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Enfermedad de Caroli

Caroli’'s disease
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Hombre de 33 afos, sin antecedentes de importancia, se
presenta por cuadro de dolor abdominal en epigastrio,
acompanado de fiebre, cefalea, vémito, coluria y evacua-
ciones diarreicas de una semana de evolucién.

Se presentan imagenes de tomografia contrastada de
abdomen, donde se identifica higado aumentado de tama-
fio, con parénquima heterogéneo, con mdltiples imagenes
hipodensas de aspecto ovoideo y de distribucién difusa y
esplenomegalia (Figura 1). La enfermedad de Caroli fue
descrita en 1958 por el médico francés Jacques Caroli,
también conocida como “ectasia cavernosa comunicante
congénita del arbol biliar”. Es una enfermedad congénita
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rara, de patrén autosémico recesivo, que afecta a uno de
cada millén de habitantes con mayor prevalencia en la
poblacién femenina, con una frecuencia con respecto a
los varones de 1.8:1."

La enfermedad de Caroli forma parte de las enfermeda-
des fibroquisticas del higado y se incluye dentro del grupo
V de la clasificacién de Todani con relacién a dilatacion de
la via biliar intrahepatica.'*° Se caracteriza por la dilatacién
focal o multifocal de los conductos biliares intrahepaticos,
de distribucion difusa o localizada.”

Si bien su fisiopatologia no es atin totalmente compren-
dida, se sabe que esta asociada al gen PKHD1, mismo
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que afecta la fibrocistina, proteina que se expresa en los
colangiocitos hepaticos, alterando asi el desarrollo del
epitelio biliar con la consecuente involucion de las placas
ductales embrionarias y la formacién de quistes adyacentes
a la triada portal.!##©

Los pacientes afectados suelen cursar de manera asin-
tomdtica hasta la segunda o tercera década de la vida,
pudiendo incluso llegar a ser diagnosticados de forma in-
cidental por medio de estudios de imagen.?* Tipicamente
inician con un cuadro inespecifico caracterizado por dolor
abdominal en hipocondrio derecho asi como prurito, fiebre
e ictericia, para posteriormente presentar datos de colesta-
sis y colangitis.'* Los estudios de laboratorio suelen revelar
niveles elevados de bilirrubina directa, aspartato amino-
transferasa (AST), alanina aminotransferasa (ALT) y fosfa-
tasa alcalina (FA).?* Complicaciones tales como la cirrosis
biliar, abscesos hepdticos y septicemia son frecuentes; sin
embargo, las complicaciones mas graves son el desarrollo
de falla hepdtica y/o céncer biliar en pacientes crénicos.'?

El diagnéstico por imagen se puede realizar por diversos
estudios tales como ultrasonido y tomografia computari-
zada (TC); sin embargo, la colangiopancreatografia por
resonancia magnética (MRPC, por sus siglas en inglés) es
actualmente el método de eleccion debido a su elevada
especificidad y sensibilidad.?* En estudios realizados con
TC podemos observar la mencionada dilatacion de los con-

Figura 2:

A) Resonancia
magnética en plano
axial, potenciado en

T2 donde se observan
imagenes hiperintensas
de distribucién difusa en
parénquima hepatico.
B) Reconstruccion

en plano coronal que
muestra lesiones
quisticas que se
comunican con

el arbol biliar.

ductos biliares intrahepéticos como imagenes hipodensas,
de bordes definidos y de densidad liquida, distribuidas de
manera difusa o focal (Figuras 1)."% Las imdgenes obteni-
das por medio de MRPC mostrardn mdltiples lesiones de
naturaleza quistica de diversos tamafios que se comunican
con el arbol biliar y que presentan una alta intensidad, al
ser imagenes potenciadas en T2 (Figura 2)."

El prondstico de cada paciente depende del grado de
afectacion y nimero de érganos involucrados. A pesar de
que existen multiples terapias, tales como la colocacién de
un catéter transhepatico o el uso de acido ursodesoxicélico,
el trasplante hepético sigue siendo el Gnico tratamiento
definitivo.®
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