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ABREVIERILE FOLOSITE IN DOCUMENT

AgHBs Antigenul de suprafaya al virusului hepatitei B
ALT Alaninaminotransferaza
AST Aspartataminotransferaza
CIM-X Clasificarea Internagionala a Maladiilor, revizia a X-a
CMV Citomegalovirus
EASL European Association for the Study of the Liver
FA Fosfataza alcalina
GGT Gamaglutamiltranspeptidaza
HCV Hepatita virala C
HDV Hepatita virala D
Ig Imunoglobulinag
IMSP Instituzie Medico-Sanitara Publica
LDH Lactatdehidrogenaza
MS Ministerul Sanatarii
N Norma
PCN Protocol Clinic Nayional
RM Republica Moldova
RMN Rezonanga magnetica nucleara
VSH Viteza de sedimentare a hematiilor
PREFATA

Protocolul national a fost elaborat de catre grupul de lucru al Ministerului Sanatatii al Republicii
Moldova (MS RM), constituit din specialistii IMSP Institutul Mamei si Copilului. Protocolul de fata a
fost fundamentat in conformitate cu ghidurile internationale actuale privind ,,Boala si Sindromul Caroli
la copil” si va servi drept matrice pentru elaborarea protocoalelor institutionale. La recomandarea MS
RM pentru monitorizarea protocoalelor institutionale pot fi folosite formulare suplimentare, care nu
sunt incluse Tn protocolul clinic national.

A. PARTEA INTRODUCTIVA
A.1. Diagnostic:

1. Sindromul Caroli

2. Boala Caroli

A.2. Codul bolii (CIM 10):
E 80.7 Tulburari de metabolism ale bilirubinei, fara precizare.

A.3. Utilizatorii:
e Oficiile medicilor de familie (medic de familie si asistentele medicale de familie);
Centrele de sanatate (medic de familie);
Centrele medicilor de familie (medic de familie);
Institutiile/sectiile consultative (hepatolog, gastroenterolog);
Asociatiile medicale teritoriale (medic de familie, pediatru, hepatolog, gastroenterolog,
infectionist);
o Sectiile de copii ale spitalelor raionale si municipale (pediatru, hepatolog, gastroenterolog,
infectionist, urolog);
e Sectia gastroenterologie si hepatologie, IMSP Institutul Mamei si Copilului (hepatolog,
gastroenterolog).

A.4. Scopurile protocolului:
1. Diagnosticul precoce.
2. Ameliorarea pronosticului, prin reducerea complicatiilor.
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A.5. Data elaborarii protocolului: 2016
A.6. Data reviziei urmatoare: 2019
A.7. Lista si informatiile de contact ale autorilor:
| Numele Functia detinuta
Dr. Mihu lon, profesor Sef sectie gastroenterologie si hepatologie, IMSP Institutul Mamei
universitar, doctor habilitat in | si Copilului. Universitatea de Stat de Medicina si Farmacie ,,N.
stiinte medicale. Testemitanu”.
Dr. Tighineanu Olga Sectia gastroenterologie si hepatologie, IMSP Institutul Mamei si
Copilului.

Protocolul a fost discutat aprobat si contrasemnat:

Denumirea institutiei Persoana responsabila - semnatura
Societatea Stiintifico-Practica a Pediatrilor din

Moldova %g

Asociatia Medicilor de Familie din RM

Comisia Stiintifico-Metodica de profil _ ]
~Pediatrie” S ML

Agentia Medicamentului

Consiliul de experti al Ministerului Sanatatii

Consiliul National de Evaluare si Acreditare in
Sanatate
Compania Nationala de Asigurari in Medicina

A.8. Definitiile folosite Tn document

Boala Caroli — anomalie congenitala, autosomal recesiva, cu ectazia sau dilatarea segmentara a
ductelor mari intrahepatice, fara fibroza hepatica.

Sindromul Caroli — anomalie congenitala, autosomal recesiva, cu ectazia sau dilatarea ductelor
mari si mici intrahepatice, cu fibroza hepatica congenitala.

