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1. OBJETIVO DEL ESTUDIO

v’ Explicar en qué consiste la enfermedad de Caroli

v' Indicar los hallazgos radioldgicos mas caracteristicos

v’ Establecer los posibles diagnésticos diferenciales a tener en cuenta

2. REVISION DEL TEMA

¢QUE ES LA ENFERMEDAD DE CAROLI?

4 N 4 R

Enfermedad autosdOmica recesiva g DILATACION DE LAS VIAS BILIARES
a

oroducida por una MALFORMACION > INTRAHEPATICAS con vias biliares

lugar
: extrahepaticas de calibre normal

\CONGENITA DE LA PLACA DUCTAL/ \ P /

Pero... éQue es la PLACA DUCTUAL?

" Capa de células precursoras hepaticas que rodean las ramas venosas portales

" Son el esbozo de los conductos biliares intrahepaticos.

INDIVIDUOS SANOS MALFORMACION CONGENITA

Cada rama de la vena porta esta rodeada Las vias biliares intrahepaticas
por vias biliares interconectadas SON Mas humerosas y ectasicas



El grado de malformacion de la placa NO es siempre el mismo...

4 , o,

DISTRIBUCION de la dilatacion:

= SEGMENTARIA /LOBULAR (83%) LA PRESENTACION MAS FRECUENTE:
- DIFUSA (17%) B -~ , ™

= DILATACION SACULAR

O FORMA de |a dilatacién: N = En LOBULO 1ZQUIERDO o SEGMENTO
= SACULAR (76%) S DEL LOBULO 1ZQUIERDO p
N 0)
- FUSIFORME (24%) B

Segiin el TAMANO DE LAS VIAS BILIARES INTRAHEPATICAS AFECTADAS:

{ ENFERMEDAD DE CAROLI: Afectan unicamente a vias de gran tamano. \

2. FIBROSIS HEPATICA CONGENITA: Afectan exclusivamente a vias de

pequeno tamano, que dan lugar a la fibrosis del parénquima hepatico.

3. SINDROME DE CAROLIl: Estan involucradas todas las vias, por lo que
también habra fibrosis hepatica. /

La enfermedad y el sindrome de Caroli tienen la misma etiopatogenia, pero...

C N
Pero pueden mostrar DIFERENCIAS en:

" Clinica y hallazgos radiologicos

= Manejo terapeutico v pronostico
" ) P YP -




CLINICA DE LA ENFERMEDAD / SINDROME DE CAROLI

FASE INICIAL:

- = HALLAZGO CASUAL o
INDIVIDUO ASINTOMATICO = BUSQUEDA DIRIGIDA POR SOSPECHA

La mayoria SE DIAGNOSTICAN tras la aparicion de las MANIFESTACIONES
CLINICAS, que COINDICE CON EL DESARROLLO DE COMPLICACIONES:

v' El diagndstico prenatal es infrecuente, salvo alta sospecha.
v’ La mayoria se diagnostican durante la infancia

v' El 80% antes de los 30 afios

v A veces, permanece silente durante afios con diagndstico tardio

COMPLICACIONES DE LA ENFERMEDAD DE CAROLI

= Barro biliar y calculos intraductales

= COLANGITIS RECURRENTES (la mas frecuente)

o ) / BR \ )
= Abscesos hepaticos c|_|N|cA = COM PLI(\;ACION

" Colangitis esclerosante secundaria

a Y /'
' 4 0.
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= Riesgo de colangiocarcinoma (7%) ( )

COMPLICACIONES DE SINDROME DE CAROLI

" Mismas que la enfermedad de Caroli

" Complicaciones derivadas de la fibrosis y la CIRROSIS hepatica



HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN ENFERMEDAD / SINDROME DE CAROLI

ECOGRAFIA

= C

" Tabiques ecogeéenicos en la luz de la via dilatada

= C

onductos biliares intrahepaticos dilatados (CBIH) /;\\

Puede haber DILATACION DE
CBHE (complicacion por
olédoco de calibre normal calculos / colangitis)

L?_J
TC CON CIV

= D

ilatacion irregular de CBIH con formacion de quistes.

" Multiples areas redondeadas hipodensas inseparables de CBIH dilatados.

= Coledoco normal.

-

.

