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RESUMEN

Antecedentes: EI sindrome de Caroli es una
anomalia del desarrollo. La teoria mas aceptada que
explica su patogenia la relaciona con la malformacion de
la placa ductal a diferentes niveles del arbol biliar
intrahepatico. Es una combinacion de la enfermedad de
Caroli y fibrosis hepatica congénita. Objetivo: Determinar
las principales complicaciones hepaticas y
gastrointestinales de la enfermedad y sindrome de Caroli.
Metodologia: Se consideraron articulos del periodo 2017-
2022 que abordaron la relacion entre la enfermedad y
sindrome de Caroli con las complicaciones hepaticas y
gastrointestinales en pacientes adultos. Se incluyeron
articulos de alcance descriptivo, relacional, aplicativo y
predictivo, publicados en revistas cientificas indexadas.
Resultados: Entre las principales complicaciones del
sindrome de Caroli estan la colangitis, sepsis, absceso
hepético, colangiocarcinoma e hipertension portal.
Posterior a que ocurre la colangitis, gran cantidad de
pacientes mueren en un periodo de 5 a 10 afios. Se constatd
que el sindrome puede progresar a colangiocarcinoma, lo
que ha sido reportado en el 7% - 14% de los pacientes. La
muerte se relaciona con insuficiencia hepatica o
complicaciones de la hipertensién portal. Conclusién: Se
establece al trasplante de higado como Unico tratamiento
definitivo disponible para revertir los sintomas del
sindrome de Caroli. Sin embargo, no se ha llegado a un
consenso sobre la indicacion o el momento de trasplante
de higado para pacientes con enfermedad de Caroli.

Palabras clave: enfermedad de Caroli, sindrome de
Caroli, colangitis, hipertension portal, colangiocarcinoma.

ABSTRACT

Background: Caroli syndrome is a developmental
anomaly. The most accepted theory explaining its
pathogenesis relates it to malformation of the ductal plaque
at different levels of the intrahepatic biliary tree. It is a
combination of Caroli's disease and congenital hepatic
fibrosis. Objective: To determine the main hepatic and
gastrointestinal complications of Caroli's disease and
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syndrome. Methodology: articles from the period 2017-
2022 that addressed the relationship between Caroli
disease and syndrome, hepatic and gastrointestinal
complications in adult patients were considered. Articles
of descriptive, relational, applicative and predictive scope,
published in indexed scientific journals were included.
Results: Among the main complications of Caroli
syndrome are cholangitis, sepsis, liver abscess,
cholangiocarcinoma and portal hypertension. After
cholangitis occurs, a large number of patients die within 5
to 10 years. That the syndrome could progress to
cholangiocarcinoma, which occurs in 7% - 14% of
patients. Death is related to liver failure or complications
of portal hypertension. Conclusion: Liver transplantation
is established as the only definitive treatment available to
reverse the symptoms of Caroli syndrome. However, no
consensus has been reached on the indication or timing of
liver transplantation for patients with Caroli disease.
Key words: Caroli disease, Caroli syndrome,
cholangitis, portal hypertension, cholangiocarcinoma.

INTRODUCCION

El sindrome de Caroli es una anomalia del desarrollo.
La teoria méas aceptada que explica su patogenia la
relaciona con la malformacion de la placa ductal a
diferentes niveles del &rbol biliar intrahepético (Umar et
al., 2022). Los conductos biliares intrahepaticos se
desarrollan a partir de células progenitoras hepaticas
bipotenciales en contacto con el mesénquima de la vena
porta que se forma a partir de las placas ductales. Las
placas ductales luego se remodelan en conductos tubulares
maduros. Este proceso estd regulado por factores que
influyen en la proliferacion epitelial y la apoptosis, el
tejido mesenquimatoso circundante, asi como en las venas
porta y diversas moléculas de adhesién. La formacion de
las placas ductales sigue al crecimiento ramificado de la
vena porta desde el hilio hepético hasta su periferia; de
igual manera lo hace el proceso de remodelacion de las
placas ductales que comienza desde los conductos mas
grandes hacia los mas pequefios (Flores et al., 2021). Por
lo tanto, los factores hereditarios que causan el sindrome
de Caroli influyen no solo durante el periodo embriolégico
temprano de formacion de los conductos biliares
intrahepéticos grandes, sino también durante el desarrollo
posterior de los conductos intralobulillares mas proximales
relacionados con la fibrosis hepética congénita (Braga et
al., 2021).

