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Resumen

Laenfermedad de Caroli (EC), descrita por primeravez por Jacques Caroli en 1958, es una rara entidad
congénita con herencia autosomica recesiva, caracterizada por la dilatacion sacular no obstructiva de los
grandes conductos biliares intrahepaticos por alteracién del modelado embriol 6gico normal de los ductos
biliares. La enfermedad puede ser bilobar 0 mas infrecuentemente monol obar, clinicamente cursa con
colangitis de repeticidn por estasis biliar y hepatolitiasis. Presentamos un caso de EC monolobar izquierda
asociada a hepatolitiasis.

Caso clinico: Varén, 71 afios, enfermedad renal cronica por poliquistosis rena autosomica dominante,
trasplante renal en 1998, cardiopatia isquémica, crisis parciales complejas, tumores basocel ulares extirpados,
gueratoacantomay tumor de células Merkel. Presenta lesiones hepaticas quisticas multiples monolobares
izquierdas en CT abdominal y colangioRMN iniciamente diagnosticadas como poliquistosis hepética por €
antecedente de poliquistosis renal. Acude por colangitis aguda realizandose CPRE donde se comprueba la
existencia de dilataciones saculares biliares multiples en higado izquierdo y hepatolitiasis multiple no
abordable mediante CPRE con viabiliar extrahepatica normal, por lo que se decide tratamiento quirdrgico.
Se realiza hepatectomiaizquierday limpieza completa de laviabiliar. En posoperatorio coleccion en lecho
hepatico que se resuelve mediante drengje percutédneo (Clavien I11A). AP: enfermedad de Caroli.

Discusion: LaEC unilobar afecta en el 80% de los casos al 16bulo izquierdo. Habitual mente ocurre en
mayores de 50 afios. La EC se puede asociar alaenfermedad renal poliquistica recesiva, en esos pacientes,
como nuestro caso, se plantea un dificil diagnostico diferencial radioldgico con la poliquistosis hepatorrenal .
En EC monolobar, lareseccion esta indicada cuando exista: cambios fibroticos o atrofiaen el parénguima
hepatico, estenosis intrabiliares, colangitis de repeticidn, hepatolitiasis no tratables mediante CPRE o una
combinacién de las indicaciones citadas. Presentamos iconografia diagnésticay quirdrgica de esta muy
infrecuente enfermedad.
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