Alta sospecha de enfermedad de Caroli si presencia de litiasis intra-quisticas

~

o lineales en zonas no dilatadas, aun en ausencia de dilataciones saculares./

RM

= Dilatacion de CBIH: Hipointensa en T1 e hiperintensa en T2

= T1+ Gd: C-DOT SIGN (TECNICA DE ELECCION)

= MRCP: Continuidad con arbol biliar

p

<

SIGNO DEL PUNTO CENTRAL = C-DOT SIGN

\*1' Se identifica en las 3 técnicas, pero la TECNICA DE ELECCION es RM T1 + Gd/

*** Rama portal (punto central) rodeado de CBIH dilatados.

» SIGNO PATOGNOMONICO pero su ausencia NO descarta el diagnéstico.

PRUEBAS NO INDICADAS

= CPRE: Riesgo de COLONIZACION B
= BIOPSIA HEPATICA

RANAon COLANGITIS RECURRENTES
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Pruebas de imagen de caso confirmado

de Sindrome de Caroli

RM plano axial:

Lesiones quisticas en lobulo
hepatico izquierdo en relacion con
dilataciones saculares de la via
biliar intrahepatica por
enfermedad de Caroli.

Presencia de absceso hepatico
asociado, como complicacion de

enfermedad de Caroli.

RM plano axial:

Dilatacion arrosariada de via
biliar intrahepatica izquierda en
paciente con enfermedad de
Caroli.

Defectos de replecion en la via
biliar intrahepatica, en relacion
con moldes de barro y/ o litiasis.

Presencia de absceso en
parenquima hepatico.




Malaga

‘Vc“os-ﬂ

wad )
(-:a e SR D

-, " , } ... | B h»-:" Q'“j:_-._.
SeRaI™M Q . | - ‘s“:h . .!“:.

Pruebas de imagen de caso confirmado de Sindrome de Caroli

ColangioRM en paciente con Enfermedad de Caroli.

Dilatacion de vias biliares intrahepaticas con vias
extrahepaticas de calibre normal.

)
|\ §

RM plano coronal:

Dilatacion arrosariada de via biliar intrahepatica, mas marcada en lobulo izquierdo.

Vias biliares extrahepaticas de calibre normal.



Y éexiste alguna otra manera de sospechar la

enfermedad / sindrome de Caroli ?

S /

v’ Alta asociacidon entre enfermedades hepaticas fibro-poliquisticas y otras ciliopatias.

v’ La asociacion mas frecuente es con anomalias fibroquisticas renales que
comparten el mismo defecto genético.

Defecto genetico:
gen PKHD1 (6p21)

Se expresa en rinones > higado >
pancreas y pulmones

G\IFERMEDAD HEPATICA FIBROPOLIQUi'STICA\ G\IFERMEDAD RENAL FIBROQUISTICA \
» Higado poliquistico « POLIQUISTOSIS RENAL DE INFANCIA ARPKD
» Fibrosis hepatica congénita = POLIQUISTOSIS RENAL DEL ADULTO ADPKD
» Enfermedad de Caroli = RINON EN ESPONJA MEDULAR
\'\SI'NDROME DE CAROLI / \-\ECTASIA TUBULAR (quistes medulares) /

« N

La ARPKD esta presente en casi todos los casos de sindrome de Caroli

A8 )

g N

v' Si sospecha Sindrome de Caroli, la coexistencia de ARPKD ayuda al diaghdstico.

v' Si diagndstico prenatal de ARPKD: debemos descartar sindrome de Caroli.

v' Los niflos con poliquistosis renal ARPKD deben seguirse de forma continua.

< >
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* DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES DE LA ENFERMEDAD DE CAROLI

Ante dilatacion de la via biliar intrahepatica:

12) Descartar dilatacion secundaria a OBSTRUCCION (cdlculo, tumor, etc):

MI:(1.5)
bC1

__difiT5.0

22 fps ~

Dilatacion de la via biliar intrahepatica y la extrahepatica secundaria a calculo de en el colédoco.

v
6—’) Sospechar ENFERMEDAD BILIAR NO OBSTRUCTIVA:\

= ENFERMEDAD / SINDROME DE CAROLI
= QUISTE DEL COLEDOCO
= COLANGITIS PIOGENA RECURRENTE

\ " COLANGITIS ESCLEROSANTE PRIMARIA J

a D " N

\Algunas de estas entidades son tambien complicaciones del sindrome de Caroli )




