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INTRODUCCION

Javier Quifiones, MD,® @ Carlos Sanchez-Temoche, MD.*

Resumen

La enfermedad de Caroli es una rara patologia caracterizada por la existencia de dilataciones saculares seg-
mentarias del arbol biliar intrahepatico, que, por lo general, afectan a todo el parénquima hepatico, aunque
es poco frecuente el compromiso biliar extrahepatico. Presentamos el caso de un varén que ingresé con
un cuadro clinico de 45 dias de evolucién, consistente en ictericia colestésica, baja ponderal y prurito. La
colangiorresonancia informé multiples dilataciones saculares en las vias biliares intrahepaticas.
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Abstract

Caroli disease is a condition characterized by cystic dilatation of the intrahepatic biliary tree that usually affects
the entire liver parenchyma, although extrahepatic biliary involvement is rare. The following is the case of a
male patient who was admitted due to cholestatic jaundice, low weight, and pruritus for 45 days. Magnetic
resonance cholangiopancreatography reported multiple cystic dilatations in the intrahepatic bile ducts.
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ticos (2, 3). Se trata de un trastorno autosémico recesivo

La enfermedad de Caroli (EC) fue descrita en 1958 por
Jacques Caroli (1). También conocida como ectasia caver-
nosa comunicante de los conductos intrahepaticos, es una
dilatacién congénita de los conductos biliares intrahepa-
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en el que la ecografia revela multiples espacios quisticos en
todo el parénquima hepatico (4). Por lo general, la via biliar
extrahepdtica no se afecta.

Se estima una prevalencia de 1 caso por cada 1 000 000
de habitantes, y es una enfermedad que afecta principal-
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mente a las mujeres en una proporcién de 2:1 (). Si existe
una asociacion entre esta patologia y la fibrosis hepatica, se
denomina Sindrome de Caroli (6). En ese sentido, la EC
corresponde al tipo V de las malformaciones del colédoco,
segun la clasificacién de Todani.

La clinica de presentaciéon mds habitual en la EC es la
ictericia colestdsica recurrente, asociada o no a dolor abdo-
minal en el cuadrante superior derecho, fiebre, prurito y, en
algunas ocasiones, colangitis recurrente o abscesos hepati-
cos multiples (S, 7, 8). La mayor predisposicién a la forma-
cién de célculos en la via biliar intrahepética parece estar
relacionada con el tiempo de enfermedad, asi como con el
grado de colestasis intrahepética (9, 10).

Asi pues, se reporta el caso de un paciente varén de 42
afos, que ingres6 con un cuadro ictérico colestdsico, fiebre
y baja ponderal. Los estudios imagenolégicos permitieron
establecer el diagnostico.

REPORTE DE CASO

Paciente var6n de 42 anos, que ingresé a emergencia proce-
dente del Penal de Picsi (Chiclayo). El hombre refirié tener
una historia de ictericia y coluria de, aproximadamente, 45
dias de evolucién. Se agregaron de forma concomitante
otros sintomas como hiporexia, baja ponderal de S kg y
malestar general. El dia que ingresé a urgencias, ademads, el
individu6 manifest6 sentir un dolor abdominal, de mode-
rada intensidad, en el cuadrante superior derecho.

Como antecedentes de importancia, alos 16 afios el paciente
fue diagnosticado de colera, motivo por el cual fue hospitali-
zado alrededor de 10 dias en el Hospital de Sullana de Piura.
Asimismo, el individuo presentd un historial de consumo de
drogas (marihuana), tabaco y alcohol. Sin embargo, negé la
existencia de comorbilidades asociadas a estos hébitos.

De igual manera, el paciente refirié la presencia de dolor
abdominal en el cuadrante superior derecho, de aparicién
esporddica desde los 15 afos. No obstante, neg6 tener cam-
bios en la coloracion de la piel o sufrir de mucosas relacio-
nadas con la ictericia.

En el momento del examen fisico, el hombre ingresé con
una presion arterial de 100/50 mm Hg, una frecuencia car-
diaca de 112 Ipm y una temperatura de 36,4 °C. En la piel
y las mucosas, se evidenci6 la coloracién amarillenta, com-
patible con el cuadro ictérico de larga duracién, asi como
algunas lesiones excoriativas causadas por el rascado.

También se evidencié dolor en el abdomen como res-
puesta a la palpacién en el cuadrante superior derecho,
pero no se observo la existencia de hepatomegalia, dado
que se registré una matidez hepatica de 11 cm. El paciente
se mostr6 despierto, orientado en tiempo, espacio y per-
sona, sin encontrarse signos de focalizacion. El resto del
examen fue normal.

Entre tanto, el perfil hepatico report6 una hiperbilirrubi-
nemia de predominio directo (bilirrubina total: 18,42 mg/
dL; bilirrubina directa: 13,41 mg/dL. Transaminasas ele-
vadas: transaminasa glutdmico-oxalacética [TGO]: 1460
UI; transaminasa glutdémico-pirtvica [TGP]: 1280 UJ, y
fosfatasa alcalina: 453,8 UI/L).

Las proteinas no estaban afectadas, asi como tampoco
el tiempo de protrombina. Las serologias para virus de
inmunodeficiencia humana (VIH), hepatitis B y C fueron
negativas. La ecografia abdominal sugiri6 la presencia de
multiples quistes hepéticos simples y barro biliar, sin deter-
minarse la existencia de litiasis. Los marcadores de antigeno
carbohidrato 19-9 (Cal9-9), antigeno carcinoembrionario
(Carcinoembryonic Antigen, CEA) y alfafetoproteina (AFP)
estaban dentro de los rangos normales.

