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Resumen
Introducción: la enfermedad de Caroli es un trastorno congénito poco usual, el cual cursa con dilatación seg-
mentaria multifocal de los conductos biliares intrahepáticos. Fue descrita por Jacques Caroli en 1958 como 
una dilatación sacular, segmentada o fusiforme de los ductos biliares intrahepáticos. Objetivo: caracterizar 
a la población que ha padecido la enfermedad de Caroli. Metodología: Revisión sistemática de la literatura. 
Resultados: se analizaron 66 artículos, el grupo de edad más afectado es los menores de 10 años, en el que 
se evidenció una mayor prevalencia en varones, y se encontró asociado con otras comorbilidades como el 
riñón poliquístico (20 %). La manifestación más frecuente fue la hepatomegalia (44,7 %), seguido de la fiebre 
(42,4 %) y el dolor abdominal en el hipocondrio derecho (41,2 %). Como método diagnóstico más utilizado 
se encontraba la resonancia magnética (73,8 %); dentro de los hallazgos predominó la dilatación intrahepá-
tica (76,5 %) y el manejo más empleado fue la antibioticoterapia para tratar las recurrencias por colangitis. 
Conclusión: la enfermedad de Caroli tiene una baja prevalencia, se presenta con mayor frecuencia en el 
continente americano, afecta principalmente a la primera década de la vida, tiene predilección por el sexo 
masculino y se caracteriza por una dilatación de los conductos intrahepáticos que pueden afectar a otros 
órganos como los riñones, lo que produce quistes renales.

Palabras clave
Enfermedad de Caroli, enfermedad quística del hígado, dilatación intrahepática, hipertensión portal, dilata-
ción quística, enfermedades del recién nacido.

Abstract
Caroli’s disease (CD) is a rare congenital disease, which presents with multifocal segmental intrahepatic bile 
duct dilatation. It was first described by Jacques Caroli in 1958 as a saccular or fusiform dilatation of the intra-
hepatic bile ducts.  Objective: To characterize the population that has been diagnosed with Caroli’s disease. 
Materials and methods: Systematic review. Results: 66 articles were analyzed. The age group most affec-
ted was children under 10 years old, where a higher prevalence was evidenced in males. This condition was 
associated with other comorbidities such as polycystic kidney in 20%. The most frequent manifestation was 
hepatomegaly (44.7%), followed by fever (42.4%), and abdominal pain in the right upper quadrant (41.2%). 
The most used diagnostic method was magnetic resonance imaging in 73.8% of the sample. The findings 
showed predominance of intra-hepatic dilatation in 76.5%. The most widely used treatment was antibiotic 
therapy to treat recurrences due to cholangitis. Conclusion: Caroli’s disease has an extremely low incidence 
and occurs more frequently in the American continent, affecting mainly patients in the first decade of life, with 
a predilection for the male sex. It is characterized by a dilatation of the intrahepatic ducts that can affect other 
organs such as the kidneys, causing renal cysts.
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Caroli’s disease; Cystic liver disease; Intrahepatic dilatation; Portal hypertension; Hepatomegaly; Cystic dila-
tion; Newborn diseases.
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InTROduCCIón

La enfermedad de Caroli es una malformación congénita 
inusual de los conductos biliares intrahepáticos, que se 
caracterizan por presentar ectasia y dilatación de los mis-
mos, por lo que se llega a alterar todo el tracto biliar (1). 
Cuando esta dilatación del árbol biliar cursa junto a la 
fibrosis hepática se denomina síndrome de Caroli (2).

Para esta entidad patológica existe una clasificación que 
fue creada por Alonso-Lej y modificada por Todani en 
1977 (3, 4), la cual se muestra en la Tabla 1.

Tabla 1. Clasificación de Todani

Tipo Descripción Frecuencia

I Dilatación segmentaria o fusiforme del colédoco 80 %-90 %

II Divertículo sacular del colédoco extrahepático 0 %-2 %

III Dilatación de la porción intraduodenal del 
colédoco (coledococele)

1 %

IV Múltiples dilataciones quísticas de la vía biliar 
intra- y extrahepática (IVa) o únicamente 
extrahepática (IVb)

10 %-15 %

V Afectación difusa quística de la vía biliar 
intrahepática (enfermedad de Caroli)

20 %

La enfermedad de Caroli tiene un componente genético 
asociado con otras enfermedades hepáticas y renales, y es 
de mayor interés la relación con las enfermedades renales 
poliquísticas. Su origen genético está involucrado con la 
mutación del gen PKHD1, que además es responsable de la 
proteína fibrocistina; asimismo, se conoce que su expresión 
se ve principalmente en el riñón y de manera secundaria en 
el hígado y páncreas (1, 5).

