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RESUMEN

Se presentan dos casos clinicos, con cuadro de ictericia obstructiva
prolongada, por malformacién de la las vias biliares intrahepaticas.
El primero corresponde a una mujer adulta con quistes y litiasis de
los conductos biliares mayores intrahepaticos y cuyas imagenes
(ecografia y TAC) establecieron el diagndstico de Enfermedad de
Caroli y permitieron una reseccion parcial de la lesién con mejoria
clinica. El segundo pertenece a una nifia de cuatro afios, quien
clinicamente ademas del cuadro ictérico tenia hipertension portal;
en ella el diagndstico se hizo mediante la necropsia, que mostré
varices esofdgicas sangrantes y ademds de las lesiones quisticas
con litiasis intrahepdtica, un severo cuadro de fibrosis hepética con-
génita asociada, que explica el proceso hipertensivo portal. Estas
dos lesiones hepdticas conforman el diagnéstico de  Sindrome de
Caroli. Se analizan los aspectos clinicos en cada uno de ellos, los
hallazgos histopatolégicos y se revisa ademas la patogenia de las
entidades.

Palabras claves: ictericia colestdsica, Caroli, Enfermedad
fibropoliguistica.

INTRODUCCION

Las vias biliares intra y extrahepdticas se originan en una estructura
embrionaria denominada placa ductal; los defectos en su
remodelacion o su persistencia, dan origen a malformaciones de las
vias intra o extrahepdticas que suelen tener diferentes expresiones y
cuadros clinicos; dependiendo de la severidad del proceso algunos
pueden ser hallazgos incidentales, otros solo manifiestan sintomas
aen la edad adulta y otros desde la infancia (1-3).

PRESENTACION DE CASOS

Caso uno (HSJD) Mujer de 42 afios de profesion obrera, proce-
dente de Bogotd, remitida de otra institucién de salud al Hospital San
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Juan de Dios de Bogot4, por ndusea, vémito, dolor en epigastrio e
hipocondrio derecho. Habia presentado ademads acolia, coluria y
cuadros febriles de tres meses de evolucion. Tenfa antecedentes de
episodios esporadicos de ictericia desde la infancia, al parecer no
estudiados, intolerancia a alimentos grasos y colecistectomia
laparoscdpica por colelitiasis cuatro afios antes, que se complicé en
el postoperatorio con colangitis persistencia del cuadro
obstructivo biliar y requiri6 antibioticoterapia prolongada y
coledocoyeyunostomia en Y de Roux con asa de Shen. En el exa-
men de su ultima hospitalizacién se encontré con ictericia, T 38°C,
FC 80x min, TA 82/60, abdomen blando, higado duro y doloroso,
palpable a dos cm del reborde costal. Los datos positivos de labora-
torio fueron: bilirrubina total: 7.0 mg%, con directa de 6.2; fosfatasa
alcalina 2800 U/L, TP:13/13, TPT 32/32 seg, K 32, C1 102 Na 141
meq/l. En la ecografia: se observo colédoco normal y via biliar
intrahepatica dilatada, con litiasis; enla TACy enla RM se precis6
el predominio de la lesion en el 16bulo izquierdo, con preservacion
de los segmentos VI 'y VII. No se vieron otros quistes (Figura 1).
Con diagnéstico de Enfermedad de Caroli, se realiz hepatectomia
izquierda y empaquetamiento hepatico por sangrado. El
postoperatorio fue satisfactorio con mejoria clinica y de pruebas de
laboratorio.

Figura 1. Caso uno. En la TAC se observan lesiones quisticas de dife-
rente tamario, las cuales predominan en el lobulo izquierdo.
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El estudio histopatolgico mostré dos fragmentos de tejido
hepético que pesaron en conjunto 390g; median 11x5 x4 y
16 x 7x7 cm. Eran de aspecto lobulado verdosos, firmes,
con espacios quisticos de tamafio y forma variables entre
uno y dos cm de didmetro y con contenido biliar arenoso y
célculos en su interior (Figura 2). Estos quistes tenian pared
fibrosa, inflamacién crénica y aguda y dreas de ulceracion
de su epitelio (Figura 3). El tejido hepatico alrededor, mos-
traba patrén seudonodular, esteatosis y dilatacion sinusoidal.
El diagnéstico definitivo fué "Enfermedad de Caroli."

