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Resumo: Introducdo: Colangite Esclerosante Priméria (CEP) é doenca hepatica colestatica cronica,
progressiva, descrita por estenoses hiliares intralextra-hepaticas, que pode cursar com ascite e
insuficiéncia hepética, cujo tratamento seria o transplante. E doenca rara, com prevaléncia 2-
7/100.000; 6-8% dos pacientes adultos podem desenvolver colangiocarcinoma. Relato de caso:
Paciente masculino, 13 anos, proveniente de Minas Gerais, diagnosticado com cirrose hepética
aos 3 anos, por bidpsia hepética; aos 5 anos, CEP por colangioressonancia e introduzido acido
ursodeoxicélico. Em janeiro/2015, apresentou ascite de evolugdo progressiva, acompanhada por
desnutricdo e comprometimento do estado geral; tratado com restri¢do de sodio e diuréticos. Em
abril/2015, apresentou peritonite bacteriana espontanea. Encaminhado a0 nosso servico para
avaliar possibilidade de transplante hepético. Na primeira consulta, emagrecido, desnutrido
grave, 26 Kg, sem ascite. Em 20 dias, apresentou ascite importante associada a desconforto
respiratério, indicada internacdo em 18/05. A admissdo, 37kg, em REG, hipocorado (2+/4+),
ictérico (2+/4+), afebril; aparelho cardio-respiratorio inalterado; abdome ascitico, globoso, tenso,
distendido, circunferéncia abdominal 92 cm, circulagéo colateral tipo porta-cava; boa perfuséo
periférica. Realizada paracentese, com drenagem de 2L de liquido quiloso. Tratado com
diuréticos, restricdo de sodio e albumina intravenosa; evoluiu com ascite refrataria, necessitando
de diversas paracenteses em curtos intervalos (2-5L a cada puncdo). Em 11/06, apresentou
hidrotérax a direita; submetido a toracocentese e drenagem torécica. Em 03/07, andise do liquido
ascitico sugeriu  presenca de células neopladsicas cuja imuno-histoquimica revelou
compatibilidade com carcinoma de diferenciagdo glandular. Colangioressonancia de abdome néo
evidenciou massa tumoral. Contraindicado transplante; reencaminhado ao servigo de origem.
Discussdo: CEP é doenca rara e grave na infancia, sendo o transplante hepético a chance de cura.
O colangiocarcinoma tem impacto negativo na evolucdo do paciente com CEP, diminuindo
sobrevida e pode contraindicar o transplante conforme topografia da neoplasia. Conclusdo: Trata-
se de paciente portador de hepatopatia cronica e ascite intratdvel secundaria a quadro raro de CEP
com colangiocarcinoma.
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