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RESUMEN

Resumen: La enfermedad de Caroli corresponde a la dilatacion sacular congénita de la via biliar
intrahepatical. Objetivo: Revisar la experiencia del Servicio de Cirugia del Hospital Clinico de la Universidad
de Chile en el diagnéstico y tratamiento quirdrgico de esta enfermedad entre 1994 y 2005. Resultados: La
serie consta de 18 pacientes, 11 mujeres (61,1%) y 7 hombres (38,8%), con 49.8 + 14,5 afios de edad
promedio. El principal sintoma de presentacion fue el dolor abdominal en 16 de 18 pacientes (88,8%). La
enfermedad se present6 localizada en 16 de 18 pacientes (14 lob. izquierdo y 2 lob. derecho), y genera-
lizada en 2. EI 100% de los pacientes fueron estudiados con algin método de imagen, siendo el mas usado
la ecografia abdominal (10 de 18). Los hallazgos mas comunes fueron dilatacién de la via biliar intra-
hepatica, litiasis intrahepética, e imagenes quisticas. El diagndstico fue confirmado por Colangiografia
Endoscopica Retrégrada (CER) o Colangio Pancreato Resonancia Magnética (CPRM) en 10 de 18 pacien-
tes. Todos los enfermos recibieron tratamiento quirargico, 17 de ellos (94,4%) segmentectomiay 1 (5,88%)
destechamiento de quiste. La cirugia dur6 en promedio 3,4 horas, y la hospitalizacion 8,7 dias. La incidencia
de complicaciones fue 11,76%. No hubo mortalidad en el intra o postoperatorio. El seguimiento promedio
fue de 29,38 meses, encontrandose aparicién de enfermedad en el 16bulo hepético contralateral en un
paciente.

PALABRAS CLAVE: Enfermedad de Caroli, tratamiento quirtrgico, hepatectomia.

SUMMARY

Background: Caroli disease is a congenital sacular dilatation of intrahepatic bile tract. Aim: To report
a series of patients with Caroli disease. Material and methods: Retrospective review of medical records of
patients with a pathological diagnosis of Caroli disease, operated in a surgical service, between 1994 and
2005. Results: We report 18 patients aged 50 + 14 years (11 women). The main presentation symptom was
abdominal pain in 16 patients (89%). The disease was localized in 16 patients (in the left lobe in 14 and in
the right lobe in 2) and generalized in two. The most common findings in abdominal ultrasound or CAT scan,
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were intrahepatic bile tract dilatation, intrahepatic lithiasis and cystic images. The diagnosis was confirmed by
endoscopic retrograde colangiography in six patients and magnetic resonance of the bile tract in four.
Seventeen patients were subjected to a segmentectomy and one to a cyst resection. Mean operative time and
hospital stay were 3.4 hours and 8.7 days, respectively. No patient died. Patients were followed for a mean of
30 months and in one, the disease reappeared in the contralateral lobe. Conclusions: Partial hepatectomy is
a definitive treatment for localized Caroli disease, with a low incidence of complications and mortality.

KEY WORDS: Caroli disease, colestasis, segmentectomy.

INTRODUCCION

La Enfermedad de Caroli (EC), descrita por
Jacques Caroli en 1958, corresponde a la dilatacion
sacular congénita de la via biliar intrahepéatical. Es
una patologia poco frecuente, con una incidencia
anual estimada de 1 caso por millén de habitantes,
afectando principalmente mujeres?3. Es una enfer-
medad congénita, autosémica recesiva, producida
por una alteracion del desarrollo de la placa ductal.

La presentacion clinica es generalmente resul-
tado de la estasia biliar a nivel de las dilataciones,
lo que lleva a litiasis biliar e infeccién secundaria.
Los pacientes se presentan entonces con dolor ab-
dominal en hipocondrio derecho, fiebre, ictericia y
calofrios. Las pruebas hepaticas en general se en-
cuentran normales, excepto en los episodios de
colangitis.

