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Las enfermedades fibropoliquisticas congénitas del higado se caracterizan por un defecto en el
proceso de crecimiento y maduracion de las células que constituyen los conductos biliares (placa
ductal). La expresion clinica de estas enfermedades es muy variada, y depende del nivel en el que
se produce la malformacion de la placa ductal. Asi, la fibrosis hepatica congénita, la enfermedad
poliquistica hepatica, la enfermedad de Caroli (EC) y los quistes de colédoco son formas diferentes
de la alteracion en el desarrollo de la placa ductal.

La EC es poco frecuente, y su incidencia anual estimada es de un paciente por millon de
habitantes?

Los autores de este trabajo informaron un paciente en el afio 2009, diagnosticado en el servicio de
Anatomia Patolégica del Hospital Universitario «Dr. Celestino Hernandez Robau»; en esta
oportunidad, se informa un nuevo caso, que presento rifiones poliquisticos.

Presentacion del paciente

Se trata de un paciente masculino de 67 afios con antecedentes de un timoma, cardiopatia
isquémica, hipertension arterial y rifidn e higado poliquisticos que, ademas, padecia una
insuficiencia renal cronica.

Ingres6 por disnea y dolor precordial que se exacerbaban con la tos y los movimientos
respiratorios, fiebre de 38° C y astenia de cinco dias de evolucion.

Al examen fisico, presentaba polipnea, frecuencia respiratoria de 25 rpm, murmullo vesicular
disminuido, crepitantes bibasales; se auscultaba un soplo de intensidad II/VI audible en foco
tricuspideo, presentaba edema de facil Godet en miembros inferiores y el hemiabdomen superior
era levemente doloroso a la palpacion, donde se percibia una masa palpable.
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En la radiografia de térax, el seno costo-frénico izquierdo aparecia difuso, se observé aumento de
la trama de la region hilial derecha —que impresionaba ser de aspecto inflamatorio—, aorta elongada
y cardiomegalia.

El ultrasonido abdominal confirmaba la presencia de un higado poliquistico de ecogenicidad
aumentada, con varias imagenes quisticas de diferentes tamafos diseminadas por el tejido
hepatico, vesicula de paredes finas, septada y con litiasis. Ambos rifiones tenian una pobre
relacion cortico-medular y se observaban miultiples imagenes quisticas de diferentes tamanios; el
resto de las estructuras visibles era normal.

Se le habia realizado una tomografia axial computarizada; en los diferentes cortes tomogréficos de
pulmén, se informaba ateromatosis de la aorta toracica y de las arterias coronarias, y puntos de
sutura metalica a nivel del esternén; en mediastino anterosuperior, se observé imagen hiperdensa
de aspecto tumoral de 34 por 23 mm, que impresionaba ser una recidiva del timoma. En los cortes
tomograficos del hemiabdomen superior, se encontraron mudltiples imagenes hipodensas de
aspecto quistico en el parénquima hepatico: la mayor, en el I6bulo derecho, media 37 por 24 mm.
Los rifiones estaban ocupados en su totalidad por imagenes hipodensas, también de aspecto
quistico: la mayor; en el polo superior del rifién izquierdo, media 136 por 11 mm; no se logré
evidenciar que existiera funcién del parénquima renal.

El resto de las estructuras observadas era normal y la conclusion del informe tomografico fue:
Higado vy rifiones poliquisticos, ateromatosis de la aorta y ambas coronarias. Se concluyé como
timoma benigno 3, segun la clasificacion de la OMS, estadio IIb de Masaoka, y se ingres6 para
valorar la aplicacion de tratamiento con poliquimioterapia.

Los examenes de laboratorio dieron como resultado: hemoglobina 88 g/l, hematdcrito 0,36 L/L;
leucograma: neutrdfilos 0,59, linfocitos 0,40, eosindfilos 0,01; plaquetas 170 x 10%/L, colesterol 7,5
mmol/L, triglicéridos 2,3 mmol/L, VLDL 1,0 mmol/L, glucemia 4,9 mmol/L ycreatinina 160 mmol/L.
Durante el ingreso, el paciente evolucioné con cuadro de choque cardiogénico y desorientacion; en
el electrocardiograma, se detecté una fibrilacién auricular, y en aquel momento, la tension arterial
era de 80/50 mmHg. Se trasladé a la unidad de cuidados intensivos para su estabilizacion
hemodinamica, la presion venosa central era de 30 cm agua, la frecuencia cardiaca de 110 x min;
poco después de llegar a la sala, presentd pérdida subita de la conciencia, cianosis, edema en
esclavina, bradicardia extrema y fallecio.

Conclusiones anatomopatologicas:

Causa directa de la muerte: choque cardiogénico.

Causa intermedia de la muerte: Infarto agudo del miocardio de cara posterior y del tercio posterior
del tabique; pericarditis crénica adhesiva.

Causa basica de la muerte: Cardiopatia dilatada isquémica.

Otros diagndsticos: EC con litiasis y dilatacion de vias biliares intrahepaticas (Figura 1),
poliquistosis hepatica y renal (Figuras 2,3); gastritis erosiva superficial; bronconeumonia bilateral;
ateromatosis grave de la aorta.
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Figura 1. Litiasis y dilatacion de vias biliares
intrahepaticas.

Figura 3. Poliquistosis renal y ateromatosis
de la aorta.

Comentario

La EC es una enfermedad compleja, constituida por malformaciones de la via biliar intrahepatica,
con litiasis secundaria y colangitis recurrente; el diagnéstico y el tratamiento varian en funcién de
su forma de presentacion.

En este paciente, resultd llamativo que no evolucioné con episodios de colangitis; sin embargo, es
importante sefalar la presencia de quistes renales y el desarrollo de insuficiencia renal.

El laboratorio clinico es poco especifico en la EC y sus resultados muchas veces son comunes en
las formas extrahepaticas. La ultrasonografia revela detalles orientadores, pero métodos como la
colangiopancreatografia retrégrada endoscépica, la tomografia axial o la colangiorresonancia, son
imprescindibles para definir el diagnc’>stico.2'4

Los métodos de imagen, especialmente el ultrasonido y la resonancia magnética, permiten su
caracterizacion, pero a veces es de dificil diagndstico, si no se tiene presente esta posibilidad.s’6

El tratamiento es fundamentalmente quirurgico y debe estar dirigido a la reseccién de todos los
segmentos hepaticos afectados, por lo que las posibilidades de éxito estan vinculadas con la
extension de la enfermedad. Las alternativas quirdrgicas van desde la lobectomia hepatica y
resecciones segmentarias hasta el trasplante hepatico.
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Es importante conocer esta afeccion, ya que a veces sus manifestaciones clinicas son tardias, y en
la mayoria de las series descritas, el diagndstico no se realiza precozmente.
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