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RESUMEN

Introduccion: Las dilataciones congénitas de la via biliar
principal (DCVB) son malformaciones embrioldgicas poco fre-
cuentes. Suelen ser sintomaticas (la mayoria se diagnostica en
adultos) y tienen riesgo de desarrollar un colangiocarcinoma.
Material y métodos: Andlisis retrospectivo de la forma de
presentacion, laboratorio, imagenologia, proceder quirurgico y
morbimortalidad, segun datos obtenidos de la historia clinica,
de una serie de pacientes con dilatacién congénita de la via
biliar (2000 y 2014).

Resultados: Se identificaron 9 hombres y 4 mujeres, entre 18y
84 anos. Siete (54%) con afectacidn extrahepatica exclusiva, 3
(23%) con afectacion extra e intrahepatica unilobar y enferme-
dad de Caroli difusa en los tres restantes (23%). Todos fueron
sintomaticos y diagnosticados mediante imagenologia. No
hubo colangiocarcinoma asociado. La unién biliopancreatica
fue valorada en 9 casos. El tratamiento fue la reseccién para
la afectacion extrahepatica exclusiva y la enfermedad de Caroli
sectorial. La reconstruccion biliar fue realizada mediante una
hepatico-yeyunostomia sobre asa en Y de Roux. Uno de los
casos con enfermedad difusa fue trasplantado. La mortalidad
fue nula y la morbilidad de 23% (una reintervencién por cole-
peritoneo). El seguimiento a largo plazo fue posible en nueve
(69%) pacientes, con una media de ocho afios (0-14), estando
todos asintomaticos.

Conclusion: Las DCVB son poco frecuentes, sintomaticas y
capaces de sufrir una transformacién maligna. Su tratamiento
es la reseccién quirdrgica completa, salvo en los casos de
enfermedad de Caroli difusa, donde la Unica opcidn de trata-
miento es el trasplante hepatico.

Palabras clave: Quistes biliares, enfermedad de Caroli, en-
fermedad biliar congénita.
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ABSTRACT

Introduction: Congenital dilatation of the common bile duct
(CDBD) is a rare embryological malformation and most cases
are diagnosed in adults. They are usually symptomatic and at
risk of developing associated cholangiocarcinoma.

Material and methods: Retrospective analysis of clinical
presentation, laboratory results, surgical procedure, morbidity
and mortality, extracted from medical records of patients with
CDBD diagnosed between 2000 and 2014.

Results: Nine men and four women, aged between 18 and 84
years, with CDBD were identified; seven of these (54%) with
exclusive extrahepatic disease, three with extra and intrahepatic
unilobar involvement (23%), and the remaining three cases
(23%) with diffuse Caroli’s disease. All cases were symptomatic
and diagnosed by imaging. The biliopancreatic junction was
possible to assess in nine cases (69%) and no cholangiocar-
cinoma was identified. The treatment of choice was resection
for extrahepatic disease and sectoral Caroli’s disease. Biliary
reconstruction was performed with hepatico/jejunostomy and
Roux-in-Y intestinal loop. Diffuse Caroli’s disease was trans-
planted in one case. No mortality occurred. Morbidity was 23%,
one patient requiring reoperation because choleperitoneum.
Long term follow up was possible in nine (69%) patients with
an average age of 8 years (0-14), all asymptomatic.
Conclusion: CDBD are infrequent, symptomatic, and may
undergo malignant transformation. The treatment of extrahe-
patic forms is a total surgical resection; in the diffuse Caroli’s
disease, the only solution is liver transplantation.

Key words: Biliary cist, Caroli’s disease, congenital biliary
disease.
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INTRODUCCION

