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Resumo: A Fibrose Hepética Congénita (FHC) € uma doenca fibropolicistica, que pode ser de origem
esporédica ou herdada na forma autossdmica recessiva. E uma das causas intra-hepéticas de
hipertensdo portal decorrente da ma formagcdo da placa ductal, com fibrose periportal. O
diagndstico da FHC baseia-se na andise histopatoldgica hepética e o transplante hepético € o
Unico tratamento curativo para a doenca."Escolar, 6 anos, natural de Salvador-BA admitido em
Hospital Pediétrico em 03 de Abril de 2023 com relato de aumento do volume abdomina desde
os 2 anos de idade, aém de ter iniciado 5 dias antes da admissdo quadro de diarreia, febre,
vomitos e um episddio de hematémese volumosa com coéagulos. A admissio, observou-se figado
palpavel a cercade 7 cm do rebordo costal e espaco de traube ocupado. Submetido a Tomografia
Computadorizada (TC) de abdome que identificou figado e baco aumentados (sem nodulagdes),
com circulagdo colateral em topografias perigastrica, esofageana distal, esplenorrenal, plexo
hemorroidério e recanalizagdo da veia umbilical. Durante o internamento, foi introduzido
Omeprazol didrio. No dia 14/04, o menor evoluiu com rebaixamento do nivel de consciéncia,
sendo realizada TC de crénio, sem alteragOes e iniciados Lactulona, Bromoprida e Cefepime,
com mehora Foi realizada bidpsia hepdatica transcuténea, com anatomia patologica
demonstrando placas portais alargadas por fibrose, com ductos biliares de contornos irregulares e
hepatécitos de aspecto normal, compativeis com FHC. Em 28/04, menor foi submetido a
Endoscopia Digestiva Alta (EDA) com ligadura de varizes esofégicas e variz géstrica e, desde
entdo, é acompanhado em um servico de Hepatologia Pediétrica, estando em uso de Propranolol
sistemético e realizando EDAs com regularidade."""DISCUSSAO: A FHC é uma doenca rara, na
qual a apresentacdo clinica geramente se inicia nainfancia. Trata-se de uma condi¢do com varias
formas de apresentacfes, sendo a hipertensdo portal a mais comum. O diagnostico de FHC é
baseado nos achados anatomopatologicos hepéticos que evidenciam fibrose de distribuicdo
nodular, ductos biliares supranumer&rios e irregulares e hepatocitos normais, TC e USG podem
auxiliar por identificarem alteragbes hepéticas, esplénicas, varizes e shunts venosos. Exames
bioquimicos séricos geralmente sdo inalterados, pois a fungdo hepética estd normal. As condutas
implementadas visam o manegjo das complicacdes. CONCLUSAO: A FHC é uma condico
caracterizada por graus variaveis de fibrose periportal com manifestagdes clinicas relacionadas
principalmente & hipertensdo portal. E importante brevidade no diagnéstico e nas intervengdes,
pelo risco de hemorragia digestiva alta e por poder desencadear carcinoma hepatocelular ou
colangiocarcinoma, tardiamente. Evidencia-se como é fundamental a realizacdo de anamnese e
exame fisico detalhados nas consultas pedidtricas, haja vista que ta patologia pode ser
assintoméatica por anos, porém sempre apresentando hepatoesplenomegalia.
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