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Resumen

La enfermedad de Caroli consiste en una malforma-
cion congénita de la via biliar intrahepatica caracteri-
zada por dilataciones saculares, segmentarias multi-
ples y quisticas, cuyas manifestaciones clinicas se
centran en crisis repetitivas de colangitis. Esta enfer-
medad tiene una base hereditaria incierta y puede aso-
ciarse a otras enfermedades de caracter hereditario
como la enfermedad poliquistica renal del adulto
(EPRAD). La mejor opcion terapéutica en los casos
sintomaticos unilobares hepaticos es la exéresis he-
patica del I6bulo afecto correspondiente; en caso de
afeccion bilobar, debe plantearse el trasplante hepati-
co. Presentamos por su rareza 3 casos de enfermedad
de Caroli resueltos con éxito mediante una lobectomia
hepatica del lado afecto: 2 pacientes manifestaron la
enfermedad en forma de episodios de colangitis de re-
peticion y 1 paciente, con asociacion a EPRAD.

Palabras clave: Enfermedad de Caroli. Enfermedad poli-
quistica del adulto. Colangitis. Reseccion hepatica.

CURATIVE PARTIAL HEPATECTOMY IN ADULT
CAROLI'S DISEASE

Caroli’s disease consists of a congenital malforma-
tion of the intrahepatic bile ducts characterized by
saccular, segmental, cystic dilatations giving rise to
recurrent cholangitis. The inheritance pattern is un-
clear and the disease may be associated with other
hereditary diseases such as adult polycystic kidney
disease. The most effective therapeutic option in
symptomatic unilobar Caroli’s disease is resection of
the affected lobe. In bilobar involvement, liver trans-
plantation should be considered.

Due to their rarity, we report three cases of Caroli’s
disease successfully resolved through lobectomy of
the affected lobe: two patients with recurrent cholan-
gitis and one patient with associated adult polycystic
kidney disease.

Key words: Caroli’s disease. Adult polycystic kidney di-
sease. Cholangitis. Liver resection.

Introduccion

La enfermedad de Caroli (EC), descrita inicialmente
por Vachel y Stevens en 1906, y posteriormente caracte-
rizada por Caroli en 1958, tiene una base hereditaria
incierta y puede asociarse a otras enfermedades de ca-
racter hereditario, en el 60% de los casos, con la enfer-
medad poliquistica renal. Predomina en la mujer, se pre-
senta con afeccién hepatica monolobar en el 15% de los
casos y degenera en el 7-24% de los casos en colangio-
carcinoma. Su tratamiento ideal en la forma focal es la re-
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seccién hepatica parcial, y esta indicado el trasplante he-
patico cuando se asocia a fibrosis portal o en las formas
difusas. Presentamos, por su rareza, 3 casos de EC focal
(ECF): 1 caso asociado a EPRAD y otros 2 casos carac-
terizados por episodios de colangitis de repeticidn.

Caso clinico 1

Varén de 75 afos, diabético tipo 2, hipertenso, con cardiopatia isqué-
mica, trasplantado renal hace 10 afios por insuficiencia renal crénica
secundaria a EPRAD en actual tratamiento inmunosupresor (ciclospori-
na 150 mg/dia y prednisona 5 mg/dia). Diagnosticado de EC hace 14
afos, permanecid asintomatico hasta la fecha. Ingresa por cuadros de
colangitis de repeticion. La ecocolangiorresonancia magnética hepatica
demostrd dilatacion sacular de la via biliar intrahepatica limitada a l6bu-
lo hepatico izquierdo, presencia de coleccion yuxtahepatica y atrofia del
I6bulo hepatico izquierdo (fig. 1). Con la orientacién diagndstica de co-
langitis en el contexto de ECF se realiz6 una lobectomia hepética iz-
quierda sin complicaciones intraoperatorias y se le dio el alta el décimo
tercer dia postoperatorio. Reingresa 3 meses mas tarde, con cuadro
séptico y tomografia computarizada (TC) abdominal, que muestra co-
leccion intraabdominal indicativa de absceso, por lo que se instaura tra-
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Fig. 1. A: colangiorresonancia magnética. Dilatacion
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sacular de via biliar izquierda con importante atrofia del I6bulo hepatico izquierdo y

coleccién yuxtahepadtica. B: aspecto macroscépico del Iobulo hepatico izquierdo. C: Colangiografia intraoperatoria. D: anatomia patoldgica
macroscdpica. Vias biliares intrahepaticas dilatadas con litiasis en su interior.

tamiento antibiético de amplio espectro y se realiza drenaje percutaneo
de dicho absceso. El paciente se deteriora progresivamente, tiene un
fallo multiorgénico y muere.

