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RESUMO

A Doenga de Caroli ¢ uma doenca congénita, caracterizada por dilatacdo segmentar e
multifocal dos grandes ductos biliares intra hepaticos. Os sintomas geralmente iniciam no
inicio da vida adulta e a apresentacao clinica classica € a presenca de febre, ictericia e dor
abdominal (triade de Charcot). Uma parte dos pacientes, no entanto, ¢ oligossintomatica,
apresentando apenas episodios de dor abdominal recorrente e colestase. E relatado aqui o caso
de uma paciente feminina, de 71 anos, que durante internagdo por pneumonia adquirida na
comunidade grave apresentou episodio de dor abdominal em hipocdondrio direito e colestase
bioquimica. Quando indagada, a paciente relatou que apresentava episodios similares de dor
abdominal recorrente desde ao menos a menarca, fazendo uso frequente de analgésicos.
Relatava também periodos intercrise com duracdes de meses, restando completamente
assintomatica. A investigagdo do quadro com colangioressonancia magnética evidenciou
dilatacdo cistica focal da via biliar intra hepatica do lobo esquerdo, associado a
coledocolitiase a montante - quadro sugestivo de Doenca de Caroli do lobo esquerdo.
Realizou investigacdo com dosagem de marcadores tumorais e nivel sérico de IGG4, que
afastaram estas hipoteses diagnosticas alternativas. Evoluiu com melhora da dor e alta para
seguimento ambulatorial, a fim de seguir discussdo com equipe multifatorial a cerca das
proximas condutas.

Palavras-chave: doenca de caroli, doenca dos ductos biliares, dor abdominal.



ABSTRACT

Caroli's disease is a congenital disease characterized by segmental and multifocal dilation of
the large intrahepatic bile ducts. Symptoms generally begin in early adulthood and the classic
clinical presentation is the presence of fever, jaundice and abdominal pain (Charcot's triad).
Some patients, however, are oligosymptomatic, presenting only episodes of recurrent
abdominal pain and cholestasis. We report here the case of a 71-year-old female patient who,
during hospitalization for severe community-acquired pneumonia, presented with an episode
of abdominal pain in the right hypochondrium and biochemical cholestasis. When asked, the
patient reported that she had similar episodes of recurrent abdominal pain since at least
menarche, making frequent use of analgesics. She also reported intercrisis periods lasting
months, remaining completely asymptomatic. Investigation of the condition with magnetic
resonance cholangiography showed focal cystic dilation of the intrahepatic bile duct of the left
lobe, associated with upstream choledocholithiasis - a condition suggestive of Caroli's disease
of the left lobe. Research was carried out with the measurement of tumor markers and serum
IGG4 levels, which ruled out these alternative diagnostic hypotheses. The patient's pain
improved and he was discharged for outpatient follow-up, in order to continue discussion with
the multifactorial team about the next steps.

Keywords: Caroli’s disease; biliary duct’s disease; abdominal pain.
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1 INTRODUCAO

Paciente feminina de 71 anos, interna em centro de terapia intensiva por quadro de
pneumonia adquirida na comunidade grave, complicada com derrame pleural
parapneumonico, necessidade de drenagem pleural com decorticacdo pulmonar e uso de
antibiotico de amplo espectro (Cefepime). Durante a internagdo, no p6s operatorio e quando
em curva de melhora clinica, apresentou episdodio de dor abdominal em epigastrio e
hipocondrio direito, de forte intensidade, associada a nduseas e vOmitos, com duragdo de
cerca de 02 horas e melhora espontanea, sem febre ou outros comemorativos de infec¢do nao
controlada.

Quando indagada a respeito, paciente relatou que apresentava episddios recorrentes
de dor abdominal com as mesmas caracteristicas desde a menarca, com uma frequéncia de
cerca de 3-5 episodios por ano. Negava perda ponderal, ictericia, febre ou necessidade de
internacao hospitalar ou investigacdo complementar antes. Nao relacionava a dor a fatores de
agravo ou melhora.