Figura 2. Caso uno. En el higado con intensa colestasis se aprecian
diferentes cavidades quisticas.
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Figura 3. Caso uno. Con la coloracion de tricromo de Masson (10x) se
aprecia la pared fibrosa de un quiste con inflamacion aguda y cronica
asociada y focalmente ulceracion del epitelio de revestimiento.

Caso dos (H. Misericordia) Nifia de cuatro afios, natural y
procedente de Bogota. Su enfermedad se inicié a los tres
afios con ictericia, acolia y coluria progresivas; se hospita-
1iz6 en institucion de segundo nivel por severa hematemesis.
Se le practicé transfusion y biopsia hepatica y salié de allf
con diagndsticos de desnutricién crénica, hipertension por-
tal, cirrosis posiblemente post hepatitis, a pesar de que las
pruebas seroldgicas fueron negativas. Por nuevo episodio
de hematemesis y melenas se remitié al hospital de la Mise-
ricordia. Antecedentes: embarazo, parto y desarrollo nor-
males. A los ocho meses de edad durante un control médico
por cuadro diarreico le dijeron a la madre que la nifia tenia

el "higado grande", pero no se hizo ningiin estudio comple-
mentario. No presenté otros episodios de ictericia ni habia
nocién de contagio para hepatitis. Alimentacién con dieta
hipoprotéica. El examen fisico mostré paciente consciente,
somnolienta con ictericia severa, retraso pondoestatural e
hipotrofia de masas musculares. Peso: 7.2K, (N=15K) talla
82 cm (N=100 cm), Temp. 36° C, FC 128, higado a siete
cm, por debajo del reborde costal, duro; vesicula palpable,
polo esplénico a dos cm, matidez en flancos, La placa sim-
ple de abdomen mostré ascitis y la endoscopia de vias di-
gestivas, varices esofdgicas, por lo cual se practicé
escleroterapia. Recibid transfusiones, enemas evacuadores,
antibidticos y se corrigid la alcalosis respiratoria detectada
en los gases arteriales, mejorando su estado de conciencia.
Continud con cuadro diarréico, melenas, distension abdo-
minal y presenté alteracién progresiva del estado de con-
ciencia, dificultad respiratoria, hipotensién y paro cardio-
respiratorio irreversible.

Los datos de laboratorio fueron: hematocrito con cifras en-
tre 19 y 29, hemoglobina entre 5 y 7 g/dl, leucocitos entre
7000 y 12000, con diferencial promedio de 60% de neutros
y 40% de linfocitos. El TP vari6 entre 21 y 62 seg. y las
plaquetas entre 200.000 y 140.000 y la fosfatasa alcalina
entre 650 y 2000 UL, la glicemia mostr6 cifras de 50 mg/dl,
la creatinina de 0.5, mg/dl, la bilirrubina total en 10mg %
con directa de 5.0; las TGO 350 y TGP 320 UL El parcial
de orina mostré coluria intensa sin otras alteraciones; gases
arteriales: pH 7.5, Po2: 85, PC02: 40. Los diagndsticos cli-
nicos finales fueron: Cirrosis, hipertension portal e insufi-
ciencia hepética de etiologia no determinada.