Caso clinico 2

Mujer de 56 afos, fumadora, alérgica a sulfamidas, que consulta tras
repetidos episodios de cdlicos biliares y elevacién persistente de GGT.
Se realiza colangiorresonancia magnética, que objetiva colelitiasis y
una estenosis a nivel del conducto hepatico izquierdo irregular, asocia-
da a una dilatacién de la via biliar izquierda de caracteristicas sacula-
res, con presencia de un defecto de replecion, por una pequefa litiasis.
Resto normal (fig. 2). Con la orientacién diagndstica de ECF izquierda,
se realiza lobectomia hepética izquierda, con curso postoperatorio sin
incidencias. Tras 6 meses de seguimiento la paciente ha permanecido
asintomatica.

Caso clinico 3

Mujer de 68 afos colecistectomizada hace 7 afios. Consulta por icte-
ricia obstructiva con colangitis. La ERCP muestra estenosis severa en
el origen del conducto hepatico derecho, con dilatacién sacular supra-
estendtica y gran nimero de calculos retenidos a dicho nivel. Se realiza
dilatacion quirdrgica de la estenosis y extraccion de litiasis con drenaje
de Kehr durante 6 meses. Posteriormente, mdltiples ingresos sucesivos
por colangitis, por lo que finalmente y dado el alto grado de atrofia del

Fig. 2. Tomografia computarizada abdominal con contraste intra-
venoso fase portal. Dilatacion sacular de la via biliar intrahepdtica
izquierda.

LHD, se practica hepatectomia derecha incluyendo la estenosis (fig. 3).
Postoperatorio satisfactorio con alta hospitalaria a los 10 dias. Contro-
les sucesivos con seguimiento a 1 afo, asintomatica. El estudio de ana-
tomia patolégica, compatible con ECF.

Cir Esp. 2007;81(4):218-21 219



Medrano-Caviedes R et al. Hepatectomia parcial curativa en la enfermedad de Caroli del adulto

TITFEM

B AP -35

L aT=3:Ta.

Fig. 3. Resonancia magneética y colangiorresonancia magnética con atrofia del I6bulo hepatico izquierdo con dialatacion sacular de la via

biliar intrahepatica derecha.

Discusion

La EC, descrita a principios de siglo y posteriormente
caracterizada en 1958 por Caroli, es una rara malforma-
cion congénita de la via biliar intrahepatica, formando
parte de las malformaciones de la placa ductal que apa-
recen en el desarrollo del arbol biliar durante el periodo
embrionario. Clasificada segun Todani como tipo V en la
definicion de los quistes de colédoco, se caracteriza por
dilataciones saculares, segmentarias, multiples, quisticas
y no obstructivas de los conductos biliares intrahepaticos,
conservando la histologia normal del parénquima hepati-
co. La forma no hereditaria (tipo 1), como los casos que
presentamos, es también conocida como “tipo puro espo-
radico” o enfermedad de Caroli, y por lo general se limita
a un lébulo hepatico (mas frecuentemente el izquierdo) y
se asocia a la formacion de litiasis intrahepaticas y colan-
gitis bacteriana recurrente. La forma hereditaria recesiva
(tipo II) afecta al higado de forma difusa y cursa con fi-
brosis hepatica congénita e hipertension portal secunda-
ria (sindrome de Caroli). Es mas frecuente en las muje-
res que en los varones, aunque su incidencia exacta en
la poblacion general se desconoce, dada la rareza en su
diagnostico.

Las manifestaciones clinicas son variables, y pueden
permanecer asintomaticos durante largos periodos y ser
un hallazgo casual durante el estudio de otras afeccio-
nes, como durante los estudios de insuficiencia renal de
nuestro paciente.

La forma de presentacion mas frecuente se caracteriza
por episodios de fiebre por crisis colangiticas secunda-
rias al estasis biliar que producen las dilataciones sacula-
res. En la mayoria de los casos, el primer episodio de co-
langitis bacteriana ocurre sin evidencia de ningun factor
precipitante o tras una exploracién de la via biliar por
otros motivos. Se caracteriza por fiebre, sin dolor abdomi-
nal y sin ictericia, minima elevacién de la fosfatasa alcali-
na (FA) y la gammaglutamiltranspeptidasa (GGT), al
igual que los estudios analiticos de urgencias que moti-
varon el ingreso de nuestros pacientes. En la forma com-
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pleja predominan las manifestaciones de la hipertensién
portal que pueden incluso preceder a las manifestacio-
nes biliares. Las complicaciones mas habituales son la
cirrosis biliar secundaria, los abscesos intrahepaticos y
los tumores; el colangiocarcinoma es una complicacién
maligna descrita en un 7-24% de los casos'.