El sindrome de Caroli presenta un sindrome clinico
que es una combinacién de la enfermedad de Caroli
(ataques de colangitis, hepatolitiasis y calculos en la
vesicula biliar) y los de fibrosis hepatica congénita
(hipertensidn portal) (Fahrner et al., 2019). La progresion
clinica y la presentacion del sindrome de Caroli son muy
variables y los sintomas pueden aparecer tarde o temprano.
Las principales consecuencias de la fibrosis hepatica
congénita son la hipertension portal y el desarrollo de
varices esofagicas. La hipertension portal puede resultar en
hematemesis o melena (Smolovi¢ et al., 2018). En la
mayoria de los pacientes, la hipertension portal no estara
presente o aparecerd méas tarde en la evolucién de la
enfermedad. La aparicion tardia de estos sintomas en
pacientes con enfermedad de Caroli sugiere que la fibrosis
hepatica congénita en la enfermedad de Caroli es dinamica
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y progresiva. El estancamiento de bilis y la hepatolitiasis
explican la colangitis recurrente que domina el curso
clinico y que es la principal causa de morbilidad y
mortalidad. El dolor abdominal crénico, la pancreatitis por
calculos biliares y el absceso hepatico son otras
complicaciones de la enfermedad (Kassahun et al., 200).

El diagnéstico del sindrome de Caroli se puede
establecer a través de imagenes, aunque también se puede
referir a: colangiopancreatografia retrograda endoscopica
(CPE), colangiografia transhepatica percutanea (CTHP) o
gammagrafia con 4&cido iminodiacético hepatobiliar
(HIDA) para establecer la continuidad con el resto del
sistema biliar. La biopsia hepatica es confirmatoria
(Mahakarkar et al, 2017). EI tratamiento es
principalmente de soporte, consistente en analgesia,
antibidticos para la colangitis, acido ursodesoxicolico
(ursodiol) para disolver los célculos intrahepéaticos y
manejo de la hipertensién portal. En caso de obstruccion
biliar se requiere drenaje interno o externo. Las opciones
quirdrgicas mas utilizadas son el drenaje radioldgico o
endoscopico y el destechado laparoscépico o quirdrgico.
La intervencion endoscépica debe evitarse por el riesgo de
colangitis. La reseccién hepatica esta indicada solo cuando
la enfermedad es extensa y se localiza en un solo lébulo
(Umar et al., 2022).

En razon de las caracteristicas de esta enfermedad es
necesario llevar a cabo un estudio que realice una
aproximacion bibliografica exhaustiva a la literatura
cientifica reciente, con el fin de proporcionar al personal
médico un conocimiento actualizado y sistematico,
respecto al manejo de la enfermedad y sindrome de Caroli.
Esto resulta decisivo, pues el tratamiento es
individualizado, de ahi la importancia de reconocer de
manera directa y eficaz la sintomatologia que presentan y
las pautas diagnésticas a seguir. Ademds, se deben
identificar los factores de riesgo y las complicaciones
asociadas a esta patologia, pues ello contribuira a tener un
mejor sistema de respuesta y un mayor control de este tipo
de pacientes. En tal sentido, esta investigacion aportara
con el estudio, analisis y recopilacion de informacion para
conocer y determinar las complicaciones hepaticas y
gastrointestinales de la enfermedad y sindrome de Caroli
en pacientes adultos.

Para ello se plantea como objetivo general del
estudio: Determinar las principales complicaciones
hepaticas y gastrointestinales de la enfermedad y sindrome
de Caroli. Por su parte, los objetivos especificos son: (1)
identificar los principales métodos de diagndstico de la
enfermedad y sindrome de Caroli; (2) recopilar
informacién acerca del manejo terapéutico en pacientes
adultos con la enfermedad o sindrome de Caroli; y (3)
identificar la mortalidad y morbilidad de pacientes con la
enfermedad de Caroli y sus complicaciones.

METODOLOGIA
Criterios de inclusion y exclusion

Para la revision sistematizada se consideraron todos
los articulos del periodo 2017-2022, que abordaron la
relacion entre enfermedad y sindrome de Caroli, y las
complicaciones hepaticas y gastrointestinales en pacientes
adultos. Para ello, se incluyen articulos de alcance
descriptivo, relacional, aplicativo y predictivo, publicados
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en revistas cientificas indexadas. Se excluyen aquellos
articulos publicados en revistas no indexadas. Con ello, se
busca asegurar que los contenidos y hallazgos analizados
cumplan los estandares de calidad y rigurosidad
cientificas. Asi mismo, se excluyeron divulgaciones en
congresos, erratas, tesis de pregrado (literatura gris) o
investigaciones que incluyan como poblacion de estudio a
menores de edad.

