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Abordagem clinica, diagnoéstica e terapéutica da doenca de Caroli: uma
revisao bibliogréafica

Clinical, diagnostic and therapeutic approach to Caroli's disease: a literature review

Enfoque clinico, diagndstico y terapéutico de la enfermedad de Caroli: una revision de la
literatura
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RESUMO

Objetivo: Este artigo buscou reunir, avaliar e sintetizar estudos acerca dos sintomas e dificuldades terapéuticas de
pacientes com Doenca de Caroli (DC), bem como elucidar o diagnéstico e quais sdo os possiveis tratamentos
definitivos. Métodos: Revisédo de 20 publicag¢des cientificas indexadas nas seguintes bases eletrénicas de dados:
PubMed, SciELO e Science Direct. As publicagbes revisadas abordam artigos dos ultimos 10 anos de natureza
metodolégica descritiva e qualitativa. Resultados: O diagnostico da DC consiste em demonstrar a comunicagao
entre os segmentos dilatados de ductos biliares intrahepéticos e do restante do sistema biliar. E imprescindivel uma
historia clinica detalhada, exame fisico preciso e confirmagdo do exame de imagem, que pode ser realizado por
ultrassom, onde se observa a dilatacdo dos ductos biliares intra-hepaticos, tomografia computadorizada,
observando-se o sinal do “ponto central” com imagem de dilatagédo cistica ou por colangiopancreatografia por
ressonancia magnética, sendo essa Ultima altamente especifica para DC. Consideragdes Finais: Apesar de rara,
essa patologia afeta significativamente a qualidade de vida do paciente, devido as repercussdes sistémicas
advindas de quadros infecciosos e de suas complicag8es. Devido a sua gravidade, o diagnostico precoce se torna
crucial, sendo, portanto, fundamental o conhecimento do profissional da salde acerca dos sinais e sintomas dessa
patologia.

Palavras-chave: Doenga de Caroli, Ductos biliares, Doencas raras.
ABSTRACT

Objective: This article aimed to gather, evaluate and synthesize studies on the symptoms and therapeutic difficulties
of patients with Caroli Disease (CD), as well as to elucidate the diagnosis and what are the possible definitive
treatments. Methods: Review of 20 scientific publications indexed in the following electronic databases: PubMed,
SciELO and Science direct. The revised publications address articles from the last 10 years of a descriptive and
gualitative methodological nature. Results: The diagnosis of CD consists in demonstrating the communication
between the dilated segments of intrahepatic bile ducts and the rest of the bile system. A detailed clinical history,
precise physical examination and confirmation of the imaging exam, which can be performed by ultrasound, where
the dilation of the intrahepatic bile ducts is observed, computed tomography, observing the "central point” sign with
cystic dilation imaging or by cholangiopancreatography by magnetic resonance imaging, the latter being highly
specific for CD. Final Considerations: Although rare, this pathology significantly affects the quality of life of the
patient, due to the systemic repercussions arising from infectious diseases and their complications. Due to its
severity, early diagnosis becomes crucial, and therefore the knowledge of the health professional about the signs
and symptoms of this pathology is fundamental.
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RESUMEN

Objetivo: Este articulo quiso reunir, evaluar y sintetizar estudios sobre los sintomas y dificultades terapéuticas de
los pacientes con Enfermedad de Caroli (EC), asi como dilucidar el diagndstico y los posibles tratamientos
definitivos. Métodos: Revisién de 20 publicaciones cientificas indexadas en las siguientes bases de datos
electrénicas: PubMed, SciELO y Science direct. Las publicaciones revisadas abordan articulos de los ultimos 10
afos de caracter metodolégico descriptivo y cualitativo. Resultados: El diagndstico de la EC consiste en demostrar
la comunicacion entre los segmentos dilatados de los conductos biliares intrahepaticos y el resto del sistema biliar.
Es esencial una historia clinica detallada, un examen fisico preciso y la confirmacién de las imagenes, que puede
realizarse mediante ecografia, donde se observa la dilatacion de los conductos biliares intrahepaticos, tomografia
computarizada, observando el signo del "punto central" con imagenes de dilatacion quistica o mediante
colangiopancreatografia por resonancia magnética, esta Ultima muy especifica para la EC. Consideraciones
finales: Aunque es poco frecuente, esta patologia afecta la calidad de vida del paciente, debido a las repercusiones
sistémicas derivadas de las enfermedades infecciosas y sus complicaciones. Debido a su gravedad, el diagnéstico
temprano se vuelve crucial, y por lo tanto el conocimiento del profesional de la salud sobre los signos y sintomas
de esta patologia es fundamental.