Las dilataciones congénitas de la via biliar son anomalias
que pueden afectar el sector intra y extrahepatico. La
primera descripciéon anatémica surge de Vater en 1923,
quien detalla las alteraciones anatémicas de la enferme-
dad. A partir de alli, han sido varias las comunicaciones
que hacen referencia a la enfermedad. El primer intento
de clasificacién corresponde a Alonso-Lej (1959), que
dividi6é los quistes en cuatro tipos.! Posteriormente,
surge la clasificaciéon de Todani y colaboradores (1977),
quienes adecuaron la clasificacién anterior en un intento
de explicar mejor la morfologia adaptada al tratamiento;?
actualmente, es la clasificacion universalmente utilizada.
El higado, la vesicula biliar y los ductos biliares se desa-
rrollan embriolégicamente a partir de un espesamiento del
epitelio endoblastico, originandose de la porcién caudal
del intestino antetior a partir del dia 18 postfertilizacion.?
La porcién craneal mas grande (primordio hepatico),
originara el higado. Los hepatoblastos que lo constitu-
yen son bipotenciales y se diferenciaran en hepatocitos y
colangiocitos. Los colangiocitos que formaran la futura
via biliar desarrollan su luz hacia el final del segundo mes
de gestacion.* La porcién caudal, mas pequefia, del brote
hepatico dara origen a la vesicula, el cistico y el hepato-
colédoco; los mismos se encuentran permeables desde el
inicio.* Casi la totalidad de las malformaciones quisticas
de la via biliar principal son secundarias a un defecto
embriolégico conocido como “malformacién de la placa
ductal”.? Desde hace largo tiempo se reconoce que las
translocaciones entre los cromosomas 3 y 8, con pérdida
de 3p y ganancia de 8q estarfan asociadas a la malforma-
cién de la placa ductal.® Ello no significa necesariamente
que todas las dilataciones quisticas de la via biliar se acom-
pafien de una alteraciéon cromosémica; esto determinaria el
comportamiento como enfermedad autosémica recesiva,
ocasionalmente con tendencia familiar, lo que sugiere
una herencia autosémica dominante.®’” En definitiva,
actualmente se acepta que las dilataciones quisticas de la
via biliar principal son secundarias a un defecto embrio-
légico denominado “malformacién de la placa ductal”, y
que dicho defecto puede ser ocasionalmente determinado
por una anomalia genética. LLa malformacién resultante
podra afectar el sector intrahepatico, extrahepatico o am-
bos. Importa destacar que inicialmente se consideraba a la
malformacién biliar como consecuencia de una anormal
unién entre los ductos pancredtico y biliar. Dicha teoria
surgié puesto que la casi totalidad de las dilataciones
quisticas asocian una unién biliopancredtica anormal.® A
partir de los trabajos de Desmet,” se acepta que en vez de
una relacion de causa-efecto, en realidad se trata de una
asociacion lesional. Sin embargo, unanimemente se reco-
noce que dicha anormalidad en la unién de ambos ductos

es la principal causa que predispone al colagiocarcinoma,
tanto a la via biliar principal como accesoria.™!’

Las dilataciones congénitas que afectan el sector intrahe-
patico de la via biliar principal se pueden agrupar en seis
entidades: la fibrosis hepatica congénita, los complejos de
Von Meyenbrug, quistes biliares, enfermedad poliquistica
de higado, sindrome de Caroli y enfermedad de Caroli.
Mientras que la afectacion extrahepatica corresponde a
los quistes de colédoco."

Para nuestro trabajo hemos agrupado como dilatacion
quistico congénita de la via biliar principal ala enfermedad
de Caroliy alos quistes de colédoco; a ellos nos referiremos.
Se trata de una enfermedad que afecta uno de cada 100,000
a 150,000" nacimientos, es mas frecuente en mujeres y su
diagnostico habitual es en la edad adulta. Es la segunda
causa de malformacién de la via biliar principal después
de la atresia.”*® El objetivo de este trabajo retrospectivo,
transversal y descriptivo fue analizar la forma de diagnos-
tico ylos resultados terapéuticos en una poblacién asistida
por un grupo universitario.

MATERIAL Y METODOS

Entre los afios 2000 y 2014 hemos asistido 13 pacientes
afectados de una dilatacién congénita de la via biliar prin-
cipal. Se analizaron los datos demograficos, su forma de
presentacion clinica, el laboratorio y los métodos image-
nolégicos utilizados tanto para confirmar el diagnéstico
como para valorar el tipo de unién biliopancreatica. Se
estudi6 la presencia de un colangiocarcinoma asociado.
Seis pacientes presentaban un antecedente quirdrgico
sobre la via biliar principal, realizados en otros centros
asistenciales. Fueron reclutados los datos del procedi-
miento quirdrgico realizado, la morbilidad y mortalidad
operatoria a 90 dfas. Fue posible analizar los resultados a
largo plazo en nueve casos (69%), ya que en los restantes
se ha perdido el seguimiento.