A.9. Informatie epidemiologica
e Incidenta generala:
—  sindromului Caroli 1 caz la 100.000 de persoane.
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B.1. Nivel de asistenta medicala primara

Descriere Motive Pasi
(masuri) (repere) (modalitari si condizii de realizare)
I 1 11
1. Profilaxia
1.1. Profilaxia secundara Sabilirea precoce a diagnosticului si prevenirea aparitiei | e Sabilirea precoce a diagnosticului si prevenirea aparitiei

(C.2.3)

complicatiilor.

complicatiilor (caseta 3).

1.2. Screening-ul (C.2.4)

Screening-ul este recomandat pentru:
— testarea prenatals;

— stabilirea precoce a diagnosticului;
— supravegherea.

e Screening-ul secundar impune evaluarea tuturor rudelor de
gradul I al unui caz diagnosticat (caseta 4).

2. Diagnosticul

2.1. Suspectarea
diagnosticului de Boala si
Sindrom Caroli

(C.2.5)

Manifestarile clinice la nou-nascuyi: evolutie severa, cu
sindrom de colestaza, asociat cu polichistoza renala
(60%); la adolescenyi, — predominarea manifestarilor
hepatice: icter moderat, periodic; prurit; febra; dureri
abdominale intermitente in hipocondrul drept;
hematemeza/melena; ascita.

Investigatiile de laborator: hemoleucograma, biochimia
(bilirubina si fractiile, ALT, AST), sumarul urinei.

Obligatoriu:

e Anamneza si evaluarea factorilor de risc (casetele 3, 5).
e Examenul clinic (casetele 6, 7).

¢ Diagnosticul diferential (caseta 8).

e Investigatii paraclinice obligatorii (tabelul 3).
Recomandabil:

e Investigatii paraclinice recomandabile (tabelul 3).

2.2. Deciderea consultului
specialistului si/sau
spitalizarii (C.2.5)

Stabilirea diagnosticului.

e Toti pacientii cu suspectie la la Boala Caroli si Sindromul
Caroli vor fi indreptati la hepatolog, gastroenterolog.
e Evaluarea criteriilor pentru spitalizare (caseta 11).

3. Tratamentul

3.1. Tratamentul
nemedicamentos (C.2.6)

Ameliorarea simptomatologiei in perioadele de
acutizare.

e Ameliorarea simptomatologiei in perioadele de acutizare
(caseta 9).

3.2. Tratamentul
medicamentos (C.2.6)

Tratament specific nu exista.
Tratament simptomatic — ameliorarea manifestarilor
clinice (vezi PCN ,,Colestaza la copil™).

e Evaluarea conduitei terapeutice n functie de manifestarile
clinice (caseta 9).
e Supravegherea eventualelor complicatii (caseta 12).

4. Supravegherea
(C.2.7)

Monitorizarea evolutiei manifestarilor clinice.
Ajustarea conduitei terapeutice.
Depistarea precoce a complicatiilor.

e Se va elabora un plan individual de supraveghere, in functie
de evolutia patologiei (caseta 14).

e Supraveghere multidisciplinara (la necesitate): medicul de
familie, pediatru, hepatolog, gastroenterolog, urolog.
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B.2. Nivel de asistenta medicala specializata de ambulator

Descriere Motive Pasi
(masuri) (repere) (modalitari si condizii de realizare)
| I 11
1. Profilaxia
1.1. Profilaxia secundara | e Sabilirea precoce a diagnosticului si prevenirea aparitiei |e Sabilirea precoce a diagnosticului si prevenirea aparitiei
(C.2.3) complicatiilor. complicatiilor (caseta 3).
1.2. Screening-ul (C.2.4) | e Screening-ul este recomandat pentru: e Screening-ul secundar impune evaluarea tuturor rudelor de
— testarea prenatala; gradul I al unui caz diagnosticat (caseta 4).
— stabilirea precoce a diagnosticului;
— supravegherea.
2. Diagnosticul
2.1. Suspectarea e Manifestarile clinice la nou-nascuyi: evolutie severa, cu Obligatoriu:
diagnosticului de Boala si sindrom de colestaza, asociat cu polichistoza renala e Anamneza si evaluarea factorilor de risc (casetele 3, 5).
Sindrom Caroli (60%); la adolescenyi, — predominarea manifestarilor e Examenul clinic (casetele 6, 7).
(C.2.5) hepatice: icter moderat, periodic; prurit; febra; dureri e Diagnosticul diferential (caseta 8).
abdominale intermitente Tn hipocondrul drept; e Investigatii paraclinice obligatorii (tabelul 3).
hematemeza/melena; ascita. Recomandabil:

e Investigatiile de laborator: hemoleucograma, biochimia | ¢ Investigatii paraclinice recomandabile (tabelul 3).
(bilirubina si fractiile, ALT, AST, FA, GGT, colesterol,
trigliceride, ureea, creatinina), sumarul urinei.

e Teste imunologice: Ig G, M, A; anti CMV IgM, anti CMV
IgG; Epstein Barr 1gM, Epstein Barr 1gG; AgHBs, anti
HCV.

e Consult multidisciplinar: genetic; urolog.

e Investigatii paraclinice: examenul ecografic complex;
examenul ecografic cu Doppler.

2.2. Deciderea consultului | e Stabilirea precoce a diagnosticului. e Toti pacientii cu suspectie la la Boala Caroli si Sindromul
specialistului si/sau e Elaborarea conduitei terapeutice. Caroli vor fi indreptati la hepatolog, gastroenterolog.
spitalizarii (C.2.5) e Evaluarea criteriilor pentru spitalizare (caseta 11).

3. Tratamentul

3.1. Tratamentul e Ameliorarea simptomatologiei in perioadele de e Ameliorarea simptomatologiei in perioadele de acutizare
nemedicamentos (C.2.6) acutizare. (caseta 9).
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3.2. Tratamentul e Tratament specific nu exista. e Evaluarea conduitei de tratament n functie de manifestarile
medicamentos (C.2.6) e Tratament simptomatic — ameliorarea manifestarilor clinice (caseta 9).
clinice (vezi PCN ,,Colestaza la copil™). e Supravegherea eventualelor complicatii (caseta 12).
4. Supravegherea e Monitorizarea evolutiei manifestarilor clinice. e Se va elabora un plan individual de supraveghere, in functie
(C.2.7) e Depistarea precoce a complicatiilor. de evolutia patologiei (caseta 14).
e Supraveghere multidisciplinara (la necesitate): medicul de
familie, pediatru, hepatolog, gastroenterolog, urolog.

B.3. Nivel de asistenta medicala spitaliceasca

Descriere Motive Pasi
(masuri) (repere) (modalitari si condizii de realizare)
I 1 11
1. Spitalizare e Spitalizarea este necesara pentru confirmarea e Criteriile de spitalizare (caseta 11).

diagnosticului si Tn prezenta complicatiilor.

2. Diagnosticul

2.1. Confirmarea e Manifestarile clinice la nou-nascuyi: evolutie severa, cu Obligatoriu:
diagnosticului de Boala si sindrom de colestaza, asociat cu polichistoza renala e Anamneza si evaluarea factorilor de risc (casetele 3, 5).
Sindrom Caroli (60%); la adolescenyi, — predominarea manifestarilor e Examenul clinic (casetele 6, 7).
(C.2.5) hepatice: icter moderat, periodic; prurit; febra; dureri » Diagnosticul diferential (caseta 8).
abdominale intermitente Tn hipocondrul drept; e Investigatii paraclinice obligatorii (tabelul 3).

hematemeza/melena; ascita.
¢ Investigatiile de laborator: hemoleucograma, biochimia | Recomandabil:

(bilirubina si fractiile, ALT, AST, FA, GGT, colesterol, | o [nvestigatii paraclinice recomandabile (tabelul 3).

trigliceride, ureea, creatinina), sumarul urinei.

e Teste imunologice: Ig G, M, A; anti CMV IgM, anti
CMV 1gG; Epstein Barr IgM, Epstein Barr IgG;
AgHBs, anti HCV.

e FEvaluarea genetica: mutatia genei PKHD1.

e Consult multidisciplinar: genetic; urolog.

e Investigatii paraclinice: examenul ecografic complex;
examenul ecografic cu Doppler, RMN in regim
colangiografic, biopsia hepatica.

