CASOS CLINICOS

Enfermedad hepatica fibropoliquistica (enfermedad
de Caroli y fribrosis hepatica congénita)

ARTURO ANGELES-ANGELES
PEDRO A, VICTORIA-PERALTA

Varbn de 35 afios de edad, con antecedentes fami-
liares de diabetes mellitus y personales de tabaquis-
mo intenso y alcoholismo moderado.

Inicié su padecimiento en 1970, cuando contaba
con 18 afios de edad, con fiebre, ictericia, coluria,
ataque al estado general y elevacion de transamina-
sas; este cuadro se autolimité y fue atribuido a he-
patitis. Cuatro meses después, presentd un cuadro
clinico similar que entonces se atribuy a litiasis ve-
sicular, Después de realizar estudios radiolégicos
cuyos diagnbsticos no se le informaron al paciente,
fue sometido a colecistectomia y exploracion de vias
biliares. Posterior a la cirugia, se realizd6 una
celangiografia a través de sonda en *‘T”’ en la que
se observaron dilataciones de los conductos intrahe-
paticos que se diagnosticaron como compatibles

con enfermedad de Caroli. .
Durante los afios siguientes, continud con colan-

gitis frecuentes, por lo que en 1978 se le realiz6
esfinterotomia de Oddi. Con ello, el paciente se
mantuvo casi asintomitico hasta mayor de 1983,
cuando acudid al hospital por sangrado de una Glce-
ra duodenal, que remitidé con tratamiento médico.
En 1984 se documentaron endoscbpicamente vari-
ces esofagicas y se establecio el diagnostico de hi-
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pertension portal grado III. En 1985 se le realizd
una cirugia derivativa espleno-renal (tipo Warren),
para tratamiento de su hipertensién portal; en esa
ocasion, se obtuvo una biopsia hepética, en la que
se observo fibrosis portal extensa. Una tomografia
axial computada mostrd multiples dilataciones sa-
culares intrahepaticas, que apoyaban el diagnéstico
de enfermedad de Caroli.

Se dudo entonces si la fibrosis portal era secunda-
ria a los procesos inflamatorios repetidos de los
conductos biliares, si era debida al alcoholismo del
paciente que para ese entonces era intenso, o si
habia cambios de fibrosis hepatica congénita, aso-
ciados a la enfermedad de Caroli. Su evolucién pos-
terior fue clinicamente asintomatica, aunque persis-
tib con hiperbilirrubinernia directa.

En mayo de 1986 se presentaron, subitamente,
fiebre elevada, ictericia y dolor en el cuadrante su-
perior derecho del abdomen, Internado el paciente en el
Instituto, se demostré bacteremia, que se tratd con
triple esquema de antibidticos. Durante este inter-
namiento, se documentaron proteinuria y elevacion
de la creatinina; un renograma mostrd aumento im-
portante de tamafio de ambos rifiones, por lo que se
considerd la posibilidad de amiloidosis. El paciente
evolucioné desfavorablemente, con persistencia del
cuadro séptico, elevacidon de bilirrubinas hasta 17.7
mg/di, con predominio de la directa, y de creatini-
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na, hasta 4.2 mg/dl. La fosfatasa alcalina se en-
contraba en 829 UI/L y la albumina sérica descen-
di6 a 1.6 g/dl. Finalmente presentaron datos de in-
suficiencia respiratoria y cardiaca, descompensa-
cion hemodindmica con hipotension arterial, acido-
sis metabblica y paro respiratorio y cardiaco. Los
diagnésticos clinicos principales fueron: enferre-
dad de Caroli asociada a fibrosis portal y probable
amiloidosis renal. La muerte se atribuy0 a septice-
mia.

Descripcion de la autopsia

En el aspecto exterior del cadaver, destacaba una ic-
tericia generalizada acentuada y petequias en miul-
tiples sitios.

Las alteraciones més importantes se observaron
en el higado, el que se encontrd aumentado de peso
(2 960g) y de tamaho, de color café rojizo y de superfi-
cie nodular. Al corte mostraba multiples cavida-
des, de tamafio variable, llenas de material amarillo
verdoso (Fig. 1); se observaron, addmas, conductos

Fig. 1. Corte de higado en que se observan cavidades de diversos
tamafios que contienen material purulento.

biliares dilatados con numerosos célculos pe-
quefios, de color negro y consistencia friable; el pa-
rénquima hepético mostraba un aspecto nodular,
con bandas blanquecinas de tejido fibroso, de
distribucién irregular. Histologicamente, se obser-
varon miiltiples abscesos colangiticos, asociadas a
dilataciobn de conductos (Fig. 2), en algunos sitios
con necrosis extensa. En las Areas no inflamadas
habia fibrosis portal que formaba puentes porto-
portales que circundaban parénguima hepético de
caracteristicas histolégicas normales (Fig. 3): en los
espacios porta y con predominio en las paredes
vasculares, se observé un material eosindfilo amor-
fo, que fue positivo con la tincién de rojo Congo y
mostrd birrefringencia con luz polarizada, por lo
que se le catalogb como amiloide (Fig. 4). Los rifio-

Fig. 2. Se observa un conducto biliar dilatado, lleno de leucoci-
tos polimorfonucleares y rodeado de tejido fibroso (HE 100X).