La mayor parte de los casos cursa con heterocigosidad 
compuesta para este gen, lo que explica que ambos alelos 
tienen 2 mutaciones diversas, las cuales hacen que el gen 
sea defectuoso y conlleve a una proteína de fibrocistina 
anormal. Esto refleja la diversidad de la base de mutación 
que experimenta el gen PKHD1 (1, 5).

Además de esto, su presentación es inusual: se presenta 
en menos de 1 por cada 1 000 000 de habitantes (5). A 
pesar de toda la literatura conocida sobre esta patología, no 
ha sido posible establecer de manera clara y concisa los fac-
tores de riesgo que se encuentran directamente implicados 
en la aparición de la enfermedad (1, 5).

El cuadro clínico puede ser variado; en algunos pacien-
tes es posible que se manifieste como un dolor abdominal, 
colangitis con su consecuente fiebre, ictericia, pancreati-
tis, pérdida de peso y astenia. Su presentación clínica 
puede llegar hasta una enfermedad hepática en terminal. 

Entre los métodos diagnósticos se encuentran la biopsia 
hepática, la colangiorresonancia magnética nuclear y la 
ecografía abdominal (2, 5).

La enfermedad de Caroli es conocida por ser una pato-
logía agresiva de los conductos intrahepáticos, por lo que 
es frecuente encontrar secuelas en los pacientes que pade-
cen esta patología (6-8). El desenlace de la enfermedad de 
Caroli puede ser exitoso o un fracaso en el abordaje tera-
péutico, a tal punto que el último recurso para manejar a 
un paciente es someterlo a un trasplante hepático, con el 
fin de poder evitar la mortalidad temprana; no obstante, en 
algunos casos este método es insuficiente o no aplicado y 
terminan falleciendo inevitablemente (9-11).

El objetivo de este estudio es realizar una caracterización 
de la presentación clínica, el diagnóstico y manejo instau-
rado en la enfermedad, con base en la revisión sistemática 
de la literatura.

MATERIAlES y MéTOdOS

Tipo de estudio

Se realizó una búsqueda sistemática de la literatura con base 
en la declaración PRISMA 20 y en el Manual Cochrane de 
revisiones sistemáticas de intervenciones, versión 5.1.022.

Población

Se incluyó toda la población que presentó diagnóstico de 
enfermedad de Caroli, que hubiesen sido tratados y publi-
cados entre 1979 y 2019; y se analizaron las características 
sociodemográficas, clínicas y terapéuticas, y el pronóstico 
para determinar los factores que estén asociados con la pre-
sencia de la enfermedad.

Criterios de inclusión

Se incluyeron artículos de reportes, series de casos, estu-
dios transversales, casos y controles, cohortes y ensayos clí-
nicos en los que se contaran con datos sociodemográficos, 
clínicos, imagenológicos y de tratamiento relacionados con 
la enfermedad de Caroli (enfermedad quística del hígado).

Criterios de exclusión

Se excluyeron las revisiones de temas, las cartas al editor 
y los estudios que no fueran realizados en seres humanos.

Variables

Las variables que se incluyeron fueron sexo (M/F), país, año 
de publicación, antecedentes (patológicos [agenesia renal, 
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medio de estadística descriptiva, determinando frecuencias 
absolutas y relativas en las variables cualitativas, mientras 
que en las variables cuantitativas se estimaron medidas de 
tendencia central y de dispersión.

Sesgos

En este diseño de estudio hubo varios sesgos a controlar. 
El primero fue la mala selección de los participantes, y para 
evitarlo se desarrollaron criterios de inclusión y exclusión. 
El segundo sesgo fue el de la medición, y para corregirlo se 
utilizó una ficha de recolección de datos que fue aplicado 
por 3 investigadores. El tercer sesgo es el de los vacíos en 
el registro de la información, en el que los datos son obte-
nidos de los registros de reportes de caso y series de casos 
publicados con la posibilidad de que la información reco-
lectada esté incompleta.