3. Tratamentul

3.1. Tratamentul o Ameliorarea simptomatologiei in perioadele de e Recomandari privind modificarea regimului igieno-dietetic
nemedicamentos (C.2.6) acutizare.
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(caseta 9).

3.2. Tratamentul
medicamentos
(C.2.6)

e Tratament simptomatic — ameliorarea manifestarilor
clinice (vezi PCN ,,Colestaza la copil™).
e Chirurgical — transplant hepatic.

e Evaluarea conduitei de tratament Tn functie de manifestarile
clinice (caseta 9).

e Supravegherea eventualelor complicatii (caseta 12).
e Supravegherea reactiilor adverse ale medicamentelor.

4. Externarea

e Durata aflarii in stationar poate fi 7-14 zile, in functie de
evolutia bolii.

Extrasul obligatoriu va contine:
v diagnosticul precizat desfasurat;
v rezultatele investigatiilor si tratamentului efectuat;
v" recomandari explicite pentru medicul de familie si pacient.
OBLIGATORIU:
e Se va elabora un plan individual de supraveghere, in functie
de evolutia patologiei (caseta 14).
e Supraveghere multidisciplinara (la necesitate): medicul de
familie, pediatru, hepatolog, gastroenterolog, urolog.
o Oferirea informatiei pentru pacient (Anexa 1).
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C.1. ALGORITMI DE CONDUITA

C.1.1. Managementul de conduita

Manifestari clinice
I

Debut tardiv (adolescenti)
Debut neonatal predominarea manifestirilor hepatice:
sindrom de colestaza (sever), dureri abdominale intermitente in
asociat cu polichistoza renald (60%). hipocondrul drept; icter moderat, periodic,

prurit, febra; hematemezd/melend, ascita.

este de laboratort

» Examen imagistic Biopsie hepaica
®  bilirubina si fracilef ALTL i g 5 Biopsie hepatica:
3 e o latarea_canalelo ~ .
ASTUFALGGT) ureeal gualared cana e on U boala Caroli=ectazia sau dilatarea segmentard a

creatininal biliarchintrahepatice EvaluarefgeneticaZ ductelor mar1 intrahepatice fara

teste imunologiced IgGhIgM ma mutatia ERHDIES (@ indromul Carolitcctazialsau dilatarcalductelor
ToABantfCMY TMEantiCMY|  [#8 Saspect de rinic mari 51 mict intrahpaticos
[gGyEpstein Barr IgML polichistic

Boala Caroli saulSindromBCaroli
TERAPIE TRANSPLANT
DIETOTERAPIE SIMPTOMATICA HEPATIC
SUPRAVEGHERE
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C.2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR SI1 PROCEDURILOR
C.2.1.Clasificarea

Caseta 1. Clasificarea
e Boala Caroli
e Sindrom Caroli

C.2.2. Factorii etiologici si factorii de risc

Caseta 2. Factorul etiologic si factorii de risc

e 1n boala Caroli — mutatia genetica nu este cunoscuta, poate aparea sporadic, ca rezultat al unei
mutatii genetice spontane;

e in sindromul Caroli — mutatia genei PKHD1, care codifica proteina fibrocistina, implicata in
tubulogeneza ductelor biliare.

C.2.3. Profilaxia

Caseta 3. Profilaxia
Profilaxia primara nu exista.
Profilaxia secundara consta in prevenirea complicatiilor.

C.2.4. Screening-ul

Caseta 4. Screening-ul

e Screening-ul primar nu exista.
e Screening-ul secundar, in anamneza eredocolaterala pozitiva.

C.2.5. Conduita pacientului
C.2.5.1. Anamneza

Caseta 5. Repere anamnestice
e anamneza eredo-colaterala;
e prezenta manifesarilor hepatice;
e prezenta afectiunilor asociate.

C.2.5.2. Examenul clinic

Caseta 6. Manifestarile clinice

e Debut neonatal — evolutie severa cu sindrom de colestaza, asociat cu polichistoza renala (60%).
e Debut tardiv (adolescenti) — predominarea manifestarilor hepatice:
- dureri abdominale intermitente in hipocondrul drept;
- icter moderat, periodic, prurit, febra;
- hematemeza/melena, ascita.
e Afectiuni asociate: polichistoza renala; ectazia tubulara renala; fibroza interstitiala renala;
insuficienta renala; litiaza biliara.