Fig. 3. Imagen histolégica de la fibrosis hepatica congénita. El
tejido fibroso se localiza en los espacios porta, penetra a los lo-
bulillos y rodea grupos de hepatocitos (HE 45X).

Fig. 4. Con la tincién de rojo Congo y visto con luz polarizada,
se identifica la birrefringencia del amiloide en las paredes vascu-
lares de un espacio porta (rajo Congo 250X).
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nes estaban aumentados de t4mafio, de superficie li-
sa y color rojo claro; los cortes histolbgicos mostra-
ron extensos depositos de amiloide en los gloméru-
los y en las paredes vasculares (Fig. 5). En el pancre-

Fig. 5. Corte histalbgico de rifdn en que se observan depdsitos
de material amiloide en un glomérulo y en vasos sanguineos (rojo
Congo 100X).

as se observaron miltiples dilataciones quisticas, re-
vestidas por un epitelio similar al que normalmente
caracteriza a los conductos pancreéticos, con fibro-
sis moderada alrededor de ellas. En las glandulas
suprarrenales existian también depdsitos de mate-
rial amiloide. Otras lesiones ohservadas fueron bron-
coneumonia extensa bilateral y esplenitis séptica.

Los principales diagnodsticos anatémicos que se
establecieron fueron:

Enfermedad hepdtica fibropoliguistica (enferme-
dad de Caroli y fibrosis hepdtica congénita)

Abscesos colangiticos y litiasis en conductos bi-
ligres intrahepdticos

Quistes pencredticos miiltiples

Amiloidosis en rifiones, higado y suprarrenales

Bronconeumonia y esplenitis séptica
Comentarios
El caso ilustra la evolucidn natural de la enferme-
dad de Caroli asociada a fibrosis hepética congéni-
ta. La enfermedad de Caroli se caracteriza por dila-
taciones quisticas de los conductos biliares, que se

encuentran comunicados al arbol biliar.! La mayor
parte de las veces, las manifestaciones iniciales son

debidas a colangitis,2* y los pacientes son tratados
quirrgicamente con la sospecha clinica de colecisti-
tis o bien reciben tratamiento médico con el diag-
néstico de alguna hepatopatia, como ocurrib en este
casp. Lo que habitualmente ocurre en seguida, es
que los cuadros de colangitis persisten a pesar del
tratamiento médico o quirlrgico y es hasta entonces
que se solicitan estudios radioldgicos (colangiogra-
fias, ultrasonografias o tomografias axiales compu-
tadas) que, si se interpretan adecuadamente, pue-
den establecer el diagndstico de certeza o sugerirlo
fuertemente 4’

Una vez establecido al diagnoéstico de enfermedad
de Caroli, se plantea el dilema de cuél es el trata-
miento més adecuado, que se debe individualizar
para cada caso. En ocasiones, los tratamientos con
antibidticos especificos son suficientes para contro-
{ar las colangitis, que son el problema mas dificil de
resolver a lo largo de toda la evolucidn de este pade-
cimiento. Cuando hay afeccidbn de conductos bi-
liares extrahepaticos (condicidn frecuente en la en-
fermedad de Caroli), el tratamiento quirirgico
puede resolver al menos esta parte del problema.?
Cuando el Caroli es segmentario, es decir, se en-
cuentra afectado un soio 16bulo (eventualidad muy
rara), la hepatectomia parcial puede resultar curati-
va. Pero generalmente la afeccién es difusa y las
colangitis van siendo cada vez de més dificil trata-
miento, por lo que se puede considerar que el pro-
nbstico es sombrio [a mayor parte de las veces. Una
de las alternativas de tratamiento es el trasplante he-
pitico ortotdpico, que en algunos paises ha dado
buenos resultados ¥ que en México apenas se inicia.

El problema gumenta cuando-la enfermedad de
Caroli se asocia a fibrosis hepética congénita como
ocurrid en este caso. La asociacibn no es rara y
se considera actualmente que ambas entidades for-
man parte del complejo denominado enfermedad
hepéatica fibropoliquistiga.lt La hipertension portal
con todas sus complicaciones, es una de las conse-
cuencias mas serias en estos pacientes. En el presen-
te caso, la cirugia derivativa espleno-renal resolvid
este problema y seguramente contribuy6 a que el
paciente tuviera una evolicidbn més prolongada.

La asociacion de quistes pancredticos, referida
con cierta frecuencia en la literatura,! existi6 tam-
bién en este paciente y estuvo asociada a fibrosis pe-
riductal, aunque sin repercusion clinica,

Un hecho que no encontramos referido, es la aso-
ciacion de amiloidosis renal, hepatica y suprarrenai
con esta enfermedad. La distribucién de la sustan-
cia amiloide parece corresponder a la forma de ami-
loidosis secundaria gue, como se sabe, se asocia a
infecciones crénicas,” Es probable, que las colangi-
tis de larga evolucion hayan sido responsables, en es-
te caso, de la amiloidosis secundaria.

La muerte de] paciente se debid a la sepsis ¢n
higado y pulmones (originada a partir de los absce-
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sos colangiticos), a la insuficiencia renal y a los
problemas hemodinamicos que de ellos derivaron.

Es importante mencionar que, debido a que tanto
la enfermedad de Caroli como la fibrosis hepéitica
congénita, se heredan en forma autosbmica recesi-
va, s recomendable siempre estudiar al resto de la
familia.
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