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Enfermedad de Caroli en paciente portador
de trasplante renal por poliquistosis
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La enfermedad de Caroli es un trastorno congéni-
to caracterizado por la dilatación segmentaria de los
conductos biliares intrahepáticos. Entre las variables
descritas de la enfermedad, la más común es la aso-
ciada a fibrosis hepática congénita. Otra forma
menos frecuente es aquella en la no existen otras
anormalidades hepáticas1.

Está descrita asociación familiar, generalmente au-
tosómica recesiva, y frecuentemente ligada a la po-
liquistosis renal del mismo carácter2. Se han comu-
nicado raros casos de asociación con poliquistosis
renal autosómica dominante3, 4.

Existen diversas formas de presentación clínica,
desde las derivadas de fibrosis hepática congénita,
hasta otras muchas de expresión en adultos, que va-
rían desde litiasis biliares, hipertensión portal, co-
langitis bacterianas de repetición u otras.

El diagnóstico, sencillo en ocasiones y muy com-
plejo en otras, se basa en estudios de imagen en los
que se ha de objetivar ectasia o dilatación quística
de las vías biliares intrahepáticas. La colangioreso-
nancia magnética nuclear se postula como un buen
método de aproximación diagnóstica5.

El tratamiento va a ser muy variable dependiendo
de las manifestaciones clínicas, pudiendo ser mera-
mente conservador hasta otros casos que se hacen
subsidiarios de trasplante hepático.

Presentamos aquí un raro caso de un paciente,
varón de 56 años, portador de trasplante renal fun-
cionante por poliquistosis renal autosómica domi-
nante desde 5 años antes y que nunca había pade-
cido patología abdominal, que en los seis últimos
meses presenta tres episodios de sepsis biliar (E. Coli)

con clínica muy positiva pero con estudios de ima-
gen (ecografías, TAC,...) no concluyentes, en el que
tras recuperación clínica de su último episodio fe-
bril, se realiza colangioresonancia magnética en la
que se objetivan pequeñas dilataciones quísticas de
la vía biliar intrahepática en situación periférica (fig.
1), sugestivas de Enfermedad de Caroli. La evolución
clínica una vez realizado el diagnóstico, ha sido
buena hasta el momento, con pauta prolongada de
tratamiento antibiótico.

Haciendo una revisión de la literatura, hemos en-
contrado múltiples alusiones a la asociación entre la
enfermedad de Caroli y la poliquistosis renal auto-
sómica recesiva1, 2, pero muy pocas en las que se
aluda a la forma autosómica dominante3, 4. Incluso
al analizar amplias revisiones de las manifestaciones
extrarrenales de la poliquistosis6, no hemos encon-
trado claras referencias a la enfermedad de Caroli.

Nos parece un caso muy interesante dada su ra-
reza así como dificultad diagnóstica.
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Fig. 1.—AngioRMN: poliquistosis renal izquierda. Pequeñas dila-
taciones quísticas de la vía biliar intrahepática en situación peri-
férica. Enf. de Caroli.
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