Las series hasta ahora comunicadas en la lite-
ratura son escasas, y con reducido niumero de pa-
cientes. El objetivo de este trabajo es revisar la
experiencia del Departamento de Cirugia del Hospi-
tal Clinico de la Universidad de Chile en el diagnés-
tico y tratamiento quirirgico de esta enfermedad
entre 1994 y 2005.

MATERIAL Y METODO

Se revisaron en forma retrospectiva las fichas
clinicas, examenes radiologicos e informes anato-
mopatoldgicos de los pacientes con diagndstico de
EC en el Departamento de Cirugia del Hospital
Clinico de la Universidad de Chile entre los afios
1994-2005. A partir de estos registros se revisaron
los antecedentes morbidos, epidemioldgicos y qui-
rurgicos de patologia hepatobiliar, forma de presen-
tacion clinica y metodologia diagnostica, incluyen-
do estudio radioldgico y de laboratorio. Se reviso
también el manejo quirdrgico incluyendo técnica
empleada, tipo de reseccién y evolucion postope-
ratoria intra y extrahospitalaria.

RESULTADOS

La serie qued6 compuesta por 18 pacientes,
11 mujeres (61,1%) y 7 hombres (38,8%), con una

edad promedio al momento del diagnéstico de 49,8
*+ 14,5 afios y un rango entre 17 y 73 afios.

La presentacion clinica predominante fue dolor
abdominal en 16 pacientes (88,8%). De ellos 11
presentaron dolor en hipocondrio derecho y 4
epigastralgia. Otro sintoma importante fue la icteri-
cia, presente en 10 pacientes (55%), acompafian-
dose de coluria en 7 de ellos y de acolia en 2. Seis
de los pacientes presentaron fiebre dentro de su
cuadro clinico. Nueve pacientes presentaron otros
sintomas inespecificos como nauseas, vomitos,
dispepsia o meteorismo. El lapso entre el inicio de
los sintomas y el diagndstico fue en promedio 14,3
meses (rango 10 dias a 60 meses).

Dentro de los exdmenes de laboratorio, 11 de
16 pacientes analizados (68,7%) mostraron eleva-
cion de transaminasas (promedio 115 Ul), 13 de 15
pacientes (86,6%) mostraron elevacion de GGT
(promedio 367 Ul), y 10 de 14 pacientes (71,4%)
mostraron elevacion de fosfatasas alcalinas (pro-
medio 265 Ul). Las caracteristicas de la serie, su
presentacion clinica y examenes de laboratorio se
resumen en la Tabla 1.

La totalidad de los pacientes fueron estudiados
con algun método radioldgico, siendo el mas usado
la ecografia abdominal en 10 de los 18 pacientes.
Los hallazgos mas comunes fueron: dilatacion de la
via biliar intrahepatica (4 pacientes), litiasis intra-
hepatica (4 pacientes), e imagen quistica (3 pa-
cientes). El segundo examen més usado fue la
Tomografia Axial Computarizada (TAC), que se
realiz6 en 8 pacientes, seguido por la CER en 7
(Figura 1), la CPMR en 5, y la Resonancia Nuclear
Magnética (RNM) en 4 (Figura 2). En todos ellos el
hallazgo mas frecuente fue la dilatacion de la via
biliar intrahepatica, litiasis intrahepatica y, con me-
nor frecuencia, imagenes quisticas, aerobilia y
coledocolitiasis. Los resultados de la exploracion
radiologica de estos pacientes se resumen en la
Tabla 2.

En 6 de los 7 pacientes estudiados con CER se
obtuvieron imagenes confirmatorias de EC. En es-
tos pacientes, previamente estudiados con otros
métodos de imagen, la CER fue el estudio que
certifico el diagndstico y determind la indicacion
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Tabla 1
CLINICA Y LABORATORIO

Serie n %
Total pacientes 18
Hombres 7

38,89%
Mujeres 11

61,11%
Edad al diagnéstico (x/DS) 49,82 +14,54

Presentacion clinica n %
Dolor abdominal 16 88,9%
Epigastralgia 4 25,0%
Hipocondrio derecho 11 68,8%
Ictericia 10 55,6%
Coluria 8 44,4%
Fiebre 6 33,3%
Pancreatitis aguda 1 5,6%
OTROS:

