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Caroli’s Disease treated with internal bypass
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Resumo

A doenga de Caroli € uma moléstia rara, de apresenta¢do
clinica varidvel, caracterizada por dilatacdes cisticas da
arvore biliar. O escopo ¢ relatar o caso de um paciente
masculino, 80 anos, internado com ictericia, prurido, dor
epigastrica e hepatomegalia. A propedéutica de imagem
definiu 0 acometimento do lobo esquerdo do figado € da
via biliar principal. Apés avaliagdo multidisciplinar, diante
das alteracBes clinicas e laboratoriais do paciente, foi
optado pela realizagdo de colédoco-jejuno e hepatico-
jejuno anastomose em Y de Roux. O pdés-operatério
transcorreu com melhora clinica e laboratorial; o
paciente permanece assintomatico apdés seis meses de
acompanhamento. O tratamento proposto pelos autores
se mostrou eficiente e nfo inviabiliza uma ressecgdo
hepética futura.

Unitermos: Doenca de Caroli, Hepatectomia e Trata-
mento da Doenga de Carali.

SUMMARY

Caroli's desease is a rare illness, has a variable clinical pre-
sentation, characterized for expand cystic biliar tract. The
goal is report a case of a man, 80 year old, admitted with

jaundice, itch, epigastric pain and enlarged liver. Imaging
findings showed dilatations in left hepatic lobe and prin-
cipal biliar tree. After multidisciplinary evaluation, against
clinical and laboratorial changes of the patient, have done
coledocojejunal and hepaticojejunal anastomosis in Y
and Roux. The postoperative course was uneventful and
the patient has been six mounths without changes. The
treatment proposed for authors were efficient and don't
unfeasible a hepatic resection in the future.

Keywords: Caroli's Disease, Hepatectomy and Caroli's
Disease Treatment.

INTRODUCAO

A doenga de Caroli (DC), descrita pela primeira vez por
Jacques Caroli, em 1958, é uma enfermidade pouco fre-
quente, caracterizada por dilata¢des cisticas do trato biliar
hepético. A incidéncia anual é de cerca de um caso por
milh&o de habitantes. Apresentagdo clinica, tratamento e
progndstico estdo relacionados a extensdo do acometi-
mento do trato biliar'®. O objetivo é reportar o caso de um
paciente portador de DC, acometendo o lobo esquerdo
do figado, tratado com derivag&o interna colédoco-jejunal
e hepético-jejunal em Y de Roux sem resseccao e revisar
a literatura afim.
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Paciente, 80 anos, masculino, internado com quadro de dor em
regido epigastrica e hipocondrio direito associada a ictericia,
coluria, acolia fecal e prurido com evolugéo de dez dias. Sem
relato de febre ou vomitos. Ao exame fisico apresentava-se
ictérico (3+/4+), com dor a palpagdo em regido epigéstrica
e hipocondrio direito, figado palpavel a 02 cm do rebordo
costal direito. Passado de epigastralgias e Ulcera gastrica ha
cinquenta anos. Hipertenso controlado e tabagista.

Exames laboratoriais mostrando FA = 414 (VR: 90 a 360
U/L), GGT=769 (VR:7a 45), TGO=116 (VR: 11 a39), TGP
=151 (VR: 30 a 60), Bilirrubinas totais = 19,9 (VR: até 1,2)
(Direta = 16,2 [VR: até 0,4]; Indireta = 3,68 [VR: 0,1 a 0,6]),
TP =16,7 (VR: 10,0 a 14,0), AP = 54,6% (VR: 70 a 100%),
RNI'=1,45 (VR: 0,92 a 1,20), TTPa= 36 (VR: 24 a 38).

A ultrassonografia de abdome total evidenciou figado de
dimensdes aumentadas, hiperecogenicidade periportal difu-
sa e dilatacdo das vias biliares intra e extra-hepéticas com
célculos nas vias biliares e formagdes saculares no hilo he-
patico com célculos, colédoco com 14,4 mm, vesicula biliar
de paredes espessadas e com um pdélipo medindo 15,1x14,6
mm em fundo vesicular.

A colangiorressonancia mostrou figado de dimensbes au-
mentadas do lobo direito e reduzidas do lobo esquerdo, ima-
gens sugestivas de célculos localizadas em colédoco, sendo a
maior delas em seu terco distal com cerca de 17,0 mm e de-
mais menores que 4,0 mm, condicionando moderada dilatag&o
de vias biliares intra e extra-hepaticas e do ducto pancreético
principal. Colédoco com didametro méximo de 19,0 mm.

Vias biliares do lobo esquerdo dilatadas, aspecto irregular
e sacular segmentar, destacando-se em seu interior mul-
tiplas imagens sugestivas de célculos, a maior delas com
9,0 mm. Vesicula biliar distendida com célculos em seu inte-
rior, 0 maior com 3,0 mm (Figura 1).

Apobs discussdo multidisciplinar devido ao quadro clinico, a
idade avancada, a piora do status performance e ao distlrbio
de coagulacdo, foi descartada a realizagdo de hepatectomia
esquerda.