Palabras clave: Enfermedad de Caroli, Conductos biliares, Enfermedades raras.

INTRODUCAO

A Doenca de Caroli (DC) é uma patologia rara descrita em 1958 por Jacques Caroli, que a definiu como
dilatacéo sacular multifocal dos ductos biliares intra-hepaticos maiores. Apresenta ocorréncia estimada em 1
a cada 10.000 nascidos vivos, com maior incidéncia em adultos jovens menores de 30 anos (UMAR J, et al.,
2020). Os avancos dos exames de imagem na atualidade levaram a um aumento na deteccao precoce, sendo
relevante a abordagem clinica, diagndstica e terapéutica da DC (PASSOS ARO, et al., 2017).

A DC cléssica, ocorre quando ha grande envolvimento dos ductos biliares intra-hepéticos e se manifesta
com colangite recorrente sem fibrose periportal. Na Sindrome de Caroli (SC), as dilata¢des cisticas ocorrem
em conjunto com a fibrose hepatica congénita (LEE JM, et al., 2015). Essas anomalias estdo associadas a
expresséo do gene autossémico recessivo da doenca renal policistica (ARPKD). Outras patologias também
podem estar relacionadas a essa alteracao genética como insuficiéncia renal, hipoplasia pulmonar e fibrose
hepatica (SWEENEY WE e AVNER ED, 2019).

A dilatagcdo da arvore biliar predispde a estase e formacao de lama biliar que causam obstrucdo do fluxo.
Dessa forma, os portadores dessa doenca apresentam episddios recorrentes de colangite bacteriana, que se
manifesta com dor abdominal, febre, calafrios e ictericia. As alteracbes da DC e SC também favorecem a
ocorréncia de hepatolitiase e cirrose biliar secundaria a obstrucao.

Pacientes com SC, em que ha desenvolvimento de fibrose hepatica, apresentam quadros como
hipertensé@o portal, que pode levar & formacdo de varizes esofageanas, além de ascite e hepatomegalia
(UMAR J, et al., 2020). Complicag8es como abscessos hepaticos e sepse podem comprometer o curso da
doenca. Além disso, estudos mostram uma frequéncia de 14 a 21% de degeneracédo maligna em carcinoma
colangiocelular (FAHRNER R, et al., 2019).

A histéria clinica detalhada, exame fisico e de imagens sédo fundamentais para o diagnéstico da doenca.
Os exames laboratoriais apresentam resultados inespecificos para DC e SC, mas podem retratar colestase e
sindrome inflamatéria aguda nos estagios iniciais (MOSLIM MA, et al., 2015). O diagnéstico é estabelecido
por exames de imagem, sendo a ultrassonografia (US) mais utilizada e onde se observa a dilatacdo dos
ductos biliares intra-hepéticos.

Na tomografia computadorizada (TC) pode ser observado o sinal do “ponto central” com imagem de
dilatacdo cistica escurecida com ponto central captando contraste. Outros exames como a
colangiopancreatografia endoscopica retrégrada (CPRE) e a colangioressonancia também podem evidenciar
alteracdes (LEFERE M, et al., 2011; UMAR J, et al., 2020).