RESulTAdOS

Selección de estudios

Mediante la estrategia de búsqueda planteada se encontra-
ron 854 artículos en las bases de datos; luego, al aplicar los 
límites de búsqueda se eliminaron 517 estudios y quedaron 
340 artículos. Posteriormente, se hizo la revisión del título y 
resumen, con lo que se eliminaron 245 publicaciones, para 
un total de 95 artículos. Después de la revisión completa 
de los manuscritos se consideró que 17 no cumplían con 
los criterios para dar respuesta al estudio. De los 78 artícu-
los restantes, se eliminaron 12, que se encontraban repeti-
dos, con lo cual se obtuvo un total de 66 artículos publi-
cados que correspondían a reportes y series de casos; sin 
embargo, no se hallaron artículos de estudios transversales, 
casos y controles, cohortes y ensayos clínicos. Por tanto, el 
presente estudio tiene como limitación la dificultad para 
ser una inferencia causal.

El proceso de selección de dichos estudios se muestra a 
través del diagrama de flujo (Figura 1), de acuerdo con la 
declaración de PRISMA.

Características sociodemográficas de los pacientes

Al momento de recolectar y analizar los datos acerca de la 
edad de presentación más frecuente (Tabla 2), se pudo 
encontrar que la mayor prevalencia de la enfermedad está 
en un rango aproximado de 0 a 40 años con 63 pacientes 
reportados; además, se pudieron hallar picos característicos 
en las edades de 0-10 años (32,9 %), 20-30 años (22,4 %)  
y, por último, 30-40 años (14,1 %) (9, 12).

El sexo con mayor presentación de esta enfermedad es el 
masculino (48 casos), con un porcentaje de 56,5 % (13-18).  

artritis reumatoidea, colangitis, desnutrición crónica, dis-
pepsia, espongiosis medular renal, fístula biliar persistente, 
hepatitis, ictericia neonatal, oligohidramnios, pielonefritis, 
várices esofágicas, várices gástricas, enfermedad poliquística 
renal y hepática, antecedente familiar de enfermedad renal, 
cirrosis, enfermedad renal crónica, hipertensión portal, 
riñón poliquístico], quirúrgicos [coledocoyeyunostomía en 
Y de Roux, ligadura de várices esofágicas, colecistectomía 
laparoscópica, trasplante renal, laparotomía]), manifesta-
ciones clínicas (prurito, heces acolias, pérdida de apetito, 
pérdida de peso, distensión abdominal, epigastralgia, icte-
ricia, esplenomegalia, dolor abdominal generalizado, náu-
seas/vómitos, dolor abdominal en el hipocondrio derecho, 
fiebre, hepatomegalia), métodos diagnósticos (angiografía 
abdominal, colangiografía intraoperatoria, coledocografía, 
colangiografía percutánea transhepática, gammagrafía de 
vías biliares, endoscopia de las vías digestivas altas [EVDA], 
gammagrafía, urografía, radiografía, colangiopancreatogra-
fía retrógrada endoscópica [CPRE], tomografía, ecografía, 
resonancia), características de la patología (hallazgos y 
lóbulo afectado), manejo y secuelas.

Estrategia de búsqueda de la literatura

La búsqueda estuvo a cargo de 3 investigadores, los cuales 
la realizaron entre el 10 y el 28 de septiembre del 2019. Las 
bases de datos utilizadas fueron Pubmed/Medline, Scopus, 
Embase, Scielo y Science Direct, en las que se realizó la 
búsqueda usando las siguientes palabras claves (DeCS 
[MeSH]): enfermedad de Caroli (Caroli Disease), dila-
tación intrahepática (intrahepatic dilation) y enfermedad 
quística del hígado (cystic liver disease).

Restricciones en la búsqueda

Se limitó la búsqueda a la literatura relacionada con huma-
nos, publicados en los idiomas inglés y español.

Extracción de datos

La extracción de los datos estuvo a cargo de 3 investigado-
res pertenecientes al proyecto, quienes como estrategia de 
búsqueda realizaron la identificación y la detección de la 
literatura a estudiar. Luego, se seleccionaron los artículos 
según el titulo para elegir aquellos que fueran acordes al 
objetivo planteado. Posteriormente, se evaluaron los resú-
menes de las investigaciones seleccionadas y, finalmente, se 
revisaron los artículos completos para ser elegidos e inclui-
dos en el presente estudio.

