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Resumo: INTRODUCAO: A fibrose cistica (FC) € uma doenca genética letal cuja expressio fenotipica
possui notavel variabilidade. As hepatopatias associadas a FC, cuja incidéncia € menor em
pacientes infantis, agravam significativamente o quadro clinico dos acometidos pela doenca.
OBJETIVO: Analisar um grupo de pacientes infantis portadores de FC com alteracfes clinicas e
bioquimicas sugestivas de hepatopatia em um hospital especializado em Fortaleza-CE
METODOS: Estudo quantitativo retrospectivo resultante da coleta de dados referentes ao quadro
clinico e exames laboratoriais obtidos em 8 prontuarios de pacientes de um hospital especializado
na cidade de Fortaleza-CE. RESULTADOS: No tocante aos dados epidemioldgicos, 87,5% dos
prontuarios analisados pertenciam a pacientes do sexo masculino. Metade dos individuos reside
em Fortaleza, enquanto 37,5% apresenta procedéncia de outros municipios do estado. Quanto a
idade de inicio das manifestagdes da doenca hepética, a média é de 34 meses (desvio padréo
46,9). Ja no que tange aos achados clinico-laboratoriais para diagnostico da FC, todos os
pacientes obtiveram pelo menos uma amostra do teste do suor fora da normalidade. Somado a
isso, 87,5% dos casos estudados possuiam alteracdo no gene Delta-F508, dentre os quais 57,14%
apresentaram a variagdo heterozigdtica da mutacdo. Dentre os pacientes, 5 apresentaram
esteatose hepatica confirmada por ultrassom (US), e os demais apresentaram apenas alteracdes na
textura do parénquima, compativeis com hepatopatia crénica. No que diz respeito ao tratamento,
5 dos 8 pacientes estdio em uso de URSACOL, e 3 em uso de vitamina K, respondendo
adequadamente. CONCLUSAO: O acometimento hepético tem menor frequéncia nos portadores
infantis de FC, e as manifestacfes clinicas deste sdo mais tardias. Apesar das comorbidades, o
tratamento disponivel e utilizado possibilita melhora clinica considerédvel para os pacientes, e
evolucdo com melhoria da qualidade de vida.
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