Estrategia de bUsqueda

Los articulos se identificaron a través de buscadores
y portales de revistas cientificas: Google Scholar, Elsevier,
Scielo, Scopus, Redalyc, PubMed, Science Direct y
Medigraphic; gracias al uso de los comandos de busqueda
por lenguaje tesauru: “enfermedad de Caroli”, “sindrome
de Caroli”, “complicaciones hepaticas”, “complicaciones
gastrointestinales”, “pacientes adultos”, asi como sus
respectivas traducciones al inglés: "Caroli’s disease”,
“Caroli’s Syndrome”, “liver complications”,
“gastrointestinal complications”, “adult patients”, 0 a otros
idiomas. Se dio preferencia a los articulos publicados en
inglés; aunque no se descartaron aquellos publicados en
otros idiomas como portugués o espafiol.

Sintesis y presentacion de los resultados (método
Prisma) y cuadro de sintesis

Se aplico el método Prisma tanto para la revision
general como para la sistematizacion de la literatura
cientifica en torno a la enfermedad y sindrome de Caroli,
sus complicaciones hepdticas y gastrointestinales en
pacientes adultos. Esto permitié determinar aquellos
estudios que resultan absolutamente idéneos para su
inclusion en la presente revisién, y excluir aquellos otros
que en razén de diversos factores (periodo de estudio,
muestra poblacional, alcance) no cumplen los requisitos
establecidos. A su vez, los datos mas importantes de los
articulos seleccionados se expresaron en una tabla con
siete entradas, en las que se incluy6 el nombre del autor, el
tipo de estudio, los métodos de diagndstico
implementados, el manejo terapéutico propuesto, los
indices de morbilidad y mortalidad, asi como las
complicaciones hepaticas y gastrointestinales en pacientes
adultos de las enfermedades estudiadas.

Tal como se expresa en la figura 1, al inicio de la
revision bibliogréfica se identificaron 143 articulos que
abordan las variables de estudio.