Ao exame fisico, apresentava leve desconforto a palpa;cao do abdomen superior, sem
sinais de peritonite e com teste de murphy negativo. Realizou investigagdo complementar com
bioquimica hepatica (Tabela 1), que evidenciou colestase bioquimica, marcada por aumento
de fosfatase alcalina (3x LSN) e GGT (6x LSN) e de transaminases (cerca de 3x o LSN). A
colangioressonancia magnética evidenciou acentuada atrofia do lobo esquerdo hepatico,
associado a dilatagdo das vias biliares neste lobo, com transicdo de calibre ao nivel da
confluéncia biliar central, onde se observam pequenos defeitos de enchimentos enfileirados,
sugestivos de célculos medindo até 0.4cm.

De forma complementar, foi realizada a dosagem sérica de CA 19.9 e de IGG4, que
afastaram a hipdtese de neoplasia ou doenga relacionada ao IGG4.

A paciente evoluiu sem novos episddios de dor abdominal durante a internagdo e,
resolvida a patologia pulmonar que motivou a internacdo, recebeu alta em boas condi¢des

clinicas para seguir o manejo de forma ambulatorial.
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1.1 JUSTIFICATIVA

A doneca de Caroli ¢ um diagnostico diferencial relevante em pacientes que se

apresentam com quadro de dor abdominal recorrente em abdomen superior.



1.2 OBJETIVOS

1.2.1 Objetivo geral

Apresentar o caso clinico e revisdo da literatura a cerca da Doenca de Caroli.

11
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2 METODOS

Revisao das informacdes clinicas através de consulta ao prontudrio eletronico e

revisdo da literatura a cerca do tema.
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3 REVISAO DA LITERATURA

A doenga de Caroli ¢ uma doenga congénita caracterizada por dilatagdes segmentares
e multifocais das vias biliares intra hepaticas. E uma condigdo frequentemente associada a
doenga renal policistica. E uma doenga rara, com prevaléncia estimada de 1:1.000.000 de
nascidos vivos. A doenga é causada por mutagdes patogénicas no gene PKHDI - o mesmo da
doenca renal policistica. Este gene codifica proteinas que exercem importante papel na
interagdo entre células e na mucosa ciliar, contribuindo para a adequada sustentacdo da
arquitetura celular.

Os sintomas geralmente iniciam-se no inicio da fase adulta, geralmente antes dos 30
anos. A apresentacdo tipica mais comum ¢ a presenca da triade de Charcot (febre; ictericia;
dor abdominal) como consequéncia de um episédio de colangite aguda. Uma propor¢ao
menor dos pacientes pode apresentar apenas sintomas mais leves, como dor abdominal
recorrente ou prurido colestatico. A bioquimica hepatica costuma revelar um padrio
colestatico de acometimento, com predominio de elevacdo de fosfatase alcalina, gama
glutiltransferase e bilirrubina direta. Os pacientes podem apresentar-se também com
coagulopatia devido a deficiéncia na absor¢do de vitamina K secundéria a colestase. A sintese
hepética esta geralmente preservada, a ndo ser nos casos em que ja ha evolugdo para cirrose
biliar secundaria.

A complica¢do mais comum da doenga, ocorrendo em cerca de 30% dos pacientes, €
o desenvolvimento de litiase intrahepatica, condicdo que predispde a episodios de colangites
de repeticdo. Estes repetidos episodios infeccioso podem resultar em cirrose biliar secundario
ao longo do curso da doenca. Os pacientes também carregam um risco aumentado de
colangiocarcinoma em relacdo a populagdo geral, com uma incidéncia de até 7% em algumas
séries de casos. Uma complicacdo também associada & doenca ¢ o desenvolvimento de
amiloidose, secundaria a inflamagao cronica.

