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APRESENTACAO

Nossa inten¢gdo com os seis volumes iniciais desta obra é oferecer ao nosso
leitor uma producéo cientifica de qualidade fundamentada na premissa que compde
o titulo da obra, ou seja, qualidade e clareza nas metodologias aplicadas ao campo
médico e valores éticos direcionando cada estudo. Portanto a obra se baseia na
importancia de se aprofundar no conhecimento nas diversas técnicas de estudo do
campo médico, mas ao mesmo tempo destacando os valores bioéticos.

De forma integrada e colaborativa a nossa proposta, certificada e muito bem
produzida pela Atena Editora, tras ao leitor a obra “Medicina: Elevados Padrdes
de Desempenho Técnico e Etico” contendo trabalhos e pesquisas desenvolvidas
no territorio nacional abrangendo informagdes e estudos cientificos no campo das
ciéncias médicas com um direcionamento sugestivo para a importancia do alto
padrao de analises do campo da saude, assim como para a valorizagdo da ética
médica profissional.

Novos valores tém sido a cada dia agregados na formacgéao do profissional da
saude, todos eles fundamentais para a pesquisa, investigacéo e desenvolvimento.
Portanto, é relevante que académicos e profissionais da saude atualizem seus
conhecimentos sobre técnicas e estratégias metodoldgicas.

A importancia de padrdes elevados no conceito técnico de producgédo de
conhecimento e de investigagdo no campo médico, serviu de fio condutor para a
selecéo e categorizacdo dos trabalhos aqui apresentados. Esta obra, de forma
especifica, compreende a apresentac@o de dados muito bem elaborados e descritos
das diversas areas da medicina, com énfase em conceitos tais como Seguranca
do Paciente, Saude, Apendagite epiploica, abdome agudo, gravidez; Doenca
inflamatoria intestinal, Drenagem Biliar, CPRE, Anatomia comparada, diverticulo
duodenal; pneumoperitoneo, perfuragéo intestinal, tuberculose, Cirurgia hepéatica,
antagonista TNF alfa, Metastase hepatica, Febre amarela, febre hemorragica,
transplante de figado, Peritonite fecal, videolaparoscopia, Fistula entérica, Hérnia
ventral, obstrucéo intestinal, Pigtail, Gastroplastia Endoscopica, Obesidade, bypass
gastrico, dentre outros diversos temas relevantes.

Finalmente destacamos que a disponibilizagéo destes dados através de uma
literatura, rigorosamente avaliada, fundamenta a importancia de uma comunicagao
solida e relevante na area médica, deste modo a obra “Medicina: Elevados Padroes
de Desempenho Técnico e Etico - volume 2” propiciara ao leitor uma teoria bem
fundamentada desenvolvida em diversas partes do territério nacional de maneira
concisa e didatica.

