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Resumo: Resumo Objetivo(s) Descrever e analisar caracteristicas de criangcas com Colangite Esclerosante
Primé&ria (CEP) atendidas em dois hospitais terciarios de 1983 a 2017. Méodo Estudo
retrospectivo com andlise de prontuarios de criancas diagnosticadas com CEP, através de
alteracdes sugestivas na colangioressonancia, ou colangiografia endoscépica ou bidpsia hepética.
Foram levantadas caracteristicas demograficas, clinicas, histérico familiar, endoscopicas, exames
de imagem, histoldgicas, historico familiar e desfecho da doenca. Foi considerado p<0,05 para se
considerar significancia estatistica. Resultados Revimos 98 pacientes com CEP, sendo 94 (96%)
de causa primaria e 4 (4%) secundéria; género masculino:49 (50%); idade média ao inicio dos
sintomas e ao diagnostico foi 6,3 e 9,4 anos, respectivamente. Ao diagnostico, 35 (36%)
pacientes eram assintomaticos com enzimas hepaticas persistentemente ateradas por mais de 6
meses; 63 (65%) apresentavam sinais ou sintomas sugestivos de doenca hepética, sendo
hepatomegalia (59%), esplenomegalia (44%) e ictericia (38%). A associagdo com hepatite
autoimune (HAI) foi observada em 20 (20%) casos, doenca inflamatéria intestinal (DII) em 42
(43%) e desses 34 (81%) tinham Retocolite Ulcerativa, 5 (12%) Colite Indeterminada e 3 (7%)
com Doenca de Crohn. 97 pacientes (99%) tinham alteracOes |aboratoriais de enzimas hepéticas
ao diagnoéstico; a gamaglutamil transferase (GGT) esteva alterada em 96 (98%) casos, sendo a
média de 11,6 vezes o limite superior da normalidade. Autoanticorpos estavam positivos em 60
(62%) pacientes ao diagndstico - FAN (33%), Anti-MUsculo-Liso (33%) e ANCA (24%). Acido
Ursodesdxicdlico foi utilizado 86 (88%) casos. Complicacdes da doenca hepética ocorreram em
57 (58%) dos pacientes, desses 88% ao diagndstico de CEP, sendo varizes esofagicas a mais
comum em 49 (86%) casos. Transplante hepatico foi realizado em 17 (18%) dos casos dos quais
41% (p=0,8) tinham DI e 6% (p=1,01) HAI associada. Obito ocorreu em 16 (16%) casos, desses
7 (44%) tinham sido submetidos a transplante hepatico. conclusdo(6es) A CEP na infancia,
apesar de rara, é doenca relativamente prevalente em centros terciarios. A compilacéo das suas
caracteristicas clinicas é imperativa para conscientizar a sociedade médica do diagnéstico e
prognostico dessa doenca. No estudo ndo houve diferenca estatistica entre maior risco para
submeter o paciente a transplante hepatico se CEP associada com HAI ou DII.
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