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Introducdo: As doencas cisticas das vias biliares sdo anomalias congénitas raras, mais comuns na
populacdo de descendéncia asidtica. A dilatac8o cistica dos ductos biliares intra-hepaticos ou
Doenca de Caroli pode afetar varios segmentos dos ductos biliares intra-hepéticos. E hereditéria,
na maioria dos casos com padrdo autossdmico recessivo e geralmente é diagnosticada na infancia
e no adulto jovem. Descricdo do Caso: G.E.S, 7ae 7m; primeirainternacdo com lae 3m e 10Kg,
por episodios repetidos de hematémese, enterorragia e diarreia. Ao exame apresentava abdome
distendido e doloroso, hepatoesplenomegalia e sopro em foco mitral. Dentre os exames
solicitados, evidenciou-se TAP/TTPA/TC discretamente aumentados; esplenomegalia e reducéo
na ecogenicidade hepética. As triagens para Doenca de Gaucher e fibrose cistica foram negativas.
FAN e sorologias para hepatites ndo reagentes. Ha seis anos, diagnosticou-se Doenca de Carali,
apos colangioRM das vias biliares, na qual foi observada dilatacdo das vias biliares intra
hepéticas, um pouco mais pronunciada a esquerda. Evoluiu com varizes géstricas e de esdfago,
cirrose hepética, trombose de veia porta e encefal opatia hepéatica grau |. Necessitou de derivacéo
esplenorrenal e bypass. Discusséo: Duas formas de dilatagdo congénita macroscopica dos ductos
biliares intra-hepéticos foram descritas. Doenca de Caroli: ectasias dos ductos biliares intra
hepéticos sem outras anormalidades. Sindrome de Caroli: dilatacdo ductal congénita associada a
caracteristicas de fibrose hepatica congénita e lesdo renal da doenca renal policistica autossdmica
recessiva. Nos ductos biliares anormais, predispfe-se a colangite e célculos. Nosso paciente
evoluiu com clinica de Sindrome de Caroli, com hemorragia hipertensiva portal resultante da
fibrose hepatica. Conclusdo: Em vigéncia de suspeita clinica, torna-se imprescindivel a
investigacdo mais detalhada para o diagnostico definitivo e extensdo da doenca, visto que o
prognostico € reservado, em grande parte, pela dificuldade do controle da colangite e litiase biliar
e do risco aumentado para colangiocarcinoma.
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