O diagnodstico geralmente ¢ incidental, realizado através de ecografia ou
colangioressonancia magnética, que demonstram dilatagdes cisticas das vias biliares
segmentares intra hepdaticas, com coledoco e ducto hepatico comum preservados, em um
paciente que apresenta-se com clinica de colangite ou colestase. A doenca pode ser restrita a
um lobo do figado - geralmente o esquerdo, ou acometer ambos os lobos. Adicionalmente,
podem ser observadas alteragdes cisticas renais em uma parte dos pacientes.

O tratamento desta condicdo ¢ baseado no suporte e manejo de complicacdes

(exemplo: tratar infeccdo). Os pacientes devem ser monitorados quanto a deficiéncia de
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vitaminas lipossoluveis (A, D, K e E), anualmente. A colestase também predispde estes
pacientes a osteopenia, motivo que favorece a realizagdo de densitometria dssea periddica.

O manejo da colangite nesta populacdo ¢ especialmente desafiador, devido a
presenca frequente de litiase intra hepatica, o que torna dificil o esvaziamento completo do
foco. A extracdo de calculos das vias biliares segmentares através de colangiografia
endoscopica retrograda ¢ de realizagdo técnica dificil. Técnicas de colangioscopia com
fragmentacdo a laser apresentam bons resultados em séries de casos, porém a sua
disponibilidade ¢ limitada devido ao custo. A dissolu¢do de célculos utilizando-se acido
ursodesoxicolico (10-20mg/kg, por um tempo médio de 48 meses) foi associado a resultados
positivos em pequenas séries de casos.

A hepatectomia parcial ¢ uma opg¢do potencialmente curativa em pacientes nos quais
a doenca ¢ confinada a um lobo tnico do figado, atingindo taxas de sobrevida em 5 anos de
89% e em 10 anos de 82%.

Em pacientes que evoluem com repetidos episddios de colangite a despeito do
manejo adequado, e naqueles que complicam com cirrose biliar secundaria e hipertensao
portal clinicamente significativa, o transplante hepatico ¢ uma possibilidade terapéutica.
Séries de casos evidenciam resultados semelhantes - ou melhores - nestes pacientes, em

comparag¢do a outras indicagdes de transplante heterotdpico.



15

4 RESULTADOS E DISCUSSAO

A paciente do caso clinico apresenta uma apresentacdo atipica de doenga de Caroli,
manifestando-se apenas com episodios de dor abdominal recorrente, de inicio proximo a
menarca, porém sem diagnostico estabelecido até entdo. A presenga de colestase bioquimica
associado a dilatagdo cistica da via biliar segmentar intra hepatica esquerda favorece o
diagnostico de doenga de Caroli.

A apresentagdo acometendo apenas um lobo do figado ¢ menos frequente, e quando
ocorre, geralmente acomete o lobo esquerdo - fenoétipo que também acomete a paciente do
caso clinico.

A clinica da paciente se deve a presenca de litiase intrahepatica secundaria a estase
biliar. Existem opgdes terapéuticas farmacologicas, notadamente o 4cido ursodesoxicolico,
utilizado na intengdo de dissolver os célculos biliares. Além disso, por ter um fendtipo que
acomete somente o lobo esquerdo, a paciente ¢ candidata a terapia curativa (hepatectomia
esquerda). Se faz necessario no entanto, ponderar o risco e beneficio de tal conduta, frente o
curso relativamente benigno da doenca da paciente, sem complicacdes graves, e a potencial

morbidade da cirurgia.
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5 CONSIDERACOES FINAIS

A descricdo do caso clinico e a revisao da literatura reforcam a importancia em
considerar a Doencga de Caroli como diagnostico diferencial em pacientes que se apresentam
com dor abdominal recorrente no abdomen superior. A revisdo de literatura também traz
atualizagdes a cerca de terapéutica atual, citando inclusive a hepatectomia esquerda como
opg¢ao curativa para pacientes que se apresentam com o fenotipo de acometimento restrito a

um lobo do figado, como o da paciente do caso.
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