Finalmente, se realizó una base de datos que fue regis-
trada en Excel versión 2013 y se analizó con el paquete esta-
dístico SPSS versión 22; el análisis univariado se realizó por 
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Número de estudios identificados mediante la búsqueda en bases de datos  
(n = 854)Identificación

Elegibilidad

Screening

Inclusión

Estudios excluidos luego de la aplicación de los 
límites de búsqueda (n = 517)

Estudios no pertinentes según el título y  
resumen (n = 245)

Estudios no pertinentes después de su revisión 
completa (n = 17)

Estudios excluidos por estar duplicados (n = 12)

Número de estudios luego de la aplicación de los límites y restricciones de 
búsqueda (n = 340)

Número de artículos luego de la eliminación de los que se consideraban no 
pertinentes (n = 95)

Número de estudios (n = 78)

Estudios incluidos en a revisión sistemática  
(n = 66)

Además, se identificó que el país que reportó más casos de 
esta patología resultó ser Estados Unidos con un 17,6 % 
(12, 19, 20). Los antecedentes patológicos que con mayor 
frecuencia se han asociado con el desarrollo de esta pato-
logía, en orden descendente de presentación, son el riñón 
poliquístico (17 casos: 20 %), hipertensión portal (16 casos: 
18,8 %) y ERC (8 casos: 9,4 %) (19, 21, 22). Otra variable 
de relevancia es los antecedentes quirúrgicos, en los que no 
se evidenciaron datos relevantes, puesto que se obtuvo una 
similitud de resultados y no se evidenció un factor con mayor 
impacto en los resultados. La colecistectomía laparoscópica, 
el trasplante renal y la laparotomía se practicaron en un 3,6 % 
y la coledocoyeyunostomía en Y de Roux con la ligadura de 
várices esofágicas, en un 1,2 % (23-25).

Características clínicas

Se realizó el análisis de la serie de casos clínicos revisa-
dos por los investigadores quienes encontraron que las 
manifestaciones más frecuentes en la enfermedad de 

Caroli son la hepatomegalia, en 38 pacientes (44,7 %) 
(26-30); seguida del dolor en el hipocondrio derecho, en 
35 pacientes (41,2 %); la esplenomegalia, en 20 pacientes 
(23,4 %); y, por último, la ictericia, en 19 casos (22,4 %).  
El 42,4 % de los pacientes presentó fiebre, que es una 
manifestación de la colangitis como complicación de esta 
patología (Tabla 3) (31-36).

De acuerdo con los casos clínicos seleccionados por el 
grupo de investigación, se observó que las 3 herramien-
tas diagnósticas más utilizadas al momento de generar un 
posible diagnóstico fueron, en primer lugar, la resonancia 
magnética (RMN), en 62 pacientes (73,8 %); seguida por 
la ecografía, en 35 pacientes (41,6 %); la tomografía, con 
un porcentaje de uso de 38,1 %; y la CPRE, en un 28,57 %.  
A pesar de que la ecografía es el segundo método diag-
nóstico más utilizado, sirve como tamizaje y se requiere 
confirmación mediante colangiorresonancia (37-41).

La enfermedad de Caroli es un trastorno congénito poco 
frecuente, por lo que los principales estudios realizados en 
los diferentes pacientes mostraron hallazgos importantes 

Figura 1. Flujograma PRISMA para la selección de estudios.
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(Tabla 4), y uno de los principales fue la dilatación intrahe-
pática, que se presentó en 65 pacientes con un porcentaje 
de 76,5 %; por ende, se presentó el colédoco dilatado en 
37 pacientes, con un porcentaje de 43,5 %; y el siguiente 
hallazgo fue una colelitiasis en 26 pacientes, con un porcen-
taje de 30,6 %, que provocó quistes renales en 17 pacientes, 
equivalentes a 20,0 % (42-45).

De acuerdo con la fisiopatología de la enfermedad de Caroli, 
esta puede situarse de manera unilateral y bilateral; por consi-
guiente, en el presente análisis es posible denotar una inclina-
ción de esta patología a presentarse de manera bilateral en los 
lóbulos hepáticos en 48 casos (56,5 %); en segundo lugar, en 
el lóbulo derecho con 22 casos (25,9 %) y, finalmente, en el 
lóbulo izquierdo con 15 casos (17,6 %) (6, 10, 46-48).