Desejamos a todos uma excelente leitura!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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RESUMO: Apresentacao do caso: Paciente,
sexo feminino, 50 anos, com histéria de de
Doenga de Caroli, realizou hepatojejunostomia
em Y de Roux parcialmente resolutiva, procurou
atendimento com dor importante em hipocdndrio
direito, 9/10, constante e diariamente, sem
sinais de colestase. Refere episodio de colangite
infecciosa, tratada com metronidazol 1000
mg/dia. Hoje encontra-se bem. Discusséo:
A Doenca de Caroli (DC) é uma desordem
congénita benigna rara que contém dilatacéo
sacular segmental ndo obstrutiva dos ductos
biliares longos intra hepaticos. E uma das
doengas fibrocisticas hepaticas e apresenta-
se em duas formas: pura, onde ha dilatagcdo
cistica dos ductos biliares intra hepaticos
e complexa, associada a fibrose hepatica
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congénita e doenca autossémica recessiva do rim policistico.A etiologia ndo € bem
estabelecida. Apresenta-se, normalmente, com dor abdominal em quadrante superior
direito, ictericia e colangite recorrente. Podem haver complicagdes como litiase intra
hepéatica, formacdo de abscesso, cirrose e septicemia. O diagnéstico é confirmado
por ultrassonografia, tomografia computadorizada ou colangiopancreatografia. O
tratamento ideal € ressecc@o hepatica quando localizada e transplante hepatico
quando difusa. As cirurgias dependem da extensdo do acometimento hepatico.
Alteragbes focais necessitam resseccao hepatica associada a colangiojejunostomia
em Y de Roux e as mais abrangentes envolvem segmentectomia, lobectomia ou
hepatojejunostomia. Os pacientes tém sintomatologia amenizada e até erradicada.
Mas neste caso, permaneceram os sintomas. O seguimento dos pacientes pds
transplante hepatico mostrou resultado superiores em alguns estudos em relagéo
as excisdes parciais, porém nao € aceito como primeira linha terapéutica devido a
demanda por figados no Brasil. Conclusao: Em pacientes com DC persistente pos-
resseccao cirlrgica, a Ultima etapa terapéutica se torna o transplante hepatico. Em
geral, pacientes tém melhora significativa dos sintomas por anos, mas a recidiva e
a falta de controle das complica¢des da doencga precisam de atencdo nas proximas
pesquisas sobre resolugéao.

PALAVRAS-CHAVE: Doenca de Caroli; Doencas das vias biliares; Cirurgia hepatica;
Transplante de figado.

CAROLI DISEASE - A RARE CONGENITAL DISORDER WITH
REFRATARIETY TO SURGICAL TREATMENT: CASE REPORT

ABSTRACT: Case report: Female patient, 50 years old, with a history of Caroli’s
Disease, underwent partially resolving Roux-en-Y hepatojejunostomy, sought
care with severe pain in the right hypochondrium, 9/10, constant and daily, with no
signs of cholestasis. She reports an episode of infectious cholangitis, treated with
metronidazole 1000 mg/day. Today she’s well. Discussion: Caroli’s disease (CD) is
a rare benign congenital disorder that contains non-obstructive segmental saccular
dilation of the long hepatic bile ducts. It is one of the fibrocystic liver diseases and
comes in two forms: pure, where there is cystic dilation of the intrahepatic bile ducts
and complex, associated with congenital liver fibrosis and autosomal recessive disease
of the polycystic kidney. The etiology is not well established. It usually presents with
abdominal pain in the right upper quadrant, jaundice and recurrent cholangitis. There
may be complications such as intrahepatic lithiasis, abscess formation, cirrhosis
and septicemia. The diagnosis is made by ultrasound, computed tomography or
cholangiopancreatography. The ideal treatment is liver resection when localized and
liver transplantation when diffuse. The surgeries depends on the extent of hepatic
involvement. Focal changes require liver resection associated with Roux-en-Y
cholangiojejunostomy and the most comprehensive involve segmentectomy, lobectomy
or hepatojejunostomy. Patients have reduced and even eradicated symptoms. But in
this case, the symptoms remained. The follow-up of patients after liver transplantation
has shown superior results in some studies in relation to partial excisions, however
it is not accepted as the first therapeutic line due to the demand for livers in Brazil.
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Conclusion: In patients with persistent CD after surgical resection, the last therapeutic
step becomes liver transplantation. In general, patients have experienced significant
improvement in symptoms for years, but recurrence and lack of control of disease
complications need attention in future resolution research.

KEYWORDS: Caroli’'s disease; Bile duct diseases; Liver surgery; Liver transplant.