Durante la hospitalizacion, se realizé una colangiorre-
sonancia contrastada, en la cual se evidenciaron multiples
dilataciones saculares en las vias biliares intrahepaticas: EC
(tipo V, segun la clasificacién de Todani) (Figura 1).

Figura 1. Multiples dilataciones saculares que comprometen las vias
biliares intrahepdticas en toda la extensién del parénquima hepatico.
La via biliar extrahepdtica se mantiene conservada, sin evidenciarse
dilataciones a ese nivel. Se observa barro biliar en la vesicula, sin
determinar calculos.

Dentro del plan de trabajo, se realizé una endoscopia
de las vias digestivas altas y se tomaron biopsias del esto-
mago y el duodeno. A partir de estas pruebas, se encontrd
la evidencia de gastritis eritematosa moderada. Ademds, la
biopsia de las muestras tomadas confirmé el diagndstico
endoscopico.

DISCUSION

El diagnostico de la EC se basa principalmente en hallazgos
imagenoldgicos, en los cuales se evidencian las dilataciones
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distales dependientes de las vias biliares intrahepéticas. En
la ecografia y la tomografia computarizada (TC), es carac-
teristica la dilatacién quistica del conducto biliar (11).

También es tipico el hallazgo imagenoldgico de litos intra-
hepéticos adyacentes. Esto ocurre debido a la estasis gene-
rada. Sin embargo, el reconocimiento de la sintomatologia
relacionada con la disfuncién hepética resulta relevante.

La EC es una de las familias de enfermedades de la placa
ductal fibroquistica, a las que también pertenecen la enfer-
medad renal poliquistica autosémica recesiva, la fibrosis
hepitica congénita, la enfermedad renal poliquistica auto-
sémica dominante, los hamartomas biliares y los hamarto-
mas mesenquimatosos.

Dentro de ese contexto, la placa ductal representa el
éngulo del sistema biliar intrahepético (Tabla 1). La remo-
delacion de la placa ductal, en la dilatacion biliar intrahepa-
tica madura, sigue una serie compleja de eventos cronome-
trados con precision. En el caso de la EC, la detencion en
la remodelacién de la placa ductal involucra los conductos
biliares mas grandes (interlobular y mas central). En la EC,
se afectan los conductos intrahepdticos periféricos mads
pequenos, que se remodelan posteriormente en la vida
embrionaria y se manifiestan con fibrosis hepdtica coexis-
tente. Se produce, entonces, un patrén de inflamacidén
segmentaria y una estenosis que alterna con la dilatacién
sacular y fusiforme de los conductos afectados (S, 7,9).

El diagnéstico diferencial incluye una dilataciéon biliar
grave, generada por cualquiera de las otras causas de obs-
truccioén biliar, enfermedad poliquistica del higado (en la
que los quistes no tienen comunicacion con las vias biliares
intrahepaticas entre sf) y fibrosis hepética congénita.

Otras pruebas de imagen no invasivas, como la explora-
cién con 99m Te-HIDA, pueden ayudar en el diagndstico

Tabla 1. Enfermedades de la placa ductal fibroquistica

(12), pero se ha especulado que la EC, asi como la enfer-
medad poliquistica y la fibrosis hepatica congénita, son
todas partes del mismo espectro (10, 11). Por tanto, se
puede necesitar una colangiorresonancia o una tomogra-
ffa axial computarizada (TAC) para lograr un diagnéstico
especifico.

El tratamiento debe ser individualizado y se debe hacer
en relacién con el manejo de las complicaciones asociadas,
tales como colangitis o abscesos hepdticos recurrentes y la
misma formacién de litiasis y desarrollo de neoplasias tipo
colangiocarcinoma (12, 13). En algunos casos, los cuadros
ictéricos colestasicos se favorecen con el uso de dcido urso-
desoxicélico (7,9, 11). Ademds, en ocasiones, la afeccién
puede ser lobar, en cuyo escenario la reseccién quirtrgica
es apropiada, pero en los casos de forma difusa el trasplante
puede considerarse curativo.

Asi pues, el caso clinico que presentamos cumplié con
los hallazgos compatibles con la EC. Desde la perspectiva
clinica, se decidié el manejo sintomético y la evaluacién
regular, dado el riesgo de cuadros obstructivos intralumina-
les o procesos infecciosos tipo colangitis aguda. El paciente
fue dado de alta con dcido ursodesoxicolico en dosis de S00
mg cada 8 h, durante los 10 dias de hospitalizacion, en los
cuales los valores de las bilirrubinas disminuyeron nota-
blemente. De igual forma, el individuo recibié el egreso
hospitalario con é4cido ursodesoxicolico para el manejo
ambulatorio.

En sintesis, los pacientes con EC deben ser estrecha-
mente controlados, a fin de evitar complicaciones, sobre
todo infecciosas, que aumentarian la morbimortalidad o la
necesidad de tratamientos de alto coste -como el trasplante
hepatico- o terapéuticas que empeoran la calidad de vida
del enfermo, como la lobectomia hepdtica.

Enfermedad Compromiso hepatico

Fibrosis hepatica congénita

Fibrosis progresiva de las vias portales con hipertension portal; asociacion con la

enfermedad de Caroli

Enfermedad renal poliquistica autosémica recesiva
Enfermedad renal poliquistica autosémica dominante
Enfermedad hepatica poliquistica autosémica dominante
Enfermedad de Caroli

Quiste del colédoco

Hamartoma biliar

Modificada de la referencia 11.
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Falla hepatica cronica

Quistes derivados de conductos biliares no comunicantes

Quistes derivados de microhamartomas biliares y glandulas periductales
Dilatacion quistica de los conductos biliares intrahepaticos segmentarios
Afectacion ductal biliar intra y extrahepatica

Conductos dilatados incrustados en el estroma fibroso
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