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Dilatacion congénita de la via biliar extra
e intrahepatica (Enfermedad de Caroli).

Hepatico - yeyunostomia
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Bres. Martha Machado ¥y

Aportamos una observacion de Dilatacion
Congénita de la Via Biliar Extra e Intra-
hepatica asociada a una ectasia canalicular
precalicial, complicada por litiasis biliar pigmen-
taria tratada en una primera intervencion por
colecistectomia (litiasis vesicular). Seis anhos
mas tarde angiocolitis a repeticion por litia-
sis coledociana realizandosele Hepatico - yeyu-
nostomia latero - lateral con asa de Hivet - Wa-
rren - Praderi; a los 17 meses de esta operacion
la paciente se encuentra asintomatica.

La histologia confirmé que el proceso es la
Forma Pura de la enfermedad de Caroli. La
microescopia electronica permitio constatar la
indemnidad del esbozo mesodérmico de las vias
biliares.

No hemos encontrado descritas en la biblio-
grafia: estudio con microscopio electronico en
esta afeccion, asi como al tipo de montaje del
asa utilizada en la confeccion de la anastomo-
sis bilio - yeyunal.

Palabras clave (Key words, Mots clés) MEDLARS:
Bile ducts, intrahepatic, abnormalities Biliary tract
diseases, surgery.

INTRODUCCION

Existe una variedad de afecciones cuya ca-
racteristica es la dilatacion del arbol biliar,
cuyo origen es congénito diferenciandose estas
anomalias disgenéticas de otras entidades que
presentan dilatacion biliar pasiva y es secun-
daria al estasis biliar; éstas son adquiridas y
sobre cuyo aspecto nos hemos referido anterior-
mente (7).

A continuacién presentamos una observacién
de dilatacion de la via biliar intra y extrahepa-
tica de naturaleza congénita y denominada En-
fermedad de Caroli.
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OBSERVACION

C. C. M. Hospital de Clinicas, Reg. 137.691. 7/3/72.
Sexo F. Paciente de 37 anos con historia de dispepsia
hiposténica de 15 afios de evolucién, que en los ultimos
6 meses presenta colicos hepaticos a repeticion. No
tiene antecedentes de ictericia.

Examen: Buen estado general. Apirexia. Piel y
mucosas bien coloreadas. No tiene ictericia. Abdomen:
simétrico, depresible, dolor intenso a la palpaciéon en
hipocondrio derecho. Signo de Murphy positivo. No
hepatoesplenomegalia. Resto del examen normal.

Colecistografia: Vesicula muy aumentada de tamano,
débilmente opacificada por el medio de contraste y apa-
rentemente sin imagenes de calculos. Por la historia de
la paciente se plantea el diagnoéstico de microlitiasis
vesicular y se decide su intervencién quirurgica.

Primera operaciomn (5/4/72): Dr. Davidenko.

Anestesia general. Incisién sub - costal derecha. Ex-
ploracion: Higado de tamafio normal, aumentado li-
geramente de consistencia, llama la atencién a nivel de
su superficie la existencia de minusculas zonas blan-
quecinas dispersas con el aspecto de ‘“‘granos de sé-
mola”.

Vesicula enorme aparentemente sin calculos; se de-
cide efectuar colecistectomia. Diseccién del pediculo
cistico. Conducto cistico de gran tamano midiendo al-
rededor de 1 15 centimetros de didmetro, se diseca cons-
tatandose su terminacién en el colédoco €n “doble cafio
de fusil”, voluminoso colédoco mide mas de 3 centi-
metros de diametro.

No se dispone de colangiografia intraoperatoria. Se
carga el cistico con dos tractores, ligadura distal del
cistico, colecistectomia de fondo a cuello. Una vez ex-
traida la vesicula se procede L BPY apertura de la mis-
ma constatandose la existencia de microcalculos pig-
mentarios del tamafio de un milimetro.

Se explora la via biliar principal aprovechando el
gran diametro del cistico, que permite una correcta ex-
ploraciéon instrumental. Se constata gran calibre del
hepato - colédoco y de los hepaticos, ausencia de litia-
sis, excelente pasaje al duodeno. Se deja tubo de Kehr
transcistico que se saca por contraabertura. Biopsia
hepéatica. Drenaje de Penrose en lecho hepatico.

Buen postoperatorio.