Caseta 7. Examenul fizic

e tegumente icterice;

e abdomenul marit in volum, hepatomegalie moderata, indolora neteda, regulata, asociata cu
splenomegalie minima sau moderata;

e in ciroza hepatica compensata — splenomegalie, stelute vasculare, ,,cap de meduza” (circulatie
colaterala abdominala), eritroza palmara, atrofie testiculara, ginecomastie;

¢ in ciroza hepatica decompensata — icter, ascita, edeme periferice si encefalopatie hepatica.

C.2.5.3 Investigarii paraclinice
teste de laborator
investigatii paraclinice
teste genetice
biopsia hepatica

11
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Tabelul 1. Teste de laborator

Examinarea paraclinica Rezultatele scontate
Hemoleucograma - leucocite — N, |, 1;

- trombocite — N, |;

- VSH-N, 1.
Teste biochimice - bilirubina totala — 1, bilirubina directa— 1; indirecta — N.

- ALT,AST-N, 1;

- FA-N, 1;

- GGT-N, 1;

- ureea- N, 1;

- creatinina - N, 1.
Coagulograma - timpul de protrombina— N, 1;

- timpul partial de tromboplastina activa — N, 1.
Sumarul urinei - absenta pigmentilor biliari Tn sedimentul urinar.
Teste imunologice - 1gM, G, A;

- AgHBs, anti HCV;

- antiCMV Ig M, anti CMV Ig G;

- Epstein Barr Ig M, Epstein Barr Ig G.
Evaluarea genetica - mutatia genei PKHD1.

Tabelul 2. Investigagiile paraclinice

Investigatia Rezultatele scontate

Examenul ecografic e Dilatarea ductelor biliare intra- si/sau extrahepatice;

e Aspect de rinichi polichistic.

RMN in regim colangiografic | e Vizualizarea arborelui biliar intra- si extrahepatic.

Biopsia hepatica e Boala Caroli — ectazia sau dilatarea segmentara a ductelor mari
intrahepatice, fara fibroza hepatica.

e Sindromul Caroli — ectazia sau dilatarea ductelor mari si mici
intrahepatice, cu fibroza hepatica congenitala.

Tabelul 3. Examinadrile clinice si paraclinice in cadrul asistengei medicale primare, specializata de
ambulator si spitaliceasca

Investigatia AM primari AM spitalizata de AM

ambulator spitaliceasca

Hemoleucograma

Sumarul urinei

Coprograma

Examen coproparazitologic
Bilirubina si fractiile ei

ALT, AST

FA

GGT, LDH

Ureea

Creatinina

AgHBs, anti HCV

IgG, M, A

anti CMV Ig M, anti CMV Ig G
Epstein Barr Ig M, Epstein Barr Ig G
Examen ecografic cu Doppler
Examen endoscopic

RMN 1in regim colangiografic
Biopsia hepatica

Oo|o|0o|o|0|0o

T|W|O|WWWAWO|IO0|I0|0|0|0|0|0|0

AU|W|AWO|0|0|W|O|0|0|0|0|0|0|o|o|o|0o

12
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Legenda: O - obligatoriu; R — recomandabil.

C.2.5.4. Diagnosticul diferengial

Caseta 8. Diagnosticul diferential

e icter neonatal, atrezia biliara, boala si sindromul Caroli, mucoviscidoza, colestaza familiala
intrahepatica progresiva, tirozinemia.

C.2.6. Tratamentul

Caseta 9. Tratament

e nemedicamentos — respectarea regimului igieno-dietetic in perioadele de acutizare;
e medicamentos:
— tratament specific nu exista;
— tratament simptomatic — ameliorarea simptomatologiei clinice (vezi Protocolul Clinic Nasional
,,Colestaza la copil™);
e chirurgical — transplant hepatic si/sau renal combinat.

Caseta 10. Tratamentul chirurgical

¢ Indicatiile segmentectomiei hepatice | e Indicatiile transplantului hepatic
— afectare monolobara; — afectiune difuza;
— episoade recurente de colangita; — decompensarea progresiva a functiei hepatice.
— functia hepatica pastrata.

