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Resumo: IntroduÃ§Ã£o:Fibrose HepÃ¡tica CongÃªnita (FHC) e DoenÃ§a Renal PolicÃstica 
AutossÃ´mica Recessiva (DPRAR) podem representar um distÃºrbio Ãºnico,com amplo espectro 
de manifestaÃ§Ãµes clÃnicas.Quadro varia de acordo com idade do paciente e presenÃ§a ou 
nÃ£o de alteraÃ§Ãµes renais associadas.Ao exame fÃsico,sugerem FHCo bom estado 
geral,hepatomegalia firme,presenÃ§a de lesÃ£o renal associada e histÃ³ria familiar positiva.O 
prognÃ³stico Ã© consideravelmente melhor que na cirrose,sendo a morbimortalidade decorrente 
de complicaÃ§Ãµes da hipertensÃ£o portal e doenÃ§as associadas Ã  FHC.A evoluÃ§Ã£o da 
DRPAR Ã© variÃ¡vel,podendo ocorrer HAS e IRC. DescriÃ§Ã£oCaso:J.P.S.L,masculino,1 ano 
6 meses,previamente hÃgido,admitido no Hospital Geral de Fortaleza,com quadro diarreia 
aguda associada dor abdominal, vÃ´mitos pÃ³sprandiais e irritabilidade.Ao exame fÃsico 
apresentava hepatomegalia firme a 3cm abaixo RCD e 5 cm abaixo AX,traube ocupado. 
Laboratorialmente,apresentava aumento da fosfatase alcalina e gama-GT,com demais enzimas 
hepÃ¡ticas e provas de funÃ§Ã£o hepÃ¡tica normais.A investigaÃ§Ã£o para hepatopatia 
crÃ´nica revelou:sorologias virais negativas,alfa-1-anti-tripsina,ceruloplasmina normais e 
marcadores de auto-imunidade negativos.Os sumÃ¡rios de urina seriados mostraram densidades 
urinÃ¡rias menores ou iguais a 1005 e durante o internamento,foi diagnosticada HAS grau 
II.Realizado USGdoppler mostrando fÃgado heterogÃªneo sem sinais de hipertensÃ£o portal e 
ausÃªncia de estenose de artÃ©rias renais,porÃ©m presenÃ§a de nefromegalia bilateral.Em 
virtude do aumento da ecogenicidade hepÃ¡tica e persistÃªncia da elevaÃ§Ã£o de enzimas 
canaliculares,foi submetido Ã  biopsia hepÃ¡tica mostrando presenÃ§a de fibrose moderada-
acentuada do parÃªnquima hepÃ¡tico,com esboÃ§os de nÃ³dulos, achados compatÃveis com 
fibrose hepÃ¡tica congÃªnita.Iniciado tratamento anti-hipertensivo,obtendo controle da pressÃ£o 
arterial e orientado acompanhamento ambulatorial. DiscussÃ£o:O quadro clÃnico apresentado 
era sutil,chamando atenÃ§Ã£o a irritabilidade apresentada,em virtude da HAS.A presenÃ§a de 
hepatomegalia firme no exame abdominal,ultrassom,achados laboratoriais ehistologia hepÃ¡tica 
favoreceram diagnÃ³stico,porÃ©m faz-se necessÃ¡ria ainda a realizaÃ§Ã£o de biÃ³psia renal 
para confirmaÃ§Ã£o da presenÃ§a de DPAR. ConclusÃ£o:O examefÃsico minucioso e a 
valorizaÃ§Ã£o de dados clÃnicos,incluindo a verificaÃ§Ã£o da pressÃ£o arterial em lactentes 
sÃ£o elementos fundamentais para a detecÃ§Ã£o de patologias latentes,com manifestaÃ§Ãµes 
clÃnicas sutis,como foi observado no casodescrito.
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