REAS/EJCH | Vol.12(12) | €5397 | DOI: https://doi.org/10.25248/reas.e5397.2020 Pagina 2 de 7


https://doi.org/10.25248/reas.e5397.2020

Revista Eletrénica Acervo Saude / Electronic Journal Collection Health | ISSN 2178-2091

As opcles terapéuticas para essa doenca sdo majoritariamente suportivas e devem ser indicadas de
acordo com o grau de acometimento do paciente. O uso de acido ursodesoxicdlico pode ser usado em caso
de colestase. A colangite bacteriana pode ser tratada com antimicrobianos e procedimentos cirdrgicos estao
indicados em caso de obstrucédo ou para drenagem de abscessos.

Entre os tratamentos definitivos estéo incluidos a ressecgéo hepatica parcial, quando ha acometimento
localizado, e o transplante hepatico, indicado quando ha doenca difusa concomitante a hipertensao portal
sintomatica (LAl Q e LERUT J, 2015).

O objetivo deste trabalho consiste em demonstrar, através de uma pesquisa bibliografica, a importancia
do conhecimento da histdria clinica da Doenca de Caroli, bem como elucidar as abordagens diagndésticas e
terapéuticas desta patologia.

REVISAO BIBLIOGRAFICA
Defini¢c&o e epidemiologia

A Doenca de Caroli (DC), também classificada como cisto de colédoco do tipo V segundo a Classificacdo
de Todani, ¢ uma doenca incomum, de carater hereditario autossdémico recessivo, em sua maioria, que
compromete o trato biliar hepatico e foi descrita pela primeira vez pelo médico francés Jacques Caroli, em
1958 (UNCYUREK O e LOMAS DJ, 2016; BAUMGARTNER K, et al., 2020). Sua origem se da através de
uma malformacgéo na placa ductal que promove uma dilatacdo sacular, multifocal ou irregular sem carater
obstrutivo da arvore biliar intra-hepatica (MOSLIM MA, et al., 2015; PASSOS ARO, et al., 2017; UMAR J, et
al., 2020).

Sao mencionados 2 tipos de malformacdes de Caroli: Tipo I, também definido como doenca de Caroli, e
Tipo Il, conhecido como Sindrome de Caroli (SC), caracterizado por ectasias cisticas difusas (bilobar) do trato
biliar intra-hepético, concomitante a presenca de fibrose hepatica congénita, hipertensdo portal e doenga renal
(BAUMGARTNER K, et al., 2020; JARUFE N, et al., 2013). Ao mesmo tempo em que a Sindrome de Caroli,
gue € mais comum que a DC, esta mais relacionada a presenca de fibrose hepética congénita associada, a
DC est4 inserida em um conjunto de doencas consideradas fibropolicisticas hepéticas. Estas surgem de
acordo com os varios estagios da pausa da placa ductal embrioldgica (DP), como exemplo, a fibrose hepética
congénita, doenca renal policistica autossdémica dominante (ADPKD) e cistos do colédoco (BAUMGARTNER
K, et al., 2020; UNCYUREK O e LOMAS DJ, 2016).

Aincidéncia e prevaléncia da DC ainda ndo sao conhecidas de maneira fidedigna, justamente por ser uma
doenca rara, porém, em virtude da melhoria na imagem transversal e melhor compreenséo da patologia,
parece que tem ocorrido aumento na prevaléncia. No que tange a incidéncia, é estimado 1 caso para cada
1.000.000 de habitantes/ano, sendo homens e mulheres igualmente afetados, mais comum em descendentes
asiaticos e com pico de incidéncia no inicio da idade adulta, sendo que mais de 80% dos pacientes manifestam
a DC antes dos 30 anos de idade (MOSLIM MA, et al., 2015; UMAR J, et al., 2020).

Fisiopatologia e manifestagdes clinicas e laboratoriais

A Doenca de Caroli, reconhecida pela deformidade do sistema biliar, tem sua patogénese iniciada ainda
nas primeiras semanas de gestacdo. No ambiente intrauterino, ocorre uma ma-formacéo da placa ductal,
caracterizada pela persisténcia de estruturas biliares embrionarias, que desencadeia um desenvolvimento
anormal das vias biliares (BAUMGARTNER K, et al.,, 2019; COURCET JB, et al., 2015). A gravidade da
anomalia e o grau de comprometimento da arvore porto-biliar determinara o espectro de malformacdes,
abrangendo fibrose hepética congénita, DC (ductos grandes e médios) e SC (ductos médios e microscépicos)
(PASSOS ARO, et al., 2017).