' COLANGITIS ESCLEROSANTE PRIMARIA (CEP)

v Primer diagnodstico de sospecha ante dilatacion leve de via biliar intrahepatica

con estenosis, sin causa obstructiva.

v’ Etiologia desconocida, aunque se cree que existe cierto componente autoinmune
debido a su frecuente asociacion con otras patologias autoinmunes (Al)

v Se produce una inflamacién cronica alrededor del conducto biliar con
engrosamiento de la pared del ducto (uno de los primeros hallazgos radiologicos)

'MULTIPLES ESTENOSIS CORTAS (3-5mm)

que se ALTERNAN con areas normales )

Estenosis MAS AISLADAS Y FUSIFORMES

/Asociaci()n: h

= 70% a COLITIS ULCEROSA

Dilataciones MAS AGRUPADAS Y
SACULARES

)
/Asociacién:
= Aijslada
- Ciliopatias, en especial ARPKD y

\. Crohn u otras entidades Al y

ENFERMEDAD DE CAROLI

Riesgo aumentado de:

4 )

1. CIRROSIS HEPATICA

- J

. COLANGIOCARCINOMA

ESTENOSIS LARGAS > 10 mm
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Pruebas de imagen de casos con diagnostico definitivo de CEP

Canon

ECOGRAFIA:
Dilatacion de la via biliar intrahepatica y conducto hepatico comun, con coledoco de calibre normal.

Se realizan RM como prueba complementaria.

RM:

Marcada dilatacion de la via biliar intrahepatica que muestra un aspecto arrosariado secundario a multiples estenosis
focales, incluyendo la desembocadura de los conductos hepaticos en el hepatico comun, que se encuentra
marcadamente dilatado.



QUISTE DEL COLEDOCO

- )

" Dilatacidn congénita de la via biliar extrahepatica
" Causa: Anomalia en |la union pancreatico-biliar (proximal al esfinter de Oddi)

" NO relacion con malformacion congeénita de placa ductal

TIPOS CLASIFICACION DE TODANI

TIPO 1 | Dilatacion fusiforme del conducto biliar comun (80-90% de los casos)

TIPO Il | Dilatacion del colédoco (0-2%)

TIPO Il | Dilatacion sacular de via biliar comun dentro de la pared duodenal: COLEDOCOCELE

Multiples dilataciones biliares intra y extrahepaticas (10-15%:
TIPOIV |= TIPO A: Compromiso intra y extrahepatico

" TIPO B: exclusivamente en la via extrahepatica

TIPOV |ENFERMEDAD DE CAROLI

Pruebas de imagen de pacientes con QUISTES DE COLEDOCO

RM: Dilatacion fusiforme y difusa del conducto hepatico comun y del coléedoco en relacion con probable
quiste de colédoco tipo IC (clasificacion de Todani),



Pruebas de imagen de pacientes con QUISTES DE
COLEDOCO

RM:

Coledoco de 8 mm de calibre maximo, con disminucion de calibre hasta ampolla de Vater,
donde se aprecia pequena saculacion, compatible con coledococele (Quiste de colédodoco tipo

Il sequn la clasificacion de Todani).



' COLANGITIS PIOGENA RECURRENTE (RPC)

v’ Etiologia desconocida

v’ Prevalencia: Paises asiaticos >>> mundo occidental

= CALCULOS pigmentados intrahepaticos con dilataciéon focal FUSIFORME de

ductos biliares, de predominio en el Iobulo izquierdo.

= A veces, se complica con ABSCESOS INTRAHEPATICOS que pueden simular ductos

biliares intrahepaticos dilatados.

et

. N
INDISTINGUIBLE de Sindrome de Caroli focal con

formacion secundaria de calculos

Algunas pistas ...

Dilatacién FUSIFORME:/ — Dilatacién SACULAR
a N \

ABSCESOS con margenes DUCTOS DILATADOS con
) IRREGULARES ) mérgenes REGULARES

~

Lugar de origen Ciliopatias asociadas

\ 4 J

3 \ . /;

RPC +/- ABSCESOS - ENFERMEDAD DE CAROLI

Ambos: Mayor riesgo de CIRROSIS HEPATICA y COLANGIOCARCINOMA




Pruebas de imagen de caso confirmado de
COLANGITIS PIOGENA RECURRENTE ORIENTAL

TC de abdomen con ClIV (fase arterial y fase venosa):

Dilatacion fusiforme del conducto hepatico comun derecho con relleno de la luz por litiasis biliar

intrahepatica. Los hallazgos se socian a coleccion liquida de bordes irrequlars en lobulo hepatico derecho, en

probable relacion con absceso.

