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Resumo: Introdugdo: Colangite esclerosante priméria (CEP) € uma doenca hepética colestética rara,
caracterizada por fibrose concéntrica e obliterativa, levando a dilatacdo e estenose da arvore
biliar, podendo progredir para cirrose. O presente estudo relata 2 casos clinicos de CEP
pediatrico com apresentacdo inicial incomum de colelitiase. Relato de casos. Caso 1. Paciente
feminino, 10 anos, ha 4anos com dor abdominal crénica, vémitos e nausea. Durante episodios de
ictericia, coluria e acolia fecal com ateracdo de enzimas hepéticas canaliculares, realizou
ultrassonografia abdominal (USA) sendo visto cdlculo biliar e ectasia do colédoco sem fator
obstrutivo. Colangioressonancia: vesicula biliar com calculos e dois célculos adjacentes em
colédoco distal. Realizado colangiopancreatografia retrograda endoscépica com saida de lama
biliar, sem calculo em colédoco. Realizada colecistectomia. Apos cirurgia, manteve alteracoes
laboratoriais e nova colangioressonancia ndo visualizou cdlculos em via biliar. Apés 6 meses
mantendo alteracOes laboratoriais, realizada bidpsia hepatica e histopatolégico compativel com
CEP. Caso 2: Paciente masculino, 5anos,aos 3 anos, iniciou queixa de dor abdominal.
Diagnostico de litiase biliar por USA. Realizada col ecistectomia, apresentando, no pds-operatério
precoce, ictericia, acolia fecal e colUria, sendo realizada anastomose em Y de Roux. Devido a
alteracdo persistente de enzimas hepéticas e candiculares, realizou bidpsia hepatica, com
alteracOes compativeis com CEP. Ambos os pacientes tiveram melhora laboratorial apds inicio de
ursodeoxicolico. Discussdo: A patogénese da CEP € desconhecida e sua apresentacdo clinica é
inespecifica (ictericia, prurido, hepatomegalia). A colelitiase também é rara, sua incidéncia é
pouco conhecida, pois geralmente € assintomética. O diagnostico de CEP geralmente € feito por
alteracOes laboratoriais hepaticas/canaliculares e exame de imagem com ateracOes biliares intra
ou extra-hepaticas. BidOpsia hepatica pode demonstrar alteracbes compativeis com CEP.
Conclusdo: A apresentacéo incomum com colelitiase reforca a importancia de suspeitar de CEP
em criancas sem fatores de risco para colelitiase e do seguimento dos paciente pés-
colecistectomia até normalizagéo das enzimas hepaticas.
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