La totalidad de los articulos fueron extraidos de
buscadores y portales de revistas cientificas, de ahi que no
se registraron articulos adicionales identificados en otras
fuentes. Sin embargo, una revision pormenorizada de cada
articulo permitio determinar que muchos de estos eran
duplicados, por lo que algunos fueron eliminados. A partir
de esta primera seleccidon quedaron 75 articulos, mientras
que fueron excluidos 68. A su vez, de los 75 articulos se
procedié a excluir aquellos que trabajaron con una
poblacién de menores de 18 afios de edad, lo que conllevo
a que se excluyesen 35 articulos. Por tanto, los articulos
considerados para el presente anélisis alcanzaron un
namero de 40.
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Figura 1.
Modelo Prisma
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Autor ;‘Sﬁjio Métodos de diagnéstico Manejo terapéutico Morbilidad y mortalidad Complicaciones
- Apoyo individualizado
’ - Antibiéticos
- Ecografia L - -
. Tomografia de abdomen. - Drenaje biliar . 80% de los pacientes se . Eplsodlos_ recurrentgs de colangitis
Umar et al. - " . - Colocacion de catéter transhepético percutaneo (PTC) . - Célculos intrahepéticos
RSB - Colangiopancreatografia retrograda. ] presentan antes de cumplir 30
(2022) . " . " guiado por IR. ", - Abscesos
- Colangiopancreatografia retrograda magnética. . s afios de edad. - .
S - - Acido ursodesoxicolico - Colangiocarcinoma.
- Biopsia hepética. . . . .
- Segmentectomia, lobectomia o hepaticoyeyunostomia
- Trasplante de higado
- Cirrosis biliar
- Ultrasonido - Colocacion de catéter transhepatico - Abscesos hepéticos
Flores et al. c " . - . S
(2021) E . Tomog'rafla computarizada _ ' - Acido ursodesox'lcollco No reporta . Septlcemla_
- Colangiopancreatografia por resonancia magnética - Trasplante hepético. - Falla hepética
- Cancer biliar
- Estudios imagenolégicos
- Tomografia computarizada . . . .
Braga etal. RSB - Resonancia magnética No reporta No reporta - Dilatacién segme_ntarle_x multlfo,cgl de
(2021) . . los conductos biliares intrahepéticos
- Colangiorresonancia
- Colangiopancreatografia retrograda
- Fiebre
- Ictericia
- Reseccidn hepatica - Prurito
Fahrer et al - Drenaje biliar por endoscopia, intervencion percutanea - Indice de comorbilidad de - Colangitis
(2019) " AC No reporta guiada por radiologia u operaciones de drenaje biliar Charlson y la puntuacion ASA - Pancreatitis
quirurgico. bajos - Pérdida de peso
- Trasplante hepético - Emesis
- Diarrea
- Debilidad general
- Incidencia de litiasis biliar
Smolovi¢ et . ’ . - - Prevalencia: 1 caso por - Colangitis recurrente
E . N A
al. (2018) C Colangiografia por resonancia magnética o0 reporta 1.000.000 . Abscesos biliares
- Septicemia
Estudios combinados de colanaiopancreatoarafia - Acido ursodesoxicolico - Infecciones recurrentes
Kassahun et ' u - glopancreatog . - Antibiéticos - Formacion de calculos en la vesicula
AC retrograda endoscopica, ultrasonografia y tomografia L - No reporta o s
al (2005) . - Endoscopia directa terapéutica biliar y el rifidon
computarizada. . P o - L
- Radiologia intervencionista terapéutica. - Cirrosis
Continda
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Autor Zsltrzjczjiode Métodos de diagnostico Manejo terapéutico Morbilidad y mortalidad Complicaciones
 Hepatectomia - Célculos intrahepaticos
- Antibiéticos o
P P - Colangitis recurrente
- Acido ursodesoxicolico . Abscesos hepaticos
- Tomografia computarizada - Terapia endoscopica - Enun periodo de diez afios entre 1995 y 2005, solo Lo P
Mahakarkar RSB - PR di . p d S - Fibrosis periportal
(2017) - Rayos X ) ) . Erocedlmlentos de derivacion biliar ez pamentes_ ueron tr~ata os quirdrgicamente . Cirrosis e hipertensién
- Resonancia magnética interna Edad promedio: 45,8 afios. ortal
- Trasplante de higado pork
i L - Varices
- Reseccion quirdrgica . Colangiocarcinoma
- Biopsias de higado g
Rickes et al - Combinaci6n de colangiografia retrégrada endoscépica - Colangitis
EXP : glog 4 picay No reporta No reporta - Cirrosis hepéatica
(2003) ultrasonido . -
- Colangiocarcinoma
?2?)117? al. AC No reporta - Acceso transhepatico o transesplénico No reporta No reporta
E%f{g etal. AC - Histologia. - Hemiliveropatia No reporta No reporta
Fard-Aghaie et L - - Transformacién maligna a
al. (2022) RET No reporta - Reseccion hepatica No reporta colangiocarcinoma
., . . - - - Antibi6ticos de amplio espectro
: - Evaluacion de paciente febril : panel de funcion hepatica, R . : -
Diamond et al RSB hemograma completo, hemocultivo e imagenes biliares d_lrlgldos a los patogenos intestinales No reporta No reporta
(2021) : " si los hallazgos
mediante ultrasonografia P -
- Acido ursodesoxicélico
- Ecografia
- Tomografia computarizada . Cirugia - Colangitis
Yonem (2007) RSB - Colangiopancreatografia retrograda endoscdpica 9 . - Prevalencia: 1 caso por 1.000.000 - Cirrosis hepética
. . " . - Trasplante de higado . .
- Colangiopancreatografia transhepéatica percutanea - Colangiocarcinoma
- Colangiopancreatografia por resonancia magnética.
Lasaani et al - No estrategias efectivas para revertir o
(202% ' RSB - Radiologia retardar la progresion de la No reporta . Colangitis aguda
enfermedad
- (‘bacteriana
- Formacion de célculos
Chavre et al. - Trasplante hepatorrenal combinado o biliares
(2019) EXP No reporta secuencial No reporta - Hipertension portal
- Degeneracion hepatobiliar
- Colangiocarcinoma
- Resonancia magnética — - Prevalencia: 1 caso por 1.000.000
Wang etal. EC - Tomografia computarizada - Cirugia Mayoria de pacientes diagnosticados antes de los -
(2020) 9 P - Trasplante de higado Y P g