Colangiografia postoperatoria: Gruesa via biliar prin-
cipal. Dilataciéon cilindrica del hepato - colédoco con
buen pasaje al duodeno, sin imagenes de céalculos resi-
duales. La via biliar alta es portadora de dilataciones
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F1c. 1.— Colangiocgrafia postoperatoria realizada a tra-
vés del tubo de Kehr ubicado por encima de la anas-
tomosis hepatico - yeyunal que muestra un excelente
pasaje de la sustancia de contraste por dicha
anastomosis.

ampuliformes y sacciformes que toman toda su exten-
sién, hasta los canaliculos mas pequefios que tienen
un aspecto moniliforme.

El drenaje de Kehr se retira en los plazos habituales.

Anatomia Patolégica: Vesicula biliar que mide 15 cen-
timetros de largo por @ centimetros de ancho. Micro:
Colecistitis cronica en actividad con focos de infiltra-
cién linfoide en el corion y edema de la submucosa.

Biopsia hepatica: Espacio porta agrandado sin dis-
torsionar la lamina hepatocitica periférica. Gran nu-
mero de conductos biilares muchos de los cuales se en-
cuentran dilatados, el epitelio de los mismos es cilin-
drico. Existen acumulos de capilares biliares por de-
bajo de la capsula de Glisson.

Lobulillo: Arquitectura conservada. Ligera esteato-
sis. No hay necrosis hepatocitica. No hay exudados
intralobulillares.

Con los datos aportadeos por la histologia que se suma
al aspecto colangiografico se llega al diagnéstico de
Dilatacién congénita de las vias biliares (Enf. de Ca-
roli).

Biopsia hepatica. Estudio con Microscopio Electroénico.
El resultado se comentard mas adelante para evitar re-
peticiones.

Urografia de excrecién: Estasis precalicial bilateral
con tubulos dilatados como corresponde al rinén “en
esponja”.

Evolucién: Asintomatica durante 6 anos; posterior-
mente presenta crisis de angiocolitis a repeticion.

Colangiografia intravenosa: Gran colédoco de densi-
dad débil e inhomogénea sospechosa la existencia de
calculos. No se observa pasaje al duodeno.

Segunda Operacion (25/10/78): Dr. Davidenko.

ncisiéon transversa subcostal derecha, reseccién de la
cicatriz anterior. Liberacién de numerosas adherencias.
Higado de aspecto similar a la intervencién anterior.
Bazo normal. Diseccion del pediculo hepatico. Enor-
me colédoco-tenso. Colangiografia por puncién muestra
gran dilatacién del hepatocolédoco y de la via biliar
intrahepatica con ausencia de pasaje del contraste al
duodeno por imagen de calculo enclavado en el sector
del colédoco inferior y papila. Diseccién del mufién
cistico residual que no tiene patologia. Hepaticoto-
mia transversal, sale bilis a presion de aspecto claro;
se extraen del colédoco inferior un conglomerado de
tres calculo pigmentarios que adoptan el molde del
colédoco inferior y de la papila. Lavado exhaustivo; no
existen otros calculos. Se  decide realizar hepatico -
veyunostomia latero - lateral con asa di -erticular segun
técnica de Hivet - Warren modificada por Praderi; de-
jando por encima un tubo de Kehr. Dado el calibre
del hepatico la anastomosis presentdé un calibre exce-
lente, especial cuidado se tuvo al montar el asa, que la
longitud del asa proximal tuviera una longitud de mas
de 60 centimetros para evitar el reflujo digestivo.

Buen postoperatorio.

Colangiografia postoperatoria: Muestra un buen pa-
saje por la hepatico - yeyunostomia, la papila es permea-
ble con pasaje al duodeno. No existen imagenes de
calculos. Via biliar intra hepéatica con el aspecto des-
crito.

Se retiré el tubo de Kehr en los plazos habituales;
la paciente lleva 17 meses de su intervencién libre de
sintomas.

COMENTARIO

En 1958 Caroli (3) describe una nueva afec-
cion de las vias biliares destacando su natura-
leza congénita; en 1960 (4) presenta un nuevo
caso y en 1964 (5) recoge lag observaciones
descritas en la literatura.

El autor clasifica a la dilatacion congénita
de las vias biliares intrahepaticas en una forma
difusa y otra localizada a un ldébulo; pudiendo
ser aislada o estar asociada a una dilatacion del
hepatocoledoco; a su vez, la afeccién puede ser
pura o asociada a una fibroangioadenomatosis;
existiendo formas intermedias (5).

