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Resumo

Caso Clinico: Homem de 73 anos. Colecistectomia ha 9
anos. Colangite com 5 dias de evolucio. Ecografia abdomi-
nal e CPRM mostraram dilatacéo e litiase das vias biliares
intra-hepaticas esquerdas, sugestivas de doenca de Caroli
segmentar. Medicado com Imipenem. Quatro dias apoés a
alta novo internamento por colangite. Efectuada CPRE
com esfincterotomia e remog¢ao dos calculos da via biliar
intra-hepatica esquerda. Por recidiva e doenca segmentar,
submetido a hepatectomia esquerda.

Comentdrios: A doenga de Caroli é uma doenca congénita,
frequentemente assintomatica nos primeiros 5 a 20 anos e
raramente durante toda vida. Consiste na dilatacdo das
vias biliares intra-hepaticas, em 20% dos casos com
envolvimento segmentar. Litiase intra-ductal e colangites
de repeticio sdo complica¢des frequentes. A cirurgia cor-
rige a doen¢a segmentar.

Summary

Case Report: A 73 year old male was admitted with cholan-
gitis. Abdominal ultrasound and magnetic resonance
cholangiopancreatography showed sacular dilation and
stones in the left intrahepatic biliary tree, compatible with
segmental Caroli's disease. He was treated with Imipenem.
Four days after discharge he was readmitted with cholan-
gitis and underwent a ERCP with sphincterotomy and
removal of the stones. Due to recurrence of the symptoms a
left hepatectomy was performed.

Comments: Caroli's disease is a congenital condition, fre-
quently asymptomatic before age 20 years or more rarely
throughout the entire lifespan. It is characterised by intra-
hepatic ductal dilations. Segmental involvement is present
in 20% of cases. Intraductal stones and cholangitis are fre-
quent complications. Surgery is the treatment of choice for
segmental disease.
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INTRODUCAO

A doenga de Caroli ¢ uma doenga congénita, descrita
pela primeira vez em 1958 (1), tendo sido caracterizadas
duas entidades aparentemente distintas.

A primeira entidade, denominada doenga de Caroli, ¢é
uma doenga rara que consiste na dilatagdo segmentar
multifocal das vias biliares intra-hepaticas (VBIH), na
auséncia de outras doengas hepaticas ou viscerais. Em
cerca de 20% dos casos existe envolvimento de apenas
um dos lobos hepaticos, mais frequentemente o esquer-
do. A doenga de Caroli ndo parece ser hereditaria.

A segunda entidade, denominada de sindroma de Caroli
(2), é mais frequente que a anterior e consiste na asso-
ciacdo de dilatagdo das VBIH com fibrose hepatica con-
génita. Em casos raros pode existir envolvimento hepati-
co segmentar (3). A sindroma de Caroli é uma doenga
genética, com um provavel padrio de transmissao

autossdmico recessivo, Como 0 parecem comprovar os
varios relatos de doenga em irméos (4) e a associagdo
frequente com doenca renal, em especial com a doenga
renal poliquistica com transmissdo autossomica recessi-
va (gene PKHD1) (5). O relato de uma familia afectada
em que a transmissao parece ser autossomica dominante
e a associagdo com outras doencas renais, nomeada-
mente com a doenca renal poliquistica com transmissao
autossomica dominante (6), doenca quistica medular ¢
nefronoftise, colocam a possibilidade da existéncia de
varios genes responsaveis pela doenga (genes PKDI,
PKD?2 entre outros).

Foi proposto que as alteragdes observadas nas vias bi-
liares se devem a uma paragem ¢/ou desorganizac¢ao da
placa ductal durante a embriogénese (doenga de Caroli)
ou embriogénese ¢ periodo fetal (sindroma de Caroli) (2).
A litiase intra-ductal com episddios de colangite de
repeticdo ¢ uma complicagdo frequente da doenga de
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Caroli. A sindroma de Caroli pode-se complicar ainda de
hipertensdo portal, com hemorragia digestiva por varizes
esofagicas e ascite. O risco de colangiocarcinoma esta
aumentado nestes doentes, podendo ocorrer em até 7%
dos casos (7) e parece dever-se ao processo inflamatorio
de longa duragdo com lesdo cronica do epitélio biliar.
Descreve-se o caso clinico de um homem com doenga de
Caroli limitada ao lobo esquerdo, diagnosticada aos 73
anos de idade, durante a investigacdo de quadro de
colangite de repetigao.