Caseta 11. Criteriile de spitalizare si externare

Criteriile de spitalizare Criteriile de externare
e confirmarea diagnosticului o ameliorare clinica
e prezenta complicatiilor e normalizarea indicilor de laborator

Caseta 12. Complicayii

e bacteriemie si/sau sepsis;

e coledocolitiaza biliara;

e episoade recurente de colangita;
e colangiocarcinom (7-14 %);

e hipertensiune portala;

hemoragii din varicele esofagiene;

abces hepatic;

insuficienta hepatica;

nefrocalcinoza, ureterala, ale vezicii urinare;
hidroureteronefroza obstructiva.

Caseta 13. Pronosticul

e prognosticul este variabil si depinde de frecventa si severitatea episoadelor de colangita, prezenta
patologiilor associate si riscul crescut de cancer al tractului biliar;

¢ in debutul precoce, progresiv supravietuirea este de 5-10 ani.

C.2.7. Supravegherea

Caseta 14. Supravegherea

e perioada de supraveghere va dura pe toata perioada copilariei (pina la 18 ani);
e determinarea testelor biochimice in dinamica, in functie de gradul de afectare;
e monitorizare multidisciplinara (urolog, genetic) la necesitate.
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D. RESURSE UMANE S| MATERIALE NECESARE PENTRU IMPLEMENTAREA
PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

D.1. Institutiile
de asistenta
medicala
primara

Personal:

e medic de familie certificat;
e asistenta medicala;

e laborant.

Dispozitive medicale:
cintar pentru sugari;
cintar pentru copii mari;
taliometru;
panglica-centimetru;
tonometru;
fonendoscop;

e oftalmoscop.

Examinari paraclinice:
e laborator: hemoleucograma, biochimia (bilirubina si fractiile, ALT, AST),
sumarul urinei, coprograma, examen coproparazitologic.

Medicamente

e coleretice (acid ursodeoxicolic);

e Dbarbiturice (fenobarbital);

e vitaminele liposolubile (vitaminele A, D, E, K), vezi PCN ,,Colestaza la copil™.

D.2.
Institutiile/sectiile
de asistenta
medicala
specializata de
ambulator

Personal:

e medic pediatru;

medic hepatolog;

medic gastroenterolog;

medic infectionist;

medic de laborator;

medic imagist;

asistente medicale;

acces la consultatiile calificate: genetic; urolog.

Dispozitive medicale:
cintar pentru sugari;
cintar pentru copii mari;
panglica-centimetru;
fonendoscop;
ultrasonograf.

Examinari paraclinice:
e laborator: hemoleucograma, biochimia (bilirubina si fractiile, ALT, AST, FA,
GGT, ureea, creatinina), sumarul urinei.

Medicamente

e coleretice (acid ursodeoxicolic);

e barbiturice (fenobarbital);

e vitaminele liposolubile (vitaminele A, D, E, K), vezi PCN ,,Colestaza la copil”.
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Personal:

medic pediatru;

medic hepatolog;

medic gastroenterolog;

medic urolog;

medic de laborator;

medic imagist;

asistente medicale;

acces la consultatiile calificate: genetic; urolog.

D.3. Institutiile
de asistenta
medicala
spitaliceasca:

Dispozitive medicale:

cintar pentru sugari;

cintar pentru copii mari;
panglica-centimetru;
fonendoscop;

ultrasonograf;

rezonanta magnetica nucleara.

sectii de
hepatologie si o
gastroenterologie

Examinari paraclinice:

investigatiile de laborator: hemoleucograma, biochimia (bilirubina si fractiile,
ALT, AST, FA, GGT, colesterol, trigliceride, ureea, creatinina), sumarul urinei.
teste imunologice: Ig G, M, A; anti CMV IgM, anti CMV IgG; Epstein Barr IgM,
Epstein Barr IgG; AgHBs, anti HCV.

cabinet ecografic cu Doppler;

cabinet de diagnostic functional;

laborator de genetica;

laborator radioizotopic;

laborator imunologic;

laborator virusologic;

serviciul morfologic cu citologie.

