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RESUMEN

La enfermedad de Caroli es la dilatacion no obstructiva, congénita y segmentaria de
las vias biliares intrahepaticas, asociada generalmente a otras malformaciones
quisticas de higado y rindn. Su diagndstico se establece generalmente en la
adolescencia y en el adulto joven. En este trabajo se presenta un lactante de once
meses de edad, con escasas manifestaciones clinicas de la enfermedad
diagnosticada por estudios imagenoldgicos, endoscdpicos e histolégicos como una
enfermedad de Caroli combinada con fibrosis hepatica congénita y rifidn poliquistico
bilateral.

DeCS: ENFERMEDAD DE CAROLI; LACTANTE.



ABSTRACT

Caroli’s disease is the non-obstructive congenital and segmental dilatation of the
intrahepatic biliary passages, generally associated with other cystic malformations
of the kidney and liver. Its diagnosis is established regularly in adolescence and in
young adults. In this work, an eleven month infant with few clinical manifestations
of the disease diagnosed through imaging, endoscopic and histological studies as
Caroli’s disease combined with congenital hepatic fibrosis and polycystic bilateral
kidney is presented.

DeCS: CAROLI DISEASE; INFANT.

INTRODUCCION

En el grupo de las malformaciones quisticas del higado encontramos el quiste del
colédoco, enfermedad de Caroli, el higado poliquistico y la fibrosis hepéatica
congénita. Los dos primeros presentan quistes en las vias biliares, y tienen una alta
asociacién con los rifiones poliquisticos. *

La enfermedad de Caroli es la dilatacidon congénita no obstructiva de los conductos
biliares intrahepaticos mayores; 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 bilis, predisponiendo a la colangitis bacteriana, abceso hepatico y litiasis

de los conductos intrahepaticos, **

es ademads, una causa a largo plazo de
colangiocarcinoma.

Esta enfermedad se diagnostica con mas frecuencia en la adolescencia o en el
adulto joven, aunque se puede encontrar en pacientes mayores y es infrecuente en
el lactante, a pesar de ser una afeccién congénita, debido a la ausencia de sintomas
en esta edad temprana. * Se asocia frecuentemente con el resto de las
malformaciones quisticas, sobre todo con la fibrosis hepatica congénita y el quiste

del colédoco, se reporta la menor cantidad de casos de la forma pura. 3



PRESENTACION DEL CASO

Lactante de 11 meses de edad, masculino, blanco, con antecedentes de buena
salud.

Antecedentes familiares: ambos padres sanos; tio paterno fallecido de
insuficiencia renal créonica de causa no conocida. Fue atendido en Cuerpo de
Guardia por una enfermedad diarreica aguda de posible causa viral, que evoluciona
favorablemente, pero mantiene una gran distension abdominal que llama la
atencion del pediatra y al examen fisico encuentra hepatomegalia de
aproximadamente 3 cm, sin otros signos fisicos. Se comienza el estudio de la causa
de la hepatomegalia y el ultrasonido abdominal donde se observé dilatacion de las
vias biliares intrahepaticas en ambos Idébulos de forma segmentaria y aspecto
quistico, mas acentuado en el I6bulo derecho, marcado aumento de la ecogenicidad
de forma difusa, vesicula normal. Vena porta normal. Ambos rifiones aumentados
de tamafo con pobre diferenciacion parenquima-senos renales, con ecos densos
mezclados con zonas ecollcidas de tamano variable, sin pielocaliectasia.

El estudio de la funcion hepatica (TGP, fosfatasa lacalina, coagulograma completo,
bilirrubina, proteinas totales y fraccionadas, colesterol), resultd normal.

La tomografia axial computarizada confirma las imagenes de multiples quistes en
las vias biliares intrahepaticas y ambos rifiones. El estudio laparoscépico muestra
un higado aumentado de tamafio, de color rosado, con zonas blancoanacaradas de
aspecto fibrético, no se observan quistes en su superficie. Bordes romos,
consistencia aumentada, que se comprueba a la toma de la biopsia hepatica. No se
observan signos de hipertensién portal.

Informe Histoldgico: fibrosis periportal intensa, dilatacién, proliferacién y estasis
en los conductillos biliares. Hepatocitos: normales.

La funcidn renal (creatinina, filtrado glomerular) no presenté alteraciones.

Se realizd estudio ultrasonografico a ambos padres, no existiendo en ellos
alteraciones hepaticas ni renales.

Con estos elementos diagndsticos se concluye como: enfermedad de Caroli con

fibrosis hepatica congénita, asociada a poliquistosis renal bilateral.

DISCUSION

La enfermedad de Caroli, a pesar de ser congénita (autosémica recesiva), no se
manifiesta clinicamente en edades tan tempranas como el lactante y transicional,

aunque pueden presentarse signos como hepatomegalia o ictero ocasional. La



hepatomegalia fue la manifestacion que se encontré en el caso presentado. Los
sintomas y signos mas frecuentes son los que se derivan de las complicaciones
como las colangitis, absceso hepatico vy litiasis de conductos biliares intrahepaticos,
y mas frecuentes aldn son las manifestaciones de hipertensién portal, debido a la
asociacion con fibrosis hepatica congénita, y de insuficiencia renal, secundaria a la
poliquistosis del rifidn. Esta combinacion de enfermedad de Caroli y fibrosis
hepatica congénita es denominada por algunos autores sindrome de Caroli.

La forma pura es menos frecuente, no se asocia a rifiones poliquisticos y se limita a
la dilatacion de los conductos biliares intrahepaticos sin otras alteraciones
histoldgicas del higado. %3

El diagndstico de esta enfermedad se fundamenta en un estudio imagenoldgico
como la ultrasonografia y la TAC ° que permiten la identificacién de las alteraciones
de las vias biliares en el paciente y la sospecha de otras alteraciones debido al
aumento de la ecogenicidad del higado. El examen laparoscépico y el estudio
histolégico confirman la presencia de fibrosis hepatica congénita que acompana a la
enfermedad de Caroli.

La colangiopancreatografia retrograda endoscépica (CPRE) constituye una técnica
atil en el diagnéstico de la enfermedad de Caroli y la definicién de complicaciones
como litiasis intrahepatica y del colangiocarcinoma, que son frecuentes en
pacientes de edad avanzada. *

El tratamiento de la enfermedad de Caroli consiste en el uso de antimicrobianos
cuando se sospecha infeccién del contenido de las vias biliares, derivaciones para
mejorar el flujo de bilis, lobectomia en pacientes con enfermedad pura limitada a
un lobulo. Pero cuando se trata de un sindrome de Caroli, como en este nifio, la

técnica indicada es el trasplante hepatico cuando se inicien las complicaciones. *
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