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Resumo: Introducdo: A colangite esclerosante priméria (CEP) manifesta-se como uma doenca hepética
colestética de etiologia idiopética. A verdadeira incidéncia da CEP na faixa pediatrica ainda néo
foi estabelecida com precisdo. Histologicamente ha um infiltrado inflamatdrio crénico tipico nos
ductos biliares extra-hepéticos e intra-hepaticos. Essa caracteristica inflamatoria, esclerosante e a
posterior obliteracdo das vias biliares acarretam em uma colestase cronica flutuante e
progressiva. As conseqiiéncias sdo: cirrose, hipertensdo portal e insuficiéncia hepatica. N& ha
um exame padrdo ouro para o diagnostico da CEP na populacdo pediatrica. A terapéutica que
comprovadamente oferece aumento de sobrevida € o transplante ortotépico hepético. Descricdo
de Caso: H.G.P, 15 anos, feminino. Internou com ictericia (intermitente), hipocolia fecal, colUria,
dor abdominal, febricula, vémitos, artralgia e prurido generalizado com escoriagdes infectadas
secundérias. Exame fisico apresentava hepatomegalia. Exames demonstraram |leucocitose sem
desvio, colestase (FA: 694), bilirrubina total aumentada (6.96) com predominio da fracdo direta
(5.15) e transaminases aumentadas (AST: 250, ALT: 584). USG abdomina evidenciou
hepatomegalia e vesicula espessada. Investigacdo hospitalar descartou esguistossomose e
hepatites virais (sorologias negativas). Hepatite autoimune foi descartada devido a sorologias
Anti-LKM, FAN, anticorpo antimusculo liso negativas. Niveis séricos normais de cobre e alfal-
antitripsina. Cobre urinario normal. P-anca negativo. TC de abdémen, colangiorressonancia,
endoscopia e colonoscopia sem alteragdes. Bidpsia hepética evidenciou fibrose portal de padréo
biliar, infiltrado inflamatério portal/periportal e colestase, sugerindo colangite esclerosante.
Paciente recebeu alta hospitalar, em uso de &cido ursodesoxicolico. Protocolo aprovacdo CEP-
CAAE 39757314.6.0000.5069 Discussdo: O caso descrito enfatiza que mesmo a
colangiorressonancia sendo normal, deve-se proceder a bidpsia hepatica percutéanea, que pode
gjudar no diagnostico da CEP. Ratifica-se aimportancia da CEP como diagnéstico diferencial em
criancas/adolescentes que apresentam quadro clinico de ictericia obstrutiva. Conclusdo: Néo
existe nenhuma terapia medicamentosa gque altere o curso da doenga, sendo o tratamento feito de
forma paliativa. Deve-se pesquisar doencas autoimunes associadas e acompanhar a fungéo
hepatica.
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