A fisiopatologia completa dessa alteracdo ainda n&o é totalmente elucidada, mas ja se sabe que ocorre
uma mutacdo do gene PKHD1, localizado no cromossomo 6pl2, que € mais evidente nos rins, embora
também esteja presente no pancreas e no figado, em niveis inferiores. Tal gene codifica a proteina fibrocistina,
cuja funcéo é a manutengdo da arquitetura tubular tridimensional, além da monitorizagdo da multiplicagdo
celular no desenvolvimento normal do figado e dos rins (UMAR J, et al., 2020).
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Desse modo, a fibrocistina anormal ou ausente provoca uma falha estrutural no parénquima hepatico, que
tem como apresentacdo as dilatacbes saculares das vias biliares, que podem ser focais ou difusas
(UNCYUREK O e LOMAS DJ, 2016; SRINATH A e SHNEIDER BL, 2012).

O quadro clinico dessa patologia surge com anomalias hepaticas e renais. As complicacdes renais,
representadas por rins policisticos congénitos, se manifestam precocemente, devido & maior expresséo do
gene acometido da fibrocistina nas células dos tdbulos renais, enquanto que as desordens hepaticas séo
apresentadas mais tardiamente (UMAR J, et al., 2020).

Clinicamente, a Doenga de Caroli pode persistir assintomatica nas primeiras duas décadas ou se
manifestar de uma forma oligossintomatica no decorrer da vida do paciente (PASSOS ARO, et al., 2017). Os
sinais clinicos, quando presentes, séo variados, sendo os tragcos de infecgdo os mais marcantes da doenca.
Estes decorrem do acimulo de bile, que promove bloqueio da secrecéo biliar, ocasionando quadro repetidos
de colangite bacteriana, podendo evoluir para formacéo de abcessos e até sepse (LENDOIRE JC, etal., 2011;
UMAR J, et al., 2020).

A colangite é representada classicamente pela triade de Charcot, caracterizada por ictericia, febre com
calafrios e dor abdominal no quadrante superior direito. Devido ao aumento de bilirrubina plasmatica, o prurido
também pode compor o quadro (BAUMGARTNER K, et al., 2019; UMAR J, et al., 2020). E incomum a
apresentagéo da doenga em pacientes com idade avangada, apds a instalacao de fibrose hepética, quando
surgem sinais e sintomas de hipertenséo portal, tais como ascite e varizes (UMAR J, et al., 2020).

Ao exame fisico, é possivel observar a ocorréncia de dor no hipocdndrio direito com sinal de Murphy
negativo, além de ictericia e hepatomegalia. A presenca de ascite e aranha vascular podem evidenciar o
desenvolvimento de cirrose hepética. (UMAR J, et.al., 2020). Quanto a avaliacdo laboratorial, ha evidéncia
leucocitose. Os niveis elevados de bilirrubina direta e fosfatase alcalina convergem com um quadro de
colangite. Geralmente, os marcadores de funcao hepética se mantém inalterados (UMAR J, et al., 2020).

Por fim, h& relatos de casos crescentes de colelitiase intra-hepética, o que aumenta em 30 vezes o risco
de desenvolvimento de colangiocarcinoma, definidamente o caAncer mais comum das vias biliares e possuidor
de um progndstico desanimador (BAUMGARTNER K, et al.,2019; BLECHACZ B, 2017; UMAR J, et al., 2020).