Tabla 2. Características sociodemográficas

Variable Prevalencia n % IC 95 %

Edad 0-10
10-20
20-30
30-40
40-50
50-60
60-70
> 70

28
4

19
12
8
7
6
1

32,9
4,7

22,4
14,1
9,4
8,2
7,1
1,2

22,95
0,2043

13,5
6,716
3,205
2,392
1,614

0,0

42,93
9,207
31,21
21,52
15,62
14,08
12,5

3,469

Sexo Femenino
Masculino

37
48

43,5
56,5

32,99
45,93

54,07
67,01

Antecedentes patológicos Agenesia renal
Artritis reumatoidea
Colangitis
Desnutrición crónica
Dispepsia
Espongiosis medular renal
Fístula biliar persistente
Hepatitis
Ictericia neonatal
Oligohidramnios
Pielonefritis
Várices esofágicas
Várices gástricas
Enfermedad poliquística renal y hepática
Antecedente familiar de enfermedad renal
Cirrosis
ERC
Riñón poliquístico
Coledocoyeyunostomía en Y de Roux

1
1
1
1
1
1
1
1
1
1
1
1
1
2
3
5
8

17
1

1,2
1,2
1,2
1,2
1,2
1,2
1,2
1,2
1,2
1,2
1,2
1,2
1,2
2,4
3,5
5,9
9,4
20
1,2

0,0
0,0
0,0
0,0
0,0
0,0
0,0
0,0
0,0
0,0
0,0
0,0
0,0
0,0
0,0

0,8806
3,205
11,5
0,0

3,469
3,469
3,469
3,469
3,469
3,469
3,469
3,469
3,469
3,469
3,469
3,469
3,469
5,575
7,452
10,88
15,62
28,5

3,469

Antecedentes quirúrgicos Ligadura de várices esofágicas
colecistectomía laparoscópica
Trasplante renal
Laparotomía

1
3
3
3

1,2
3,6
3,6
3,6

0,0
0,0
0,0
0,0

3,469
7,452
7,452
7,452

ERC: enfermedad renal crónica; IC: intervalo de confianza.
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no eran utilizadas de manera frecuente en la atención de 
estos pacientes; debido a esto, se pudo concluir que esta 
enfermedad muy probablemente fue subdiagnosticada 
(57). Por consiguiente, uno de los objetivos de esta revi-
sión fue la caracterización de los pacientes que presentan 
enfermedad de Caroli, puesto que es un trastorno infre-
cuente que comprende una cantidad de anormalidades, 
entre las cuales se encuentran la dilatación sacular intra-
hepática, dilatación del colédoco, formación de cálculos y 
colangitis (19).

Por una parte, los reportes de casos sobre esta enferme-
dad son escasos; no obstante, resultó evidente que la edad 
de presentación con más frecuencia fue de 0-10 años de 
edad (32,9 %), seguida de los de 20-30 años (22,4 %) y de 
los de 30-40 años (14,1 %). Por otra parte, si se toma el rango 
de edad de 0 a 40 años, es posible encontrar una prevalen-
cia de 63 pacientes; por tanto, se deduce que la enfermedad 

Características terapéuticas y pronóstico

Dentro de los posibles abordajes terapéuticos que pueden 
ser utilizados para la enfermedad de Caroli (Tabla 4) se 
encontró una inclinación hacia la utilización de la antibio-
ticoterapia, con 40 casos (47,1 %); la CPRE, con 35 casos 
(41,2 %); el ácido ursodesoxicólico, con 9 casos (10,6 %); 
y 14 casos de trasplante (16,5 %) (12, 15, 49-56).