Submetido em 29/05/13 & colecistectomia, coledocotomia,
coledocolitotomia, colédoco-jejuno anastomose |atero-
lateral em Y de Roux, hepaticotomia de ducto do segmento
[l com hepético-jejuno anastomose latero-terminal neste
ponto com a mesma alga (Figura 2). Instalado Seprafim®
sobre lobo esquerdo e deixado dreno tubular sentinela em
regido das anastomoses (Figura 3).

DOENCA DE CAROLI TRATADA COM DERIVAGAO INTERNA

Figura 1 - Ressonancia Nuclear Magnética de abdome em T2,
evidenciando dilatacoes saculares da via biliar principal em
lobo esquerdo do figado.

Figura 2 - Imagem peroperatéria: seta larga, anastomose
colédoco-jejunal latero-lateral ja confeccionada. Seta fina:
anastomose hepatico-jejunal latero-terminal, sendo confec-
cionada em Y de Roux.
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Figura 3 - Imagem peroperatéria: aspecto final da
cirurgia, com a aplicacdo da placa de Seprafilm® sobre
o lobo esquerdo do figado.

Paciente apresentou boa evolu¢do no pés-operatério, com
melhora progressiva do quadro colestatico, recebendo alta
hospitalar no sétimo dia de pds-operatério com orientagdo de
acompanhamento ambulatorial regular. O exame anatomopa-
tolégico da pega cirdrgica revelou quadro de colecistite cro-
nica associada a colesterolose e a colelitise. Encontra-se em
acompanhamento ambulatorial hé seis meses sem alteragdes
clinicas ou laboratoriais.

Discussao

A DC é uma moléstia rara, caracterizada por dilatacOes sa-
culares, multifocais e irregulares dos ductos biliares. Pode
ser classificada em duas formas distintas, sendo a DC tipo
| sem caréter hereditério, congénita, definida como dilatagdo
segmentar multifocal das vias biliares intra-hepéticas de um
lobo hepético, mais frequentemente do lobo esquerdo, na
auséncia de outras doencas hepdticas ou viscerais.

Ja a DC tipo Il é hereditéria, com provavel padréo de trans-
missdo autossdmico recessivo, caracterizada por acome-
timento de todo o figado, associada frequentemente com
fibrose hepética e doenca renal policistica??.

A DC ocorre com mais frequéncia entre a segunda e quarta
década de vida. Em aproximadamente 20% dos pacientes,
o diagndstico tem sido retardado até a vida adulta, como no
caso relatado*®®.

O paciente é geralmente assintomdtico durante os primei-
ros 5 a 20 anos de vida ou, mais raramente, durante toda a

vida. Dor abdominal no quadrante superior direito, ictericia
e hepatomegalia podem preceder as crises recorrentes de
colangite, abscesso hepatico e sepse. As dilatagdes saculares
multifocais e irregularidades dos ductos biliares intra-
hepaticos resultam em prejuizo do fluxo biliar, predispon-
do a formacdo de multiplos célculos que se depositam nas
saculac¢des ou se impactam no colédoco, levando a colangite.
Esta Ultima pode recorrer, se ndo tratada, devido & obstrucéo
ocasionada pela litiase e também pelo retardo do fluxo biliar.
Outra complicagdo é o colangiocarcinoma com um risco
relativo de 7% a 24% e incidéncia cem vezes maior nos
portadores de DC do que na populagdo geral. Sugere-
se que a neoplasia decorra de exposicdo prolongada do
epitélio ductal a elevadas concentragdes de acidos biliares
ndo conjugados ou carcinégenos biliares*#1°,

O diagnéstico da DC é feito frequentemente de forma in-
cidental, ap6s exames de imagem solicitados para outro fim.
A histéria detalhada, exame fisico e de imagem sé&o funda-
mentais para o diagndstico da DC. Pode-se utilizar ultrasso-
nografia ou tomografia computadorizada de abdome.

Apesar da alta sensibilidade da colangiopancreatogra-
fia endoscopica retrégrada (CPRE) para o diagnéstico da
doenca, esta deve ser reservada para um possivel trata-
mento de colangites e como uma alternativa prévia ao
tratamento cirdrgico definitivo. Atualmente, a colangioresso-
néncia é o método de eleicdo por ndo ser um exame invasivo
e apresentar menor custo do que a CPRE®™"2,

Devido ao ndmero reduzido de casos, restam dlvidas com
relagdo ao tratamento da DC. Antibioticoterapia, CPRE e
4cido ursodesoxicolico sdo algumas alternativas de trata-
mento e prevengdo da colangite até que o paciente adquira
condicdo para o tratamento definitivo.