Diagnéstico e prognéstico

O diagnostico da Doenca de Caroli e da Sindrome de Caroli consiste em demonstrar a comunicagéo entre
os segmentos dilatados de ductos biliares intrahepéticos (IHBD) e do restante do sistema biliar (LEFERE M,
et al.,, 2011). Para elucidar a confirmacdo, varias técnicas podem ser usadas, como o ultrassom (US), a
tomografia computadorizada (TC) e a colangiopancreatografia por ressonancia magnética (CPRM), sendo
essa ultima muito significativa devido ao excelente contraste com o tecido, proporcionando maior preciséo e
visualizacé@o de achados esperados (BAUMGARTNER K, et al., 2020).

O US geralmente é o primeiro exame realizado e proporciona a visualizacao de dilatagbes saculares dos
ductos intra-hepaticos. Ja a TC, mostra um figado dismorfico, com dilatagées (UMAR J, et al., 2020). A
presenca de pequenos pontos de forte realce pelo contraste dentro dos ductos biliares intra-hepéticos
dilatados na tomografia computadorizada (TC) ou ressonancia magnética € considerada altamente especifica
para a Doencga de Caroli (LEFERE M, et al., 2011).

Comumente é visto a expansdo do ducto biliar e o “sinal de ponto central’”, que denota um feixe
fibrovascular, consistindo em uma radicula da veia porta e um ramo da artéria hepatica, rodeado por um ducto
biliar aumentado. Dependendo do plano de secc¢éo, o feixe pode aparecer como um espessamento linear ou

como um ponto. De acordo com a literatura, esse achado € altamente sugestivo dessa patologia
(BAUMGARTNER K, et al., 2020).

Ademais, a CPRM é uma alternativa ndo invasiva para a colangiografia percutanea transhepatica (CPT)
ou colangiografia retrograda endoscopica (CPRE), proporcionando boa adesdo do paciente sem haver
necessidade de métodos invasivos mais complicados. A vantagem da realizacdo de CPRE é no quesito
terapéutico, uma vez que pode ser removido céalculos por meio de esfincterotomia e varredura com o baléo
(UMAR J, et al., 2020). Ainda na CPRM, podem ser visualizadas outras condi¢des patoldgicas, como cistos
renais, pancreaticos, hepaticos e peribiliares (BAUMGARTNER K, et al., 2020).
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Além disso, a ressonancia pode ser usada como Unica modalidade na avaliacéo diagndstica de pacientes
com suspeita de Doenca de Caroli, principalmente quando apresentam dilatacdes saculares e sinais de
pontos cerebrais (Figura 1 A e B) (LEFERE M, et al., 2011). A biopsia hepatica raramente é realizada e,
guando feita, possui indicagéo para buscar evidéncias de fibrose hepatica (UMAR J, et al., 2020).

Os diagnosticos diferenciais incluem a Doenca Policistica do Figado, Complexo de Von Meyenburg
(microhamartomas biliares, caracterizados por dilatagcBes cisticas dos ductos biliares intra-hepaticos,
imbuidas em grande quantidade de estroma fibroso) e tumores do ducto biliar, que podem causar colestase,
colangite piogénica recorrente e metastases hepaticas (BAUMGARTNER K, et al., 2020; PECH L, et al,,
2015).

Raramente a doenca se manifesta em idades avancadas, sendo que o progndstico da doenca se modifica
de acordo com a extensdo do acometimento, da anormalidade genética - exclusdo ou mutacao de genes -, e
com a quantidade de diferentes sistemas envolvidos. Por isso, a terapéutica deve se manter individualizada,
evitando o avanco da comorbidade. Quando ha obstrucéo biliar recorrente e fibrose, a morbidade se faz mais
significativa, o que concede ao transplante de figado o Unico tratamento definitivo. Aqueles pacientes que
apresentarem colangiocarcinoma, irdo evoluir com um pior prognéstico (UMAR J, et al., 2020).

Figuras 1 A e B: Colangiorressdnancia evidenciando dilatagdo de vias biliares intra-hepéticas, compativel
com Doenca de Caroli.

Fonte: FERREIRA IF, et al., 2020.

