreatectomía cefálica (Whipple). Durante 
la cirugía se constata páncreas friable y conducto 
de Wirsung no dilatado, por lo que se realiza 
pancreato-gastro anastomosis (Figura 2). Histopa-
tología intraoperatoria muestra que no existe com-
promiso neoplásico del colédoco distal, y el estudio 
histopatológico de la pieza operatoria confirmó la 
existencia de un adenocarcinoma infiltrante de tipo 
biliar tubulopapilar moderadamente diferenciado 
(Figura 3 A, B, C), en estadio T2N0M0. El paciente 
evoluciona con una colección peripancreática que 

Figura 1. RM contrastada de abdomen en secuencias coronales T1 gadolinio (A) y T2 (B), que 
muestran estenosis por tejido de partes blandas del colédoco intrapancreático con tenue realce 
al contraste endovenoso, con dilatación hacia proximal de la vía biliar intra y extrahepática.

Figura 2. Fotografía de la pieza 
quirúrgica: Se observa colédoco intra-
pancreático con desarrollo de tumor 
pardusco, exofítico, de 1,5 cm de 
extensión longitudinal. Además, se 
reconoce dilatación de hasta 2 cm del 
conducto distal a la lesión. 
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se maneja de manera conservadora, con posterior 
alta hospitalaria.

Luego de 45 días del egreso el paciente inicia 
quimioterapia adyuvante con Gemcitabina + Cispla-
tino por 4 ciclos, los que son bien tolerados.

Discusión

El colangiocarcinoma es una neoplasia maligna 
poco común que se origina en las células epiteliales 
de la vía biliar. Existen diferentes variantes histoló-
gicas, entre ellas el colangiocarcinoma tubulopapilar 
(o colangiocarcinoma intraductal tubular), que ha 

sido descrito en las últimas décadas y no se tiene 
claridad respecto a si corresponde a una entidad his-
tológica e inmunofenotípica similar a las neoplasias 
tubulares intraductales pancreáticas1.

La presentación clínica del colangiocarcinoma es 
inespecífica y varía según la localización del tumor, 
el grado de compromiso y la afectación de órganos 
adyacentes. Por esta razón, el diagnóstico de colan-
giocarcinoma se basa en la combinación de estudios 
imagenológicos y hallazgos histopatológicos. El 
estudio inicial incluye la ultrasonografía y la TC, 
sin embargo, la RM es el estudio de elección para el 
diagnóstico y estadificación de la enfermedad, pu-
diendo inclusive otorgar algún grado de estimación 

Figura 3. Microscopía óptica con tinción de Hematoxilina-Eosina de 
pieza operatoria a nivel del colédoco, con aumento de 10x (A, B) y 40x 
(C), que demuestran una neoplasia epitelial maligna constituida por 
papilas, estructuras tubulares y cribas, que infiltran el tejido fibroconec-
tivo periductal. Las células neoplásicas de revestimiento son cohesivas, 
elongadas, de núcleos atípicos, con pérdida de la polaridad. Se obser-
van estructuras cribosas que infiltran hasta el tejido adiposo periductal.
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de su agresividad tumoral2. La colangiopancreato-
grafía retrógrada endoscópica puede establecer la 
sospecha diagnóstica de manera incidental, pero su 
rol es más preponderante en la obtención de mues-
tras para análisis histopatológico, como manejo de 
complicaciones derivadas de la obstrucción de la vía 
biliar y, en casos seleccionados, como parte del tra-
tamiento a través de ablación por radiofrecuencia3.

El principal hallazgo imagenológico sugerente de 
colangiocarcinoma va a depender del patrón de cre-
cimiento tumoral: en aquellos con patrón masiforme 
(más frecuentemente intrahepáticos) se identifica 
una masa hipoatenuante con realce periférico y cen-
trípeto; en los con patrón de crecimiento periductal 
veremos engrosamiento de la pared de la vía biliar 
o una masa de tejido adyacente a ésta que estrecha 
el calibre de la vía biliar; y en aquellos con patrón 
de crecimiento intraductal por lo general sólo será 
visible la ectasia ductal, sin masa identificable4.

El colangiocarcinoma invasor surge de uno de 2 
precursores: el más frecuente es la displasia biliar 
plana que progresa de displasia leve a displasia 
severa o carcinoma in situ. La otra lesión menos 
frecuente es la neoplasia papilar intraductal5.

Respecto a los tumores de crecimiento intraductal 
de la vía biliar, el 2010 la OMS6 les otorgó el térmi-
no “neoplasias papilares intraductales”, agrupando 
a aquellos que tenían una arquitectura predominan-
temente papilar y que, por lo general, se componen 
de células con producción intracelular de mucina. 
Dentro de éstos, y al igual que la clasificación para 
las neoplasias intraductales productoras de mucina 
pancreáticas (IPMN), se clasificaron en 4 subtipos: 
pancreatobiliar, intestinal, gástrico y oncocítico, 
siendo el más frecuente el subtipo pancreatobiliar7, 
cuya microscopía muestra clásicamente prolifera-
ción papilar con pequeños núcleos fibrovasculares8.  
Sin embargo, el mismo año Park et al9, describió 
un caso de un carcinoma biliar con patrón de cre-
cimiento tubulopapilar, que se asemejaba al tumor 
pancreático intraductal tubulopapilar. En los años 
siguientes, diferentes autores fueron describiendo 
tumores de similares características e inmunofe-
notipo1,10, que demostraban arquitectura predomi-
nantemente tubular, y que expresaban un fenotipo 
pancreatobiliar epitelial. Más recientemente se ha 
descubierto, además, que otra característica que los 
diferencia del resto de las neoplasias intraductales 
es la presencia de células que cuentan con el gen de 
mucina (MUC6), pero no la producen, y que además 
no cuentan con diferenciación celular intestinal8. 

En los últimos años, este tipo de tumores han 
recibido especial atención, debido a que conllevan 
mejor pronóstico que los colangiocarcinomas extra-

hepáticos más frecuentes, como el adenocarcinoma 
bien a moderadamente diferenciado11, aunque aún 
no se cuenta con una completa claridad sobre su 
comportamiento clínico y carcinogénesis molecular, 
principalmente por su baja frecuencia.

En cuanto al tratamiento, al igual que en los 
colangiocarcinomas más frecuentes, la resección 
quirúrgica es el de elección. En casos de enfermedad 
avanzada, la quimioterapia y la radioterapia pueden 
ser opciones terapéuticas a utilizar en combinación 
con la cirugía12.

Conclusiones

El colangiocarcinoma tubulopapilar es una 
variante histológica poco frecuente del colangio-
carcinoma, que se asocia a un mejor pronóstico 
que otras variantes. La resección quirúrgica es el 
tratamiento de elección en los casos de enfermedad 
no diseminada, y la quimioterapia puede utilizar-
se en casos avanzados. Es importante realizar un 
diagnóstico precoz y una adecuada estadificación 
de la enfermedad para poder realizar un tratamiento 
adecuado y mejorar el pronóstico del paciente. Es 
necesario tener conocimiento sobre la existencia de 
esta variedad de colangiocarcinoma, ya que conlleva 
un pronóstico más favorable, y se espera que en los 
próximos años se vaya entendiendo de mejor mane-
ra la carcinogénesis y las  implicancias clínicas de 
este tipo de tumores.
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