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ENFERMEDADES FIBROQUISTICAS DEL
HIGADO Y QUISTES DE COLEDOCO

A Garcia-Herola
J Berenguer

Las enfermedades fibroquisticas del higado representan un espec-
tro o familia de procesos congénitos de las vias biliares relacionados entre
si cuyo estadio final se caracteriza por la dilatacion quistica en grado y
extension variables de las vias biliares intrahepaticas acompanada la mayor
parte de las veces de fibrosis y que pueden presentarse de manera aislada
o en diferentes combinaciones. La anomalia fundamental en todas ellas es
la malformacién de la placa ductal (MPD), esto es, la persistencia en mayor
o menor medida de la placa ductal, como consecuencia de la detencion
completa o parcial del proceso de remodelacion de la misma a lo largo de
todo el periodo de desarrollo de las vias biliares. Recordemos que se deno-
mina placa ductal al cilindro epitelial que rodea las ramas portales, estruc-
tura que normalmente es transitoria, sufriendo un rapido proceso de remo-
delacion, y que el desarrollo de las vias biliares intrahepaticas sigue la rami-
ficacion progresiva de la vena porta, que se inicia en el hilio.

La MPD puede situarse a cualquier altura del arbol biliar intrahepa-
tico (conductos segmentarios, conductos interlobulillares, conductos inter-
lobulillares de las ramificaciones portales terminales), determinando asi las
entidades anatomo-clinicas conocidas como enfermedad de Caroli, y la poli-
quistosis hepatorrenal, que incluye la "poliquistosis juvenil” (poliquistosis
renal autosomica recesiva) y la “poliquistosis del adulto” (poliquistosis
renal autosémica dominante). Mas raramente, la MPD puede extenderse a
todo el arbol biliar intrahepatico, dando lugar a la asociacion de las distin-
tas entidades antomo-clinicas mencionadas.

La MPD, ademas, se asocia frecuentemente a una destruccion pro-
gresiva —por un proceso necroético inflamatorio inespecifico, de las vias bilia-
res intrahepéaticas, dando lugar a las entidades anatomo-clinicas conocidas
como Sindrome de Caroli (enfermedad de Caroli asociada a fibrosis hepati-
ca congénita) y fibrosis hepéatica congénita aislada.

FIBROSIS HEPATICA CONGENITA (FHC)

Se trata de una afeccion hereditaria, de naturaleza autosémica rece-
siva, asociada en la mayoria de los casos a una “poliquistosis infantil” (poli-
quistosis renal autosbmica recesiva), aunque se han descrito algunos
casos asociada a una “poliquistosis del adulto” (poliquistosis renal autosoé-
mica dominante) y a otras malformaciones renales, tales como displasia
renal y nefronoptisis (enfermedad quistica medular). Puede asociarse a
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otras enfermedades fibroquisticas hepaticas, tales como los complejos de
von Meyenburg (microhamartomas biliares), la enfermedad de Caroli y los
quistes de colédoco.

ANATOMIA PATOLOGICA

Histolégicamente siempre se observa MPD que afecta a los con-
ductos biliares interlobulillares. Los espacios porta aparecen agrandados
con bandas fibrosas, proliferacion y dilatacion de los conductos biliares y
pobreza o hipoplasia de las vénulas portales, lo que condiciona el desarro-
llo de hipertension portal. Los conductos biliares afectos estan comunica-
dos con el resto del arbol biliar y algunos de ellos pueden contener bilis.
Macroscopicamente el higado suele ser de tamano normal y consistencia
aumentada con densas bandas fibrosas que surcan la superficie hepatica.
Estas lesiones pueden progresar con el tiempo con aumento variable de la
fibrosis.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Suele manifestarse en la primera década de la vida, bien por sinto-
mas/signos de hipertension portal, o bien por episodios de colangitis, pero
ocasionalmente puede permanecer silente y no diagnosticarse hasta la
edad adulta. No infrecuentemente se diagnostica erroneamente como cirro-
sis hepética, de la que se distingue basicamente porque la funcion hepato-
celular se mantiene conservada hasta estadios finales. Como en otras
enfermedades fibroquisticas del higado, el riesgo de desarrollo de colan-
giocarcinoma estéa incrementado.