CASO CLINICO

Homem de 73 anos, que recorreu ao Servigo de
Urgéncia por quadro, com 5 dias de evolucdo, de
desconforto epigastrico, nauseas, febre e calafrios, sem
vomitos, ictericia, collria ou outra sintomatologia acom-
panhante.

O doente referia ha cerca de 9 anos multiplos episodios
de desconforto abdominal e nauseas, um deles acom-
panhado de febre e calaftrios, tendo sido submetido a
colecistectomia por via laparotomica por litiase vesicu-
lar. No intra-operatorio ter-lhe-ia sido diagnosticado
litiase intra-hepatica, para a qual ndo fez qualquer trata-
mento. Esteve assintomatico desde essa altura até ao
presente episodio.

Tem antecedente pessoal de hipertensdo arterial, me-
dicado com Nifedipina. Os antecedentes familiares sdo
irrelevantes.

Ao exame objectivo e com excep¢ao de uma temperatu-
ra axilar = 38,5.°C nao se observaram outras altera¢des
relevantes.

Dos exames laboratoriais destaca-se a auséncia de leu-
cocitose e neutrofilia, PCR=20, AST=118 UI/dL,
ALT=84 Ul/dL, FA=141 UI/dL ¢ GGT=166 Ul/dL,
tempo de protrombina, bilirrubina e albumina sem alte-
racdes. As hemoculturas e urocultura foram negativas.
Foi efectuada uma ecografia abdominal que revelou
dilatagdo das VBIH a esquerda com litiase dos canais
biliares, sugestiva de doenca de Caroli, via biliar princi-
pal (VBP) sem alteragdes, status pos-colecistectomia,
ligeira esplenomegalia homogénea, sem ascite.

Para melhor esclarecimento do quadro foi solicitada
CPRM que revelou multiplas dilatagdes saculares da
VBIH esquerda com presenca de litiase intra-biliar
(Figura 1). A VBHI direita e a VBP ndo apresentavam
alteragdes. Estas imagens sdo compativeis com o dia-
gnostico de doenga de Caroli segmentar.

Foi assim colocado o diagndstico de doenga de Caroli
segmentar, limitada ao lobo esquerdo, complicada por
colangite e o doente foi medicado com Imipnem 500 mg
8/8 horas com melhoria da sintomatologia em cerca de
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Figura 1 - CPRM - ponderacio T1- Dilatagio sacular das vias bi-
liares intra-hepaticas a esquerda com litiase intraductal. Auséncia
de dilatagdo das vias biliares intra-hepaticas direitas ou da via bi-
liar principal.

12 horas e resolugdo das alteragdes laboratoriais, tendo
tido alta.

Quatro dias depois da alta recorre novamente ao servigo
de urgéncia por febre e calafrios, tendo sido internado. A
ecografia efectuada revelou, para além das alteragdes
descritas anteriormente, dilatagdo ligeira da VBP
(10mm), ndo se identificando a causa da obstrugao.

Foi medicado com Imipenem 500 mg 8/8 h e efectuada
CPRE que revelou VBIH direita ndo dilatada e sem
litiase, VBIH esquerda dilatada num dos ramos e com
lamas biliares (Figura 2), VBP ligeiramente dilatada,
sem litiase. Efectuou-se esfincterotomia, passagem de
fio guia e remocao com baldo, de lamas ¢ calculos bil-
iares da VBIH esquerda. O doente ficou assintomatico
tendo tido alta.

Duas semanas apos a alta, foi novamente internado por
quadro compativel com colangite ¢ medicado com
Imipenem. Observou-se, tal como nos episodios ante-
riores, boa resposta ao tratamento médico efectuado.
Foi, posteriormente, isolada, em hemocultura, Klebsiella
pneumoniae sensivel ao antibiotico administrado.
Devido ao quadro clinico de colangite recidivante e a

Figura 2 - CPRE - Célculo na via biliar intra-hepatica esquerda.