(Acolia, nauseas, vémitos, dolor

toréacico, dispepsia, meteorismo) 8 44,4%

Laboratorio X DS
Elevacion transaminasas 115,48 129,7
Elevacion GGT 367,6 478,3
Elevacion Fosfatasas alcalinas 265,28

214,71

n: Numero total;%: porcentaje del total;
x: Media; DS: desviacion estandar

quirdrgica. En uno de los pacientes la CER no pudo
confirmar el diagnéstico, debido a la presencia de
una obstruccién completa de la via biliar intrahepa-
tica izquierda.

Respecto a la localizaciéon, en 16 de los 18
pacientes esta correspondia a EC localizada, 14 de
ellos en lébulo hepatico izquierdo y 2 en I6bulo
hepatico derecho, uno con enfermedad generaliza-
da, y el otro con diagndstico de quiste hepatico
gigante con sospecha de quiste hidatidico.

En los 17 pacientes con diagnéstico preopera-
torio de EC hubo confirmacion mediante estudio
histopatologico de la presencia de dilataciones de
la via biliar intrahepatica, infiltrados inflamatorios
cronicos y grados variables de fibrosis periductal.
En un paciente con sospecha diagnéstica preope-
ratoria de quiste hidatidico el diagnostico de EC se
realizé con el estudio anatomopatologico diferido
de la pieza operatoria obtenida durante su segunda
intervencion, 3 meses después. En 9 pacientes se
evidenci6 infiltrado inflamatorio compatible con
colangitis aguda, y en una proporciéon equivalente
se encontr6 célculos en la via biliar intrahepatica.
Menos frecuente fue el hallazgo de alteraciones
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Figura 1. Colangiografia Endoscopica Retrograda, mues-
tra una Enfermedad de Caroli localizada en el I16bulo he-
patico izquierdo. Obsérvese la gran dilatacion de la via
biliar intrahepatica izquierda, con litiasis biliar asociada.

como cirrosis, colesterolosis, tejido pancreatico
heterotopico o colecistitis cronica.

Todos los pacientes de la serie recibieron
manejo quirdrgico. Los 16 pacientes con diagnésti-
co preoperatorio de EC localizada fueron tratados
inicialmente con una segmentectomia hepatica, 11
de ellos con segmentectomias Il y Ill, 3 con seg-
mentectomias Il, Il y IV, 1 con segmentectomias V
y VI, y 1 con segmentectomia IV. En 2 de estos
pacientes se realizé derivacion biliodigestiva del
tipo hepético-yeyuno anastomosis. Un paciente con
diagndstico preoperatorio de quiste hidatidico fue
manejado con un destechamiento y cierre de la
fistula hacia la via biliar. Por otro lado, el paciente
con EC difusa fue manejado con hepaticoyeyuno
anastomosis en Y de Roux. El tiempo operatorio

Figura 2. Resonancia Nuclear Magnética: Dilatacion de la
via biliar intrahepatica en un paciente portador de Enfer-
medad de Caroli.
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Tabla 2
EXPLORACION RADIOLOGICA Y RESULTADOS

Ecografia (10/18)  TAC (8/18) CER (7/18) CPRM (5/18)  RNM (4/18)

Litiasis intrahepatica 4/10 3/8 3/7 3/5 3/4
Dilatacion V.B. Intrahepética 3/10 5/8 a7 3/5 3/4
Quistes hepaticos 2/10 2/8 - - -
Coledocolitiasis 1/10 1/8 217 1/5 -
Estenosis V.B. - - 1/7 - —
Dilatacion colédoco - - 217 - -
Hepatomegalia 1/10 1/8 - - -

