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RESUMEN

La enfermedad de Caroli, o ectasia comunicante de las vias biliares intrahepéticas,
es una entidad congénita, caracterizada por multiples dilataciones saculares o
quisticas de las vias biliares intrahepaticas. En este trabajo se hace presentacion de
un nuevo caso portador de enfermedad de Caroli. Se trata de una paciente de raza
blanca, de 26 afios de edad, con antecedentes de buena salud anterior, que
ingresa por fiebre elevada de 39 ©C, hepatomegalia dolorosa e imagenes
hipoecoicas en el higado, detectadas en la ultrasonografia, con aminotransferasas
hepaticas ligeramente elevadas. En el segundo ingreso sufre complicaciones febriles
y de sangramiento digestivo alto por hemobilia importante, que compromete la
hemodinamia y junto a la sepsis dan al traste con su vida. La paciente ingresa por
crisis de colangitis y presentd6 un hemobilia importante que la llevé a
complicaciones hemodinamicas, colangitis ascendente, y finalmente a sepsis
generalizada como causa de muerte.
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ABSTRACT

Caroli”s disease, or communicant ectasia of the intrahepatic biliary ducts, is a
congenital entity, characterized by multiple saccular or cystic dilatations of the
intrahepatic biliary ducts. In this work we present a new case of a carrier of Caroli’s
disease. It deals with a female patient, aged 26 years, with antecedents of good
health status, who entered the hospital with high fever of 390C, painful
hepatomegaly and hyper echoic images in the liver, detected in the
ultrasonography, with slightly raised hepatic aminotranferases. During the second
staying in the hospital she suffered fever complications and high digestive bleeding
caused by important hemobile that compromised the hemodynamics and together
with sepsis caused her to die. The patient entered the hospital because of
cholangitis and presented an important hemobile leading her to hemodynamic
complications, ascendant cholangitis, and finally a generalized sepsis as death
cause.

Key words: Caroli” s disease, colangitis, hemobile.

INTRODUCCION

La enfermedad de Caroli (EC), o ectasia comunicante de las vias biliares
intrahepaticas, es una enfermedad congénita caracterizada por mdultiples
dilataciones saculares o quisticas de las vias biliares intrahepéaticas. Fue descrita por
primera vez por Caroli et al,® en 1958, como una entidad clinica consistente en
colangitis, litiasis intrahepatica y abscesos hepaticos. En 1964, el propio Caroli,
junto con Corcos, extendioé sus observaciones acerca de esta enfermedad indicando
la existencia de dos tipos: uno, en el que las dilataciones saculares de las vias
biliares intrahepaticas se asocian a fibrosis hepatica congénita, que cursa
clinicamente con hipertensién portal, y otro, sin fibrosis.®® Desde entonces, algunos
autores utilizan la denominacion enfermedad de Carolicuando las dilataciones
biliares son la Unica anomalia detectable, y sindrome de Carolicuando se asocia
fibrosis hepatica congénita. En este trabajo se presenta un nuevo caso portador de
enfermedad de Caroli, acompafiada de abundante hemobilia, complicacion muy
infrecuente en esta enfermedad.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente blanca femenina, de 26 afios de edad, con antecedentes de buena salud
anterior, que ingresa por fiebre elevada de 39° C, acompafiada de intensos
escalofrios, que mejora con la administracion de analgésicos, para volver a
reaparecer al poco tiempo, cefalea, dolores osteo musculares generalizados, y
malestar general. Al examen fisico se detecta mucosas himedas y ligeramente hipo
coloreadas, no adenopatias.

Aparato respiratorio: frecuencia respiratoria aumentada 30/min, murmullo vesicular
normal.
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Aparato cardiovascular: apex no visible, palpable en 5° espacio intercostal y line
media mamilar. Ruidos cardiacos taquicardicos, no soplos. Frecuencia cardiaca
110/minuto. TA. 11/70 mm de Hg.

Abdomen: plano, que sigue los movimientos respiratorios, doloroso en hipocondrio
derecho donde se palpa hepatomegalia de 6 cm, superficie lisas y borde romo.

Examenes complementarios

Hto 30

Leucos 15.3 x 10 9/L
P: 0.80

L: 0.11

E: 0.06

M: 0.03

Ultrasonido con imagen hipoecoica de 14 x 12 mm en sub segmento 6 del I6bulo
derecho del higado.

Se plantea el diagndstico de absceso hepatico y se traslada a terapia intermedia,
donde se implanta tratamiento con antibioticoterapia. Se realiza laparoscopia,
donde se plantea la posibilidad de una granulomatosis hepéatica, no observandose
imagen de absceso.