- Evidencia de ultrasonido

30 afios
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Autor ;I;'Eﬁjio Métodos de diagnéstico Manejo terapéutico Morbilidad y mortalidad Complicaciones
Rock et al - Resonancia magnética - Colangitis
(2022) ' RSB - Tomografia computarizada Trasplante de higado - Prevalencia: 1 caso por 1.000.000 - Cirrosis hepética
- Evidencia de ultrasonido - Colangiocarcinoma
. ’ HIStOpatOlOgIE} - Prevalencia: 1 caso por 1.000.000. - Ectasia ductal intrahepética
Shi et al. - Ultrasonografia . o L
RET > . - No reporta - 50 % desarrollan sintomas antes de los 6 afios de edad - Colangitis recurrente
(2020) - Tomografia computarizada L . - .
. - - 18,75 % inicio de sintomas en la edad adulta - Hipertension portal
- Resonancia magnética nuclear
_ L - . - . - . . - - Colangitis
- Biopsia de la lesion hepética y del - Tratamiento con mdltiples - Anteriormente, complicaciones relacionadas con la hipertension - i
Torre (2021) EC P e . - L - - Hipertension portal
parénquima hepatico farmacos analgésicos portal y la colangitis eran causas de mortalidad . :
- Colangiocarcinoma
- Trasplante hepético ortotdpico
Lefere et al - Derivacion portosistémica - Colangitis
(2011) ' RET - Resonancia magnética intrahepatica transyugular No reporta - Ictericia
- Acido ursodesoxicélico - Fiebre recurrente.
- Antibiéticos)
- Colangitis
- Formacion de célculos (predominantemente
. . " . i i i ilirrubin
Mamone et al RSB . Resonancia magnética No reporta Se han reportado colangiocarcinomas, con una prevalencia del de b_ r ubina)
(2018) 7% - Ictericia
- Abscesos hepéaticos
- Cirrosis biliar secundaria
- Rifién en esponja medular
- Quistes corticales
Sinha et al. - Prevalencia: 1 caso por 1.000.000 - Enfermedad renal poliquistica recesiva del
E No r No r . ~
(2018) ¢ o reporta 0 reporta - Rara vez después de los 40 afios. adulto
- Enfermedad renal poliquistica autosémica
dominante.
Zhu et al. RET . Resonancia magnética - Manejo epd_oscoplco y No reporta . H,er_norragla digestiva a}tg recurrente por
(2020) farmacoldgico varices duodenales ectopicas
Miraglia et al. . ” - Manejo endoscopico y - Hemorragia digestiva alta recurrente por
(2017) EC + Resonancia magnética farmacoldgico No reporta varices duodenales ectopicas
Trinkl et al. . ” - Manejo endoscopico y - Litiasis intrahepéatica
(1985) EC - Resonancia magnética farmacologico No reporta . Colangitis
- Colelitiasis intrahepética
Wiabitsch et al. RET No reporta . Cl'ru_gla hepatl_ca Iap_aroscoplca No reporta - Colapgltls grave
(2021) minimamente invasiva - Sepsis
- Absceso hepético
Abayie et al. . . - - Colangitis, colelitiasis
E No r No r . . S
(2019) o 0 reporta 0 reporta Se han reportado méas de 200 casos en literatura médica . Colecistitis
Wehrman et al. RSB No reporta No reporta No reporta - Asociada a anomalias de la placa ductal