TAC: Tomografia Axial Computarizada; CER: Colangiografia endoscépica retrograda.
CPRM: Colangiografia por Resonancia Magnética; RNM: Resonancia Nuclear Magnética

fluctud entre 1,5y 7 horas con un promedio de 3,41 DISCUSION

horas, y no se reportaron incidentes intraoperato-

rios en ninguno de los pacientes. La EC corresponde a una dilatacion sacular
Respecto al postoperatorio, el tiempo de hos- congénita de la via biliar intra hepatical-3. La pre-

pitalizacion varié entre 5y 24 dias con una duracion sentacion clinica de la EC es en general una con-

promedio de 9 dias. Dos de los pacientes presen- secuencia de la estasia biliar a nivel de las dilata-

taron complicaciones postoperatorias, uno de ellos ciones, lo que lleva a litiasis biliar e infeccion secun-

una fistula biliodigestiva y el otro una infeccion de daria.

herida operatoria. No hubo mortalidad postopera- El estudio mediante ecografia abdominal pue-

toria. de mostrar dilataciones quisticas focales o difusas,
El seguimiento tuvo una duracién promedio de asociadas o0 no a imagenes sugerentes de litiasis 0

29 meses. Cuatro de los pacientes persistieron barro biliar*. La TAC y la RNM son de gran utilidad

sintoméaticos, dos con dolor abdominal y dos con en la deteccion inicial de las dilataciones, y en el

molestias inespecificas. Durante el seguimiento, monitoreo posterior de complicaciones como abs-
uno de los pacientes inicialmente tratado con cesos intra o perihepaticos®¢- Sin embargo los exa-
segmentectomia presentd evidencia de enferme- menes centrales en el diagnéstico son las

dad en el I6bulo hepatico izquierdo. Otro paciente colangiografias, que pueden ser endoscoOpicas
presentd un cuadro sugerente de litiasis de la via (CER), Colangioresonancias, 0 por via percutanea
biliar, por lo que se le realiz6 una CER que no (PTC). Estos examenes muestran en detalle la
demostré obstruccion de la via biliar. El paciente anatomia ductal, demostrando la comunicacién de

gue tenia sospecha diagnostica de quiste hidatidico las imagenes quisticas con la via biliar, hecho que

presentd una infecciéon de la porcién residual del permite certificar el diagnéstico’.

quiste, requiriendo drenaje percutaneo y una El tratamiento médico de la EC es principal-

hepatectomia derecha 3 meses después. Del estu- mente de soporte mediante analgesia, acido urso-

dio anatomopatoldgico de su pieza operatoria se deoxicolico, tratamiento antibiético de los episodios

obtuvo el diagnostico de EC. de colangitis, y manejo de la hipertension portal si
Tabla 3

ENFERMEDAD DE CAROLI: DISTRIBUCION ANATOMICA

Diaz Espinoza Pimentel Kassahun Gillet Bockhorn Levy
HCUCH*  H. Parroquial PUCH** Leipzig Francia Essen Washington
Chile Chile Chile Alemania Alemania USA
Total pacientes 18 7 26 31 12 12 17
Difusa 11,1% (2) 0% (0) 23,1% (6) 19,4% (6) 0% (0) 33,3% (4) 18% (3)
Localizada 88,8% (16) 100% (7) 76,9% (20)  80,6% (25) 100% (12) 66,7% (8) 82% (14)
Lébulo derecho 12,5% (2) 28,6% (2) 20% (4) 52% (13) 25% (3) 0% (0) 57,1% (8)

Lébulo izquierdo 87,5% (14) 71,4% (5) 80% (16) 48% (12) 75% (9) 100% (8) 42,8% (6)

*HCUCH: Hospital Clinico Universidad de Chile, Santiago, Chile.
*PUC: Hospital Clinico Pontificia Universidad Catodlica, Santiago, Chile.
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existe. En caso de obstruccion biliar es necesario el
uso de procedimientos de drenaje radiolégicos,
endoscopicos o quirdrgicos. En los casos de enfer-
medad severa y localizada a un lébulo hepatico se
indica la hepatectomia como procedimiento tera-
péutico. Los pacientes con enfermedad severa con
compromiso bilobar, infeccién biliar a repeticion o
complicaciones de la hipertension portal son candi-
datos para transplante hepatico ortotdpico8-11,

Caracterizacion de la serie

Nuestra serie presenta un promedio de edad al
momento del diagnostico de 49 afios, lo cual es
similar a lo publicado en otras series2312, Existe un
discreto predominio de la enfermedad en el sexo
femenino, con una representacion del 61,1%.
Kassahun et al2, en una serie de 33 pacientes, des-
cribe un 55% de representacion femenina. Otras
publicaciones presentan resultados disimiles sin un
claro predominio de sexo, hecho explicable por el
pequefio numero de pacientes de las series hasta
ahora publicadas.

