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RESUMEN

La enfermedad de Caroli es una malformacién congénita quistica de la via biliar intrahepatica, de
transmision autosémica recesiva. Se distinguen dos formas: fibrosis hepatica simple, y una forma
en que predomina una fibrosis periportal conocida como "fibrosis hepatica congénita”,
individualizada en la literatura como sindrome de Caroli. La mayoria de los pacientes presenta
compromiso de ambos |6bulos del higado, aun cuando hay casos de enfermedad localizada en
un lébulo o segmento, de preferencia el izquierdo. Puede manifestarse en cualquier época de la
vida aunque es rara a partir de los 50 afios y la forma de presentacion més frecuente se
caracteriza por episodios de fiebre en relacion con crisis colangiticas secundarias a estasis biliar.
En la forma compleja predominan manifestaciones de hipertensién portal. Las complicaciones
tardias mas habituales son la cirrosis biliar secundaria, los abscesos intrahepéaticos y los
tumores, siendo el mas frecuente el colangiocarcinoma. Se presenta caso paciente femenina de
45 afios de edad, sin antecedentes de importancia quien ingresa al servicio de cirugia general
por presentar dolor de aparicién insidiosa de tres dias de evolucién, en hipocondrio derecho,
moderada intensidad, caracter opresivo, irradiado a flanco y regién lumbar derecha, sin
atenuantes, exacerbado con el movimiento, sin concomitantes. Al examen fisico: TA 150/80
mmHg abdomen globoso propio de paniculo adiposo, doloroso a la palpacion profunda en
hipocondrio y flanco derecho, timpanismo generalizado, borde hepatico palpable 2 cm. por
debajo de reborde costal. Paraclinicos dentro de valores normales. Ultrasonido el cual reporta
multiples imagenes anecoicas en ambos |I6bulos hepéticos; diagnéstico sugestivo de Enfermedad
de Caroli. Colangioresonancia reporté enfermedad multiquistica hepatica en relacion a
Enfermedad de Caroli. Actualmente, se encuentra asintomatica en espera de resolucién por
trasplante Hepatico.

Palabras Claves: Enfermedad multiquistica hepatica, Enfermedad de Caroli, trasplante hepético
SUMMARY

Caroli’s disease is a cystic congenital malformation of the intrahepatic biliary tract, of autosomal
recessive transmission. There are two kinds: simple hepatic fibrosis, and a form in which
predominates a well-known periportal fibrosis known as “congenital hepatic fibrosis”, This entity
has been named Caroli's syndrome. In most patients, it is present in both lobes of the liver, even
though there are cases where the disease is located in only one lobe or segment, of preference
the left one. It can appear at any time in life, however, it is rare after 50 years of age, The most
common form is characterized by episodes of fever related to cholangitis, secondary to biliary
stasis. In more complex forms, portal hypertension is the main finding. The more frequent
complications are: secondary biliary cirrhosis, intrahepatic abscesses and tumors,
colangiocarcinoma being the most frequent. This case is about a female patient of 45 years old,
without relevant antecedents. She complained of insidious pain during the last three days, before
admission, located in the right hypochondrium, of moderate intensity, and oppressive character,
radiated to the right flank and right lumbar region without attenuation. it increased with movement
without other accompanying symptoms. Physical examination: TA 150/80 mmHg, painful



abdomen to the deep palpation in hypochondrium and right flank, hepatic border 2 cm. below
costal rim. Laboratory test were normal. Ultrasound showed anechoic images in both hepatics
lobes, suggestive of Caroli’s disease. Images from magnetic resonance reported hepatic cystic
disease related to Caroli's disease. Presently she is asymptomatic, and waiting for a hepatic
transplant.

Key Words: Disease of Caroli, cystic congenital malformation, Hepatic transplant.

Introduccion

Las enfermedades quisticas del higado y tracto biliar constituyen un amplio espectro, sin una
delimitacion clara entre ellas; los quistes pueden ser solitarios, multiples o dilataciones de la via
biliar intrahepatica y/o extrahepatica. La condicién es usualmente asociada con enfermedad

quistica renal de severidad variable.

