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Resumo: INTRODUCAO: Doenca de Caroli é uma rara desordem congénita caracterizada pela dilatagio
segmentar multifocal dos ductos biliares intra-hepaticos e parece ser resultado de um fator que
atua precocemente na embriogénese. Quando associada a fibrose hepatica congénita é
denominada Sindrome de Caroli. Em 2007, foi responsavel por 0.13% dos transplantes realizados
nos EUA. Usua mente, as manifestacfes clinicas ocorrem em adultos jovens sendo incomuns em
criangas. OBJETIVO: Relatar o caso de uma crianga,portadora de Sindrome de Caroli, que foi
submetida a transplante hepatico com um ano e quatro meses. METODOLOGIA: Descricdo de
dados coletados retrospectivamente do prontuario. RESULTADOS: Paciente masculino, negro,
natural e procedente de Sdo Paulo, nascido a termo com Apgar 9/10, 3200g e 50 cm. Foi
encaminhado para 0 nosso servico, com quatro meses de vida, por ictericia e acolia fecal.
Realizada ultrassonografia de abdome onde foi visualizada a vesicula biliar e , dém de sinais de
hepatopatia difusa, observadas formacfes cisticas agrupadas no hilo sem sina de fluxo ao
doppler colorido. A bidpsia hepdtica foi sugestiva de fibrose hepética congénita. A
colangiorresonancia revelou sinais de hepatopatia crénica associada a multiplas dilatactes
cisticas das vias biliares, sendo firmado o diagndstico de Sindrome de Caroli. Com 1 ano e quatro
meses, ndo apresentava ganho pondo-estatural satisfatério, com disfuncdo hepética moderada,
sendo indicado transplante de figado. Atualmente, 1 ano e 5 meses apds o transplante, a crianca
tem boas condicbes clinicas, recuperacdo pondo-estatural e fungdo hepatica normal.
CONCLUSOES: O lactente apresentava manifestacéo clinica importante secundéria a Sindrome
de Carali, e o transplante de figado mostrou-se uma forma eficaz de terapia.
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