Tratamento e gestéo

A base do tratamento € de suporte e a opgao terapéutica de escolha varia de acordo com a extensao do
segmento afetado pela Doenca de Caroli (UMAR J, et al., 2020; ALVANOS A, et al., 2019). A resolucdo das
dilatagdes cisticas da via biliar se d4, basicamente, por intervencdo cirargica, que se baseia na sua
classificagdo e na existéncia de associagdo com doenca hepética, sendo o objetivo principal a eliminagao
completa dos célculos intra-hepéticos e a prevengédo de episodios recorrentes de colangite e, posteriormente,
de fibrose hepética e colangiocarcinoma secundério (PACHECO EG, et al., 2015; CLEMENTE G, et al., 2010;
JARUFE N, et al., 2012).

Quando a doenca intra-hepatica é unilobar, localizada e ndo possui associacdo com doenca hepética
cronica, a resseccao hepatica consiste no procedimento de escolha, apresentando desfechos excelentes a
longo prazo. Em contrapartida, quando a doenga acomete ambos os lobos do figado ou esta associada a
alguma patologia hepatica subjacente, como hipertenséo portal, fibrose hepéatica e cirrose biliar secundaria,
os resultados apds tratamento conservador néo séo satisfatorios (MABRUT JY, et al., 2010).

A colangite, apresentacao bastante comum da Doenga de Caroli, é tratada com antibioticos de amplo
espectro e boa penetragcdo na via biliar, como as cefalosporinas de 32 geracéo e as quinolonas, objetivando
a cobertura de germes gram-negativos e anaerobios, responsaveis em grande parte pela etiologia desta
condicéo.
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Na necessidade de uma terapia adjunta, pode-se utilizar-se da drenagem biliar por meio da colocacéo de
stent biliar através de Colangiopancreatografia Retrograda Endoscopica (CPRE) ou de cateter trans-hepéatico
percutaneo (PTC). O PTC geralmente apresenta maior eficacia na desobstrugao intra-hepatica e os pacientes
podem necessitar de cateteres de demora com irrigacdo periddica e troca dos mesmos. Nos casos de
colestase grave, ha indicacdo para o uso de acido ursodeoxicélico (UMAR J, et al., 2020; PACHECO EG, et
al., 2015).

Se instalada, a fibrose hepatica culmina em hipertensdo portal e, consequentemente, podem ocorrer
episédios de sangramentos decorrentes de varizes e ascite recorrente, que devem receber o mesmo
tratamento de quando estdo quando associadas a cirrose hepatica: beta-bloqueadores nao seletivos e
ligadura elastica endoscopica para varizes, e diurético para os casos de ascite (UMAR J, et al., 2020).

O transplante hepatico constitui o Ultimo recurso terapéutico de sucesso para as formas graves da doenca
e fornece resultados excepcionais a longo prazo. Possui 3 indicacdes especificas para a sua realizagéo,
sendo (1) descompensacéo hepatica, (2) colangite recorrente refratéria ao tratamento e (3) evolugédo para
adenocarcinoma focal. Como as chances do desenvolvimento de complicagdes sépticas e do surgimento do
colangiocarcinoma aumentam com o tempo, a intervengdo cirargica oportuna € de fundamental importancia,
visto o reservado prognostico apresentado por estas situagces (UMAR J, et al., 2020; FAHRNER R, et al.,
2018).

Na ocorréncia de colangiocarcinoma, ainda que a intervencao cirlrgica seja considerada a Unica opgao
potencialmente curativa, as taxas de recorréncia apos a resseccao ainda séo significativamente elevadas (49
a 64%), de localizagdo majoritariamente intra-hepética e com ocorréncia de cerca de 2 a 3 anos apos o
procedimento. Além disso, como a maior parte dos pacientes com essa neoplasia sdo diagnosticados
tardiamente, 10 a 45% daqueles considerados ressecaveis, descobrem ser irressecaveis durante a realizagao
da laparotomia exploratoria, fato este que contribui ainda mais para um prognéstico desfavoravel (BLECHACZ
B, 2017).