La enfermedad de Caroli fue descrita por primera vez en 1958 como una dilatacion congénita no
obstructiva de los ductos biliares intrahepéticos, la caracteristica fundamental de esta dilatacion
es que se establece de forma segmentaria dejando espacios normales y que tiene aspecto
sacular o quistico, pero en continuidad con la luz biliar, por lo que produce estasis de hilis,
predisponiendo a la colangitis bacteriana, absceso hepatico y litiasis de los conductos

intrahepaticos, es ademas, una causa a largo plazo de colangiocarcinomal'z. Se denomina
sindrome de Caroli cuando se afiaden fibrosis hepética congénita y enfermedad poliquistica renal

del adulto. Ambas entidades son infrecuentes.}1?

Se presenta caso clinico de Enfermedad de Caroli en paciente de 30 afios como hallazgo casual
tras ser ingresada con diagndstico de cdlico biliar.

Caso clinico

Se presenta caso de paciente femenina de 45 afos de edad, sin antecedentes de importancia quien ing

cirugia por presentar desde el 28/1/06 dolor de aparicion insidiosa en hipocondrio derecho, moderada in
opresivo, irradiado a flanco y la regién lumbar ipsilateral, sin atenuantes, exacerbado con el movimiento
concomitantes. Al examen fisico presentd: TA 150/80 mmHg, abdomen globoso propio de paniculo adip:
palpacion profunda en hipocondrio y flanco derecho, timpanismo generalizado, borde hepatico palpable
reborde costal. Paraclinicos dentro de valores normales. Ultrasonido el cual reporta multiples imagenes

ambos I6bulos hepéticos; diagndstico sugestivo de Enfermedad de Caroli (Fig. A-B).



A- Ultrasonido abdominal, corte transversal de I6bulo hepético derecho donde se evidencia parénquima
multiples imagenes hiperintensas, bordes definidos, diversos tamafios.

B

B- Ultrasonido abdominal, corte longitudinal de I6bulo hepatico izquierdo donde se evidencia parénquimi
con multiple imagenes hiperintensas, bordes definidos, diversos tamarios.



Las imagenes de resonancia magnética reportaron enfermedad multiquistica hepéatica, en relacién a enfi
Caroli (Fig. C-D). Recibe tratamiento antibiético y analgésico con mejoria clinica significativa.

Cc

C- Colangioresonancia donde se evidencian multiples imagenes hiperintensas que ocupa todo parénqui
biliares extrahepaticas dilatadas.



D- Colangio resonancia donde se evidencian multiples imagenes hiperintensas que ocupan todo el paré
Vias biliares extrahepaticas dilatadas.

Se egresa clinicamente estable en espera de resolucion por trasplante Hepatico.

Discusion

La enfermedad de Caroli es una entidad muy poco frecuente; y casos ocasionales han sido
reportados en Japon y otras partes de Asia. Consiste en la dilatacion congénita del conducto
biliar intrahepatico (segmentario) mas bajo. La cirrosis, el colangiocarcinomay la colangitis
hepéatica son su complicacion. Se conocen dos variedades: en la primera, la malformacion
quistica se acomparia de fibrosis hepatica congénita, y corresponderia a la descripcién hecha en

1954 por Grumbach?. La segunda no se acompafia de fibrosis hepatica, es mucho mas

infrecuente y constituye la forma simple, descrita por Jacques Caroli en 195811117 | a distincién
entre unay otra es de importancia clinica, ya que la presentacion y evolucion variara

dependiendo de cada forma.23 Ambas situaciones pueden verse complicadas por la asociaciéon

de una nefroespongiosis, entidad descrita por Cacchi y Ricci en 1949%. La segunda forma
constituye la enfermedad de Caroli propiamente tal, cuyo curso natural estd dominado por la

infeccion biliar persistente. Esta supuracion, a largo plazo, puede conducir a amiloidosis.* La
asociacién con quistes renales y coledociales se aprecia mas frecuentemente en la forma

compleja. °

Esta enfermedad parece tener un origen genético, se le reconoce como una patologia
autosomica recesiva, aunque hay casos con tendencia familiar, sugerentes de herencia

autosomica dominante.®

Las enfermedades fibroquisticas hepaticas son expresion de un mismo trastorno, pero en
diferente estadio de desarrollo®14-15, justificandose una superposicién entre las manifestaciones



clinicas. Parece existir una etiopatogenia comun, la llamada "malformacién de la placa
ductal" (MPD), consistente en una interrupcion del desarrollo normal del tracto portal y
estructuras ductuales biliares a partir de las células hepéticas precursoras. También puede
coexistir un proceso inflamatorio inespecifico que lleve a la destruccion progresiva de los

conductos biliares. Desmetgpropuso la MPD como base de todas las alteraciones congénitas de
los conductos biliares, y la incluye entre las posibles causas de la atresia de vias biliares
extrahepaticas.