DIAGNOSTICO

Las pruebas de laboratorio suelen arrojar valores normales, aunque
puede observarse elevacion de la fosfatasa alcalina sérica. La ecografia
puede mostrar areas de ecogenicidad aumentada debido a la presencia de
bandas de tejido fibroso. La colangiografia, percutanea o endoscépica, pue-
de mostrar vias biliares intrahepéticas de aspecto fusifome. El diagndstico
definitivo se establece mediante el estudio histolégico de la biopsia hepati-
ca. La presencia de anomalias renales asociadas se objetiva por medio de
técnicas de imagen no invasivas, tales como la ecografia y la tomografia
computadorizada (TC), y mediante urografia intravenosa.

TRATAMIENTO

El tratamiento de la FHC implica fundamentalmente el control de las
manifestaciones de la hipertension portal, sobre todo de la hemorragia diges-
tiva por rotura de varices es6fago-gastricas. Estos pacientes son subsidiarios
de tratamientos farmacolégicos, endoscépicos (escleroterapia y ligadura con
bandas elasticas de las varices), asi como de derivaciones portosistémicas,
que suelen ser bien tolerados dada la buena reserva funcional hepatica.
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Los pacientes con episodios recurrentes de colangitis bacteriana
precisan la administracion intermitente de antibioticos.

El trasplante hepatico debe reservarse para aquellos pacientes que
presenten colangitis cronica recurrente y/o disfuncidn hepatica progresiva.

La insuficiencia renal cronica suele ser la causa de muerte en estos
pacientes, por lo que debe indicarse el trasplante renal en cuanto la situa-
cion del paciente lo requiera. S6lo ocasionalmente suele ser necesaria la
practica de trasplante combinado hepéatico y renal, dado que la funcién
hepatica suele estar preservada.

RMEDAD DE CAROLI

NEE
SINDROME DE CAROLI

E
Y

La enfermedad de Caroli (EC) se caracteriza por la dilatacién con-
génita no obstructiva de los conductos biliares intrahepaticos segmentarios
de mayor tamano. Se distinguen dos formas: la forma pura o simple (EC en
sentido estricto), en la que el parénquima hepatico es normal; y la forma
combinada o compleja (sindrome de Caroli), que se asocia a FHC. Ambas
formas se transmiten con caracter autosémico recesivo. Por lo general se
asocian a anomalias renales, tales como la poliquistosis renal autosémica
recesiva (sobre todo la forma compleja) y mucho mas raramente a la poli-
quistosis renal autosdmica del adulto. Se han descrito, ademas, algunos
casos de EC en asociacion con quistes de colédoco. La dilatacion quistica
puede ser difusa, afectando a todo el higado, o limitada a una parte del mis-
mo, generalmente al I6bulo hepético izquierdo.

ANATOMIA PATOLOGICA

En la forma pura, el higado estd moderadamente aumentado de
tamano, de consistencia normal y superficie lisa. Se observan dilataciones
saculares de los ductos biliares intrahepaticos segmentarios que se
encuentran en comunicacion con el resto del arbol biliar. En la forma combi-
nada, el higado estd aumentado de tamano y de consistencia, y las lesiones
antes mencionadas se asocian a las propias de la FHC. En ambas formas la
arquitectura hepatica esta conservada.

MANIFESTACIONES CLINICAS

La enfermedad de Caroli, a menudo permanece asintomatica has-
ta la tercera década de la vida, siendo rara la presentacion en la infancia y
por encima de los 50 anos. El 75% de los pacientes son varones. Suele
manifestarse en forma de episodios de fiebre bilioséptica, expresion de la
colangitis bacteriana, sin dolor abdominal ni ictericia, a veces separados por
intervalos prolongados libres de sintomas. No es de extranar por ello que el
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verdadero origen causal de los mismos a menudo tarde mucho tiempo en
ser reconocido. El dolor de célico biliar es inconstante, apareciendo Unica-
mente cuando se han formado calculos.

En pacientes con sindrome de Caroli son comunes las manifesta-
ciones de hipertension portal, que normalmente preceden a las crisis colan-
giticas. El curso evolutivo esta dominado por los episodios recurrentes de
colangitis, pudiendo complicarse con la formacion de abscesos intrahepati-
cos o subfrénicos, sepsis y raramente amiloidosis o cirrosis biliar secunda-
ria.