La necropsia mostré edad somdtica de dos afios, severa
hipotrofia muscular, ictericia, anasarca, abdomen muy dis-
tendido, ascitis de 800 cc, amarillenta turbia, adherencias,
distensién de asas intestinales con membranas purulentas
en la serosa, mas marcadas sobre el hipocondrio y flanco
derechos; no se evidencié perforacion y las heces eran
acolicas. Habia esplenomegalia de 100g (N=70 g), varices
esofdgicas con areas cruentas en su superficie, gran
hepatomegalia de 600g (N=:400), de superficie firme,
trabeculada verdosa. El arbol biliar en vecindad de la porta
hepatis, en el I6bulo izquierdo, estaba dilatado, con fibrosis
periférica y contenido de cdlculos amarillentos formes y
abundante barro biliar (Figura 4). Algunos conductos alcan-
zaban a medir un cm. de didmetro. La vesicula, el cistico,
el colédoco, y la ampolla de Vater eran de tamafio normal
con contenido mucoide claro. Sobre la porta hepatis, se
evidenci6 extravasacion de material biliar con adherencias y
membranas amarillentas. En el estudio histolégico, la pared
de los conductos mayores, estaba reemplazada por tejido
fibroso sin revestimiento y en la luz material biliar. El
parenquima mostré espacios porta ensanchados por bandas
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fibrosas porto-portales, delimitadas, sin formacién de nédulos
y con proliferacion marcada de conductos biliares, de for-
mas irregulares, algunos dilatados y con tapones biliares,
(Figura 5). Los hepatocitos s6lo mostraron retencion biliar,
en especial cerca de los conductos quisticos. En las asas
intestinales se encontrd una peritonitis quimica con mate-
rial biliar. El rifién era normal. El diagnéstico final fué "Sin-
drome de Caroli" con quistes y litiasis del arbol biliar
intrahepdtico. Fibrosis hepética congénita asociada, colangitis
y peritonitis biliar y signos de hipertensién portal y de falla
hepatica.

Figurara 4. Caso dos. Imagen macroscopica del higado. Gran colestasis
y cdlculos biliares en conductos mayores.

Figura 5. Aspecto microscdpico del higado: septos fibrosos de distri-
bucion irregular, con proliferacion de conductos biliares tortuosos.
Ausencia de necrosis hepatocelular y delimitacion nitida entre las ban-
das fibrosas y el tejido hepdtico. Cambios caracteristicos de fibrosis
hepdtica congénita.

COMENTARIOS

En el primer caso se encontré una historia tardia de enfer-
medad del tracto biliar secundaria a una lesion quistica y
ectdsica de la via intrahepatica, sin otras lesiones fibro-
proliferativas, hallazgos que corresponden al diagnéstico
"Enfermedad de Caroli".

En el segundo, el cuadro se caracterizé por hepatomegalia
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persistente, sindrome ictérico, hipertension portal de apari-
cioén temprana y hallazgos macro y microscopicos que de-
mostraron ademds de los quistes y de la ectasia del arbol
biliar intrahepético, una severo proceso de bandas fibréticas
delimitadas del parénquima con ductos biliares pequefios
anormales proliferados. Este tltimo hallazgo corresponde a
una fibrosis hepdtica congénita y su asociacion, con los quis-
tes del drbol biliar corresponden entonces a la entidad des-
crita como "Sindrome de Caroli" (2-5). En ninguno de los
casos se encontraron quistes en otros 6rganos.

Las dos entidades, Enfermedad y Sindrome de Caroli, son
producidas por una alteracion del desarrollo de una estruc-
tura embrionaria denominada placa ductal, que da origen a
las vias biliares intra y extrahepdticas. La falla en su
remodelacion o la persistencia de elementos que se deben
reabsorber, son la causa de una dilatacién sacular de los
conductos biliares, cuya expresion a los diferentes niveles
del arbol intra o extrahepdtico, dependen del momento
crondlogico del desarrollo en que se presenta la noxa y por
ende del nivel de formacion de la via biliar, teniendo en
cuenta que los primeros en formarse son los grandes ductos,
seguidos de los interlobulares y los dltimos que aparecen
son los conductos mas pequefios (1,2). Cuando el defecto
afecta los conductos extrahepiticos, aparece el quiste del
colédoco; si hay alteracion de los ductos mayores
intrahepdticos, se presenta la Enfermedad de Caroli y si hay
alteracion de los conductos biliares interlobulares, se pre-
senta la Fibrosis hepética (2-7); la lesion de los conductos a
todos los niveles lleva a la combinacién de estas dos tltimas
y esta patologia se conoce con el nombre de "Sindrome de
Caroli" (1,2). Otro cuadro que se puede presentar por invo-
lucion tardia de la placa, da origen a microhamartomas de
conductos biliares y este proceso se conoce como "Com-
plejo de Meyemburg" (2-5).