APRESENTACAO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 50 anos de idade, com diagnéstico prévio de Doenca
de Caroli, refere historia de multiplas consultas médicas e hepatojejunostomia em Y
de Roux parcialmente resolutiva, dirigiu-se a um Centro de Referéncia na Amazdnia
Ocidental, relatando dor importante em hipocéndrio direito, 9/10, constante, que
ocorria diariamente e cedia muito pouco ao uso de analgésicos. Nao apresentou
sinais de colestase. Exames complementares: colangiorressonancia apresentou
acentuada dilatacao das vias biliares intra hepéticas de maneira difusa, notando-
se multiplos calculos em seu interior, isto €, hepatolitiase; USG de abdome total
demonstrou figado com ecotextura heterogénea, proeminéncia de vias biliares intra
hepéticas mais evidente em regido central de lobo direito.

A paciente apresentou um episddio de colangite infecciosa, mas foi tratada
com metronidazol 1000 mg/dia. Atualmente encontra-se bem, continuando o
tratamento, sem referir crises algicas.

DISCUSSAO

A Doenca de Caroli (DC) &€ uma desordem congénita benigna rara,
caracterizada por dilatacdo sacular segmental ndo obstrutiva dos ductos biliares
longos intra hepaticos. Esta patologia faz parte de um grupo de doencas fibrocisticas
do figado e se apresenta em duas formas: pura, ou Doencga de Caroli, em que ha
dilatacéo cistica dos ductos biliares intra hepaticos e complexa, também conhecida
como Sindrome de Caroli, que esta associada a fibrose hepatica congénita e a
doenca autossdémica recessiva do rim policistico. Normalmente a Doenga de Caroli
acomete o figado difusamente, mas existem formas que acometem apenas um
lobo hepético, predominantemente o lobo esquerdo. A etiologia desta doencga nao
esta bem estabelecida, porém supde-se que esta ligada a mutagbes no gene 1
da doenca renal e hepatica policistica (PKHD1), que, por sua vez, se relaciona
ao desenvolvimento anormal ou interrompido das placas ductais embrionarias.
Normalmente, a doenga apresenta-se com dor abdominal em quadrante superior
direito, ictericia e colangite recorrente. Podem haver complicagbes, dentre as quais
encontram-se litiase intra hepética, formacao de abscesso, cirrose e septicemia.
O diagnostico é realizado por ultrassonografia (USG), tomografia computadorizada
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(TC), colangiopancreatografia por ressonancia magnética (CPRM). No que diz
respeito ao tratamento, o que se tem como ideal trata-se da resseccéo hepatica em
DC localizada e transplante hepatico caso DC difusa.

A doenca de caroli apresenta diversas complicacdes que aumentam a
morbidade dos individuos acometidos, tais como hipertenséo portal, colangite,
célculos biliares intra-hepéticos, e transformag¢do maligna para colangiocarcinoma.
As cirurgias de escolha dependem da extensdo do acometimento hepatico pela
patologia. Alteracdes focais s@o resolvidas com ressec¢do hepatica associada a
colangiojejunostomia em Y de Roux, enquanto as mais abrangentes envolvem
segmentectomia, lobectomia ou hepatojejunostomia. Geralmente os pacientes tém
a sintomatologia bastante amenizada e até erradicada, porém, neste caso, mesmo a
paciente ndo apresentando histérico de doenca policistica renal ou fibrose hepatica
congénita, continuam os sintomas. Cerca de 26% dos pacientes apresentam
refratariedade a ressecc¢éao cirdrgica, mas muitos se veem livres por algo em torno
de 10 a 20 anos. O seguimento dos pacientes apoés transplante hepatico mostrou
resultado superiores em alguns estudos em relagédo as excisdes parciais, no entanto,
ainda nao é aceito como primeira linha terapéutica devido a demanda por figados,

pelo menos no Brasil.

COMENTARIOS FINAIS

Em pacientes com DC persistente pds-resseccao cirurgica, a Gltima etapa
terapéutica se torna o transplante hepatico, o que pode ser um desafio progndstico.
Em geral, os portadores tém melhora significativa dos sintomas por décadas, mas
a recidiva e a falta de controle das complicagdes da doencga precisam de atencao
especial nas proximas pesquisas sobre resolugcao.
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