La complicación más frecuente que se evidenció fue la colan-
gitis recurrente (6 casos), lo que representa el 7,1 % del total de 
casos (6-8). En esta investigación hubo 8 casos de mortalidad, 
lo que equivale al 9,4 % del conjunto de casos (9-11).

dISCuSIón

Antiguamente, el acceso a los estudios imagenológicos era 
limitado y de difícil alcance y las ayudas imagenológicas 

Tabla 3. Características clínicas

Variable Prevalencia n % IC 95 %

Manifestaciones clínicas Prurito
Heces acólicas
Pérdida de apetito
Pérdida de peso
Distensión abdominal
Epigastralgia
Ictericia
Esplenomegalia
Dolor abdominal generalizado
Náuseas/vómitos
Dolor abdominal del hipocondrio derecho
Fiebre
Hepatomegalia

3
4
8
8

13
17
19
20
29
32
35
36
38

3,5
4,7
9,4
9,4

15,3
20

22,4
23,52
34,1
37,6
41,2
42,4
44,7

0,0
0,2043
3,205
3,205
7,643
11,5
13,5

14,51
24,04
27,35
30,71
31,85
34,14

7,452
9,207
15,62
15,62
22,95
28,5

31,21
32,55
44,2

47,95
51,64
52,86
55,27

Estudios realizados Angiografía abdominal
Colangiografías intraoperatorias
Coledocografía
Colangiografía percutánea transhepática
Gammagrafía de vías biliares
EVDA
Gammagrafía
Urografía
Radiografía
CPRE
Tomografía
Ecografía
Resonancia

2
2
2
3
4
5
6
7
8

24
32
35
62

2,38
2,38
2,38
3,57
4,76
5,95
7,14
8,33
9,52

28,57
38,1

41,67
73,81

0,0
0,0
0,0
0,0

0,2043
0,8806
1,614
2,392
3,205
18,67
27,35
30,71
63,5

5,575
5,575
5,575
7,452
9,207
10,88
12,5

14,08
15,62
37,8

47,95
51,64
82,39
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abdominal; no obstante, se encontró una inclinación hacia 
3 manifestaciones principales: la hepatomegalia (44,7 %); 
fiebre (42,4 %) y dolor en el hipocondrio derecho (41,2 %), 
hallazgos similares a lo descrito por Carrera (60) y Ahmed 
(59). Por tanto, es indispensable el uso de ayudas diagnós-
ticas con el fin de identificar correctamente la presencia de 
esta patología (64).

Se logró observar que la mayoría de los artículos en la 
década de los 90 refería que el mejor método diagnóstico 
para dicha patología era la ecografía y la tomografía, basado 
en lo que menciona Sood (13), Kaiser (19) y Sans (65). 
Aunque esto variaba, ya que muchos también mencio-
naban que la CPRE era el método más efectivo, porque 
mostraba una precisa anatomía del sistema biliar (16). 

de Caroli se presenta más en la población juvenil y adultez 
media, como lo afirman Saracíbar (58) y Shenoy (59).

Se dedujo que el sexo con mayor predisposición para esta 
patología es el masculino (56,5 %), a pesar de que existe un 
estudio que indica que el sexo femenino es el que se ve más 
afectado, con una relación hombre-mujer de 1:1,8 (1).

Un antecedente que sirve como factor predisponente, 
el cual tuvo mayor repercusión, fue el riñón poliquístico, 
con un 20 %; este hecho avala lo reportado por otros auto-
res, quienes también afirman que el riñón poliquístico es 
un antecedente que se presenta con frecuencia en estos 
pacientes (49, 59-63).

Las manifestaciones clínicas de esta patología son diver-
sas y pueden confundirse con otras patologías de tipo 

Tabla 4. Hallazgos y características terapéuticas

Variable Prevalencia n % IC 95 %

Hallazgos patognomónicos Tumor hepático
Dilatación de túbulos renales
Dilatación extrahepática
Quistes renales
Colelitiasis
Colédoco dilatado
Dilatación intrahepática

7
8

10
17
26
37
65

8,2
9,4
11,8
20

30,6
43,5
76,5

2,392
3,205
4,916
11,5

20,79
32,99
67,45

14,08
15,62
18,61
28,5

40,38
54,07
85,49

Lóbulo afectado Izquierdo
Derecho
Bilateral

15
22
48

17,6
25,9
56,5

9,543
16,57
45,93

25,75
35,19
67,01

Características terapéuticas Nefrectomía
Reconstrucción biliar
Inmunomoduladores (ciclosporina, tacrolimus, OKT3)
Corticoides
Colecistectomía
Resección hepática segmentaria
Ácido ursodesoxicólico
Trasplante
Esfinterotomía
Antibioticoterapia (fluoroquinolonas, betalactámicos)