Las dilataciones saculares de los conductos biliares son un factor
predisponente para la estasis e infeccion de la bilis, lo que induce la for-
macién de barro biliar y calculos intraquisticos pigmentarios, y en algunos
casos de colesterol, que pueden migrar a la via biliar principal causando
dolor biliar, colestasis y pancreatitis aguda. El colangiocarcinoma es cien
veces mas frecuente que en la poblacién general, apareciendo en el 7% de
los pacientes en el curso de la enfermedad.

El pronéstico es desfavorable y la mayoria de los pacientes fallecen
dentro de los 10 anos que siguen al inicio de los episodios de colangitis,
habitualmente por un episodio de colangitis bacteriana no controlado. La
enfermedad renal asociada en ocasiones puede condicionar el prondstico.

DIAGNOSTICO

En la forma simple, tanto la exploracion fisica como los examenes
de laboratorio no suelen revelar anormalidad alguna excepto un aumento
moderado de las enzimas de colestasis. En la forma combinada son comu-
nes las manifestaciones de hipertension portal con hepatomegalia y esple-
nomegalia.

En general el diagnéstico puede establecerse facilmente mediante
ecografiay la TC, que objetivan numerosas areas anecoicas o de densidad
agua de tamano diverso distribuidas difusamente o limitadas a una parte
del higado. La TC con contraste puede mostrar la presencia de pequenas
ramas venosas portales dentro de conductos biliares intrahepaticos dilata-
dos. Recientemente la colangiografia por resonancia magnética, ha demos-
trado su utilidad para el diagnoéstico.

La colangiografia, transhepatica o retrégrada endoscépica (CPRE),
puede favorecer el desarrollo de colangitis y, por lo tanto, su realizacion
debe quedar limitada a los pocos pacientes en quienes la comunicacion de
los quistes con el arbol biliar no se pudo evidenciar mediante técnicas no
invasivas.
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TRATAMIENTO

El tratamiento médico va encaminado, por un lado, al control de los
episodios de colangitis bacteriana y a la prevencion de las recidivas, y por
otro, a la prevencion y tratamiento de las litiasis intraquisticas.

Tratamiento de los episodios de colangitis bacteriana

El tratamiento antibi6tico debe iniciarse de modo inmediato ante la
sospecha de cuadro colangitico, dado el elevado riesgo de sepsis que pre-
sentan estos pacientes. Deben administrarse antibiéticos de amplio espec-
tro por via intravenosa de manera empirica, antes de conocer el resultado
de los hemocultivos que se habran extraido previamente.

A la hora de elegir los antibiéticos se debe tener en cuenta algunos
factores: 1) los gérmenes implicados con mayor frecuencia en las infeccio-
nes de la via biliar y su sensibilidad a los diferentes agentes antimicrobia-
nos; 2) la tasa de excrecion biliar y la concentracién en bilis de los antibi6-
ticos; 3) la potencia antimicrobiana.

Los gérmenes mas frecuentemente implicados en la produccién de
colangitis bacteriana en estos pacientes son: Enterobacteriaceae (Escheri-
chia coli, Klebsiella), Enterococcus, Pseudomona aeruginosa y gérmenes
anaerobios como Bacteroides y Clostridium. Algunas combinaciones de anti-
biéticos adecuadas incluyen piperacilina /tazobactam + metronidazol, amo-
xicilina/acido clavulanico + gentamicina + metronidazol, imipenem o mero-
penem. Como alternativa puede utilizarse cefalosporinas de tercera genera-
cion (cefotaxima, cefuroxima, ceftriaxona) + metronidazol o clindamicina, o
aztreonam + clindamicina.

Para la prevencion de los episodios de colangitis se aconseja la
administracion periodica de antibiéticos por via oral en ciclos de 10 dias,
pudiendo utilizarse cefalexina (500 mg/6 horas) o ciprofloxacino (500
mg/12 horas). Estas pautas s6lo son eficaces en algunos pacientes.

Tratamiento de la litiasis intraquistica

Recientemente se ha podido comprobar que los pacientes con litiasis
intraquistica, en los que el examen microscopico de la bilis duodenal reve-
la la presencia de cristales de colesterol, pueden ser tratados con éxito
con &acido ursodesoxic6lico, administrado durante periodos prolongados, a
dosis de 10-20 mg/kg/dia, lograndose no sblo la remision clinica y la nor-
malizacion de las pruebas de funcién hepatica, sino incluso la disolucion
completa de los calculos.