En cuanto a la distribucion anatémica de la
enfermedad, se observa en las distintas publicacio-
nes un predominio de las presentaciones localiza-
das en un lébulo hepatico, con cifras entre 66 y
100%. Nuestra serie muestra un 88,8% de cuadros
localizados, lo cual es similar a lo reportado en
otras comunicaciones.? En nuestra serie predominé
la enfermedad limitada al l6bulo izquierdo en 13
pacientes (72,2%). En este punto existe divergen-
cia en la literatura, con series que reportan claro
predominio a izquierda312-14 y otras que no infor-
man un claro predominio de localizacién?15. La lo-
calizacion anatémica respecto a otros autores se
compara en la Tabla 3.

Clinica y laboratorio basico

Al igual que lo observado en otras publicacio-
nes, en gran parte de la serie (16 de los 18 pacientes)
se presentd con un cuadro sugerente de patologia
hepatobiliar, siendo el dolor en hipocondrio derecho
el sintoma cardinal, asociado en algunas ocasiones
aictericia, coluriay acolia. En los dos pacientes que
no presentaron dolor abdominal el diagndstico fue
sospechado por el hallazgo de colestasia. En rela-
cion al estudio de laboratorio, ain cuando la disper-
sion de las cifras es amplia, cabe destacar que el
100% de los pacientes de nuestra serie presento
elevados algunos de los parametros de funcién he-
patica (GGT, Fosfatasas alcalinas, Transaminasas).

Estos antecedentes determinaron una mayor
tasa de sospecha clinica de patologia hepatobiliar
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y un estudio imagenoldgico dirigido precoz, y por
lo tanto un diagnoéstico temprano. En nuestra serie
el tiempo transcurrido entre el inicio de los sinto-
mas y el diagndstico es, en promedio, de 14,3
meses, diagnosticandose mas del 50% de los ca-
sos antes de 6 meses del inicio de los sintomas.
Esto es significativamente menor que lo publicado
en otras series: 12,5 afios en la serie de Gillet et
al'2, entre 1y 29 afios en la serie de Bockhom et
al3, y entre 1y 5 afios en la serie de Kassaun et al2.
Esta diferencia puede tener relacién con la mayor
prevalencia de patologia biliar en nuestro paisi®y
por lo tanto mayor experiencia en su diagndéstico y
manejo.

Estudio radiolégico

El estudio se complementé con imagenes en la
totalidad de los pacientes. El examen mas utilizado
fue la ecografia abdominal en 10 de los 18 pacien-
tes, siendo los hallazgos mas comunes la dilatacion
de la via biliar intrahepatica, imagenes quisticas en
parénquima hepatico y litiasis intrahepética. Cabe
destacar que ninguno de los pacientes que se so-
metieron a ecografia tuvo un examen normal, aun-
que los hallazgos fueron inespecificos. Esto es de
interés, pues en todos estos casos la ecografia
abdominal alterada mas el cuadro clinico de pre-
sentacion motivd un examen imagenoldgico de
mayor complejidad, que orient6 y finalmente confir-
mo el diagnostico. La TAC de abdomen se solicitd
en 9 pacientes, permitiendo destacar también la
dilatacion de via biliar intrahepatica y la litiasis. Sin
embargo, el diagnéstico se apoyd en este examen
s6lo en 3 pacientes, requiriendo los otros 6 algun
otro examen adicional para su confirmacion. Algo
similar sucede con la RNM que en 2 de los 4 pa-
cientes estudiados requirié del apoyo de otro exa-
men mas especifico para via biliar para confirmar el
diagnéstico. Otras publicaciones nacionales!?18 y
extranjeras?12 muestran una conducta similar para
el estudio inicial, destacando el rol de la ecografia
abdominal y de la TAC como examenes de gran
sensibilidad para la aproximacién diagnéstica, con
hallazgos similares a los encontrados en nuestra
serie.