2
3
4
6
6
7
9

14
35
40

2,4
3,5
4,7
7,1
7,1
8,2

10,6
16,5
41,2
47,1

0,0
0,0

0,2043
1,614
1,614
2,392
4,048
8,586
30,71
36,45

5,575
7,452
9,207
12,5
12,5

14,08
17,13
24,36
51,64
57,67

Secuelas Pielocaliectasia
Psoriasis
Esplenomegalia
Lesión hepática irreversible
Colangitis recurrente

1
1
2
2
6

1,2
1,2
2,4
2,4
7,1

0,0
0,0
0,0
0,0

1,614

3,469
3,469
5,575
5,575
12,5

Mortalidad  8 9,4 3,205 15,62

OKT3: muromonab-CD3.
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por enfermedad de Caroli, lo cual representa un 9,4 % de 
los casos (57, 71).

Las limitaciones a tener en cuenta en la presente inves-
tigación se deben al bajo número de estudios de investiga-
ción clínica, lo cual conllevó únicamente a la inclusión de 
reportes y series de caso, que aunque permiten realizar una 
adecuada caracterización de estos pacientes a nivel mundial, 
no permite establecer inferencia causal de esta patología; sin 
embargo, estimula a la realización de nuevas investigacio-
nes de mayor jerarquía con el fin de conocer los factores de 
riesgo, asociaciones y medidas terapéuticas novedosas.

Finalmente, se pudo concluir que esta patología es de 
baja prevalencia y se presenta con mayor frecuencia en los 
países desarrollados, liderado por Estados Unidos, debido 
a que posee diversos estudios epidemiológicos, por lo que 
cuenta con una mayor incidencia de la enfermedad; con-
trario a lo que ocurre en los países subdesarrollados, donde 
no se encuentra una amplia variedad de estudios epidemio-
lógicos que demuestren la presencia de esta enfermedad. 
Además, se determinó que la afectación se produce prin-
cipalmente en la primera década de la vida; sin embargo, 
como se pudo observar en el presente estudio, la enfer-
medad de Caroli puede presentarse en cualquier etapa 
de la vida, con un predominio hacia el sexo masculino. 
Adicionalmente, se confirmó la prevalencia de la dilatación 
de los conductos intrahepáticos en esta enfermedad y que 
puede afectar a otros órganos adyacentes como los riñones, 
por lo que se producen quistes renales.
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Se puede inferir que el método diagnóstico más utilizado 
actualmente, según los reportes de casos revisados por los 
investigadores, fue la resonancia magnética (73,81 %), por 
su alto valor no invasivo y su excelente capacidad para mos-
trar el sistema biliar y la posible asociación con hiperten-
sión portal y colangiocarcinoma (62, 64, 66).

En cuanto a los hallazgos que se pudieron determinar 
mediante las ayudas diagnósticas, fue posible evidenciar 
dilatación intrahepática en el 76,5 % de los casos; asimismo, 
la literatura respalda esta postura, puesto que la dilatación 
intrahepática es un pilar fundamental en la enfermedad de 
Caroli (12, 67).

En definitiva, se pudo deducir que la presentación de la 
patología tuvo predilección por ambos lóbulos hepáticos, 
opuesto a lo que afirman Murcia (68) y Sinha (69), quienes 
mencionan que la afectación principalmente es de carácter 
unilateral con tendencia al lóbulo izquierdo.

Actualmente no existe un tratamiento específico para 
la enfermad Caroli, puesto que es una patología de baja 
prevalencia, de la cual no se conocen sus mecanismos 
fisiopatológicos; por tanto, el manejo se basa en el control 
de las complicaciones que se desarrollan en el curso de la 
enfermedad, como la colangitis, la cual se maneja con la 
administración de antibióticos; aunque cabe aclarar que 
el uso de estos no previene las recurrencias. Otra compli-
cación que se puede presentar son los quistes renales y 
la insuficiencia renal crónica, la cual será tratada por los 
nefrólogos y depende del estadio en el que se encuentre 
(70). Finalmente, se puede presentar cirrosis hepática en 
los estadios avanzados de la enfermedad, en la que se pue-
den usar otras medidas terapéuticas como la lobectomía 
y el trasplante hepático (71, 72). En relación con lo ante-
rior, se puede deducir que el abordaje médico oportuno 
es fundamental para el pronóstico de vida del paciente, 
con el fin de evitar al máximo la mortalidad; en lo que 
respecta al presente estudio, se hallaron 8 casos de muerte 
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