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Enfermedad de Caroli. Presentacion de un caso.
Caroli’s disease. Case report.

Jorge J. Pérez Assef (1), Adoracién Duarte Vilarifio (2), Tirso Laureiro Toledo (3).

Resumen

Los trastornos de las vias biliares se deben a una variedad de condiciones o procesos congénitos,
inflamatorios, metabdlicos, infecciosos o neoplasicos, muchas veces con cuadro clinico solapado que
pueden ocasionar dificiles problemas para el diagnéstico. A diferencia de las colestasis extrahepéticas,
las obstrucciones biliares intrahepaticas son menos frecuentes en la practica médica y cursan con
sintomas y signos comunes que entorpecen su confirmacién, a la vez que se requieren procederes
diagndsticos y técnicas imagenoldgicas especificas para su definicion. Presentamos el caso de un
hombre adulto de la sexta década de la vida con enfermedad de Caroli, que tuvo una evolucion clinica
fatal con formaciéon de abscesos intrahepaticos, colangitis supurada y hemorragias digestivas. Esta
entidad congénita, a pesar de su rareza, se debe tener en cuenta ante las circunstancias clinicas que
se describen.
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Introduccién

El sindrome ictérico es un fendmeno frecuente consecuencia de una hiperbilirrubinemia, que al
extravasarse e impregnarse en piel y mucosas advierten al enfermo una coloracién amarilla de las
conjuntivas, el paladar 6seo y los tegumentos. Multiples son las etiologias atribuidas, pero las ictericias
hepéticas y las colestasicas son fundamentales. Causas obstructivas 0 mecanicas sugieren el
diagnostico de un carcinoma digestivo (75%), litiasis biliares extrahepéticas (15%) y colestasis
intrahepaticas (10%) (1). Presentamos un paciente con enfermedad de Caroli (EC), tipo de colestasis
intrahepatica poco comun, de diagnostico complejo, de la que se tienen escasos reportes en nuestro
medio.

Desarrollo

Presentacién del caso clinico. (HC No. 546558)

Hombre de 61 afios de edad, alcohdlico, obeso, hipertenso, con historia de hepatitis viral en la infancia
e intolerancia a colecistoquinéticos. Desde hace tres dias tiene dolor célico en hipocondrio derecho sin
relacion prandial, que irradia a la espalda y se intensifica gradualmente, ademas fiebre con escalofrios,
coluria, constipacion, dispepsias, vomitos biliosos, astenia y anorexia. Se constato ligero tinte ictérico
con tendencia a verdinico, mucosas secas y abdomen sensible en punto vesicular. Se descarté
urgencia quirargica.

El ultrasonido abdominal demostré el higado con aumento de ecogenicidad y la vesicula estimulada, el
pancreas no pudo visualizarse. Pigmentos biliares en orina positivos.

Se ingresa con diagndstico presuntivo de enfermedad hapatobiliopancreética alcohdlica, a descartar
colecistitis aguda. Durante su evolucion persiste el cuadro clinico, se intensifica el ictero, aparecen
petequias diseminadas y se detecta deterioro hemodinamico. Se traslada a sala de cuidados
intermedios. El laboratorio indica leucocitosis moderada con neutrofilia, eritrosedimentacién acelerada,
aumento de transaminasas, fosfatasa alcalina, timol, creatinina, colesterol y bilirrubinas, con tiempo de
protrombina prolongado. Se realiza Laparoscopia No. 186: Hepatopatia cronica y epiploitis.



Recibe tratamiento basico con fluidos, antimicrobianos de amplio espectro, vitaminas, diuréticos y
ranitidina. Al noveno dia de ingresado fallece luego de hematemesis sUbita. Egresa con diagnéstico de
sangramiento digestivo alto por varices esofagicas y hepatopatia cronica.

Conclusiones anatomopatoldgicas. (Autopsia No. 106 — 02):

Causa bésica: Litiasis y dilatacion de vias biliares intrahepaticas (hepatico comun). Causa intermedia:
Colangitis supurada, abscesos intrahepaticos. Causa directa: Sangramiento digestivo por esofago -
gastroduodenitis aguda hemorragicas. Otros diagndésticos: Edemay congestion pulmonar y de la serosa
intestinal, necrosis tubular aguda, hipertrofia ventricular izquierda, ateromatosis moderada de las
coronarias, aorta, renales e iliacas, colecistitis cronica alitidsica e ictero universal.

Andlisis y Discusién de los Resultados

Las obstrucciones biliares intrahepaticas (OBIH), menos frecuentes que las extrahepaticas,
generalmente se deben o asocian a procesos metabdlicos o a obstrucciones mecanicas (1). La EC es
un tipo raro de OBIH descrita en 1958 por Jacques Caroli, que se hereda de forma autosémica recesiva,
caracterizada por dilataciones saculares de las vias biliares intrahepéticas, con estenosis focal que
condiciona la formacién de calculos, obstruccién y colangitis secundaria (2— 6). Se conocen dos formas
clinicas: Enfermedad ductal con fibrosis hepética y lesion renal (mas comun) y enfermedad Unica del
conducto sacular. Clinicamente predominan el ictero y el dolor abdominal, con fiebre y escalofrios, la
exploracion del abdomen en no pocos casos sélo suministra datos de orientacion. Las complicaciones
se deben al estancamiento biliar, entre ellas, hipertension portal, colangitis, abscesos, cirrosis biliar
secundaria y puede desarrollarse un colangiocarcinoma (2,3). El conocimiento de esta dolencia es un
problema médico, los pacientes pueden estar asintomaticos mucho tiempo y no se puede precisar con
certeza el sitio de la obstruccién y como la ictericia suele prolongarse mas de 4 semanas, surgen dudas
diagndsticas sobre todo si el enfermo, como el nuestro, tiene mas de 50 afios, pues son habituales en
esta edad las obstrucciones cancerosas o litiasicas.

El laboratorio clinico es poco especifico en la EC, con resultados muchas veces comunes en las formas
extrahepaticas. La ultrasonografia revela detalles orientadores, pero métodos de punta como la
colangiopancreatografia retrograda endoscoépica, la tomografia axial, 0 mejor la colangiorresonancia
son imprescindibles (2 — 4).

No existe un tratamiento médico racional en la EC, son utiles los antimicrobianos de amplio espectro y
los corticosteroides. El proceder quirtrgico para facilitar el vaciamiento ductal o extraer célculos es
necesario, pero no corrige las anormalidades intrahepdticas. El tratamiento definitivo es la excisién del
cistico y colédoco— yeyunostomia, pero los transplantes y resecciones hepaticas son hoy el tratamiento
de eleccion (3, 7).

Abstract

The disorders of the bile tract are due to a variety of conditions or congenital, inflammatory, metabolic,
infectious or neoplastic processes, many times with confusing clinical picture, which may cause
diagnostic difficulties. With the difference of the extrahepatic cholectasis, the intrahepatic biliary
obstructions are less frequent in medical practice converging with common signs and symptoms which
obscure confirmation; at the same time, alternative diagnostic procedures and specific imaging
techniques are needed for definition. We present the case of and adult pt over 60 yrs of age with the
Carole’s disease, who had a fatal clinical evolution with formation of intrahepatic abscesses, suppurative
Cholangitis and digestive hemorrhage. This congenital entity, despite its rarity must be considered in
the circumstances described.
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