Medicamente:

coleretice (acid ursodeoxicolic);

barbiturice (fenobarbital);
vitaminele liposolubile (vitaminele A, D, E, K), vezi PCN ,,Colestaza la copil”.

E. INDICATORII DE MONITORIZARE A IMPLIMENTARII PROTOCOLULUI

No Scopul Indicatorul Metoda de calculare a indicatorului
Numaratorul Numitorul

1. Depistarea Ponderea Numarul pacientilor cu | Numarul total de pacienti cu
precoce a pacientilor cu diagnosticul de Boala | diagnosticul de Boala si
pacientilor cu diagnosticul de si Sindromul Caroli la | Sindromul Caroli la copii, care
diagnosticul Boala si Sindromul | copii in prima luna, de | se afla sub supravegherea
stabilit de Caroli diagnosticati | la aparitia semnelor medicului de familie si
Boala si nprima luna de la | clinice, pe parcursul specialistului pe parcursul
Sindromul aparitia semnelor unui an x 100 ultimului an.
Caroli la copii | clinice

2. Ameliorarea Ponderea pacientilor | Numarul pacientilor cu | Numarul total de pacienti cu
examinarii cu diagnosticul de diagnosticul stabilit de | diagnosticul stabilit de Boala si
pacientilor cu Boala si Sindromul | Boala si Sindromul Sindromul Caroli, care se afla
diagnosticul de | Caroli, carora li sa Caroli, carora li sa sub supravegherea medicului
Boala si efectuat examenul efectuat examenul de familie si specialistului pe
Sindromul clinic si paraclinic clinic, paraclinic si parcursul ultimului an.
Caroli obligatoriu conform | tratamentul obligatoriu
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recomandarilor conform
protocolului clinic recomandarilor
national ,,Boala si protocolului clinic
Sindromul Caroli la | national ,,Boala si
copil.” Sindromul Caroli la
copil.” pe parcursul
ultimului an x 100
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ANEXA 1. Ghidul pacientului cu Boala si Sindromul Caroli

Definigie
Boala Caroli — afectiune congenitala, caracterizata prin ectazia sau dilatarea o 55
segmentara a ductelor mari intrahepatice, fara fibroza hepatica. xji K
Sindromul Caroli — afectiune congenitala, caracterizata prin ectazia ductelor s h i
mari si mici, asociata cu diferite grade de fibroza hepatica congenitala difuza sau J} '

segmentara. Des asociata cu polichistoza renala congenitala.
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Etiologia
e in boala Caroli — mutatia genetica nu este
cunoscuta, poate aparea sporadic, ca rezultat al
unei mutatii genetice spontane;
e in sindromul Caroli — mutatia genei PKHD1,
care codifica proteina fibrocistina, implicata in
tubulogeneza ductelor biliare.

Manifestarile clinice
e Debut neonatal — evolutie severa cu sindrom
de colestaza, asociat cu polichistoza renala
(60%).
e Debut tardiv (adolescenti) — predominarea
manifestarilor hepatice:
- dureri abdominale intermitente in
hipocondrul drept;
- icter moderat, periodic, prurit, febra;
- hematemeza/melena, ascita.
o Afectiuni asociate: polichistoza renala; ectazia

tubulara renala; fibroza interstitiala renala;
insuficienta renala; litiaza biliara.

Cum vom stabili diagnosticul de Boala sau sindrom Caroli?

Pentru a stabili diagnosticul sunt necesare investigatiile: teste biochimice,
examen ecografic al organelor interne si rinichi; rezonanta magnetica nucleara
n regim colangiografic; biopsia hepatica.

Cum tratam?

Tratament specific nu exista, acesti copii de
obicei sunt tratati simptomatic cu: coleretice,
vitamine liposolubile, la necesitate antibiotice. Tn
cazul formelor grave si in prezenta complicatiilor
copii primesc indicatii la tratament chirurgical,
pina la transplant hepatic si/sau renal.

Fiecare dintre noi este responsabil de viitorul copiilor nostri, atunci sa-i ajutam impreuna sa
urmeze spre un viitor sanatos si luminos.

Succese!!!

