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Introducao

A doenca de Caroli € uma doenca congénita
autossOmica recessiva rara. Consiste na dilatacao dos
ductos biliares intra-hepaticos devido a
desorganizacao embriolégica, causando colestase,
conlagites bacterianas agudas recorrentes e
formacao de calculos nos ductos. A doenca pode
acometer todos os ductos intra-hepaticos ou apenas
uma parte do figado. Quando isso ocorre, o local
mais acometido € o lobo esquerdo do figado ou um
segmento seu. Mesmo presentes no nascimento, as
anormalidades ductais podem nao causar sintomas
até a adolescéncia. Nesse contexto, o objetivo desse
trabalho é relatar um caso dessa patologia bastante
infrequente.

Relato de Caso

Paciente feminina, 40 anos, procura
atendimento meédico por dor em hipocondrio direito
(HD) sem irradiacao, associada a vOmitos e
inapeténcia por uma semana. Sem febre, coluria ou
acolia. Exame fisico: abddémen depressivel com dor a
palpacao de HD, ruidos hidroaéreos presentes e sem
outras alteracoes. Historia prévia de colecistectomia
videolaparoscopica e exploracao da via biliar por
colangiopancreatografia endoscopica retrograda
devido a coledocolitiase. Sem alteracoes em exames
laboratoriais. A ecografia abdominal total mostrava
colecistectomia prévia; dilatacao das vias biliares
intra-hepaticas e hepatocolédoco, com 1,02 cm, com
presenca de imagens ecogénicas, sugestivas de
calculos; imagem alongada hipoecdica na confluéncia
dos ductos intra-hepaticos, com ecos no seu interior,
sugestivo de lama biliar e calculos; imagem ecogénica
na topografia da papila, com 0,5 cm, sugestiva de
calculo; demais sem alteracdoes. O conjunto de
aspectos ecograficos foi compativel com Doenca de
Caroli. A paciente seguiu com tratamento clinico até
atenuar parcialmente os sintomas e apods foi
encaminhada a hepatectomia parcial.
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Figura 1. Imagem ilustrativa retirada do artigo Caroli Syndrome:
RM mostra dilatacao dos ductos biliares intra e extra-hepaticos.

Discussao

A doenca de Caroli € uma patologia
bastante incomum, caracterizada pelo
acometimento de ductos de grande calibre, sendo
qgue quando os de menor calibre sao afetados ocorre
o desenvolvimento de fibrose hepatica congénita.

E diagnosticada em torno dos 20 anos de
idade por meio de apresentacdoes sintomaticas e
sinais como: febre, dor abdominal, aumento da
fosfatase alcalina e gama glutamil transferase,
hiperbilirubinemia, hepatomegalia e sintomas de
hipertensao portal. Observam-se formacoes cisticas
de diversos tamanhos no figado que ocorrem devido
a dilatacao dos ductos intrahepaticos. Essas lesoes
podem ser detectadas por meio de tomografia
computadorizada, ultrassonografia ou
colangiografia por ressonancia magneética.

O acido ursodesocicolico € comumente
usado nos pacientes a fim de evitar a formacao de
calculos nos ductos e antibioticos sao usados para
tratar as recorrentes colangites. Nos casos de
doenca de Caroli localizada, a hepatectomia parcial
tem obtido bons resultados com alivio total dos
sintomas. Porém, o tratamento definitivo na doenca
difusa é o transplante de figado. Devido a
complicacoes da doenca como abscessos no figado,
sepse e formacao de colangiocarcinoma muitos
pacientes vém a obito.
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