RESULTADOS

Se traté de una poblacién constituida por nueve mujeres, la
edad promedio fue de 41 afios (18-84), todos de raza blanca
(Cuadro ). El sintoma predominante fue el dolot, en el 85%
de los casos, seguido de la ictericia, en el 72%, y fiebre, en el
55%. Jamas se registro la trfada clasica de dolor, fiebre y masa
palpable. La forma de presentacion habitual fue la colangitis
aguda. Ningin paciente se presenté con complicaciones
pancreaticas de la enfermedad. El tiempo de evolucién de
los sintomas varié entre 0 y 32 afios. Seis pacientes (46%0)
presentaban un antecedente quirdrgico sobre la via biliar
principal. En todos los casos se confirmé una colestasis en
el hepatograma, y el CA 19-9 fue normal en todos los casos.
La imagenologia utilizada para el diagnéstico fue variable:
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Cuadro I. Poblacion estudiada.

Evolucion de los sintomas

No. Sexo Edad Clinica (afios) Hepatograma  CA 19-9 Antecedente quirdargico
1 F 20 Colangitis aguda 0 Colestasis -
2 F 61 CA reiterada 15 - Colecistectomia coledocolitotomia
3 M 24 CA reiterada 2 +
4 F 68 CA reiterada 5 + - Colecistectomia coledocolitotomia
5 F 22 CA reiterada 1 +
6 M 063 CA reiterada 3 + - Colecistectomfia coledocolitotomia
7 F 32 CA reiterada 32 + - Derivacién quistodigestiva
8 M 84 Dolory pirosis 0 + -
9 M 32 CA reiterada 2 +
10 F 49 CA reiterada 1 + - Colecistectom{a coledocolitotomia
11 F 25 Colangitis aguda 0 +
12 F 29 CA reiterada 9 + Derivacién quistodigestiva
13 F 18 CA reiterada 1 +
Cuadro Il. Distribucion segun la clasificacion de Todani y forma de estudio.
Colangio- Colangiografia
No. Tipo dilatacion ~ Unién B-P Us TC CPER RMN CTPH trans-Kehr
1 1 Tipo 11 + + + - - -
2 v Tipo 11 + + - + -
3 1 Normal + + - - -
4 IVb No opacificada + + - - -
5 \Y% No opacificada + + - - + -
6 Vlizquierda  No opacificada - - + - +
7 VI derecha No opacificada + + - - + -
8 A% Normal + + - + - -
9 1 Tipo I + + - + - -
10 VI derecha Tipo 11 + + - + - +
11 \% Normal + + - + - -
12 IVa Tipo 11 + + - + - -
13 1 Tipo 11 + - - + - -

La imagenologia utilizada permiti6 diagnosticar la dilatacién congénita de via biliar principal y tipificarla. La unién biliopancreitica sélo pudo ser valorada en

nueve casos.

ecograffa abdominal percutinea en 12 casos (92%), tomo-
graffa en 11 (84%), colangiograffa endoscopica retrograda
en 4 (30%), colangio resonancia magnética nuclear en 6
(46%) y colangiografia transparietohepatica en 3 (23%).
La eficacia diagnéstica de cada uno de los estudios fue del
100% (Cuadro 1I). Fueron agrupados segin la clasificacion
de Todani.” En los tipos de dilataciones encontradas pre-
dominé la afectacion extrahepatica exclusiva, en siete casos
(54%), intra y extrahepatica unilobar, en tres (23%), son las
denominadas Todani VI modificado, y enfermedad de Caroli
bilobar, en tres casos (23%). Fue posible diagnosticar el tipo

