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PREMESSA

Le malformazioni dilatative congenite delle vie biliari' sono rare affezioni a trasmis-
sione ereditaria autosomica recessiva, caratterizzate da dilatazioni cistiche (sacciformi) o ci-
lindriche (fusiformi), uniche o multiple, comunicanti con I’ albero biliare. Colpiscono pre-
valentemente il sesso femminile e larazza asiatica (giapponese).

Le malformazioni possono essere uniche o multiple, intra od extragpatiche (piu fre-
quenti).

La classificazione di Todani,>* comprensiva di tutte le malformazioni dilatative biliari
sia extra che intragpatiche, ha individuato cinque tipi. | tipi | e IV rappresentano piu
dell’85% dei casi e coinvolgono costantemente la via biliare principale. 1l tipo |1 e rappre-
sentato dal diverticolo dell’ epato-coledoco, il tipo 111 dal coledococele, il tipo V dala ma-
lattiadi Caroli (Fig. 1).

Tipo 1 Tipo 11 Tipo 11T Tipo IV Tipo V

Figural - Classificazione delle dilatazioni congenite delle vie biliari intra ed extraepatiche secondo
Todani
Tipol: dilatazione dellaviabiliare principale (78%)
cistica o sacciforme totale (1a)
cistica o sacciforme segmentaria (1b)
cilindricao fusiforme totale (Ic)
Tipo ll:  diverticolo dellavianbiliare principale (2%)
Tipo lll: coledococele (2%)
Tipo IV: dilatazioni cistiche multiple (15%)
dellevie hiliari extraed intragpatiche (1Va)
delle sole vie biliari extragpatiche (1Vh)
TipoV: dilatazioni cistiche uniche o multiple delle vie biliari intragpatiche (2%)
(N.B. Il'tipo1VaeV corrispondono allamalattiadi Carali).
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MALATTIA DI CAROLI

Jacques Caroli nel 1958 osservo e descrisse una “dilatazione congenita delle vie biliari
intragpatiche, localizzata in un solo emifegato (piu spesso quello sinistro) con possibilita di
formazione di calcoli endocistici e di colangiti recidivanti, con assenza di cirrosi epatica e di
ipertensione portale, con possibile associazione di ectasia dei tubuli renali o di altre forme di
patologia cistica dei reni /o del pancreas’.*®

Negli anni successivi’, lo stesso Caroli dovette prendere atto che le forme “pure” di di-
latazione cistica delle vie biliari intragpatiche (malattia di Caroli) erano rare (13%). Ad esse
Spesso s associavano la fibrosi epatica congenita, malattia ereditaria autosomica recessiva
(34,7%), e la dilatazione congenita cistica dell’ epato-coledoco (21,7%) (sindrome di Ca
roli). Era, pure, possibile lo sconfinamento delle lesioni cistiche epatiche nell’ emifegato
controlaterale.*®

Figura2 - Tomografia computerizzata. Estasia delle vie biliari intragpatiche con dilatazioni
cistiche multiple parenchimali: malattiadi Caroli (osservazione personale).

Oggi, sappiamo che lamalattia di Caroli € una malformazione congenita caratterizzata
dalla dilatazione multifocale delle vie biliari intragpatiche distali 0 segmentarie (tipo V se-
condo Todani).® Le zone dilatate formano delle cisti di vario volume, che comunicano con
I”albero biliare (Fig. 2 e Fig. 3). La dilatazione multifocale puo essere diffusa ed interessare
I"'insieme dell’ abero biliare intragpatico o prevalere su un segmento (tipo | di Guntz, 14%)
od un settore (tipo I di Guntz, 43,7%), solitamente a carico del 10bo sinistro. Possono essere
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interessati anche il dotto epatico destro o sinistro (tipo Il di Guntz, 18,7%) ed il dotto
epato-coledoco (tipo IV di Guntz, 23,4% corrispondente a tipo 1Va secondo Todani).* Le
cavita cistiche sono rivestite da epitelio cubico o cilindrico e contengono bile o pus o cal-
coli.

E B

Figura3 - Colangiografia transkehr. Malattiadi Caroli: le dilatazioni cistiche multiple epatiche
comunicano con levie biliari intragpatiche (osservazione personale).

La sindrome di Caroli non e un’entita unica. In una meta dei casi si associa a fibrosi
epatica congenita con ipertensione portale ed a malformazione renale (nefrospongiosi con
ectasie tubulari della midollare renale o sindrome di Cacchi-Ricci).*'° Nell’ altra meta dei
casi non ha causa genetica e non si associa né a fibrosi epatica congenita né a malforma-
zione renale. Si associa, pero, ad atre maformazioni delle vie biliari, in particolare a cisti
del coledoco (tipo I'Va secondo Todani).