Caso a doenca esteja restrita a um lobo ou segmento hepati-
co, a ressecgdo parece ser a melhor alternativa pois reduz o
risco de malignidade, a morbidade da colangite de repeticdo e
parece ser curativo. Doencga difusa complicada com colangite
recorrente ou cirrose é de dificil condugdo clinica, sendo o
transplante hepético muitas vezes a Unica e Ultima opcao de
tratamentg®71113:15-17,

O tratamento oferecido ao paciente relatado levou em conta
a avaliagdo clinica, status performance, alteragdes nas provas
de coagulagdo e hiperbilirrubinemia presentes nos exames
pré-operatorios. Portanto tais achados levaram os autores a
crer que a hepatectomia resultaria em uma morbimortalidade
elevada. Entretanto, a ressec¢éo hepatica ndo foi descartada
sendo que, para tal, alguns cuidados foram tomados, como
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a instalagdo da placa de Seprafilm® com a qual esperamos
obter uma reabordagem mais facil da cavidade abdominal e
a realizagdo das duas anastomoses, colédoco-jejunal e hepa-
tico-jejunal em Y de Roux. Esta Ultima podera ser ressecada
juntamente com a peca e aquela permanecera como deriva-
cdo definitiva.

CONCLUSAO

O tratamento curativo da DC parece ser a ressecgdo hepatica
dos segmentos acometidos. No entanto, as opg¢Oes de trata-
mento devem ser avaliadas caso a caso. A derivacdo cirdrgica
interna parecer ser uma opgéo vidvel para pacientes selecio-
nados que ndo possuem condi¢do para ressec¢do no mo-
mento do diagndstico. Tal tratamento ndo impede a resseccdo
futura, o que acreditamos nem sempre ser necessario.

REFERENCIAS

1. Todani T, Watanabe Y, Narusue M, et al. Congenital bile duct
cysts: classification, operative procedures, and review of thirty-
seven cases including cancer arising from choledochal cyst. Am J
Surg. 1977; 134: 263-9.

2. Caroli J, Sopault R, Kossakowski J, Plocker L, Pardowska L. La
dilatation polykystique congénitale des voies biliaires intrahépa-
tiques. Essai de classification. Sem Hosp Paris 1958; 34: 488-95.

3. Strazzabosco, M, Fabris, L, Spirli, C. Pathophysiology of Cholang-
iopathies. J Clin Gastroenterol. 2005; 39: S90-S102.

4. Desmet V. Congenital diseases of intrahepatic bile duct: varia-
tions on the theme “ductal plate malformation”. Hepatology 1992;

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

DOENCA DE CAROLI TRATADA COM DERIVAGAO INTERNA

16(4): 1070-1083.

Serejo F, Velosa J, Carneiro de Moura M, Palhano J, Batista A,
Diaz Gongalves M. Caroli’s disease of the left hepatic lobe as-
sociated with hepatic fibrosis. J Clin Gastroenterol 1988; 10 (5):
559-564.

Gupta, A K Gupta, A., Bhardwaj, VK et al. Caroli's Disease. Indian
J Pediatr. 2006; 73: 233-235.

Karin, AS. Caroli's Disease. Indian Pediatrics. 2004; 41: 848-850.
Millwala F, Segev DL, Thuluvath PJ. Caroli's disease and outcomes
after liver transplantation. Liver Transpl. 2008; 14: 11-7.

Yonem, B, Bayraktar, Y. Clinical Characteristics of Caroli's Syn-
drome. World J Gastroenterol. 2007; 13: 1934-1937.

Lefere M, Thijs M, De Hertogh G, et al. Caroli disease: review of
eight cases with emphasis on magnetic resonance imaging fea-
tures. Eur J Gastroenterol Hepatol. 2011; 23: 578-85.

Aguilar, T, Moreno, S, Pulido, B. et al. Liver Transplantation Con-
sequential to Caroli's Syndrome: A Case Report. Transp Proc.
2008; 40: 3121-3122.

Guy F, Cognet F, Dranssart M, Cercueil J-P, Conciatori L, Krausé
D. Caroli's disease: magnetic resonance imaging features. Eur
Radiol. 2002; 12: 2730-2736.

Ros E, Navarro S, Bru, C, Gilabert R, Biachi L, Bruguera M. Ur-
sodeoxycholic acid treatment of primary hepatolithiasis in Caroli’s
syndrome. Lancet 1993; 342: 404-406.

Caroli-Bosc FX, Demarquay JF, Conio M, Peten EP, Buckley MJ,
Paolini O, et al. The role of therapeutic endoscopy associated with
extracorporeal shock-wave lithotripsy and bile acid treatment in
the management of Caroli’s disease. Endoscopy 1998; 30: 559.
Ciambotti G, Ravi J, Abrol R, Arya V. Right-sided monolobar
Caroli's disease with intrahepatic stones: nonsurgical manage-
ment with ERCP. Gastrointest Endosc 1994; 40(6): 761-764.
Wang ZX, Yan LN, Li B, et al. Orthotopic liver transplantation
for patients with Caroli's disease. Hepatobiliary Pancreat Dis Int.
2008; 7: 97-100.

Juan C. Diaz G. y cols. Resultados del tratamiento quirdrgico en
pacientes con enfermedad de Caroli. Rev. Chilena de Cirurgia.
2008; 60: 10-16.

GED gastroenterol. endosc. dig. 2014: 33(1):29-32



