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Resumen
Las enfermedades fibropoliquísticas hepáticas configuran un grupo de patologías bien 
diferenciadas que comparten en su etiología una malformación de la placa ductal y de la vía 
biliar durante el desarrollo intrauterino. La anomalía congénita encontrada depende del nivel 
donde el árbol biliar se ve afectado durante la embriogénesis. En este artículo se presenta 
el espectro de las anomalías congénitas de la vía biliar en pacientes evaluados mediante 
resonancia magnética (RM) y se describen los aspectos anatómicos y embriológicos, así 
como los hallazgos más relevantes de cada patología en los estudios por RM. 

Summary
Fibropolycystic liver disease encompasses a unique group of entities that share in their 
etiology a malformation of the ductal plate and biliary ducts during intrauterine growth. The 
congenital abnormality found depends on the point where the biliary ducts are affected during 
embryogenesis. In our review, we describe the spectrum of congenital biliary abnormalities 
in patients studied with magnetic resonance imaging (MRI). Anatomical and embryological 
findings are described, as well as the most relevant MRI findings for each disease. 

Introducción
Las anomalías quísticas hepáticas son un 

grupo de enfermedades derivadas de la al-
teración en la formación embrionaria de la 
placa ductal. La alteración en la remodelación 
e involución de la placa ductal dará lugar a 
la malformación específica, dependiendo del 
momento del desarrollo y del nivel de la vía bil-
iar que se afecte. Estas enfermedades pueden 
existir como condiciones únicas o asociadas a 
enfermedades renales (1-5).

La colangiopancreatografía por resonan-
cia magnética (CPRM) es la técnica de ima-
gen no invasiva con mayor sensibilidad diag-
nóstica para la valoración de la anatomía y 
la patología congénita y adquirida del árbol 
biliopancreático. Esta modalidad diagnóstica 

se basa en la utilización de secuencias 
altamente potenciadas en T2 que permiten 
identificar las estructuras llenas de líquido 
estático a nivel de la vía biliar (6-9).

Embriopatogénesis

El desarrollo de la vía biliar se inicia en 
la sexta semana. El epitelio biliar deriva de 
los hepatoblastos y se forma alrededor de las 
ramificaciones portales (10,11). Microscópica-
mente, las células cilíndricas ductales se orga-
nizan como una doble capa epitelial rodeando 
los vasos portales. Esta doble capa se denomi-
na placa ductal y aparece en la octava semana 
(1-5,10-12). Durante la duodécima semana, la 
remodelación e involución parcial de la placa 



4557

artículos de revisión

Rev. Colomb. Radiol. 2016; 27(4): 4556-61

ductal comienza desde el hilio hacia la periferia del hígado, 
con la conformación sucesiva de la vía biliar (primero la de 
gran tamaño, luego la de mediano calibre y, finalmente, los 
pequeños canalículos biliares). Cualquier remanente de vía 
biliar durante este desarrollo es reabsorbido. En las malfor-
maciones de la placa ductal hay una alteración en el proceso 
de remodelación-involución de la placa ductal, lo cual con-
duce a que no haya reabsorción de los remanentes biliares 
y condiciona el desarrollo de cada patología específica, de 
acuerdo con el sitio del árbol biliar afectado (figura 1) (1-
3,10-12).

Protocolo de CPRM

Para llevar a cabo el estudio, el paciente debe tener un 
ayuno previo de 4 a 6 horas, con el fin de disminuir la pro-
ducción de secreciones gástricas e intestinales, reducir el pe-
ristaltismo y distender la vesícula biliar (13,14). 

Las secuencias colangiográficas realizadas en nuestra 
institución incluyen:

Secuencia radial al colédoco: coronal HASTE potencia-
da en T2, single shot (figura 2) con supresión grasa de corte 
grueso (4 cm). Se realiza en apnea respiratoria.

Secuencia volumétrica coronal en 3D TSE potenciada en 
T2 con supresión grasa de corte fino (1 mm). Se realiza con 
sincronización respiratoria, las imágenes se obtienen en la 
fase de apnea espiratoria. Se obtienen reconstrucciones vo-
lumétricas de máxima intensidad de señal (MIP) (figura 3).

Secuencias anatómicas: axiales EG potenciadas en T1 en 
fase y en fase opuesta, TSE potenciada en T2 con saturación 
grasa (FS), EG en 3D potenciadas en T1 con saturación grasa 
sin y con gadolinio (fase arterial, venosa y de equilibrio), 
difusión y coronal HASTE potenciada en T2 .

Anomalías de la vía biliar intrahepática 

Hamartomas biliares (complejos de Von Meyenburg): 
Malformación de la placa ductal en los pequeños ductos bi-
liares embrionarios (1,2,8). Se caracteriza por múltiples quis-
tes pequeños (< 15 mm) en el parénquima hepático, bien 
definidos, que no comunican con la vía biliar y tienden a 
confluir. Estas lesiones se diagnostican de forma incidental, 
son de baja señal en las secuencias potenciadas en T1, y de 
alta señal en las secuencias potenciadas en T2. No muestran 
realce al administrar medio de contraste (figura 4) (1-3,8,15-
19).