de union biliopancreatica en nueve pacientes (69%), para lo
cual se clasificaron segun Kimura.” La presencia de litiasis
autoctona de la via biliar principal se puso en evidencia en
seis casos. Nunca se encontré imagen compatible con colan-
glocarcinoma sobteagregado. Dicha ausencia fue confirmada
en la anatomia patolégica de las resecciones. Dos pacientes
se presentaron con forma de colangitis aguda séptica. Ellos
fueron tratados inicialmente por medios endoscépicos, como
complemento del tratamiento con antibidticos. En un caso
se requirié mas de un abordaje endoscépico para eliminar la
obstruccion litidsica. Nunca fue necesario recurrir a proce-
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dimientos percutaneos para tratar a los pacientes antes de ser
operados. La reseccién quirargica fue el tratamiento para los
casos de afectacién extrahepatica exclusiva (Figuras 1 y 2) o
asociada a afectacion intrahepatica unilobar (Figura 3), mien-
tras que para la enfermedad de Caroli bilobar se propuso un
trasplante hepatico en un caso, ya realizado en otro centro
con buen resultado, y otro se encuentra en lista de espera para
el trasplante después de haberse solucionado sus colangitis
mediante papilotomia endoscopica y extraccion de litiasis
en varias oportunidades. El paciente restante afectado por
un Caroli bilateral tiene 84 afios y es practicamente asinto-
matico, por lo que quedd en observacion. La reseccién debe
incluir completamente todo el sector malformado de la via
biliar (Figuras 4 y 5). La reconstruccion biliar fue mediante la
confeccion de unasa en Y de Roux y hepatico-yeyunostomia
(Fignra 6). Todos los abordajes fueron por laparotomia. El
tiempo operatotio promedio fue de 411 minutos (240-690).

Figura 3. Hepatectomia izquierda asociada a la reseccion de dilata-
cion extrahepatica.

Figura 4. Distalmente, se debe avanzar hasta colédoco de calibre
normal, sin lesionar el ducto de Wirsung.

Figura 2. Pieza de reseccion de dilatacion tipo | junto a la vesicula biliar.

Figura 5. Reseccién proximal sin dejar dilatacién quistica.
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Cuatro pacientes requirieron transfusion sanguinea; en tres
de ellos, fue autrotransfusién por reserva propia, el restante
requirié dos volimenes de glébulos rojos de banco (Cruadro
1II). No hubo mortalidad operatoria a 90 dias y la morbilidad
fue 23% (tres casos), requiriendo uno de ellos una reinterven-
cién quirargica por fuga biliar.

Una paciente debuté con colangitis aguda cursando 28 se-
manas de gestacion. Se le realiz6 tratamiento médico exitoso
hasta finalizar el embarazo, siendo operada ulteriormente.
Los nueve pacientes que pudieron ser seguidos a lar-
go plazo, media de ocho afios (0-14), se encuentran
asintomaticos, sin evidencias clinicas, de laboratorio e
imageneolégicas que demuestren complicaciones o la
aparicion de un colangiocarcinoma.

Figura 6. Hepatico-yeyunostomia sobre asa en Y de Roux.

Cuadro Ill. Tratamiento segun el tipo de dilatacion. Resultados.

DISCUSION

Las dilataciones congénitas de la via biliar principal son
malformaciones congénitas ocasionalmente asociadas a
alteraciones cromosémicas que se caracterizan por pre-
sentar dilataciones sectoriales o difusas del arbol biliar,
que comunican con la luz de dichos ductos. La afectacion
puede ser del sector intrahepatico, sectorial o global, del
sector extrahepatico, o afectar ambos sectores. Para tipi-
ficar el tipo de dilatacién se ha utilizado la clasificacion
de Todani y cols.” que es la mas utilizada universalmente.
Se trata de la segunda malformacién mas frecuente de
la via biliar principal después de la atresia biliar'” y su
maxima incidencia corresponde a Asia.” Si bien la causa
exacta de por qué ocurre permanece oculta, la teoria de la
malformacion de la placa hiliar propuesta por Desmet® ha
sido la mas aceptada. Otra teorfa propuesta para explicar
el desarrollo quistico anémalo ha sido la secundaria a una
union biliopancteatica anormal.’ Esta anormal union entre
los ductos biliar y pancreatico se define como tal cuando
cumple los siguientes criterios: un canal comun mayor
de 15 milimetros, la unién extraesfinteriana de Oddi, es
decir, extraduodenal, y por tltimo, que el dangulo de unién
sea mayor de 30°.*""” Cuando alguno de estos criterios se
encuentra presente, se pierde la propiedad esfinteriana,
determinandose asi un reflujo crénico, especialmente de
jugo pancredtico, hacia la via biliar.”*’ Actualmente se con-
sidera que mas que una causa para estimular el desarrollo
de dilataciones congénitas de la via biliar principal, seria
responsable de la aparicion de un colangiocarcinoma en

