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Relato de Caso

SINDROME DE CAROLI: UM RELATO DE CASO

CAROLI’S SYNDROME: A CASE REPORT

David Carvalho Resende'

Daniel Barbosa de Oliveira Veloso®

RESUMO

Objetivos: Apresentar um caso de sindrome de
Caroli acompanhado no Hospital das Clinicas da
Universidade Federal de Goias, em Goiania — Goi-
as. Relato do Caso: Menina de 10 anos, queixan-
do-se de dor abdominal em flanco esquerdo. Ha 5
anos com o diagnéstico prévio de sindrome de
Caroli, associado a varizes esofagianas, rim poli-
cistico e fibrose hepatica. Aguardando liberagao
para transplante hepatico. Consideragoes finais:
Geralmente silenciosa, a Sindrome de Caroli as-
socia-se a complicagdes fatais. Juntamente com
sua raridade, necessita de divulgacao para elabo-
racao de protocolos pela medicina baseada em
evidéncias.

Palavras Chaves: Doenga de Caroli, Sindrome de
Caroli, Ductos Biliares Intra-Hepaticos.

ABSTRACT

Objective: To report an accompanying Caroli syn-
drome at the Clinical Hospital of the Federal Uni-
versity of Goias in Goiania - Goias. Case Report:
A 10-year-old girl complaining of abdominal pain in
the left flank. She was diagnosed with Caroli's syn-
drome 5 years ago, associated with esophageal
varices, polycystic kidney and liver fibrosis. Await-
ing release for liver transplantation. Final consid-
erations: Generally silent, Caroli Syndrome is as-
sociated with fatal complications along with its rari-
ty, which necessitate disclosure for protocol devel-
opment by evidence-based medicine.

Keywords: Caroli's Disease, Caroli's Syndrome,
Bile Ducts Intrahepatic.

INTRODUGCAO

O gastroenterologista francés Jacques Caro-
li, descreveu pela primeira vez em 1958, uma do-
enca congénita autossdmica recessiva rara’?. A
doenca de Caroli, consiste de uma dilatacdo seg-
mentar multifocal das vias biliares intra-hepaticas
associada a litiase, colangite, abscessos hepati-

cos biliares, ectasia tubular renal ou doenga cisti-
ca renal semelhante®®. A sindrome de Caroli é a
associacao entre a doenca de Caroli e a fibrose
hepatica congénita™™.

A fibrose hepatica congénita caracteriza-se
por uma histologia hepatica com fibrose portal
branda, hiperproliferacao de ductos biliares inter-
lobulares dentro das areas portais, com preserva-
¢do da arquitetura lobular®. O diagnéstico é feito
com base na histdria clinica detalhada, exame
fisico e exames de imagem, que demonstram as
dilatacbes cisticas das vias biliares intra-
hepaticas®?.

Objetivos

Frente a raridade e agressividade dessa pa-
tologia, com poucas descri¢ées por todo 0 mundo,
o estudo apresenta um relato da sindrome de Ca-
roli acompanhado no Hospital das Clinicas da Uni-
versidade Federal de Goias (HC-UFG) em Goiania
- GO.

RELATO DO CASO

Paciente de 10 anos, sexo feminino, chegou
ao HC-UFG queixando-se de dor abdominal em
flanco esquerdo que perdurava ha 5 dias. Associ-
ada a dor, ventilatério dependente e um episodio
de hematémese, negando outras queixas. Ha 5
anos com o diagnostico prévio da sindrome de
Caroli, associado a varizes esofagianas, rim poli-
cistico e fibrose hepatica. Aguardando liberagao
para transplante hepatico. Ao exame fisico, apre-
sentava-se hipocorada (2+/4+), abdome encontra-
va-se ascitico (+2/+4) com circulagao colateral,
doloroso a palpagao superficial em hipocondrio
esquerdo e epigastrio, Figado com lobo esquerdo
aumentado em epigastrio. Bago impresso na pare-
de abdominal, rigido, doloroso, palpavel a 10 cm
do rebordo costal esquerdo (figura 1). Sem outras
alteracoes.

A paciente foi internada e mantida com tera-
pia de suporte. Os exames laboratoriais mostra-
ram de alterado um hematdcrito: 31,80%; hemo-
globina: 10,5g/dl; leucdcitos: 2280; plaquetas;
60000; TGO: 71u/l; uréia: 57mg/dl. A ultrassono-
grafia de abdome revelou alteragbes fibrocisticas
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e hepatorrenais confirmando a Doenga de Caroli e
também a presencga de doenca renal policistica.

A paciente manteve-se estavel com melhora
do quadro inicial, e ao sétimo dia de internacao

recebeu alta hospitalar com orientagbes gerais pa-
ra acompanhamento.

Figura 1. Paciente no 3° dia de internag&o hospitalar apresentando abdome ascético (+1/+4), figado
com lobo esquerdo aumentado em epigéastrio, bago impresso na altura da cicatriz umbilical.

Fonte: Os Autores.

DISCUSSAO

O caso relatado ja apresenta a paciente com
diagnostico de sindrome de Caroli. Clinicamente, a
sindrome tem apresentagdo variavel, manifesta-se
com dor abdominal, principalmente em hipocdndrio
direito, egisédios de febre recorrente, associado a
ictericia"**.

Evolutivamente, podem ocorrer crises recor-
rentes de colelitiase e colangites, ou mesmo abs-
cessos hepaticos e septicemia. Devido a fibrose
hepatica progressiva e dindmica, a paciente desen-
volveu hipertensao portal, ascite, circulagao colate-
ral, varizes esofagicas e hematémese, associada a
hepatoesplenomegalia encontrada ao exame fisi-
co.

Os achados laboratoriais na Sindrome de
Caroli sao, por vezes, inespecificos. A paciente
apresenta uma discreta elevagdo de transamina-
ses e uma pancitopenia pela presencga de hiperten-
sao portal e hiperesplenismo. O tratamento depen-
de dos achados clinicos e da extensdo das anor-
malidades biliares, contudo nao alteram o curso
natural da doenca. O tratamento definitivo varia
com o grau de acometimento, seja com uma lobec-
tomia até a necessidade, em casos graves, de um
transplante hepatico, como o caso apresentado,
em que a paciente ja aguarda pelo transplante.

CONSIDERAGOES FINAIS

A particularidade deste caso justifica-se
pelo ensejo do processo ser lento e geralmente
silencioso na Sindrome de Caroli, associado a
complicagdes fatais juntamente com sua rarida-
de, que necessitam de divulgacéo para elabora-
¢ao de protocolos pela medicina baseada em
evidéncias. Visto que o numero de relatos publi-
cados em outros paises € minimo, assim como
no Brasil, e salientamos também que nao exis-
tem relatos na regido centro-oeste desta condi-
¢ao atipica.
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