Fibrosis hepática congénita: Enfermedad autosómica re-
cesiva que se presenta de forma familiar o esporádica. Es 
la otra manifestación de la malformación de la placa ductal 
de los ductos de pequeño calibre y se caracteriza por una 
fibrosis hepática que puede progresar a cirrosis, acompa-
ñada de dilatación irregular de los conductos biliares (1-3). 
Se manifiesta con hipertensión portal en jóvenes y se aso-
cia frecuentemente a otras enfermedades fibropoliquísticas, 

en especial a riñones poliquísticos (20-23). En la CPRM se 
identifican cambios morfológicos hepáticos con hipertro-
fia del segmento lateral del lóbulo hepático izquierdo y 
atrofia del lóbulo derecho. Se asocia con esplenomegalia, 
várices, dilatación ductal intrahepática irregular y quistes 
biliares (1,3,24,25).

Enfermedad poliquística autosómica dominante: Se debe 
a la malformación de la placa ductal en los ductos de media-
no calibre (1-3). La presencia de 20 quistes hepáticos o más 
(4 o más si hay historia familiar) confirma el diagnóstico por 
imagen (26). Esta patología puede ocurrir aislada o, como 
sucede en el 50 % de los casos, en conjunto con enfermedad 
renal poliquística (27). Los quistes hepáticos pueden infec-
tarse, sangrar o ejercer efecto compresivo si son de gran ta-
maño (28). La RM permite visualizar la morfología de las 
lesiones quísticas, que no muestran comunicación con la vía 
biliar intrahepática, así como las complicaciones de los quis-
tes (figura 5) (1-3,29,30).

Enfermedad de Caroli: Se caracteriza por dilataciones no 
obstructivas saculares y/o fusiformes de la vía biliar intra-
hepática de mayor calibre. Se denomina síndrome de Caroli 
(figura 6) cuando coexiste con fibrosis hepática y esta pre-
sentación es más común que la enfermedad aislada (31-34). 
En la CPRM se observan múltiples dilataciones quísticas 
y/o fusiformes que se comunican con la vía biliar intrahe-
pática y tienen una distribución difusa o segmentaria. Un 
hallazgo característico es el signo del punto central, que se 
identifica como un realce puntiforme de una rama portal 
rodeada por la dilatación quística (35,36). Como complica-
ciones de esta enfermedad pueden presentarse: litiasis, co-
langitis, cirrosis y colangiocarcinoma (3).

Figura 1. a, b, c y d) Embriogénesis de la vía biliar sin alteraciones en la remo-
delación de la placa ductal. e, f y g) Alteraciones en la remodelación de la placa 
ductal. e) Ausencia completa de remodelación en la cual un conducto biliar dilatado 
continuo rodea la rama portal; f) remodelación incompleta que puede resultar en 
un conducto biliar único dilatado con proyecciones polipoides en el mesénquima 
portal; g) múltiples ductos biliares ectásicos sin comunicación. 
Fuente: Diseño de los autores.
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Figura 2. CPRM en secuencia HASTE potenciada en T2. Anatomía de la vía biliar. 
Conducto hepático derecho (DHD), conducto hepático izquierdo (DHI), conducto 
hepático común (DHC), colédoco (COL), conducto pancreático (CP), vesícula biliar 
(VB), estómago (EST), confluencia biliopancreática (CBP).

Figura 3. CPRM en 3D con reconstrucción MIP. Anatomía de la vía biliar. Conducto 
hepático derecho (DHD), ducto hepático izquierdo (DHI), conducto hepático común 
(DHC), colédoco (COL), conducto pancreático (CP), vesícula biliar (VB), estómago 
(EST), confluencia biliopancreática (CBP).

Figura 4. Microhamartomas biliares (complejos de Von Meyenburg). Secuencias coronal HASTE potenciada en T2. a) axial TSE potenciada en T2 con saturación grasa; 
b) CPRM coronal; c) presencia de múltiples lesiones quísticas de alta señal bien definidas, menores de 15 mm, que no comunican con la vía biliar (cabezas de flecha). 
Secuencia axial T1W con medio de contraste, fase venosa precoz; d) sin evidencia de realce en las lesiones quísticas.

Figura 5. Enfermedad poliquística autosómica dominante renal y hepática. Secuencias coronal HASTE potenciada en T2. a) axial TSE potenciada en T2 con saturación 
grasa; b) múltiples quistes renales simples y con signos de sangrado en su interior, los cuales son ligeramente de baja señal en las secuencias potenciadas en T2 
(flechas gruesas). Reconstrucción MIP de CPRM coronal c y d) múltiples quistes hepáticos que no comunican con la vía biliar intrahepática. Aumento de tamaño de 
ambos riñones (cabezas de flecha) con quistes inferiores a 2,5 cm, algunos de ellos con signos de sangrado (cabezas de flecha).