Nos casos em que ocorre acometimento concomitante dos rins e do figado, o transplante combinado de
rim e figado (CKLT) simultdneo (melhor) ou sequencial deve ser idealizado considerando as respectivas
evolucdes das doencas renais e hepéticas. Como o niimero de casos relatados ainda é restrito, ainda néo é
possivel estabelecer um consenso sobre o melhor método terapéutico (transplante hepatorrenal Unico ou
combinado — simultdneo ou sequencial) e nem sobre qual a melhor circunstancia para que essa intervengao
ocorra.

E importante considerar o fato de que o aloenxerto hepatico oferece imunoprote¢éo ao enxerto renal se o
transplante ocorrer sincronicamente (identidade imunogenética), mas supostamente, 0 mesmo nao ocorre em
rins transplantados posteriormente. Tal indicio parece ser um forte fundamento em prol da realizacdo de um
transplante hepatorrenal simultaneo (LAl Q e LERUT J, 2016).

Complicagdes

A despeito de uma terapéutica inicial apropriada, o seguimento de pacientes portadores de Doenca de
Caroli pode ser afetado por intercorréncias variadas, a longo prazo. As complica¢gdes mais comuns podem
ser referentes tanto aquelas gerais, decorrentes de cirurgias abdominais, quanto aguelas mais especificas,
consequentes ao manejo das vias biliares. Entre as complicacBes precoces, as fistulas biliares séo
consideradas as mais temidas e, em grande parte dos casos, podem ser resolvidas com tratamento
conservador, incluindo drenagem e direcionamento da bile, além de, ocasionalmente, ser necessaria a
associacdo da somatostatina para a resolucdo do quadro (MABRUT JY, et al., 2010; PACHECO EG, et al.,
2015).

Ainda nessa classificacdo, € possivel abranger outras intercorréncias, como abscesso de parede e
abscessos hepaticos, flebites, insuficiéncia renal e hepatica (quando ha resseccdo associada), aléem de
sangramentos de anastomose biliodigestiva. Com relacéo as complicacdes pos-operatérias tardias, pode-se
citar litiase biliar, especialmente na forma de coledocolitiase, colangite, hérnia incisional e estenose intra-
hepatica parcial ou completa.
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Estudos afirmam que alguns fatores de risco podem influenciar para o desenvolvimento da estenose
anastomotica, como o tipo de cisto das vias biliares, o aumento do tamanho desse cisto, a duracao breve dos
sintomas e o estagio de infiltracdo de células inflamatérias (MABRUT JY, et al., 2010; PACHECO EG, et al.,
2015).

Diante disso, embora seja uma enfermidade rara, a Doenca de Caroli pode gerar diversas intercorréncias
no paciente, que variam em grau de severidade e, portanto, necessitam de um acompanhamento
multidisciplinar, em que a equipe seja composta por gastroenterologista, geneticista, radiologista, nefrologista,
urologista e cirurgido. Assim, é possivel ndo sé estabelecer um completo planejamento diagnéstico e

terapéutico, como também aumentar as chances de precaver possiveis complicagbes (PACHECO EG, et al.,
2015; UMAR J, et al., 2020).

CONSIDERAGCOES FINAIS

A Doenca de Caroli, apesar de considerada rara, pode afetar significativamente a qualidade de vida do
paciente, devido as repercussdes sistémicas advindas de quadros infecciosos (colangite, abscesso e sepse),
e de suas possiveis complicacfes, dentre as quais pode-se citar fibrose hepdética, hipertensdo portal e
colangiocarcinoma. Devido a sua gravidade e, consequentemente, elevada morbimortalidade, o diagnéstico
precoce se torna imprescindivel, sendo, portanto, fundamental o conhecimento do profissional da saude
acerca dos sinais e sintomas dessa patologia. Posteriormente, faz-se necessario individualizar o tratamento
de acordo com a extensédo e comprometimento da doenca, além de estabelecer uma boa relagdo médico-
paciente, tendo em vista que esses pacientes necessitardo ser acompanhados por toda a vida.
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