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Enfermedad de Caroli y fibrosis hepdtica congénita

Figura 2. Colangiografia
endoscdpica. Dilataciones
saculares de vias biliares
intrahepdiicas.
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Figura 3. Seccion de higado que muestra un aspecto fibroso y quistes. Figura 4. Espécimen histologico teftido con hemaioxilina y eosina
bajo microscopia de luz 40X que muestra quistes y bandas de
coldgena.

Masculino de 21 afios de edad, con hermano muerto a la edad de seis afios por hepatopatfa crénica, vdrices esofégicas y hemorragia de tubo
digestivo alto. Con cvadro ¢linico de seis afios de evolucidn caracterizado por ataque al estado general e ictericia intermitente, agregédndose
hemorragia por vérices esofdgicas en tres ocasiones con intervalo de siete meses cada una, tratadas con escleroterapia. En la Gltima ocasién se
agregé fiebre, ictericia, colangitis y bacteremia por Pscudomona; estado de chogue por lo que fallecid. Laboratorio: Hb 10.4 g%, leucocitos
7.100/mm?, bandas 24%, TP 15.5"/12", plaquetas 90,000/mm?, bilirrubina total/directa 12.8/10.7 mg/dL, FA 106 U/L, AST/ALT 192/210 U/L,
albdmina 3.4 g/dL, urea 96 mg/dL y creatinina 2.3 mg/dL. La TAC de abdomen (Figura /) mostré dilataciones quisticas de vias biliares
intrahepiticas y esplenomegalia; la colangiograffa endoscépica ( Figura 2) revelé6 dilataciones saculares de las vias biliares intrahepiticas. En la
autopsia se encontraron quistes de conductos biliares de diferente tamaiio y aspecto fibroso del parénquima hepético(Figura 3), virices esofégicas,
esplenomegalia y quiste renal derecho. Con tincién H/E 40X se observaron quistes hepéticos rodeados por tejido fibroso, comunicados al drbol
biliar y bandas de coldgena entre espacios porta asf como colangitis aguda y crénica (Figura 4).
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