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Resumo: Objetivo(s) Relato de caso. Método As informagfes foram obtidas por meio da coleta de dados
de prontuario médico, entrevista e exame clinico com consentimento da familia. Resultados
JDSP, masculino,3 anos, iniciou aos 45 dias de vida quadro de aumento do volume abdominal,
ictericia, coluria, hipocolia feca e baixo ganho ponderal, aumento de transaminases e
coagulopatia (TP 10%). Afastado outros diagndsticos de colestase nesta faixa etéria. Biopsia
hepética realizada em Junho de 2015 mostrou colestase intensa e ductopenia intra-hepética. Teve
piora do quadro clinico e indicado transplante hepatico que foi com doador vivo em Novembro
de 2015. Evoluiu com fistula biliar resolvida apos 30 dias. Atualmente com enzimas hepéticas
normais. Andlise molecular confirmou diagndstico de PFiC 1. Quatro meses apds o transplante
evoluiu com diarreia liquida, mais de 6 evacuagdes por dia, Sem sangue ou muco, e com alguns
episodios de desidratacéo e faléncia renal reversivel. Recebeu vérios ciclos de antibidticos com
melhora parcia e répida recorréncia dos sintomas. Colonoscopia mostrou colite ativa focal
inespecifica. Nenhuma cultura ou pesquisa de patdgeno foi positiva. Optou-se por iniciar
tratamento com racecadotrila e Colestiramina com melhora da diarréia. Atualmente apresenta 2
evacuacoes pastosas ao dia e evoluiu com grave déficit pondero estatural. Faz uso de Tacrolimus
e Myfortic. conclusdo(des) Apesar do sucesso do transplante hepético no PFC1, exacerbacéo da
diarréia pode ocorrer, com piora significativa do quadro clinico. Devemos avaliar com cuidado
os pacientes com PFIC 1 candidatos a transplante, pois manifestacfes extra-hepaticas podem
ocorrer ou exacerbar apds a cirurgia, comprometendo o estado geral, a velocidade de crescimento
pondero-estatural havendo impacto na evolucéo.
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