24 S. MAO DE FERRO ET AL

evidéncia de doenga limitada a um dos lobos hepaticos o
doente foi proposto para cirurgia. Na laparotomia nao
apresentava alteragdes macroscopicas do lobo direito do
figado. Foi submetido a resseccdo do lobo hepatico
esquerdo a qual decorreu sem intercorréncias significati-
vas. A peca operatoria revelou dilatacdo quistica das vias
biliares e litiase intra-hepatica (Figura 3). O exame his-
tologico da pega operatdria confirmou o diagndstico, ndo
se tendo detectado fibrose hepatica ou colangiocarcino-
ma.

DISCUSSAO

A doencga de Caroli caracteriza-se pela dilatagdo con-
génita das vias biliares intra-hepaticas com a formagao
de litiase biliar intra-hepatica e episodios recorrente de
colangite.

As alteragdes estruturais estdo presentes desde o nasci-
mento (2), manifestando-se durante a infancia, ado-
lescéncia ou inicio da idade adulta. A doenga €, no entan-
to, frequentemente assintomatica durante os primeiros 5
a 20 anos de vida ou, mais raramente, durante toda a vida
do individuo. Nos casos de doenga segmentar a doenga
manifesta-se mais tardiamente do que nas formas
difusas. No presente caso o doente teve a primeira ma-
nifestagdo da doenga aos 64 anos, a qual foi interpretada
como litiase vesicular sintomatica ¢ para a qual foi su-
bmetido a colecistectomia, tendo o segundo episddio sin-
tomatico, com queixas sugestivas de colangite de
repeti¢do, ocorrido apenas 9 anos depois e conduzido ao
diagnéstico.

O diagnostico ¢ estabelecido por métodos de imagem
(ecografia, TAC ou CPRM) que demonstram a dilatagéo
quistica das vias biliares intra-hepaticas proximais com
VBP nao ectasiada (8,9).

A terapéutica da doenga de Caroli ndo esta protocolizada
e ndo existe qualquer estudo randomizado sobre o trata-
mento desta entidade.

Figura 3 - Peca operatéria de hepatectomia esquerda. Observa-se
dilataciio quistica das vias biliares intra-hepaticas (setas).
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Ros e col. demonstraram a eficacia da utilizagdo do
acido ursodesoxicolico na dissolucdo e na prevencao de
formagao de calculos nas VBIH em doentes que apre-
sentavam calculos constituidos predominantemente por
colesterol (10).

Os primeiros relatos da utilizagdo de CPRE com esfinc-
terotomia associaram-se a morbilidade infecciosa signi-
ficativa e esta técnica foi, por isso, considerada contra-
indicada nesta entidade. Desde 1984, existem, no entan-
to, multiplos relatos de utilizagdo bem sucedida de
CPRE com esfincterotomia, isoladamente ou em asso-
cia¢ao com litotripsia extra-corporal e terapéutica de dis-
solu¢do dos calculos com acido ursodesoxicolico, no
tratamento dos episddios agudos de colangite ¢ na pre-
vengao das recidivas (11). Esse facto pode dever-se aos
importantes avangos técnicos que ocorreram nas duas
ultimas décadas e a uma maior experiéncia dos execu-
tantes.

Nos casos de envolvimento difuso em que nao é possi-
vel controlar as complicagdes da colangite recorrente ou
da hipertensdo portal, o transplante hepatico deve ser
considerado (12).

Os doentes que apresentem Doenga de Caroli segmentar
limitada a um lobo hepatico, complicada por multiplos
episodios de colangite, t€m, na nossa opinido, indicagdo
para resseccdo do segmento afectado, desde que nao
existam contra-indicagdes para a cirurgia proposta. Este
tratamento permite corrigir de forma definitiva o quadro
clinico, evitando novos episodios de litiase, colangite e
sépsis (13). Parece ter também um papel na profilaxia de
aparecimento do colangiocarcinoma (13). Existem, no
entanto, relatos de doentes com doenga segmentar sub-
metidos a terapéutica ndo cirurgica, nomeadamente a
terapéutica endoscopica e de dissolugdo dos calculos
com acido ursodesoxicolico, com boa resposta ao trata-
mento efectuado (14).

No presente caso foi feita uma primeira tentativa de te-
rapéutica conservadora, com a utilizagdo de antibidticos
e, posteriormente, de CPRE. Contudo, e tendo em conta
os episodios recidivantes de colangite e o envolvimento
hepatico segmentar, considerou-se a terapéutica cirirgi-
ca como o procedimento mais indicado para este doente.
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