Tratamiento endoscopico. Algunos autores han propuesto la realiza-
cion de CPRE con esfinterotomia endoscopica e insercion de proétesis, e
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incluso la utilizacion de litotricia extracorpérea o intraductal, en algunos
casos seleccionados de pacientes con colangitis.

Tratamiento quirdrgico. La segmentectomia, lobectomia o hepatec-
tomia parcial constituyen el tratamiento de eleccién en caso de las formas
simples de EC limitada a un segmento o I6bulo, con resultados excelentes
a largo plazo. Con la reseccion del segmento/I6bulo afecto se resuelven o
evitan las complicaciones evolutivas: colangitis, litiasis intraquisticas y
degeneracién maligna. Si existe un quiste de colédoco asociado la resec-
cién hepatica debe completarse con la realizacién de anastomosis hepatico-
yeyunal.

La hepatectomia parcial debe considerarse también en casos de
afectacion difusa pero predominante en una parte del higado, aunque los
resultados a largo plazo no sean ni mucho menos tan satisfactorios como
en los casos limitados a una parte del higado.

Trasplante hepatico. El trasplante hepatico debe considerarse en
pacientes sintomaticos con afectacion difusa sin predominio de las dilata-
ciones en ninguna parte del higado, asi como en los de afectacion del 16bu-
lo hepatico derecho en los que la reseccion hepatica pueda ser peligrosa.

QUISTES DE COLEDOCO
Los quistes de colédoco son dilataciones congénitas del arbol biliar.
Por orden de frecuencia, es la segunda anomalia anatémica de las vias bilia-

res extrahepaticas tras la atresia de las vias biliares extrahepaticas. El ori-
gen es incierto.

CLASIFICACION

Actualmente suele utilizarse la clasificacion de Alonso-Lej modifica-
da por Todani.

Tipo I: dilatacion del colédoco que puede ser esférica (la), segmentaria (Ib)
o fusiforme (lc).

Tipo Il: diverticulo congénito de colédoco.

Tipo lll: coledococele o dilatacion del colédoco intrapancreatico, dentro de
la pared duodenal.

Tipo IVa: quistes mdltiples intrahepaticos y extrahepaticos. Comprende el
tipo | con quistes intrahepaticos.
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Tipo IVb: quistes miltiples extrahepaticos. Comprende el tipo | con un cole
dococele.

El tipo | es el mas frecuente (93%), seguido por el tipo IVa, sobre
todo en adultos. El tipo lll es la forma mas rara (1,4%) y hoy dia se cuestio-
na su clasificacion como quiste de colédoco. Pueden asociarse a la EC, de
hecho, algunos autores consideran a esta enfermedad como el quiste de
colédoco tipo V. En el tipo | el colédoco distal suele estar parcialmente este-
nosado, y puede asociar ciertas anomalias de la vesicula biliar.

El volumen del quiste es variable, variando entre 6 y 8 cm de dia-
metro, con 300 a 500 ml de fluido de color marrén oscuro en su interior.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Alrededor de 2/3 de los quistes presentan sintomas en la infancia,
antes de los 10 anos, si bien hasta un 50% de los casos pueden diagnosti-
carse en la edad adulta, con frecuencia en forma de complicaciones que
pueden ser fatales. Los sintomas en la infancia son, de forma caracteristi-
ca, intermitentes pero progresivos, con ictericia intermitente, dolor abdomi-
nal en hipocondrio derecho y percepcion de masa abdominal. La triada cla-
sica de ictericia, dolor y masa abdominal a menudo no se presenta. En los
adultos es mas frecuente el dolor abdominal, pudiendo presentarse en for-
ma de pancreatitis aguda recurrente. Existe riesgo de degeneracion malig-
na, que parece aumentar con la edad.

DIAGNOSTICO

Es fundamental la sospecha clinica. La ecografia es de gran utilidad,
siendo capaz de identificar quistes de colédoco en la etapa intrauterina. La
TC puede ser de ayuda para valorar la extension biliar intra o extrahepatica.
Para el diagnéstico definitivo es necesaria la realizacion de colangiografia,
bien percutanea o endoscodpica, si bien recientemente se viene utilizando
con éxito la colangiografia por resonancia magnética.

