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Resumo: A fibrose cistica é caracterizada por obstrucdo e infeccéo das vias respiratorias, e por disturbios
digestivos e suas consequéncias. Manifestacdes hepéticas e bloqueios dos ductos biliares intra-
hepaticos sdo incomuns no inicio da vida. O objetivo desse relato é mostrar a importancia da
suspeita, investigacdo e manegjo das repercussdes clinicas em unidade de Terapia Intensiva
Neonatal. Recém-nascido de parto cesareo, sexo feminino, a termo , APGAR 9/10, sorologias
maternas negativas. Ao exame fisico ndo apresentava malformagdes visiveis. Encaminhado a
UTI Neonatal, no terceiro dia de vida, devido a quadro de distensdo abdominal, atraso na
eliminagdo de mecbnio e episddios de regurgitacdo, apds 3 dias evoluiu com colestase (
bilirrubina total 29, bilirrubina indireta 18.7 ). Ultrassonografia de abdome mostrou figado
aumentado de tamanho, de morfologia , contornos e textura acustica conservados. Cintilografia
de vias biliares com achado de figado com morfologia e dimensdes preservados, apresentando
captacdo eficaz e homogénea de radiotracador em seu parénquima, sem visualizacdo em tempos
normais do tracador em vias biliares intra e extra-hepaticas. Feito biopsia aos 20 dias de vida,
com achado a microscopia de tumefacéo turva dos hepatdcitos, hiperplasia de células de Kupffer
e acentuado deposito de pigmento biliar no citoplasma das células hepéticas e nos canaliculos
biliares contendo pequenos trombos biliares. Recebeu ata da UTI apds reducdo dos niveis de
bilirrubina e melhora do quadro abdominal. Evoluiu com acolia fecal intermitente. Laparotomia
exploradora identificou material espesso em vias biliares. Apds a abordagem houve
desaparecimento da acolia fecal. A crianca foi encaminhada para realizacéo do teste do suor aos
4 meses de idade, sendo este positivo. Segue em acompanhamento ambulatorial. Apesar dos
sintomas mais graves e das complicacdes hepdticas aparecerem mais tardiamente, o diagndstico
precoce da fibrose cistica determina um acompanhamento mais intenso, proporcionando mais
gualidade de vida aos portadores.
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