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La enfermedad de Caroli es una rara entidad que se in-
cluye entre las malformaciones fibroquisticas de la via bi-
liar. El patron ecogrifico consiste en dilataciones eviden-
tes de los ductos biliares. Aunque se piensa que es una en-
fermedad congénita, frecuentemente se manifiesta en
adultos jovenes, y existen pocos casos descritos en nifios.

Presentamos un caso de un nifio de 10 afios con sin-
drome de Caroli (enfermedad de Caroli, fibrosis hepatica
congénita y poliquistosis renal) con buena evolucion.
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CAROLI’'S SYNDROME. REPORT OF A CASE
BEGINNING IN CHILDHOOD WITH FAVORABLE
EVOLUTION

Caroli’s disease is a rare entity that is included in the fi-
bropolycystic abnormalities of the bile ducts. Ultrasono-
graphic patterns consist of evident dilatation of the bile
ducts. Although it is thought to be a congenital disease, it
usually presents in young adults and few cases have been
reported in children.

We present the case of a 10-year-old boy with Caroli’s
syndrome (Caroli’s disease, congenital hepatic fibrosis
and polycystic renal disease). Evolution was favorable.
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INTRODUCCION

Las enfermedades quisticas del higado y tracto biliar
constituyen un amplio espectro, sin una delimitacion
clara entre ellas; los quistes pueden ser solitarios, multi-
ples o dilataciones de la via biliar intrahepatica y/o ex-
trahepatica.

La enfermedad de Caroli fue descrita por primera vez
en 1958 como una dilataciéon congénita de los ductos bi-
liares intrahepaticos. Se denomina sindrome de Caroli

cuando se anaden fibrosis hepatica congénita y enfer-
medad poliquistica renal del adulto. Ambas entidades
son infrecuentes y pueden acompanarse de enfermeda-
des quisticas renales.

Se presenta un caso de sindrome de Caroli de co-
mienzo en la infancia con un episodio de colangitis y
con buena evolucién a los 6 aios de seguimiento.

OBSERVACION CLINICA

Varén de 10 anos, previamente sano, que acude a ur-
gencias por cuadro febril de mes y medio de evolucion,
junto con astenia, anorexia y pérdida de peso (2 kg).
Habia recibido tratamiento con amoxicilina al inicio de
la fiebre y posteriormente con eritromicina, con mejoria
parcial pero sin desaparecer la fiebre. Durante el altimo
mes referfa vomitos esporadicos y disuria ocasional. El
Gltimo dia refiere dolor en el hipocondrio derecho.

A la exploracion fisica presenta afectacion del estado
general, con palidez de piel y mucosas sin lesiones cu-
taneas. Auscultacion cardiopulmonar normal. En el ab-
domen se palpa una masa indolora en el epigastrio de
dificil delimitacion a 12 cm del apéndice xifoides. Resto
de exploracion fisica normal.

Se realiz6 una ecografia abdominal, que objetivaba un
l6bulo hepitico izquierdo aumentado de tamano y dila-
taciones saculares quisticas de la via biliar intrahepatica
con via biliar extrahepatica normal (fig. 1). En el polo
superior de rindn derecho parecia existir un aumento de
la ecogenicidad medular, mias evidente en el polo supe-
rior. En la TC se confirmaron los hallazgos ecogrificos,
siendo compatibles con la enfermedad de Caroli (fig. 2).

En la colangiopancreatografia retrégrada endoscépica
(ERCP) el colédoco presentaba, en la zona proximal y
hepatica izquierda, dilataciones saculares comunicadas
con via biliar, sugestivas de enfermedad de Caroli. Uro-
grafia intravenosa: rifiones en esponja, de forma bilate-
ral y difusa.

En las determinaciones analiticas al ingreso presentaba
leucocitosis con desviacién izquierda (Hb: 10,3 g/dD y
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Figura 1. Ecografia bepdtica: muiltiples imdgenes anecoge-
nicas de pequeno tamano, en relacion con la di-
latacion quistica de la via biliar intrabepdtica.

trombocitosis (500.000 plaquetas/uD); VSG: 115 mm/1/h.
La bilirrubina, ALT, AST y amilasa estaban dentro de los
limites de la normalidad, con elevacion de GGT (82
U/D y fosfatasa alcalina (393 U/D. La funcién renal era
normal.

Se tomd una cufa hepdtica de 1 x 1 X 0,7 cm para
anatomia patologica, visualizindose un parénquima he-
patico que conservaba la alternancia normal entre espa-
cios porta y venas centrales, con algunos espacios porta
con ampliacién fibrosa, sin inflamacién y con dilatacio-
nes irregulares de los ductos; no habia signos de coles-
tasis, siderosis ni esteatosis. Se realizé gastroscopia sin
evidenciarse varices esofagicas.

Con el diagnéstico de colangitis en el contexto del sin-
drome de Caroli se inici6 tratamiento antibiético de am-
plio espectro (previo a ERCP y biopsia) con buena res-
puesta y normalizacion de los parimetros sanguineos de
infeccion. Posteriormente se instauré profilaxis con trime-
tropin-sulfametoxazol que se mantuvo durante un ano.

En el seguimiento en consulta de gastroenterologia
pediatrica se objetivé una normalizacién de los parame-
tros hepdticos, sin presentar colestasis ni citolisis, ni sig-
nos de hipertension portal. A los 6 afios del diagnéstico
el paciente no habia vuelto a presentar episodios de co-
langitis. En cuanto a la funcién renal, se mantuvo nor-
mal hasta el Gltimo control en que se objetivé proteinu-
ria leve (24 mg/m?/h; 1,03 g/24 h).