En la forma pura de®a Enfermedad de Ca-
roli como es el presente caso, los canales bilia-
res segmentarios y sus ramas aferentes presen-
tan en el colangiograma una ectasia canalicular
sacciforme o moniliforme tomando el aspecto
de ‘“‘arbol portador de frutos”. Del punto de
vista histolégico el epitelio de las cavidades es
cubico o cilindrico no existiendo alteraciones
de la célula hepatica; en el espacio porta los
canales biliares se encuentran multiplicados por
7 u 8 (normales 1 6 2) siendo el hecho que
otorga el diagnéstico nosolégico a esta enter- -
medad, no siendo posible asegurar su natura-
leza congénita sin estos elementos (5).
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Fi1c. 2.— Colangiografia postoperatoria que muestra la
existencia de un muy buen pasaje del contraste al duo-
deno. Notese el aspecto quistico de la via biliar
intrahepatica.

La via biliar extrahepatica (hepato - colédoco
y vesicula) puede estar dilatada como en nues-
tra observaciéon, o bien ser portadora de otras
anomalias: agenesia vesicular (2), quiste del
colédoco (9, 18) siendo senalada también la
existencia de un colangiocarcinoma (8).

Esta malformacion puede estar asociada como
sucedié en nuestra paciente a una lesion renal
caracterizada por una ectasia canalicular pre-
calicial semejante a la nefrospongiosis o Enfer-
medad de Cacchi y Ricci (5).

El origen de la afeccion es congénito y se
debe probablemente a una embiopatia en el
momento de desarrollo de la via biliar intra-
hepatica cuya etiologia es desconocida trans-
mitiéndose con un caracter mendeliano rece-
sivo (2).

Alonso - Lej (1) clasifica a las dilataciones
congénitas que toman la via biliar extra - he-
patica en tres tipos: a) Quiste del colédoco;
b) Diverticulo del colédoco, y c) EIl coledo-
cocele. Babut (2) le agrega una cuarta forma
que es la Enfermedad de Caroli.

Todani (17) realiza una clasificacion de las
malformaciones quisticas congénitas en 5 ti-
pos fundamentales al que agrega sub -tipos en
cada uno de ellos ya que el autor incluye en
su clasificacion a las malformaciones mixtas.

N. DAVIDENKO Y COL.

El tipo V le corresponde a la Enfermedad de
Caroli.

El cuadro clinico estd dominado por la exis-
tencia de crisis de angiocolitis a repeticion como
presenté nuestra paciente, sin embargo puede
tomar un curso grave y determinar la existen-
cia de abscesos intrahepéaticos y septicemia (3,
4, 5, 20).

Watts (20) en una reciente revista de la li-
teratura recoge 84 casos publicados de esta en-
fermedad, lo que le permite analizar los distin-
tos procedimientos quirtrgicos efectuados asi
como sus resultados. Al igual que otros auto-

res (10, 11, 14) considera al drenaje biliar

Fic. 3.— Microfotografia que objetiva un espacio porta

con un elevadisimo nuimero de canales biliares que es-

tan muy dilatados. Las células hepaticas son de aspecto

normal. Estos son los elementos tipicos de la forma
Pura de la Enfermedad de Caroli.

F16. 4 — Fotografia obtenida con el microscopio electré-

nico que muestra a un capilar biliar intercelular de

aspecto normal, nétese la existencia de microvellosida-
des en su interior.
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externo como un procedimiento de resultado
muy pobre ya gue la angiocolitis estd presente
posteriormente, 1o que motiva maultiples inter-
venciones. Del mismo modo consideran inade-
cuado a la esfinterotomia y la esfinteroplastia
y a las anastomosis quisto - digestivas.

De las anastomosis bilio - digestivas, la colé-
doco - duodenostomia dio malos resultados (20)
y Longmire (10) propone abandonarla, es evi-
dente que al crear un gran reflujo duodeno -
biliar favorece la formacién de calculos.

Todos 'los autores (3, 4, 5, 10, 11, 14, 18, 20)
son unanimes en expresar que las mejores in-
tervenciones son la coledoco - yeyunostomia o
la hepatico - yeyunostomia, ya que existe una
baja incidencia de colangitis en el postopera-
torio alejado.

En nuestro pais se conocen otras dos obser-
vaciones de esta afeccion: la primera (1968)
de Maquieira (11) cuyo paciente fue interve-
nido en dos ocasiones sucesivas realizandosele
drenaje biliar externo, el aspecto colangiogra-
fico es tipico asi como el estudio histolégico;
desconociéndose su evolucién alejada.