TRATAMIENTO

Es siempre quirGrgico. En los tipos | y Il debe realizarse la escision
total del quiste y de la vesicula con reconstruccion mediante hepatico-yeyu-
nostomia en Y de Roux. El tipo Ill puede ser tratado, bien por escision segui-
da por colédoco-duodenostomia, bien por esfinterotomia endoscépica. En el
tipo IV se realiza escision de todo el componente extrahepatico, y si la dila-
tacion se confina al 16bulo hepatico izquierdo puede practicarse lobectomia.
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RESUMEN

® Fibrosis hepatica congénita.
Control de las manifestaciones de hipertension portal.

Control de las crisis colangiticas con antibidticos.
Trasplante renal en casos de enfermedad renal terminal.
® Enfermedad de Caroli y sindrome de Caroli.

Tratamiento de los episodios de colangitis bacteriana con anti-
biéticos iv.

Profilaxis de la recidiva infecciosa con ciclos periddicos de anti-
bibticos por via oral 10 dias al mes.

Tratamiento de las litiasis intraquistica con acido ursodesoxicoli-
co.

Tratamiento quirdrgico:
Hepatectomia parcial en afectacion parcial (un l6bulo).

Trasplante hepatico en caso de afectacion difusa sintomati-
cay resistente al tratamiento médico.

® Quistes de colédoco.

En los tipos | y Il debe realizarse escision total del quiste y de la
vesicula. En el tipo lll se puede realizar escisidn o bien esfintero-
tomia endoscépica. En el tipo IV se debe realizar escision del
componente extrahepatico y lobectomia si el componente intra-
hepéatico se confina al I6bulo hepéatico izquierdo.

BIBLIOGRAFIA

Berenguer J, Garcia-Herola A. Enfermedades congénitas de las vias
biliares intrahepaticas y extrahepaticas. En: Enfermedades Digesti-
vas. 22 ed. Vilardell F, Rodés J, Malagelada JR, Pajares JM, Pérez-
Mota A, Moreno-Gonzalez E, Puig de la Calle J, eds. Aula Médica.
Madrid-Barcelona 1998; 2363-2373.



ENFERMEDADES FIBROQUISTICAS DEL HIGADO Y COLEDOCO 351

Caroli-Bosc FX, Demarquay JF, Conio M, et al. The role of therapeu-
tic endoscopy associated with extracorporeal shock-wave lithotripsy
and bile acid treatment in the management of Caroli’'s disease.
Endoscopy 1998; 30: 559-563.

Ciambotti GF, Ravi J, Abrol RP, et al. Right-sided monolobar Caroli’s
disease with intrahepatic stones: nonsurgical management with
ERCP. Gastrointest Endosc 1994; 40: 761-764.

D’Agata IDA, Jonas MM, Pérez-Atayde AR, et al. Combined cystic
disease of the liver and kidney. Semin Liver Dis 1994; 14: 215-228.

Dagli U, Atalay F, Sasmaz N, et al. Caroli’'s disease: 1997-1995
experiences. Eur J Gastroenterol Hepatol 1998; 10: 109-112.

Desmet VJ. Congenital diseases of intrahepatic bile ducts: varia-
tions on the theme “Ductal Plate Malformation”. Hepatology 1992;
16: 1069-1083.

Govil S, Justus A, Korah I, et al. Choledocal cysts: evaluation with
MR cholangiography. Abdominal Imaging 1998; 23: 616-619.

Lipsett PA, Pitt HA, Colombani PM, et al. Choledocal cyst disease: a
changing pattern of presentation. Ann Surg 1994; 220: 644-652.

Ros E, Narro S, Bru C, et al. Ursodeoxycholic acid treatment of pri-
mary hepatolithiasis in Caroli’s syndrome. Lancet 1993; 342: 404-
406.

Sherlock S. Cystic diseases of the liver. En: Diseases of the liver.
8th ed. Schiff ER, Sorrell MF, Maddrey WC, eds. Lippincott-Raven.
Philadelphia-New York 1999; 1083-1090.

Stain SC, Guthrie CR, Yellin AE, et al. Choledocal cyst in the adult.
Ann Surg 1995; 222: 128-133.

Taylor ACF, Palmer KR. Caroli’s disease. Eur J Gastroenterol Hepatol
1998; 10: 105-108.