ColangioRM: Dilatacion fusiforme del conducto biliar extrahepatico.



" ENFERMEDAD POLIQUISITCA DEL HIGADO

Pertenece al espectro de las enfermedades hepaticas fibro-poliquisticas:

v' Malformacion de la placa ductal.

v' Pueden asociarse al mismo defecto genético: gen PKHD1

v' Frecuente asociacion con anomalias fibroquisticas renales

@A\r DIFERENCIAS

a I
Numerosos quistes hepaticos SIN
\dilatacién asociada de la via biliar. )
- . , . I
Los quistes hepaticos NO se
comunican entre ellos NI con los
\conductos biliares. y
N

.
Los quistes hepaticos NO se
Kopacifican con el contraste en CPRE.

/
[ . . I
Puede asociarse a quistes renales
pero estos NO estan confinados
Q]nicamente a la medula renal y

\ 4

ENFERMEDAD POLIQUISITCA
DEL HIGADO

Dilatacion de via biliar intrahepatica.

\

)

-

\

~

\

\ 4

ENFERMEDAD / SINDROME
DE CAROLI

Numerosas dilataciones saculares :

agrupadas que se comunican entre

si y con la via biliar intrahepatica. y
4 N
Los quistes hepaticos se opacifican
con el contraste en CPRE. )

. . N

Puede asociarse a quistes renales

que afectan UNICAMENTE a la

medula renal y
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TC de abdomen con CIV (fase venosa):

Multiples quistes hepaticos sin comunicacion entre ellos ni con la via biliar intrahepatica, la cual presenta
un calibre normal.

Multiples quistes renales difusos y bilaterales, en relacion con poliquistosis renal del adulto.




a . N
Tipo infrecuente de

colangiocarcinoma
N /

'COLANGIOCARCINOMA INTRADUCTAL

: N
Masa intra-biliar que produce dilatacion

de los ductos biliares periféricos

- /

La INCIDENCIA AUMENTA en individuos con enfermedad biliar benigna subyacente:

" Enfermedades autoinmunes: CEP, CU, CBP
= Anomalias congénitas: ENFERMEDAD DE CAROLI y QUISTE DEL COLEDOCO.

= INFECCIONES RECURRENTES: pardsitos biliares / COLANGITIS PIOGENA RECURRENTE

£
v’ Aspecto radiolégico similar a Sindrome de Caroli

v’ Los pacientes con Sindrome de Caroli tienen riesgo de colangiocarcinoma (7%)

v

NECESARIO DIAGNOSTICO DIFERENCIAL CON SINDROME DE CAROLI




Pruebas de imagen en paciente con diagnostico

definitivo de COLANGIOCARCINOMA

TC de abdomen con CIV (fase venosa):

Presencia de masa heterogenea de bordes irregulares, gue muestra realce en fase
venosa, que crece en el interior de las vias biliares intra-hepaticas, produciendo su
dilatacion.



3. CONCLUSIONES

» La enfermedad de Caroli y el sindrome de Caroli se producen por la

malformacion congénita de la placa ductal.

» Se caracterizan por la dilatacion de la via biliar intrahepatica con vias biliares

extrahepaticas de calibre normal, excepto complicaciones secundarias.

» Se diferencian en el tamano de las vias biliares intrahepaticas que estan
afectadas. Consecuentemente, pueden tener manifestaciones clinicas, manejo

terapéutico y prondstico diferentes.

» Se debe de hacer el diagndstico diferencial con otras entidades que también

afectan a la via biliar intrahepatica.

» Algunos de los diagndsticos diferenciales pueden ser, a su vez,

complicaciones secundarias por una enfermedad de Caroli.

» Por lo tanto, es importante tener en cuenta la clinica, la asociacidon con otras
enfermedades y caracteristicas radiologicas especificas para poder realizar un

adecuado diagnostico diferencial

» Aun asi, no siempre se podra llegar al diagndstico diferencial unicamente

mediante la imagen.
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