La segunda (1969) de Crestanello (6) que
corresponde a un enfermo portador de una an-
giocolitis grave y que fue intervenido en 3 oca-
siones. En la segunda operaciéon se le realizé
una hepético - yeyunostomia con asa en Y de
Roux, pero lamentablemente el paciente falle-
ci6 en el postoreratorio de una tercera reinter-
vencién. Si bien no existe estudio necroépsico,
ni confirmacion histolégica es muy sugestivo
el aspecto colangiografico, los hallazgos opera-
torios y la evolucion del paciente.

La presente corresponde a la tercera obser-
vaciéon nacional y a la primera mundial tra-
tada mediante hepatico - yeyunostomia latero -
lateral montada en asa de Hivet - Warren mo-
dificada por Praderi (13). Dadas las caracte-
risticas y funcionamiento de dicha asa pensa-
mos que pueda contribuir a la buena evolucion
alejada de estos pacientes. No hemos encontra-
do en la bibliografia sobre el tema intervencio-
nes similares a la nuestra ya que los autores
realizan el montaje del asa en Y de Roux y en
algunos casos se ha observado la recidiva de
la litiasis y colangitis (20).

La paciente se encuentra asintomatica a
17 meses de la intervencién, consideramos que
es necesario esperar una evolucion maéas prolon-
gada para poder pensar que la paciente tiene
definitivamente solucionado su problema. A pe-
sar de que €l procedimiento quirtrgico utili-
zado lo consideramos el mas adecuado, recor-
demos que las bolsas intrahepaticas tipicas en
esta enfermedad se encuentran mal drenadas
hacia la via biliar principal, 1o que conlleva a
la estasis biliar que es una causa de litiasis in-
trahepatica; a la misma consecuencia se llega
con las anastomosis biliodigestivas inadecuadas;
consideramos haber eliminado este Gltimo fac-
tor al proponer la anastomosis bilio - yeyunal
antedicha.,

Consideramos de interés los resultados obte-
nidos mediante el estudio con el microscopio
electronico ya que no hemos encontrado refe-
rencias bibliograficas al respecto.
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Embiologicamente las células hepaticas pro-
venientes del mesodermo celémico forman los
capilares biliares intercelulares y a los intra-
lobulillares, los restantes elementos de las vias
biliares (capilares biliares interlobulillares, con-
ductos biliares, canales segmentarios, via biliar
principal y accesoria) tienen un origen endodér-
mico (2, 4). El lugar de fusién de estos dos
grupos de elementos embiolégicamente diferen-
tes se efecttia a nivel de los capilares biliares
interlobulillares llamados también colangiolos o
canales de Hering, que forman un plazo a nivel
de la periferia del espacio porta.

No hemos encontrado alteraciones de 1a sus-
tancia adhesiva que se encuentra entre las cé-
lulas hepaticas. El numero de capilares bilia-
res asi como el aspecto de sus microvellosidades
son de tamafio y forma normales. Los capila-
res biliares intralobulillares también tienen un
aspecto normal. Los restantes elementos bilia-
res fueron estudiados con la microscopia éptica
y presentaron los elementos patolégicos ya des-
critos. Estos elementos nos permiten asegurar
que en la Enfermedad de Caroli la malforma-
cién toma exclusivamente al esbozo endodér-
mico de las vias biliares.

RESUME

Dilatation congénitale de la voie biliaire
extra et intrahépatique, Maladie de Caroli.
Hépaticojejunostomie

Nous apportons une observation personnelle de dila-
tation congénitale de la voie biliaire extra et intrahé-
patique, associée a une stase canaliculaire précalicial,
compliquée d’une lithiase biliaire pigmentaire, traitée
lors d’'une premieére intervention avec une cholécystec-
tomie (lithiase vésiculaire). Six ans plus tard, des an-
giocholites a plusieurs reprises, a cause d’une lithiase
cholédccienne en réalisant une hépaticojéjunostomie la-
téro - latérale, avec une anse de Hivet- Warren - Pra-
deri; 17 mois plus tard, aprés 1’'opération, la malade ne
présente aucun symptome.

L’histologie a confirmé que le processus est la forme
pure de la maladie de Caroli. La microscopie électro-
nique a permis de constater 1’indemnité de 1’ébauche
mésodermique des voies biliaires.

Nous n’avons pas trouvé décrites dans la bibliogra-
phie: une étude de cette affection avec le microscope
électronique, ainsi que le type de montage de l’anse
employée pour la préparation de l’anastomose biliojé-
junale.

SUMMARY

Intra and Extrahepatic Congenital Dilatation
of the Bile Ducts. Carcli’s Disease.
Hepatic - Jejunostomy

One case of intra and extrahepatic congenital dila-
tation fo the biliary tree associated to a pigmentary
biliary lithiasis is reported.