Figura 6. Síndrome de Caroli. Secuencia coronal HASTE potenciada en T2. a) axial TSE potenciada en T2 con saturación grasa; b) dilataciones saculares y fusiformes 
(cabezas de flecha) que comunican con la vía biliar intrahepática y comprometen el lóbulo hepático derecho, sin hepatolitiasis. Reconstrucción MIP de CPRM; c) 
múltiples quistes renales simples, menores de 1,5 cm, que sustituyen todo el parénquima renal (flecha gruesa). Secuencia axial T1W con gadolinio; d) presencia del 
pedículo vascular portal en el interior de la dilatación quística como signo del punto central (flecha gruesa).
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Figura 7. Quiste de colédoco (tipo I c). a) Secuencias de CPRM con reconstrucciones MIP; b) de corte radial HASTE: dilatación fusiforme del conducto hepático común y 
del colédoco proximal (flecha delgada), sin dilatación de la vía biliar intrahepática; confluencia biliopancreática sin evidencia de lesiones obstructivas; colecistectomía. 
Imagen axial potenciada en T2 con saturación grasa; c) evidencia de la dilatación del conducto hepático común (cabeza de flecha). 

Figura 8. Quiste de colédoco (tipo IV a). a) Secuencias coronal HASTE potenciada en T2; b y c) axial TSE potenciada en T2 con saturación grasa: dilatación fusiforme 
del hepático común y colédoco (flecha gruesa y cabeza de flecha en a, cabeza de flecha en c), así como de la vía biliar intrahepática (cabezas de flecha en b). d) 
Reconstrucción MIP de CPRM: confluencia biliopancreática sin evidencia de coledocolitiasis ni de lesiones expansivas (flecha gruesa en d).

Anomalías de la vía biliar extrahepática
Quistes del colédoco: Son anomalías congénitas poco 

frecuentes. Se identifican mediante la CPRM, como dilata-
ciones quísticas o fusiformes del colédoco (figura 7), de alta 
señal en las secuencias potenciadas en T2. Pueden estar o no 
asociados con dilatación de la vía biliar intrahepática (figu-
ras 8 y 9) (1-3,8,37). La clasificación de Todani (38) define los 
subtipos de quistes de acuerdo con su morfología y distri-
bución en la vía biliar (figura 10):

• Tipo I. Define la dilatación de la vía biliar extrahepática. 
Se subdivide en:

 » Ia. Dilatación sacular completa o casi completa del 
colédoco.

 » Ib: Dilatación sacular focal del colédoco.

 » Ic: Dilatación fusiforme completa del colédoco.

• Tipo II. Define la dilatación sacular lateral del colédoco 
con cuello corto y estrecho (divertículo).

• Tipo III. Define la dilatación aislada del colédoco termi-
nal en la ampolla de Vater (coledococele).

• Tipo IV. Define la presencia simultánea de varias dilata-
ciones. Se subdivide en:

 » IVa. Dilataciones de la vía biliar intrahepática y extra-
hepática.

 » IVb. Múltiples dilataciones de la vía biliar extrahepá-
tica únicamente.

• Tipo V. Define las dilataciones de la vía biliar intrahepá-
tica y se corresponde con la enfermedad de Caroli. 

Las dilataciones congénitas quísticas del colédoco (I y 
IV) se pueden asociar con una unión pancreatobiliar abe-
rrante y también con un mayor riesgo de padecer colangio-
carcinoma (39-41), por esta razón es importante diagnosti-
car los quistes del colédoco en forma precoz para programar 
su resección (42-50). Los quistes pueden tener complicacio-
nes como: colangitis, pancreatitis, cálculos y malignidad (1-
3,8,50).
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Figura 9. Quiste de colédoco distal, coledococele (tipo III). a) Secuencia coronal HASTE potenciada en T2; b) potenciada en T1 con saturación grasa coronal con ga-
dolinio: dilatación sacular focal en el colédoco distal con microlitiasis y barro biliar en su interior (cabeza de flecha) que no condiciona la dilatación de la vía biliar 
intrahepática. No hay lesiones expansivas en la confluencia biliopancreática (flecha delgada). c) Secuencias de CPRM de corte radial; d) coronal con reconstrucción 
MIP, donde se puede observar mejor la dilatación focal del colédoco distal.

Figura 10. Clasificación de Todani.

Conclusiones
Las enfermedades fibropoliquísticas de la vía biliar no 

son infrecuentes. Los radiólogos deben estar familiarizados 
con el origen, los hallazgos por RM y las complicaciones de 
estas enfermedades. La CPRM es el método no invasivo de 
imagen con mayor exactitud diagnóstica para detectarlas.
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