La fiebre desaparece, mejora el estado general y es dada de alta con diagndstico de
granulomatosis hepatica en el mes de junio de 2011.

Reingresa en agosto de 2012, por pérdida de peso, malestar general y fiebre con
escalofrios. A los dos dias de estar en la sala, presenta intenso sangramiento
digestivo alto, con alteracion hemodinamica, por lo que es trasladada a terapia
intensiva. Se controla a la paciente con volumen y se realiza endoscopia, donde se
observa una lesion sangrante a nivel de la papila, se esclerosa y desaparece. Al dia
siguiente presenta ictero que va aumentando y fiebre muy elevada, por lo que se
implanta tratamiento con antibioticoterapia mejorando. A la semana presenta otro
cuadro de intenso sangramiento digestivo alto; es llevada al salén de operaciones
donde se realiza colecistectomia, observandose abundante hemobilia que mejora
con maniobras compresivas. Se mantiene con toma del estado general y fiebre,
falleciendo en septiembre de 2012. Varios ultrasonidos con imagenes hipoecoicas
en ambos I6bulos hepaticos, variables en tamarfio y localizaciéon. Aminotransferasas
discretamente elevadas.

Biometria hematico con anemia y leucocitosis, a predominio de polimorfo nucleares.

Se realiza tomografia axial computarizada (fig. 1 y fig. 2) observandose imagenes
mixtas redondeadas multiples en ambos I6bulos hepaticos y bazo. Se realiza BAAF
y se hace diagndstico de peliosis hepatica.

511



Fig. 2. TAC con imdgenes quisticas en ambos ldbulos.

Resultado del estudio anatomo patoldgico: colangitis aguda y enfermedad de Caroli
(fig. 3y fig. 4)

Fig. 2. Hepatomegalia con lesiones quisticas con bilis.
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Fig. 4. Lesiones quisticas en ambos lobulos con contenido biliar.

DISCUSION

Dentro de las manifestaciones frecuentes de la EC se hallan las crisis de
colangitis,® que pueden aparecer durante la infancia o en la edad adulta; incluso
se ha descrito pacientes diagnosticados en la séptima y la octava décadas de la
vida.®) En la paciente que se describe, comenzaron en la adultez precoz, con crisis
febril y el dolor en hipocondrio derecho, por lo que ingresé en la primera ocasion y
se diagnostic6 errbneamente como absceso hepatico o granulomatosis hepatica,
que objetivamente mejord con la administracion de antibidticos de amplio espectro,
incluyendo el metronidazol, al igual que la elevacion discreta de las enzimas de
colestasis (gammaglutamil transpeptidasa y fosfatasa alcalina), con aumentos, en
general, poco marcados de la aspartato aminotransferasa y la alanina
aminotransferasa.®®

Otra manifestacion habitual de la EC, es el dolor abdominal en forma de crisis, de
manera recurrente, como lo presenté la paciente, usualmente debido a la litiasis
intrahepatica, a veces a litiasis vesicular asociada, y otras a episodios de
pancreatitis aguda, por paso de calculos intrahepéticos a la via biliar principal y
enclavamiento en la unién coledocopancreatica.’” Obviamente, en estos casos
puede haber ictericia de intensidad variable: el ictero que aparecié en el segundo
ingreso explicado por el edema peri lesional de la esclerosis cerca de la papila,
aparecié como principal complicacion la hemobilia, de gran cuantia, no relacionado
con hipertension portal, dado que en la endoscopia no se visualizaron las varices
esofagicas, y si se observo, durante la cirugia, abundante hemobilia por dafio de la
pared quistica, que sangr6® en la intervencién quirdrgica, con colecistectomia
podria haber recrudecido la colangitis de la que padecia, al recrudecer la sepsis por
via ascendente.®®

Los pacientes con colangitis recurrente rebelde al tratamiento antibidtico pueden
fallecer por una sepsis, como fue lo ocurrido en esta paciente, que la llevd a un
desenlace fatal.

También es de valorar, entre otras complicaciones, la amiloidosis secundaria. Los
pacientes con EC pueden desarrollar un colangiocarcinoma, complicaciéon temible
que afecta a entre el 7 y el 14 % de los casos, y se atribuye al efecto carcinogénico
de la exposicion repetida del epitelio ductal a concentraciones elevadas de acidos
biliares secundarios y desconjugados por la accién bacteriana.®?
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