DiscusIiON

El sindrome de Caroli consiste en dilataciéon congéni-
ta multifocal de las vias biliares intrahepaticas; la dilata-
cién es sacular y forma estructuras quisticas que comu-
nican con el 4rbol biliar!.
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Figura 2. TC bepdtica sin contraste intravenoso donde se
visualizan pequenos quistes en ambos lobulos
hepdticos, que no contienen calcio.

Se conocen dos variedades: en la primera, la malfor-
macién quistica se acompana de fibrosis hepdtica con-
génita, y corresponderia a la descripcién hecha en 1954
por Grumbach®!2, La segunda no se acompana de fi-
brosis hepitica, es mucho mas infrecuente y constituye
la forma simple o “enfermedad de Caroli”, descrita por
éste en 1958111, La distincion entre una y otra es de im-
portancia clinica, ya que la presentacion y evolucién va-
riard dependiendo de cada forma. En el caso de que el
paciente tenga fibrosis hepdtica congénita, su inicio tipi-
co es en la infancia o pubertad, con manifestaciones de
hepatopatia cronica e hipertension portal, como puede
ser el sangrado digestivo por varices esofigicas. En la
forma pura lo que predominan son crisis de colangitis
de inicio en la adolescencia®. Sin embargo, en el caso de
nuestro paciente, tras el diagnostico se hizo un estudio
de hipertension portal®, siendo en ese momento negati-
vo, que inclufa una esofagogastroscopia normal. Cabe
senalar que la enfermedad o el sindrome de Caroli de-
be descartarse y tenerse presente en cualquier nifio con
colangitis'. La localizacién es preferentemente en el 16-
bulo izquierdo aunque, como ocurre en nuestro caso,
también existe una forma difusa que presenta mayor
complicaciéon en su manejo®.

Cabe destacar el diagndstico a una edad relativamen-
te temprana, ya que la mayoria de los pacientes se des-
cubren algo mas tarde, entre los 20 y 40 anos de edad
segln diferentes autores®. De hecho, no existen apenas
publicaciones en revistas pediatricas tanto internaciona-
les como en nuestro medio; sin embargo, en una alta
proporcion habia historia de sintomas intermitentes de
larga evolucion, siendo el mis frecuente el dolor abdo-
minal; es muy raro que su inicio sea posterior a los 55
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anos, aunque existe algin caso publicado de comienzo
a los 72 afios’.

Las enfermedades fibroquisticas hepaticas son expre-
sién de un mismo trastorno, pero en diferente estadio de
desarrollo>1%13 | justificindose una superposicién entre
las manifestaciones clinicas. Parece existir una etiopato-
genia comun, la llamada “malformacion de la placa duc-
tal” (MPD), consistente en una interrupcion del desarro-
llo normal del tracto portal y estructuras ductulares bi-
liares a partir de las células hepdticas precursoras.
También puede coexistir un proceso inflamatorio ines-
pecifico que lleve a la destruccion progresiva de los con-
ductos biliares. Desmet® propuso la MPD como base de
todas las alteraciones congénitas de los conductos bilia-
res, y la incluye entre las posibles causas de la atresia de
vias biliares extrahepaticas.

La MPD se encuentra frecuentemente en combinacion
con anomalias renales, en su mayoria quisticas, y aun-
que de un modo general es la enfermedad poliquistica
renal recesiva (o de tipo infantil) la que se asocia con la
enfermedad de Caroli, existen casos de poliquistosis re-
nal del adulto®. El caso expuesto presenta la malforma-
cién mejor estudiada en relacién con este sindrome: el
“rinén en esponja”, demostrandose en la urografia intra-
venosa como calcificaciones del area papilar y ectasia
precalicial. La enfermedad renal varfa desde ser un ha-
llazgo casual en un nifilo mayor o en un adulto, a ser
causa de muerte en niflos de menor edad.

El diagnéstico se hace, con la combinacién de eco-
grafia, TC y ERCPL38, La imagen ultrasonografica es la
de formaciones quisticas de diversos tamafnos; aunque
se ha descrito como patognoménico el “signo de pun-
teado central o de Marchial” (dos lineas paralelas hipe-
recogénicas centradas por una linea anecogénica que co-
rresponde a un radical portal) se han publicado otras al-
teraciones con este signo como quistes peribiliares!®. El
riesgo de la ERCP es el de desencadenar una colangitis.

El tratamiento médico es sintomdtico, encaminado a
controlar las complicaciones (antibidticos en crisis de
colangitis y como tratamiento preventivo de éstas; acido
ursodesoxicolico para la litiasis biliar; betabloqueadores
en el caso de varices esofigicas o escleroterapia). El tra-
tamiento resolutivo consiste en la cirugia; cuando la en-
fermedad estd localizada en un solo 16bulo, la hepatec-
tomia parcial es el tratamiento ideal, mientras que en las
formas difusas la solucién es mas complicada y puede

consistir en técnicas derivativas. En el momento actual el

6,8

trasplante hepdtico es una posible alternativa®®.

En cuanto al enfoque terapéutico en la enfermedad re-
nal, pasa por la didlisis y el tratamiento renal.

En el caso presentado, la evolucion ha sido excelente;
inicialmente se realiz6 tratamiento profildctico antibi6ti-
co. A los 6 anos del inicio de la enfermedad el paciente
permanece asintomadtico, presentando sélo una leve al-
teracion en la funcion renal.
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