(2017)
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Autor Zsltrzﬁiio de Métodos de diagnéstico Manejo terapéutico Morbilidad y mortalidad Complicaciones
- Dolor abdominal en
Correia et al. - Colangiopancreatografia por . hipocondrio derecho
(2017) EC resonancia magnética (CPRM) + Norreporta Prevalencia: 1 caso por 1.000.000 - Ictericia obstructiva
- Colangitis
- Reseccidn quirdrgica
. . L - - Segmentectomia - Dolor abdominal intermitente
Hwang y Kim - Demostrar dilatacion quistica ) .
EC . - . - Lobectomia No reporta - Hepatomegalia
(2017) mediante estudios de imagen ] . L
- Hepaticoyeyunostomia - Colangitis recurrente
- Trasplante hepatico
- Ecografia - Tratamiento temprano ' Esta3|s_b_|llar
’ . P - - Colangitis
Yadav et al. - Tomografia computarizada - Enterostomia - Prevalencia: 1 caso por -
EC . , i - . - Abscesos hepéticos
(2018) - Colangiopancreatografia por - Reseccidn hepética segmentaria o lobular 1.000.000 . Septicemia
resonancia magnética. - Trasplante hepético Spacermia .
- Cirrosis biliar secundaria.
- Pacientes con hemorragia por varices deben ser tratados con escleroterapia o ' P_auente_s suelen ser - Hemorragia varicosa
Acevedo et al. . N R diagnosticados alrededor de los :
EC No reporta bandas. Si estos fallan, deben someterse a derivacién portosistémica y ~ secundaria
(2020) P 20 afios . i
esplenectomia. - Hipertension portal
. - Litiasis intrahepatica
Yamaguchi et P - . . L
EC - Anélisis histopatoldgicos. - Reseccion completa de las regiones afectadas. No reporta - Colangitis
al. (2018) A
- Septicemia
- Antibi6ticos para la colangitis
- Tratamiento de la pancreatitis
Khan et al. EC - Colangiopancreatografia retrograda - Ecografia abdominal - Prevalencia: 1 caso por - Episodios recurrentes de
(2018) endoscopica (CPRE) - Marcadores de inflamacién 1.000.000 colangitis y pancreatitis
- Proteina C reactiva
- Hemogramas seriados.
- Iméagenes radiolégicas
- Tomografia computarizada con
Mietal. (2017) EC reconstruccion tridimensional No reporta No reporta No reporta
- Colangiopancreatografia por
resonancia magnética
- Ecografia - Hepaticoyeyunostomia - Dolor abdominal en
Chenetal. - Tomografia computarizada - Reseccion hepatica cuadrante superior derecho
EC - y . No reporta %
(2018) - Colangiopancreatografia por - Trasplante hepético - Ictericia
resonancia magnética - Hepatectomia laparoscépica - Colangitis recurrente
Yuan et al. ’ . . - Calculos intrahepaticos
E . . . No r L.
(2018) C Tomografia computarizada Trasplante de higado 0 reporta . Colangitis recurrente
Seddik et al. - Radiologia - Predispone a la estasis biliar
(2017) EC - Histologia No reporta No reporta y la consiguiente litiasis
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Tipo de . L Manejo Morbilidad y .
Autor estudio - Métodos de diagnostico terapéutico mortalidad Complicaciones
Lewin et al. (2021) RET ' Informe_) de imagen , . - No reporta No reporta No reporta
- Colangiopancreatografia por resonancia magnética
Mihovic et al. (2019) EC - Informe de imagen No reporta No reporta - Rifiones poliquisticos aumentados de tamafio.

- Colangiopancreatografia por resonancia magnética

Nota. Para la categorizacion de los estudios se emplearon las siguientes siglas: RSB=Revisién sistematica de la bibliografia, EC=Estudio de casos, AC=Analisis clinico, EXP=Experimental, RET=Estudio retrospectivo.
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DISCUSION DE RESULTADOS

La revision a la literatura cientifica de los Gltimos
cinco afios permite actualizar los conocimientos en torno a
la enfermedad y sindrome de Caroli, particularmente los
principales métodos de diagndstico, el manejo terapéutico
en pacientes adultos, la mortalidad y morbilidad, asi como
las complicaciones que se derivan de ambas patologias.

Principales métodos de diagnostico

La bibliografia identifica, principalmente, los
siguientes métodos para el diagnéstico de la enfermedad y
sindrome de Caroli:

En primer lugar, se identifico el diagndstico a través de
colangiografia. Este método es uno de los mayormente
empleados; consiste en la visualizacion directa de las vias
biliares por medio de wuna colangiopancreatografia
retrograda endoscépica (CPRE) o a traves de la
colangiografia transhepética percutanea (CTP). Establecen
una conexion directa entre las malformaciones quisticas del
higado y el sistema biliar, distinguiendo a la enfermedad y
sindrome de Caroli de los quistes hepaticos aislados (Umar
et al., 2022). No obstante, ambos procedimientos conllevan
un riesgo asociado de precipitar un episodio de colangitis y
son reemplazados Gltimamente por estudios radiograficos
no invasivos (Mahakarkar et al., 2017; Yonem, 2007).