Tiempo operatorio Seguimiento
No. Tipo Tratamiento (minutos) Transfusiones Mortalidad Morbilidad Reintervenciones (afios)
1 1 R/H-Y/C 270 - - - - 14
2 v R/H-Y 420 - - - 13
3 I R/H-Y/C 300 - Menor - -
4 IVb R/H-Y 450 - - - 10
5 A4 TOH ? - ? ? -
6 VII R/HI/H-Y 690 - Menor - 9
7 VID R/HD/H-Y 570 - Coleperit + 9
8 v Control - - - - -
9 1 R/H-Y/C 270 - - - 3
10 VID R/HD/H-Y 420 - - - 6
11 v Hspera - - - - -
12 IVa R/H-Y/C 480 - - - 1
13 1 R/H-Y/C 240 - - - 0

R = reseccion de VBP, H-Y: hepatico-yeyunostomia, C = colecistectomia, HD = hepatectomia derecha, HI = hepatectomia izquierda, I = izquierda, D = derecha,
AT = autotransfusion.
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dicha dilatacion.®'”?%* Cuando existe una uniéon anémala
biliopancreatica sin dilatacién de via biliar principal, ésta
favorece la aparicién del colangiocarcinoma vesicular.®*
La posibilidad de diagnosticar el tipo de unién anémala
biliopancreatica es muy variable en la literatura: 14,* 50%
y 90%.% En nuestra serie correspondi6 al 69% y fue hecho
casi siempre cuando se realizd una colangio-pancreato
resonancia magnética nuclear. Fue dificil opacificar la
unién cuando se contrasto la via biliar por otro método.

La triada clasica de dolot, ictericia y masa abdominal jamas
fue encontrada en nuestra serie, lo que se relaciona a demads
publicaciones realizadas en pacientes adultos.?’*” Habi-
tualmente los sintomas comienzan a partir de la tercera
década de la vida.”® Todos los pacientes de nuestra setie
fueron sintomaticos en algiin momento de la evolucién
que, coincidiendo con la literatura, presentd varios afios de
evolucion en la mayoria de los casos.! El periodo de suffi-
miento mas largo observado fue de 32 afios. Los sintomas
predominantes fueron el dolor, la fiebre y colangitis. La
colestasis se confirmé en la totalidad de los casos; ningun
paciente presenté una elevacién significativa de CA 19-9.
El diagnéstico por imagen de la dilatacion congénita de
la via biliar principal se pudo realizar en todos los casos.
El tipo de imagen a la que se recurre para el diagnéstico
es variable segin el momento y el lugar donde se estudia
cada paciente.”®* Universalmente, la colangiografia en-
doscopica retrégrada y la transparietohepatica han sido
sustituidas por la colangio-pancreato resonancia magnética
nuclear.” En nuestra serie recurrimos a los procedimientos
invasivos antes de acceder a un resonador. Desde entonces,
estudiamos a los pacientes mediante ecografia, tomografia
y colangiopancreato resonancia magnética nuclear. As{
fueron estudiados los seis ultimos casos de la serie. No
hemos tenido necesidad de recurrir a una ecoendoscopia.
En ningdn paciente se observé un colangiocarcinoma
agregado, tanto en CA 19-9, en las imagenes, asi como en
los estudios patologicos de las piezas de reseccion. La union
anormal entre los ductos pancreatico y biliar predispone al
colangiocarcinoma, como ya fue enunciado.*'"*# La posi-
bilidad diagnéstica de dicha anormalidad en nuestra serie
se asoci6 con la realizacion de una colangio-pancreatografia
resonancia magnética nuclear. En un solo caso fue posible
diagnosticarla por colangiogratia endoscépica retrégrada.
En los demds casos, dicha unién no fue opacificada. No
s6lo predispone a la aparicién de un colangiocarcinoma
en las dilataciones quisticas de la via biliar principal, sino
que de no haber ninguna malformacién en la via biliar,
también predispone al colangiocarcinoma de vesicula bi-
liar, por lo que la colecistectomia profilactica se impone
en estos casos.®?'3* Cuando se analiza la incidencia real del
colangiocarcinoma asociado a las dilataciones congénitas
de la via biliar principal, vemos que las series son muy
variables. El propio Todani afirma que el diagndstico de