La MPD se encuentra frecuentemente en combinaciéon con anomalias renales, en su mayoria
quisticas, y aunque de un modo general es la enfermedad poliquistica renal recesiva (o de tipo
infantil) la que se asocia con la enfermedad de Caroli, existen casos de poliquistosis renal del

adulto’-16.

La lesion basica consiste en dilataciones saculares multifocales de los conductos biliares
segmentarios.

Auln cuando las alteraciones estan presentes desde el nacimiento, los pacientes pueden
permanecer asintomaticos por largo tiempo, ocasionalmente toda la vida. La enfermedad puede
manifestarse en cualquier época de la vida aunque es rara a partir de los 50 afios y la forma de
presentacion mas frecuente se caracteriza por episodios de fiebre en relacion con crisis
colangiticas. En la forma compleja predominan las manifestaciones de la hipertension portal
pudiendo incluso preceder a las manifestaciones biliares y hacerlo de forma cataclismica. Las
complicaciones tardias mas habituales son la cirrosis biliar secundaria, los abscesos

intrahepaticos y los tumores, siendo el mas frecuente el colangiocarcinoma.8-2

El diagnoéstico debe plantearse en cualquier nifio o adulto que presente bien crisis colangiticas de
repeticion con o sin aumento de enzimas de colestasis 0 bien signos clinicos de Hipertension
portal. La ecografia hepatica o Tomografia computarizada con contraste pueden establecer el
diagnostico apreciando numerosas areas anecoicas o multiples lesiones quisticas hipodensas
distribuidas de forma difusa o segmentaria, respectivamente. Con la colangiopancreatografia
retrograda o colangiotransparietohepatica se puede llegar al diagnéstico de certeza pero, por el
riesgo elevado de colangitis bacteriana ascendente, debera reservarse para casos dudosos. La
colangioresonancia es una prueba no invasiva considerada hoy como el mejor método
diagndstico. Es esencial demostrar la existencia de comunicacion entre las dilataciones quisticas

y el resto del arbol biliar.10

Establecido el diagnostico de enfermedad de Caroli se debe individualizar el tratamiento. Para el
cuadro agudo de colangitis, se emplearan antibiéticos y puede ser de utilidad una papilotomia, en
presencia de coledocolitiasis 0 una pancreatitis. Algunos casos se favoreceran del empleo de
agentes como el acido ursodeoxicélico, cada vez que se demuestren cristales de colesterol en la

bilis duodenall®. Sin embargo, persistiran las malformaciones quisticas y la hepatolitiasis y se
repetiran los episodios infecciosos con deterioro progresivo de la funcion hepatica. Para aquellos
pacientes con compromiso difuso y colangitis recurrente que no responde a otras medidas, ya
existe una cirrosis o se ha desarrollado un colangiocarcinoma, hoy puede ser el trasplante

hepético una alternativa terapéutica12‘16. La sobrevida del trasplante hepético, con una

mortalidad perioperatoria de entre 5% y 8%%6, se eleva por sobre 75% a 5 afios en caso de
enfermedad no autoinmune.

En conclusién se presenta un caso de esta poca frecuente enfermedad, con afectacion hepatica
difusa comprometiendo ambos lébulos. El tratamiento se basé en el control de la colangitis y los
colicos biliares presentados y se propone un trasplante hepético por ser una lesion difusa.
Debido a que la paciente presenta funcion hepética preservada, se decidio realizar tratamiento
sintomatico con antibiéticoterapia y analgésicos endovenosos. Se logré mejoria clinica siendo
egresada. Sin embargo, se explicé la necesidad del trasplante hepatico, realizando tramites
pertinentes asi como el seguimiento clinico de la paciente, la cual para la fecha se encuentra
asintomatica.
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NOTA: Toda la informacién que se brinda en este articulo es de caracter investigativo y con fines académicos y de
actualizacion para estudiantes y profesionales de la salud. En ninguin caso es de caracter general ni sustituye el asesoramiento
de un médico. Ante cualquier duda que pueda tener sobre su estado de salud, consulte con su médico o especialista.



