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Resumo: Resumo Objetivo(s) INTRODUCAO: A Doenca de Caroli (DC) é um grupo de lesBes congénitas
raras, caracterizada pela presenca de dilatagcbes saculares, segmentares ou difusas das vias
biliares intra-hepaticas. A anormalidade observada ocorre durante o desenvolvimento
embrionério do sistema porto-biliar, que resulta em uma ma formagdo da placa ductal, originada
pela proliferacdo excessiva e ramificacdo anormal dos ductos intra-hepaticos. A colangite
recorrente € a manifestacdo mais comum e a principal causa de morbidade e mortalidade. Pode
estar associado ao colangiocarcinoma (7-24%). OBJETIVO: Relatar dois casos de Doenca de
Caroli em gémeas monozigdticas. Méodo METODOS: Anélise retrospectiva de dados de
prontuérios eletrénicos de duas pacientes. Resultados RESULTADOS: Paciente A, feminina, 10
anos de idade, previamente higida, internada por um quadro de melena e hematémese, ha um dia.
Apresentava: anemia, hepatomegalia e esplenomegalia. Endoscopia com varizes esofégicas.
Exames laboratoriais. anemia, leucopenia, plaguetopenia e aumento das enzimas hepéticas.
Ultrassonografia e colangiorressonancia: dilatages saculares das vias biliares intra-hepaticas.
Fibrose hepética grau |11 na biopsia hepética. Sua irma, gémea B, foi internada para investigagdo
pelo relato materno de hepatomegalia. Exames laboratoriais, de imagem e endoscopia
semelhantes aos da irma (inclusive com varizes esofédgicas). Encaminhadas ao servico de
transplante hepatico. Em uso de vitaminas ADEK, acido ursodesoxicolico e betabloqueador.
conclusio(@es) CONCLUSOES: A DC pode permanecer assintoméatica nos primeiros anos de
vida. Na presenca de hepatomegalia, a confeccdo de ultrassonografia pode alertar para o
diagnostico precoce da DC. Pelo carédter genético investigar outros membros da familia.
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