Por su parte, la colangiopancreatografia por resonancia
magnética (CPRM) estd emergiendo como la modalidad
mayormente escogida para el diagndéstico de la enfermedad
de Caroli (Yonem, 2007; Wang et al., 2020; Rock et al.,
2022). Su naturaleza no invasiva, ademas de su capacidad
para diagnosticar anomalias hepéticas parenquimatosas y
complicaciones como hepatolitiasis y malignidad, ha
asegurado su uso como prueba inicial para el diagndstico de
la enfermedad de Caroli (Shi et al., 2020; Torre, 2021; Zhu
et al., 2020; Trinkl et al., 1985). El aspecto caracteristico
que la resonancia magnética evidencia de la enfermedad de
Caroli es el patron denominado “collar de cuentas” de los
conductos biliares intrahepaticos ectasicos, o “signo del
punto”, que refiere a un quiste con un portal central o
periférico, o una rama de la arteria hepética dentro del
tabique que atraviesa (Hwang et al., 2017). Al permitir la
visualizacion de todo el tracto biliar y el higado, la CPRM
contribuye a identificar la extension y gravedad de la
enfermedad (Muhovic et al., 2019). Se ha encontrado que la
CPRM es util en la deteccion de colangiocarcinoma en
pacientes con quistes de colédoco (Umar et al., 2022). En
el caso de la ecografia, esta puede tener una capacidad
limitada para delinear abscesos, acumulaciones de liquido
pancredtico o seudoquistes (Yonem, 2007); mientras que
otros estudios identificaron la gammagrafia nuclear (Lewin
et al., 2021). Algunos informes de casos documentan la
gammagrafia hepatobiliar  utilizando  &cido  dietil-
iminodiacético 99mTc para diagnosticar la enfermedad de
Caroli, al revelar el aspecto caracteristico de cuentas de los
conductos biliares intrahepaticos. La gammagrafia podria
tener un papel en el diagndstico de la enfermedad de Caroli,
especialmente en pacientes que no son candidatos para
recibir agentes de contraste intravenosos, como aquellos con
poliquistosis renal asociada.
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Manejos terapéuticos y tratamientos

Entre los manejos terapéuticos mayormente referidos
por la literatura cientifica, se destaca el uso de antibi6ticos
para la colangitis por obstruccién biliar; estos cubren bacilos
gramnegativos y anaerobios (Umar et al., 2022, Kassahun
et al., 2005; Mahakarkar et al., 2017; Torre, 2021; Khan et
al., 2020). A su vez, se ha sefialado la colocacién de un
catéter transhepatico percutaneo (PTC) guiado (Umar et al.,
2022), que resulta eficaz para drenar la obstruccién
intrahepatica; otras ocasiones, los pacientes requeririan
catéteres permanentes con lavado y cambio periédicos del
catéter (Umar et al., 2022).

Por su parte, el &cido ursodesoxicllico se usa para
tratar la colestasis severa (Umar et al., 2022; Flores et al.,
2021; Kassahun et al., 2005; Mahakarkar et al., 2017).
Otros estudios sugieren segmentectomia, lobectomia o
hepaticoyeyunostomia, segin el rango de formacion
quistica para el tratamiento de la enfermedad de Caroli
(Umar et al., 2022, Hwang et al., 2017; Chen et al., 2018).
En el caso de la hipertensién portal y sus secuelas de
sangrado por varices y ascitis recurrente, se tratan con
betabloqueantes no selectivos, ligadura endoscépica con
bandas y diuréticos.

Por su parte, el tratamiento quirirgico oportuno se
califica de clave ante el grave pronostico del
colangiocarcinoma. Se refieren excelentes resultados a largo
plazo con reseccion hepética en unilobar y trasplante de
higado en la enfermedad de Caroli difusa complicada con
colangitis y/o hipertension portal (Hwang et al., 2017;
Yadav et al. 2018, Yamaguchi et al., 2018, Chen et al.,
2018). La reseccion quirargica (hepatectomia parcial;
lobectomia) es una buena opcién para la afectacion
segmentaria o unilobar en la enfermedad de Caroli sin el
riesgo de inmunosupresion asociado con el trasplante
hepatico.

Respecto al trasplante de higado, a criterio de la
totalidad de los estudios, es el Gnico tratamiento definitivo
disponible en este momento para el sindrome de Caroli.
Existen tres indicaciones para el trasplante de higado:
descompensacion hepética, colangitis recurrente que no
responde a la intervencion y desarrollo de adenocarcinoma
focal. El trasplante de higado es la Unica modalidad de
tratamiento disponible para pacientes con la enfermedad de
Caroli que no se limita a un segmento o I6bulo del higado.
No se ha llegado a un consenso sobre la indicacion o el
momento de trasplante de higado para pacientes con
enfermedad de Caroli (Umar et al., 2022; Flores et al.,
2021; Fahrner et al., 2019; Mahakarkar et al., 2017; Yonem,
2007, Chavre et al., 2019).

