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Introdugdo: A Sindrome de Caroli € uma doenga congénita detectada pela dilatagéo de
vias biliares intra-hepaticas, de acometimento multifocal e segmentar, geralmente associada
a doencga renal cistica a fibrose hepatica congénita. Objetivo: Este estudo tem como
objetivo descrever um caso de uma apresentacgao atipica e tardia da Sindrome de Caroli.
Delineamento e métodos: Trata-se de um relato de caso, desenvolvido com base em
informacbes coletadas em prontuario eletrénico e revisdo da literatura. Resultados:
Homem, 63 anos, engenheiro agricola, casado, natural de Pernambuco - Brasil, iniciou
quadro de febre intermitente ha 2 meses, associado a sudorese noturna, sem sinais ou
sintomas localizatérios. Tinha histéria de internamento prévio (2015), em que evoluiu com
quadro séptico por colangite, sendo necessario suporte hemodinamico e ventilatorio.
Borrelia spp. foi identificada em hemocultura, com sorologias positivas para doenga de
Lyme, havendo boa resposta & administracdo de Doxiciclina, optando-se por alta com Acido
Ursodesoxicoélico (Ursacol). Em investigacao atual de febre de origem indeterminada (FOl),
exames laboratoriais evidenciaram provas inflamatérias e enzimas canaliculares elevadas,
com sorologias virais negativas. A colangiorressonancia revelou dilatacdo fusiforme, com
acometimento central e periférico, de vias biliares intra-hepéticas, de maneira multifocal,
sem acometimento do ducto colédoco; associado a figado de tamanho reduzido e superficie
irregular. Além disso, foram encontradas evidéncias de cistos renais bilaterais, reforcando a
hipotese diagnostica de Sindrome de Caroli do adulto. O PET-CT demonstrou
hipermetabolismo glicolitico difuso em lobo esquerdo do figado e focal no segmento VI,
assim como linfonodos em hilo hepatico, correspondente a processo inflamatério, infeccioso
ou neoplasico. A bidpsia hepatica foi realizada, revelando colangiopatia crénica com fibrose
portal (METAVIR F2), sem sinais de malignidade. O paciente apresentou boa resposta a
otimizagdo de dose do Ursacol, recebendo alta com programacdo de seguimento
ambulatorial. Conclusao: Apesar de ser uma condi¢ao rara, a Sindrome de Caroli pode se
manifestar de forma insidiosa e de dificil diagndstico para o clinico, manifestacées agudas
episodicas, como colangites de repeticdo, além de risco aumento de colangiocarcinoma. A
colangiorressonancia tem papel na investigagdo desses casos, direcionando a propedéutica
ideal. Descritores: Sindrome de Caroli; Febre de origem indeterminada;
Colangiocarcinoma.



Imagens abaixo de colangiorressonancia:dilatagao fusiforme, com acometimento central e
periférico, de vias biliares intra-hepaticas, de maneira multifocal, sem acometimento do
ducto colédoco; associado a figado de tamanho reduzido e superficie irregular. Além disso,
foram encontradas evidéncias de cistos renais bilaterais, reforgando a hipétese diagndstica
de Sindrome de Caroli do adulto. Além de Ressonancia de abdome com cistos renais.
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