ANEXA 2. Fisa standardizata de audit bazat pe criterii pentru protocolul clinic national ,,Boala
si sindromul Caroli la copil”

FISA STANDARDIZATA DE AUDIT BAZAT PE CRITERII PENTRU
PROTOCOLUL CLINIC NATIONAL
,BOALA SI SINDROMUL CAROLI LA COPIL”

Domeniul Prompt Definitii si note

1 | Denumirea institutiei medico-sanitare
evaluata prin audit

2 | Persoana responasabila de completarea | Nume, prenume, telefon de contact
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Fisel
3 | Perioada de audit DD-LL-AAAA
4 | Numarul fisei medicale a bolnavului
stationar f.300/e
5 | Mediul de resedinta a pacientului 0 = urban; 1 = rural; 9 = nu se cunoaste
6 | Data de nastere a pacientului DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscuta
7 | Genul/sexul pacientului 0 = masculin 1 = feminin 9 = nu este specificat
8 | Numele medicului curant
9 | Patologia 0 = Boala Caroli; 1 = Sindromul Caroli
INTERNAREA
10 | Data internarii in spital DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscut
11 | Timpul/ora internarii la spital Timpul (HH: MM) sau 9 = necunoscut
12 | Sectia de internare Deparatamentul de urgenta = 0 ; Sectia de profil
pediatric = 1; Sectia de profil chirurgical = 2; Sectia de
terapie intensiva = 3
13 | Timpul parcurs pana la transfer in <30 minute = 0; 30 minute — 1 ora = 1; > lora = 2; nu se
sectia specializata cunoaste = 9
14 | Data debutului simptomelor Data (DD: MM: AAAA) 0 = debut neonatal; 1 = debut
tardiv; 9 = necunoscuta
15 | Aprecierea criteriilor de spitalizare Au fost aplicate: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9
16 | Tratament administrat la A fost administrat: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9
Departamentul de urgenta
17 | Tn cazul raspunsului afirmativ indicati
tratamentul (medicamentul, doza, ora
administrarii):
18 | Transferul pacientului pe parcursul A fost efectuat: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9
internarii in sectia de terapie intensiva
n legatura cu agravarea patologiei
DIAGNOSTICUL
19 | Teste biochimice Au fost efectuate dupa internare: nu = 0; da =1; nu se
cunoaste = 9
20 | Examenul ecografic complex A fost efectuat dupa internare: nu = 0; da = 1; nu se
cunoaste = 9
21 | Evaluarea genetica A fost efectuata dupa internare: nu = 0; da = 1; nu se
cunoaste = 9
22 In cazul raspunsului afirmativ indicati rezultatul obtinut:
negativ = 0; pozitiv = 1; rezultatul nu se cunoaste = 9
23 | RMN in regim colangiografic A fost efectuata dupa internare: nu = 0; da = 1; nu se
cunoaste = 9
24 In cazul raspunsului afirmativ indicati rezultatul obtinut:
negativ = 0; pozitiv = 1; rezultatul nu se cunoaste = 9
25 | Consult multidisciplinar (urolog) A fost efectuat dupa internare: nu = 0; da =1; nu se
cunoaste = 9
26 | 1n cazul raspunsului afirmativ indicati
specialistul si concluzia
TRATAMENTUL
27 | Tratament simptomatic Nu = 0; da = 1; nu se cunoaste =9
28 1n cazul raspunsului negativ tratamentul efectuat a fost

in conformitate cu protocol: nu=0;da=1

EXTERNAREA SI MEDICATIA
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Data externarii sau decesului
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Include data transferului la alt spital, precum si data
decesului.

30 Data externarii (ZZ: LL: AAAA) sau 9 = necunoscuta
31 Data decesului (ZZ: LL: AAAA) sau 9 = necunoscuta
32 | Prescrierea recomandarilor la Externat din spital cu indicarea recomandarilor: nu = 0;

externare

da = 1; nu se cunoaste =9

DECESUL PACIENTULUI

33

Decesul in spital

Nu = 0; Decesul cauzat de b./sdr. Caroli = 1; Moartea nu
ar fi survenit Tn absenta b./sdr. Caroli = 2; Alte cauze de
deces = 3; nu se cunoaste = 9
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