Dal punto di vista eziopatogenetico, tenuto conto che I’embriogenesi* delle vie biliari
extragpatiche avviene separatamente da quello delle vie biliari intragpatiche, e probabile una
genesi dualistica delle malformazioni dilatative biliari intra ed extragpatiche. Le prime po-
trebbero dipendere 1) dalla pressione di secrezione epatica, 2) dall’ eccessiva proliferazione
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epiteliale biliare durante la fase cordonale dello sviluppo embrionario, 3) dall’ eccessiva
proliferazione del connettivo degli spazi portali, 4) da una stimolazione ormonale gonado-
tropinica dell’ epitelio biliare, 5) da fenomeni di ischemia epatica. Le seconde risentirebbero
degli influssi di un’anomalia giunzionale coledoco-pancreatica con reflusso di bile e succhi
pancreatici.'"*?

SINTOMATOLOGIA E DIAGNOSI

Il paziente con malattia o sindrome di Caroli puo essere asintomatico.

La sintomatologia e sostenuta dall’insorgenza di temibili complicanze quali colangiti
ricorrenti (44%), sepsi, ascesso epatico, litias intraepatica (32,6%) (Fig.. 4) associata a
litiasi dellaviabiliare principale (26,8%),* pancreatite acuta, ipertensione portale (quando &
associata fibrosi epatica congenita), cirrosi biliare secondaria, cancerizzazone (colangiocar-
cinoma),

10,13-15 ;

insufficienza renale con nefrospongiosi (6%).>°

Figura 4 - Colangiografia percutanea transepatica. Litiasi intragpatica e stenosi dellaviabiliare
principalein malattiadi Caroli (osservazione personae).

Ladiagnosi, di solito, viene fatta nella 1V decade di vita per la comparsa di epatome-
galia, dolore (85%), febbre (72%), ittero ostruttivo (58,4%).

Per la diagnosi “*# sono utili I’ ecografia, |’ eco-endoscopia, la tomografia computeriz-
zata con mezzo di contrasto (tipicala presenza di un’ arteriaa centro di unacisti), laRMN,
I"ERCP con rischio di colangiti ascendenti (cisti comunicanti con |’ albero biliare), la PTC,
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la scintigrafia epatica con HIDA (ac. iminodiacetico marcato con *Tc), la colangio-RM. |
tests epatici solitamente sono normali tranne che per I’aumento della fosfatasi alcalina.

TERAPIA

Laterapia medica s fonda sull’impiego di antibiotici per le complicanze infettive. Per
la litiasi intragpatica si puo ricorrere ai fluidificanti biliari in presenza di calcoli colesteri-
nici. Anche la litotripsia extracorporea™ & una metodica da non trascurare. Le instillazioni
endobiliari di metil-tert-butil-etere si sono rivelate eccessivamente tossiche.*’

Sicuramente piu risolutiva € laterapia chirurgica, che consente di asportare la patolo-
giacisticaintragpatica con i calcoli eventualmente associati e di ristabilire un adeguato dre-
naggio biliare interno.*®*°

Le resezioni epatiche (emiepatectomia, lobectomia 0 segmentectomia) sono indicate
nelle forme circoscritte, unilobari 0 segmentarie.®>?* Nel tipo 1Va secondo Todani ad esse
viene associata |’ exeresi della via biliare principale con un’ epatico-digiunoanastomosi alla
Roux.

Per le complesse forme diffuse, che di solito prevalgono nel lobo sinistro, all’ exeres
epatica (fegato sinistro) e della via hiliare principale deve essere abbinata la bonifica stru-
mentale delle vie biliari intragpatiche residue (fegato destro) mediante colangioscopia e uti-
lizzo di cateteri di Fogarty, di cestelli di Dormia, di pinze da calcoli e di lavaggi sotto pres-
sione. All’ exeresi segue una colangio-digiunoanastomosi centrale alla Roux utilizzando la
confluenza dei dotti settoriali dilatati. Con la stessa ansa € possibile associare una seconda
anastomosi bilio-digestiva periferica segmentaria (segmento V1), avendo |” accortezza di po-
sizionare un drenaggio transanastomotico, che viene esteriorizzato attraverso la parete ad-
dominale® Si conserva, cosi, un accesso postoperatorio ai dotti segmentari dilatati per
eventuali ulteriori rimozioni di calcoli residui. Lo stesso risultato € ottenuto eseguendo una
colangio-digiunoanastomosi con ansa sottocutanea od una epatico-digiuno-cutaneo-sto-
mia®?* Se indicate, possono essere realizzate anche colangio-digiunoanastomosi secondo
Soupault-Couinaud® o secondo Hepp.? In casi particolari, a drenaggio biliare interno pud
essere associato anche un drenaggio biliare esterno transepatico secondo Praderi.?’

Nei pazienti con varici esofagee puo essere prudente far precedere all’ exeres epatica
una scleroterapia endoscopica od uno shunt porto-sistemico (spleno-renale centrale o di-
stale).

| pazienti con lesioni cistiche intraegpatiche diffuse, afflitti da colangiti recidivanti o con
ipertensione portale da fibrosi epatica congenita e funzione epatocellulare gravemente com-
promessa, possono necessitare di un trapianto di fegato.>° In tale evenienza, la prognosi &
aggravata dalle possibili complicanze intraoperatorie (emorragia) e postoperatorie (sepsi).
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