First was treated by cholecystectomy (gallstones).
6 years later began with recurrent cholangitis due to
choledocholithiasis.
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A side to side hepatic - jejunostomy was performed
with an Hivet - Warren - Praderi loop. 17 months later
the patient remains asyntomatic. Electronic microscopy
confirmed the diagnosis.
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DISCUSION

Dr. R. Prapzri.— Es importante establecer la clasi-
ficacion diferencial entre la forma de Enfermedad de
Caroli con fibrosis o sin fibrosis y otras formas de di-
lataciones de la via biliar intrahepatica.

En lo que va de este afio y fines del afio pasado
operé 2 casos de litiasis recidivante intrahepatica con
colangitis séptica grave, y dilataciones quisticas intra-
hepéticas.

N. DAVIDENKO Y COL.

A esos 2 enfermos que estuvieron gravisimos se les
realiz6 una hepatico - colédoco - yeyunostomia amplia,
de 5 a 10 cms. de largo, y estan vivos, lo cual habla
de la bondad de este procedimiento que han desarro-
llado sobre todo los cirujanos japoneses y vietnamitas,
que son los que manejan mas estas formas de dilata-
ciones saculares intrahepaticas. Ellos hacen resecciones
hepaticas izquierdas cuando tienen litiasis con colangi-
tis sépticas del segmento 3; situaciéon bastante comun.

El afio pasado en San Pablo el grupo de Sato mostré
una estadistica de 70 casos de litiasis con muy buen
resultado, aunque se sabe que no siempre es posible
sacar todos los célculos.

Es una el"xfermedad que no es comun en nuestro me-
dio y que hay que empezar a acostumbrarse a verla.
Ademas de estos casos debo sefialar que he operado
varios mas de litiasis intrahepatica en sus distintas
formas.

Dr. DaviDENKO.— Yo agradezco mucho la atencién; las-
tima que la discusién no haya sido mayor porque hay
diversos puntss muy interesantes a tomar en cuenta.
En primer término me voy a referir a las palabras del
Dr. R. Praderi. quien habla de diversas formas; eso es
asi, existe una clasificaciéon reciente hecha por Kasai en
la cual se agrupan todas las malformaciones en 5 gru-
pos distintos que a su vez los divide en subtipos, o sea
que complica un poco el panorama.

Respecto a la litiasis intrahepatica yo quiero decir
que los autores norteamericanos mezclan litiasis intra-
hepatica de occidente con malformacién congénita. Son
dos cosas completamente distintas. En algunos casos
discutibles, sobre todo la litiasis intrahepatica del hepa-
tico izquierdo en el cual algunos han sefialado una dis-
minucién del calibre del hepatico izquierdo y por ello
la formacion de célculos; sin embargo la histologia del
l6bulo que se reseca en el caso del l6bulo izquierdo
con litiasis de este tipo, la histologia corresponde a
una cirrosis biliar, por ello yo he destacado la histo-
logia como valor diagnéstico en las malformaciones del
tipo que nos hemos referido. Del mismc modo quiero
seflalar que cuando la malformaciéon es sobre el hepa-
tico izquierdo, la hepatectomia izquierda es un hecho
yva descripto, que hay una publicacion reciente, porque
cura la enfermedad. Otra cosa muy cierta que dijo el
Dr. R, Praderi es que la coledoco - duodenostomia es
insuficiente en estos casos y por eso practicamente se
contraindica. Respecto a la hepatico - yeyunostomia
hay un hecho interesante: a pesar de que el asa sea
larga no existen estudios capaces de demostrar desde
el punto de vista del transito digestivo, que el Bario
pueda remontar hacia la anastomosis hepatico - yeyunal.
Sin embargo yo tuve ccasién de ver al ‘Dr. Hautefeuille
en Paris que habia operado una enferma que le habia
hecho una hepatico - yeyunostomia bien larga con una
anastomosis permeable y él retir6 calculos que estaban
por encima de dicha anastomosis y el nucleo del célculo
eran restos vegetales, o sea contenido intestinal que
habia remontado tan alto.

La tendencia actual es la de realizar ese tipo de ope-
racién en esta enfermedad que como dijo el Dr. Pra-
deri es rara, pero que de pronto buscdndola se pueden
encontrar mas casos. Pero quiero destacar que la his-
tologia es concluyente y es la que hace el diagnostico,
no es la morfologia ni hace tampoco el diagnoéstico el
hecho de encontrar una litiasis pigmentaria. ’

Muchas gracias por la atencioén.
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