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A Sindrome de Caroli é uma entidade incomum caracterizada pela presenca de
dilatagGes cisticas da arvore biliar intra-hepatica e fibrose hepatica congénita. Pode
comportar-se como condi¢cdo pré-maligna, evoluindo em alguns casos para
colangiocarcinoma. Relatamos um caso diagnosticado em paciente do sexo masculino
de 37 anos de idade, complicado por carcinomatose peritoneal de sitio desconhecido
e revisamos a literatura.

Unitermos: Sindrome de caroli; colangiocarcinoma; carcinomatose peritoneal.

Caroli's syndrome and peritoneal carcinomatosis

Caroli’'s syndrome is an uncommon disease, and it is characterized by the presence
of cystic dilation of the intrahepatic biliary tree, and of congenital fibrosis. It may act as
a premalignant condition, and in some cases it may develop into cholangiocarcinoma.
We report a case of Caroli’s syndrome that was diagnosed in a 37 year old male, and
wich was diagnosed along with the development of peritoneal carcinomatosis of
unknown origin. The relevant literature is reviewed as well.
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Introducéo

A sindrome de Caroli é uma rara entidade
caracterizada pela dilatacdo cistica e congénita
da arvore biliar intra-hepética associada a fibrose
hepatica congénita (1). Costuma afetar criancas
e adultos jovens cursando com colangite de
repeticdo, hepatomegalia e hipertensédo porta.
Pode ser considerada de natureza pré-maligna

pela ocorréncia de displasia do epitélio biliar (2)
e, subseqgientemente, colangiocarcinoma (3).
Neste estudo relatamos um caso de Sindrome
de Caroli caracterizado pela presenca de
dilatacBes cisticas da arvore biliar intra-hepatica,
hepatolitiase, fibrose hepatica congénita, cisto
de colédoco e complicado por carcinomatose
peritoneal de origem ndo determinada.
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Caso

Paciente masculino de 37 anos, internado
com dor abdominal, anorexia e emagrecimento.
Era higido até a adolescéncia quando iniciou com
crises esporadicas de dor no hipocéndrio direito
e epigastrio acompanhadas de calafrios e coluria.
Desde entdo notou aumento de volume
abdominal. Ha 4 meses vinha com piora da dor
abdominal, anorexia, fadiga e emagrecimento de
10kg. Tabagista (5 cigarros/dia) mas sem historia
de etilismo. Irméo falecido aos 47 anos por
cancer no figado.

Ao exame fisico, apresentava aspecto
emagrecido, teleangiectasias no torax,
hepatomegalia, esplenomegalia e parede
anterior do reto endurecida ao toque digital.

Exames complementares: hematdcrito
35%, leucocitos=10.000/ml, tempo de
protrombina=100%, albumina= 4,0 g/dI, fosfatase
alcalina=1660 Ul (7 vezes o normal), alanina
aminotransferase=70 Ul (2 vezes o normal) e
hemoculturas negativas. Ecografia e tomografia
computadorizada abdominais (figura 1)
demonstraram via biliar intra-hepética dilatada
com areas cisticas contendo calcificacbes em
ambos os lobos hepaticos, figado heterogéneo
com adenomegalias no hilo, dilatag&o da via biliar
extra-hepatica, esplenomegalia e ascite.
Endoscopia digestiva revelou varizes esofagicas
de pequeno calibre. Colangiografia retrograda
endoscopica (figura 2) confirmou os achados
ecotomograficos da via biliar. A parecentese
diagnéstica evidenciou liquido ascitico com
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Figura 1. Tomografia computadorizada abdominal
mostrando as dilata¢8es cisticas (seta menor) e litiase
(seta maior) biliares intra-hepaticas e esplenomegalia.
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gradiente de albumina (sérico-ascite) de 0,8 g/
dl, proteinas totais elevadas (5,5 g/dl) e estudo
citopatoldgico negativo. A laparoscopia mostrou
implantes peritoniais cujo diagnéstico
anatomopatolégico foi adenocarcinoma
mucoprodutor, figado de aspecto semelhante a
cirrose e a biopsia foi compativel com fibrose
hepatica congénita.

Diante do progndstico reservado, recebeu
alta com tratamento sintoméatico vindo a falecer
3 meses apos a alta.

Discussao

O primeiro relato de dilatagdo cistica biliar
intra-hepética foi feita por Vachel e Stevens em
1906 (4). Porém, em 1958 Jacques Caroli (5)
descreveu detalhadamente essas alteracdes
biliares congénitas e desde entdo essa entidade
€ conhecida como Doenca de Caroli.