Las multiples variedades de presentacién se han agrupado
dentro del término "Enfermedad fibroquistica hepatobiliar"
que de acuerdo con Chandra (6) se puede dividir en cinco
tipos:
Tipo I  Quiste del colédoco, dilatacién localizada del conducto
extrahepatico.
Tipo I Diverticulo del colédoco o de la vesicula biliar.
Tipo III' Coledococele en la pared del duodeno.
Tipo IV  Dilataciones muiltiples de los conductos intra-he
paticos y extrahepdticos (enfermedad de Caroli).
Tipo V  Dilatacion fusiforme intrahepatica con vias extra-
hepaticas normales.

Cerca del 50% de estos casos se asocian con enfermedad
quistica renal, cuya importancia varia de un paciente a otro
y puede ser de las siguientes variedades: enfermedad
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poliquistica renal autosémica recesiva con sus variedades
perinatal, neonatal o infantil, enfermedad poliquistica
autosémica dominante del adulto, nefritis tubulo-intersticial
hereditaria o nefronoptisis y displasia renal quistica (7,8).

Otras asociaciones pueden ser ramificacién anormal de la
vena porta (6)

El cuadro clinico en la mayoria de los pacientes se hace
evidente en la edad adulta pero se describe en nifios tal como
nuestro caso dos, en especial cuando se asocia a fibrosis
hepética. Suele haber hepatomegalia y episodios de dolor
abdominal con fiebre y/o ictericia; algunos pacientes pre-
sentan colelitiasis, abscesos biliares, colangitis, sepsis con
alta mortalidad y colangiocarcinoma (7). En la sindrome de
Caroli se encuentra ademds hipertension portal, secundaria a
la fibrosis hepatica congénita.

El higado suele ser liso, verdoso, grande y al corte presenta
dilataciones saculares o cilindricas de los conductos biliares
intrahepéticos mayores o segmentarios. El tamafio de los
quistes es variable y su distribucién multifocal, difusa o con-
finada a un 16bulo, mds frecuentemente en el izquierdo o a
un segmento de un I6bulo (6-8).

Cuando hay fibrosis hepitica asociada, se ve la trabeculacién
de la superficie hepdtica, sin formacién de nédulos. Los quis-
tes en su mayoria pierden su revestimiento y en la luz hay
material inflamatorio y barro biliar (7,8).

El diagnéstico se suele hacer con base en la clinica y por
medio de la ultrasonografia y la TAC que muestran el cam-
bio quistico y precisan la extensién del proceso; la
colangiopancreatografia convencional lo confirma y permi-
te ademds hacer esfinterotomia, dilatacién endoscépica en
los casos asociados a estrecheces, litotricia biliar y moviliza-
cién de calculos. El escaner con isGtopos es también de uti-
lidad (10-12). El diagndstico diferencial se debe hacer con
las infecciones por equinococus (quistes hidatidicos).

Para el tratamiento se recomienda la prevencion y el control
de la infeccién; otros procedimientos utilizados son: aspira-
cién y control de los célculos por los procedimientos arriba

descritos, escisién de los quistes grandes y fenestracion con
0 sin resecciones hepiticas parciales. Estas dltimas se reco-
miendan para las lesiones segmentarias; el trasplante se indi-
ca en los casos con extensa lesién. El diagndstico y segui-
miento del compromiso renal se hace indispensable en todos
los casos (8,10,13).
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