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Descriptotes DeCS: Subject headings:
ENFERMEDAD DE CAROLI CAROLI DISEASE

La enfermedad de Caroli es una malformacién congénita poco frecuente, que se caracteriza por
multiples dilataciones saculares del arbol biliar intrahepatico, y fue descrita por Jacques Caroli en
1958". Ocasionalmente afecta también la via biliar extrahepatica, y es por ello que algunos autores
—especialmente de paises orientales, donde la enfermedad es mas frecuente— incluyen la
enfermedad de Caroli en las alteraciones quisticas de la via biliar*>.

Esta enfermedad parece tener un origen genético. Estudios cromosémicos han permitido identificar
translocaciones entre los cromosomas 3 y 8, con pérdida de 3p y ganancia de 8qg. Se le reconoce
como una enfermedad autosémica recesiva, aunque hay casos cuya tendencia familiar son
sugerentes de herencia autosémica dominante.

Aun cuando las alteraciones estan presentes desde el nacimiento, la enfermedad de Caroli a
menudo permanece asintomatica hasta la tercera década de la vida, por lo que es rara su
presentacion en la infancia y en los mayores de 50 afios™.

El prondstico es desfavorable y la mayoria de los pacientes fallecen dentro de los 10 afios que
siguen al inicio de los episodios de colangitis, habitualmente por una crisis de colangitis bacteriana
no controlada. La enfermedad renal asociada, en ocasiones puede condicionar el pronéstico®*.

Presentacion del paciente

Paciente de 62 afios de edad, masculino, blanco, con episodios de ictericia recurrente, admitida por
alteracion del estado de conciencia, desorientacion y progresion del ictero.

Tiene como antecedentes patoldgicos personales esteatorrea de la infancia, cuadros de ictero
recurrente, acompafados de fiebre, que fueron interpretados como hepatitis virales (crénicas). En
una ocasion present6 absceso subfrénico, y dos o tres meses después sufrié una colangitis, para la
cual recibi6 tratamiento con antibiéticos.



Posteriormente, reingresé con un sangrado digestivo bajo. Los complementarios realizados fueron
normales, excepto la alaninoaminotransferasa (ALT).

Dos meses mas tarde acudié al Cuerpo de Guardia con somnolencia, desorientacién, aumento del
ictero, por lo que fue ingresado en la Unidad de Cuidados Intensivos.

El examen fisico mostro: ictero XXXX en piel y mucosas; aparato respiratorio: murmullo vesicular
disminuido; aparato cardiovascular: sin alteraciones. Abdomen distendido por ascitis, circulacion
colateral, ruidos hidroaéreos (RHA) presentes. Discreta esplenomegalia aproximadamente de 3
cm, algo dolorosa. Sistema nervioso: estupor profundo que evolucioné hasta el estado de coma.

Se le realizaron los siguientes exdmenes complementarios:

Hb: 12,3 g/l

Hematdcrito: 38

Leucograma: Leucocitos: 7,0 . 10°

P: 0,81; L:0,18; M: 0,01

Plaquetas: 190.10°L

Glicemia = 6,8 mmol/l

Creatinina: 136 mmol/l; lonograma: Na = 136 meq, K = 4,7 meq

Coagulograma: tiempo de coagulacién: 10 min; tiempo de sangrado: 1,5 min; tiempo de
protrombina C: 14 P-21.

Se indicé ultrasonido abdominal, que no se pudo realizar porque el coma se profundizé; el ictero
se agravo, con taquicardia sostenida e hipotensién, lo que condujo a su fallecimiento.

En la necropsia realizada, se describen los siguientes hallazgos anatomopatolégicos:

1. Dilataciones multiples de los conductos biliares intrahepéticos con gran cantidad de calculos en
su interior.

2. Colangitis y abscesos con septos fibrosos que rodean a islotes de parénquima hepatico, de
caracteristicas normales, correspondientes a una enfermedad de Caroli, asociada a una
fibrosis hepética congénita.

3. Colecistitis cronica litiasica

4. Poliquistosis renal bilateral

5. Varices esofagicas, gastritis erosiva superficial

Comentario

Los sintomas mas frecuentes de la enfermedad de Caroli se corresponden con dolor, colangitis e
ictericia obstructiva. Se presentan episodios de fiebre bilioséptica, expresién de la colangitis
bacteriana, sin dolor abdominal ni ictericia, a veces separados por intervalos prolongados libres de
sintomas. No es de extrafar, por ello, que el verdadero origen causal de estos tarde mucho tiempo
en ser reconocido. El dolor de cdlico biliar es inconstante, y aparece Unicamente cuando se han
formado los célculos®”’.

El curso evolutivo estd dominado por los episodios recurrentes de colangitis, y puede complicarse
con la formacion de abscesos intrahepaticos o subfrénicos, sepsis y, raramente, amiloidosis o
cirrosis biliar secundaria®®.

Las formas puras de la enfermedad de Caroli son raras; la afeccion suele asociarse a una fibrosis
de los espacios porta, similar al de la fibrosis hepatica congénita; sin embargo, se limita a la
dilatacién de los conductos biliares intrahepaticos, sin otras alteraciones histolégicas del higado”®.
Las manifestaciones de este paciente correspondieron con episodios de ictericia obstructiva,
colangitis, y no se sospechd, en su etapa inicial; el diagnéstico de enfermedad de Caroli. Este
hecho es de gran importancia en la practica clinica diaria, pues alerta a pensar en esta alternativa
diagndstica en los pacientes con litiasis biliar recurrente.
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