E classificada em tipo | ou simples quando
h& presenca de dilata¢des cisticas saculares ou

Figura 2.Colangiografia endoscopicaretrograda.
Observa-se o cisto de colédoco (seta menor) e
dilatag@es cisticas biliares intra-hepéticas.
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fusiformes da arvore biliar intra-hepatica,
comumente no lobo esquerdo. O tipo Il ou
Sindrome de Caroli é mais freqiliente e associa
dilatacbes cisticas com fibrose hepética
congénita, afetando ambos os lobos hepaticos
(1). © modo de transmissao é desconhecido. Na
maioria dos casos parece ser autossémico
recessivo, embora existam relatos de
transmisséo dominante (15). A doencga de Caroli
tem sido relatada em familiares da mesma
geracgéo (6). No caso aqui descrito o irméo do
paciente faleceu com um quadro clinico e
evolucdo semelhantes, sugerindo a presenca da
mesma afeccéo.

A distribuicdo quanto ao sexo € incerta.
Algumas séries de casos descrevem predominio
no sexo feminino (7,15) enquanto outras o fazem
para o sexo masculino com freqiéncia de até
75% (16). Pode cursar com periodo
assintomético variavel porém costuma
manifestar-se na adolescéncia com dor
abdominal recorrente e hepatomegalia. A
ocorréncia de colangites de repeticdo € comum,
sinalizada por febre e coltria. Na presenca de
hematémese e/ou melena, suspeita-se de
varizes esofagogastricas secundarias a fibrose
hepética congénita. Ao exame fisico, além da
hepatomegalia pode-se detectar esplenomegalia
e teleangiectasias, nos casos de Sindrome de
Caroli. Usualmente os niveis de bilirrubinas,
aminotransferases e fosfatase alcalina séo
normais ou discretamente elevados, e a funcéo
hepética (tempo de protrombina e albumina),
preservada (8).

O diagnostico da Doenca de Caroli pode
ser suspeitado pela histéria clinica,
especialmente quando h& casos similares em
familiares, mas é estabelecido pelas alteracées
biliares a ecografia e/ou tomografia
computadorizada, e confirmado pela
colangiopancreatografia, seja endoscopica
retrégrada ou transparieto-hepatica (7). A
endoscopia digestiva alta é Gtil para o diagnostico
e eventual tratamento de varizes
esofagogastricas.

As associagoes descritas incluem doengas
renais cisticas (9) e cistos de colédoco (10). O
paciente relatado era portador de Sindrome de
Caroli com acometimento bilobar associada a
cisto de colédoco do tipo IV-A de Todani (10),
sem alteracdes renais documentadas.

Os cistos biliares podem conter calculos
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pigmentares ou de colesterol ou material
purulento. A obstrucéo do fluxo biliar pode levar
ao acumulo de bactérias provocando episodios
recorrentes de colangites, eventualmente com
sepse grave e/ou abscessos hepéaticos. A
presenca de densas bandas fibrosas de tecido
colangenoso, contendo numerosos e pequenos
ductos biliares, depositadas nas adjacéncias dos
I6bulos hepaticos caracteriza a fibrose hepatica
congénita (11, 16). Quanto ao tratamento, pode
utilizar-se antibioticoterapia nas crises de
colangite, com beneficio discutivel na profilaxia.
A formacdo de abscessos pode necessitar
drenagem percutanea ou cirargica. Na presenca
de hepatolitiase pode-se tentar o uso de acido
ursodesoxicoélico (12). Quando a doenca é
monolobar, indica-se a ressecc¢do do lobo
acometido (13), eliminando-se o risco de futuras
complicagbes infecciosas ou neoplasicas. O
transplante hepatico tem sido considerado em
pacientes com doenca bilobar como
procedimento alternativo (8).

Como descrito por Fozard (2), o epitélio
biliar pode tornar-se displasico induzido por
inflamacgdo cronica, formacéo local de
carcindgenos, perda da camada protetora de
mucina e um epitélio intrinsicamente predisposto
a transformacdo neoplasica. A ocorréncia de
colangiocarcinoma foi encontrada em 7% dos
138 casos revisados por Dayton (3), com uma
frequiéncia 100 vezes maior que na populacao
geral. O encontro de displasia do epitélio biliar
ou de colangiocarcinoma geralmente é ocasional
em espécimes ressecados cirurgicamente ou em
necrépsias. No presente caso a laparoscopia
demonstrou carcinomatose peritoneal. Embora
a origem priméaria de carcinomatose néo tenha
sido estabelecida, a |literatura cita
crescentemente a associagdo com carcinomas
originados nas vias biliares intra-hepaticas.

O recente relato de sucesso de transplante
hepético em paciente com Doenca de Caroli com
adenocarcinoma limitado ao figado (14) sugere
gue o transplante hepatico deva ser considerado
precocemente para os individuos portadores
dessa Sindrome.
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