Distintas publicaciones destacan el rol de la
CER y la CPRM como examenes de eleccién para
demostrar la comunicacion de las dilataciones
quisticas con la via biliar. Sin embargo, es impor-
tante mencionar que la CER es un procedimiento
invasivo y con morbilidad reconocida, mientras la
CPRM es un examen no invasivo sin uso de medio
de contraste y practicamente exento de eventos
adversos, que en muchas instancias puede hacer
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el diagnostico de EC1. Por esta razén la literatura
avala el uso de la CPRM como el examen de elec-
cion para el estudio radiologico de la via biliar cuan-
do existe la sospecha de EC. La CER, por otro lado,
se reserva para casos de duda diagnéstica o cuan-
do existe comorbilidad (Ej. coledocolitiasis, colan-
gitis) susceptible a ser tratada por esta vialé.

Respecto a los hallazgos histoldgicos, en ningin
paciente de nuestra serie se encontré evidencia de
colangiocarcinoma, reportado frecuentemente en
series extranjeras28:15,

Tratamiento

La totalidad de nuestros pacientes fueron mane-
jados en forma quirdrgica, con reseccion hepatica
parcial en el 94% (16 pacientes) correspondientes
a los diagnosticados en forma inicial como EC. A
diferencia de otras series publicadas, ninguno de
nuestros pacientes requirid transplante hepatico
como tratamiento. Este hecho podria estar relacio-
nado con el predominio de enfermedad localizada,
la precocidad del diagndstico y la baja tasa de
pacientes portadores de cirrosis hepatica.

Solo dos pacientes de la serie presentaron
complicaciones derivadas de la cirugia; uno una
fistula biliodigestiva y otro una infeccién de herida
operatoria, lo que corresponde a un 11,76%. La
incidencia de complicaciones es muy variable en
las distintas series publicadas. Espinoza et al'’
(2003), en una serie chilena de 7 pacientes con EC
localizada tratados con reseccion hepatica, mostré
complicaciones en 3 de ellos (42,85%). Un estudio
francésl? de 1999, que analizé el manejo de 12
pacientes con EC localizada, mostr6 complicacio-
nes en un paciente (fistula de via biliar, 8,33%).
Kassahun et cols.2, en una serie de 33 pacientes
que incluyd transplante hepatico como alternativa
quirdrgica, presentd un 68% de complicaciones.

Seguimiento

Fue realizado por periodos de hasta 109 me-
ses, (29 meses promedio). Durante el seguimiento
2 pacientes (11,1%) presentaron nuevos cuadros
de patologia hepatobiliar. Uno de ellos requirid
CER por sospecha de coledocaolitiasis, la que resul-
t6 negativa y evoluciond con resolucién espontanea
del cuadro. Otro paciente, con diagnéstico de EC
localizada en el I6bulo derecho tratado inicialmente
con segmentectomias V-VI, presentd 36 meses
después evidencias de enfermedad en el l6bulo
hepatico izquierdo. Este paciente se mantiene en
control clinico sin presentar hasta ahora nueva in-
dicacion quirargica. Ninguno de los pacientes falle-

ci6 en el postoperatorio inmediato ni durante el
seguimiento.

CONCLUSION

La EC es una enfermedad de baja frecuencia,
que no se considera dentro del estudio inicial de la
patologia de la via biliarl. Sin embargo, dada la
importancia pronostica del diagndstico precoz, este
cuadro debe considerarse en el diagnéstico dife-
rencial del paciente con cuadros colestasicos sin
etiologia demostrada luego del estudio inicial. Des-
taca el rol de la ecografia abdominal como elemen-
to de estudio inicial y de la CER y CRNM como
métodos confirmatorios. La hepatectomia parcial
puede ofrecer un tratamiento definitivo en los casos
de enfermedad localizada, con baja morbimorta-
lidad asociada.
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