Complicaciones

Entre las complicaciones mayormente referidas en los
estudios revisados, debe referirse a la colangitis bacteriana,
que es la complicacion mas frecuente de la enfermedad de
Caroli (Umar et al., 2022; Fahrner et al., 2019; Smolovié,
2018; Mahakarkar et al., 2017; Rickes et al., 2003; Yonem,
2007; Chavre et al., 2019; Rock et al., 2022). Se presenta
con fiebre, dolor abdominal y aumento de la ictericia y, en
algunos casos, puede ser grave y provocar la formacién de
abscesos hepéticos y sepsis (Wabitsch et al., 2021). Esta
complicacién puede ocurrir espontaneamente 0 en
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asociacion con una intervencion endoscépica o quirargica y
puede ser recurrente (Abayie et al., 2019; Kadakia et al.,
2017).

En el caso de la estasis biliar y la colangitis cronica
asociada, estas predisponen a los pacientes al desarrollo de
displasia del epitelio de los conductos biliares y
colangiocarcinoma, la neoplasia maligna hepatobiliar mas
frecuente en estos pacientes, aunque también se han
notificado casos de carcinoma hepatocelular y cancer de
vesicula biliar (Flores et al., 2021). Se ha informado de
colangiocarcinoma incluso después del tratamiento
quirdrgico de la enfermedad monolobar con reseccién
(Mamone et al., 2018).

Por dltimo, ha sido continuamente referida la
hipertension portal (Chavre et al., 2019; Shi et al., 2020;
Torre, 2021, Acevedo et al., 2020); esta se presenta con
esplenomegalia, ascitis y hemorragia por varices en la
primera infancia.

CONCLUSIONES

Se fundament6é tedricamente la asociacion de la
enfermedad de Caroli y sus hepédticas progresivas,
estableciéndose la estrecha relacion que existe entre esta
patologia y complicaciones como la colangitis o la
hipertensién portal. Sin embargo, con otras enfermedades
més graves, como es el caso de la colangiocarcinoma, la
relacion es menos significativa. Es asi que solo el 7% de los
diagnosticados con la enfermedad de Caroli presentan esta
Gltima enfermedad.

Los principales métodos de diagnéstico de la
enfermedad y sindrome de Caroli identificados son:
colangiografia por resonancia magnética, tomografia
computarizada, radiologia, colangiografia retrégrada
endoscépica,  anélisis  histologico,  ecografia o
ultrasonografia. Entre todos ellos, la
colangiopancreatografia retrégrada endoscépica y la
colangiografia transhepéatica percutanea son los maés
utilizados; ello pese a que ambos métodos presentan el
riesgo de precipitar un episodio de colangitis. De ahi que
resulta indispensable que la investigacion académica siga
avanzando en el estudio de otros medios menos invasivos
como los radiograficos.

La recopilacion de informacion acerca del manejo
terapéutico en pacientes adultos con la enfermedad o
sindrome de Caroli, permitid establecer al trasplante de
higado como el Gnico tratamiento definitivo disponible en
este momento para revertir completamente los sintomas del
sindrome de Caroli. Sin embargo, no se ha llegado a un
consenso sobre la indicacion o el momento de trasplante de
higado para pacientes con enfermedad de Caroli.

En torno a la morbilidad los datos mas importantes
identificados por la revision de la literatura son los
siguientes: A la fecha son aproximadamente 200 casos
detectados de enfermedad de Caroli. A su vez, la incidencia
estimada de la enfermedad de Caroli es de 1 en 1°000.000
de poblacién. A su vez, hombres y mujeres se ven afectados
por igual; mientras que mas del 80% de los pacientes se
presentan antes de los 30 afios de edad. Entre las principales
complicaciones del sindrome de Caroli estan la colangitis,
sepsis, absceso hepatico, colangiocarcinoma e hipertensién
portal. Posterior a que ocurre la colangitis, una gran
cantidad de pacientes mueren dentro de los 5 a 10 afios.
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También se constaté que el sindrome de Caroli puede
progresar a colangiocarcinoma, lo que ha sido reportado en
7%-14% de los pacientes. Finalmente, la muerte esta
relacionada con insuficiencia hepatica o complicaciones de
la hipertension portal.
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