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Resumo: INTRODUÇÃO: Doença de Caroli é uma rara desordem congênita caracterizada pela dilatação 
segmentar multifocal dos ductos biliares intra-hepáticos e parece ser resultado de um fator que 
atua precocemente na embriogênese. Quando associada à fibrose hepática congênita é 
denominada Síndrome de Caroli. Em 2007, foi responsável por 0.13% dos transplantes realizados 
nos EUA. Usualmente, as manifestações clínicas ocorrem em adultos jovens sendo incomuns em 
crianças. OBJETIVO: Relatar o caso de uma criança,portadora de Síndrome de Caroli, que foi 
submetida a transplante hepático com um ano e quatro meses. METODOLOGIA: Descrição de 
dados coletados retrospectivamente do prontuário. RESULTADOS: Paciente masculino, negro, 
natural e procedente de São Paulo, nascido a termo com Apgar 9/10, 3200g e 50 cm. Foi 
encaminhado para o nosso serviço, com quatro meses de vida, por icterícia e acolia fecal. 
Realizada ultrassonografia de abdome onde foi visualizada a vesícula biliar e , além de sinais de 
hepatopatia difusa, observadas formações císticas agrupadas no hilo sem sinal de fluxo ao 
doppler colorido. A biópsia hepática foi sugestiva de fibrose hepática congênita. A 
colangiorresonância revelou sinais de hepatopatia crônica associada a múltiplas dilatações 
císticas das vias biliares, sendo firmado o diagnóstico de Síndrome de Caroli. Com 1 ano e quatro 
meses, não apresentava ganho pondo-estatural satisfatório, com disfunção hepática moderada, 
sendo indicado transplante de fígado. Atualmente, 1 ano e 5 meses após o transplante, a criança 
tem boas condições clínicas, recuperação pondo-estatural e função hepática normal. 
CONCLUSÕES: O lactente apresentava manifestação clínica importante secundária a Síndrome 
de Caroli, e o transplante de fígado mostrou-se uma forma eficaz de terapia.
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