La ecografia abdominal es hoy en dia el medio de
eleccidn para la valoracidn inicial del paciente con sospe-
cha de EC, incluso es posible su uso en el diagndstico
prenatal?. La colangiopancreatografia retrégrada endos-
copica (ERCP) y la colangiografia transhepatica percuta-
nea (PTC) se consideran los dos métodos mas sensibles
para la identificacion y caracterizacion de la anatomia del
arbol biliar, con la subsiguiente demostracién de la comu-
nicacion de las lesiones quisticas con la via biliar intrahe-
patica y un diagndstico preciso. Sin embargo, ambas
pruebas son invasivas y contaminan la via biliar, con el
riesgo de desencadenar episodios de colangitis, por lo
que son descartadas como exploraciones habituales. Ac-
tualmente se considera que el procedimiento ideal para
el diagndstico preciso de la EC es la colangiorresonancia
magnética (CRMN) con gadolinio, pues aporta valiosa in-
formacion anatémica sobre el parénquima y la via biliar,
no es invasivo ni ionizante, y es util para plantear la es-
trategia quirdrgica. La TC helicoidal también es util en la
valoracion de quistes intrahepaticos, aunque rara vez
puede confirmar el origen biliar de éstos.

La EC presenta una asociacion demostrada a otras
afecciones, probablemente en relacion con su origen em-
brionario y sus caracteristicas hereditarias. Los quistes
coledocales y la enfermedad quistica renal (enfermedad
poliquistica renal autosémica recesiva [EPRAR] y domi-
nante [EPRAD], riidn en esponja o enfermedad quistica
medular) se ven con mayor frecuencia asociadas a la for-
ma compleja o tipo Il (sindrome de Caroli: EC con fibrosis
hepatica), y la asociaciéon de EPRAR y sindrome de Caro-
li se produce en un 60% segun Waters et al®. La mutacion
de PKHD1, gen asociado a la EPRAR, se ha identificado
en pacientes con sindrome de Caroli, aunque el ndmero
de casos causados por esta mutacién se desconoce?.
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La poliquistosis renal del adulto (EPRAD) se ha asocia-
do tipicamente a la enfermedad poliquistica hepatica del
adulto y so6lo rara vez se asocia a la EC. En la literatura
mundial sélo hay descritos unos 30 casos similares a
nuestro paciente, en los que se asocia la EC monolobar
o difusa y la poliquistosis renal del adulto**.

El tratamiento de la EC viene dado por su presenta-
cién anatémica y la severidad y frecuencia de los episo-
dios de colangitis, desde el uso de 4cido urodesoxicoli-
co, la profilaxis antibiética continua y seguimiento para
las formas mas leves, aunque con pobres resultados®.
La lobectomia o el trasplante hepatico son las opciones
terapéuticas para las formas mas complicadas, segun el
grado anatémico de afeccidn y su asociacion a fibrosis
portal y/o hipertensién portal™®. El drenaje de la via bi-
liar con protesis biliares y/o esfinterotomias por ERCP
ha sido descartado, ya que favorece de forma importan-
te los episodios de colangitis bacterianas recurrentes.
Este procedimiento sélo debe ser considerado como un
tratamiento intermedio ante una futura actitud quirurgi-
ca. El tratamiento considerado como éptimo para las for-
mas focales de la EC, siempre que sea factible, es la
hepatectomia parcial*®'™. En algunos casos en los que
se asocia fibrosis portal o afeccién difusa con episodios
recurrentes de colangitis, se ha planteado el trasplante
hepatico, con buenos resultados™. Vandakethu et al* ex-
ponen el caso de una paciente de 25 afos diagnostica-
da de EPRAR, trasplantada renal a la que se le practica
un trasplante hepatico, con buenos resultados dada la
severidad de los episodios de colangitis en el marco de
la inmunosupresién y su amplia expectativa de vida.

Consideramos nuestro caso 1, de avanzada edad, in-
munodeficiente con alto riesgo de episodios recurrentes
de colangitis severa en la evolucién de la ECF como no
candidato a trasplante hepatico, pero si candidato a he-
patectomia parcial del segmento afecto como unica op-
cion terapéutica potencialmente curable, dada la severi-
dad de los cuadros de colangitis en el contexto de la
inmunosupresion por su trasplante renal. El paciente pre-
sentd un excelente curso postoperatorio durante los si-
guientes 90 dias. Posteriormente presentd una complica-

cion fatal en relacién con su estado de inmunodepresion
asociada a una complicacién séptica tardia de la inter-
vencion.

La seleccién correcta de pacientes candidatos a ciru-
gia y el momento idéneo garantizan el éxito del trata-
miento, hecho que se evidencia con la excelente evolu-
cion a largo plazo de nuestros casos 2 y 3, de mediana
edad, sin comorbilidades, para los que la reseccién lobar
hepatica ha sido un tratamiento definitivo, tal y como se
ha demostrado en la literatura mundial**-.

El seguimiento de por vida de estos pacientes es obli-
gatorio a fin de diagnosticar precozmente una degenera-
cion neoplasica en el higado residual afecto.
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