la malformacién por encima de los 50 afios hace que el
riesgo de asociar una degeneracién maligna sea mayor del
50%.% Otros autores aseguran que el riesgo aumenta 100
veces comparado con la poblacion sin malformaciones.*
La incidencia publicada varia entre 7°"y 25%.%* En nuestra
serie fue nula. El riesgo de colangiocarcinoma también se
ve incrementado en caso de resecciones incompletas™ o
cuando presentan una derivacién quisto-biliar previa.”*
En nuestra serie, dicha detrivacion la observamos en dos
de los pacientes, con evolucion de 17 y 32 afios, y sin dege-
neracion agregada. El tratamiento de eleccion varfa segun
el tipo de dilataciéon congénita de la via biliar. Cuando
la afectacion es extrahepatica exclusiva, se debe resecar
toda la porcion afectada hasta la desembocadura junto al
conducto de Wirsung, teniendo la precaucion de no lesio-
nar al mismo. La enfermedad de Caroli sectorial debe ser
tratada mediante la reseccion hepatica correspondiente. La
colecistectomia es de rutina asociada a los demds proce-
dimientos. Mientras que en la forma difusa queda como
unica opcidn terapéutica definitiva el trasplante hepatico,
siempre y cuando no exista contraindicacion. 2327384146
La oportunidad del trasplante hepatico se decide segun
la edad del paciente, el tipo de sufrimiento y la frecuencia
del mismo, si asocia hipertensién portal o no, y de todas
maneras, debe ser realizado antes de la aparicién del
colangiocarcinoma. El abordaje laparoscépico para las
resecciones es una opcién vélida.** La reconstruccion del
transito biliar debe ser realizada mediante la confeccién
de un asa desfuncionalizada en Y de Roux.*’ En todos los
casos en los cuales se requirié una reconstruccién biliar,
se realizé de esta manera. En los pacientes incluidos en
el seguimiento a largo plazo, se encontré una estenosis
imageneoldgica sin traduccién clinica que fue resuelta
mediante drenaje tutor transparietohepatico por seis meses.
A ocho afios de evolucion, no se registra nueva estrechez
y con biopsia hepiética de control normal.

Existen algunas situaciones particulares que merecen ser
comentadas por separado. En los pacientes que se presen-
tan en forma de disfuncién organica multiple o sepsis de
origen biliar, el complemento del tratamiento de sostén
con procedimientos endoscopicos o percutaneos es de un
gran valor. Si ello ocurriera en caso de tipo 111 de Todani,
la esfinterotomia endoscépica retrégrada es la opcién de
tratamiento definitiva.* Una paciente de nuestra serie se
presentd con colangitis aguda simple cursando 28 semanas
de gestacion y una dilatacion tipo I. Acorde con la literatura,
se realizé un tratamiento conservador del quiste hasta la
finalizacién de la gestacion; luego se resecd completamente.
En este caso, alcanzé con tratamiento con antibidticos para
eliminar el foco infeccioso, no requiriendo complemento
endoscopico.”™! La mortalidad en la setie ha sido nula y la
morbilidad baja. Un solo caso de morbilidad mayor requirié
una reintervencioén por coleperitoneo. Se retird drenaje el
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dia nueve, presentando al otro dia una peritonitis que llevo
areoperar a la paciente de urgencia. Se encontré una perfo-
racién puntiforme en asa detransitada, con salida de bilis sin
contenido intestinal. Se interpretd como lesién por apoyo del
drenaje. La solucion fue sencilla y el alta, precoz. El tiempo
quirargico promedio es largo pero en concordancia con las
cifras publicadas, lo mismo que el porcentaje de pacientes
en los cuales fue necesario transfundir durante la cirugfa.

CONCLUSION

Las dilataciones quisticas congénitas de la via biliar prin-
cipal son una enfermedad poco frecuente, casi siempre
sintomatica y con riesgo elevado de degeneracién maligna.
Frecuentemente, asocian una alteracion de la union de los
ductos pancreatico y biliar. La colangio-pancreatografia
por resonancia magnética nuclear es el estudio ideal para
confirmar la enfermedad, valorar el tipo al cual corresponde
y, accesoriamente, apreciar el tipo de unién de los ductos
biliar y pancreatico. La resecciéon lo mas completa posible
es el tratamiento de eleccién para los tipos I, I1 y IV de la
clasificacién de Todani; la esfinterotomia endoscépica, para
el tipo I11. La enfermedad de Caroli sectorial debe ser tratada
por reseccion hepatica, mientras que en la forma difusa,
resta como Unica opcion definitiva el trasplante hepatico.
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