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Resumo: Introducdo A fibrose cistica (FC) € uma doenca com disfuncéo nas células epiteliais das vias
aéreas, biliares e pancredticas. A hepatopatia como manifestacéo inicial da FC € um quadro raro
e estd associada a pior prognostico. O CMV apresenta-se como agravador da doenca. Relato de
Caso Paciente feminina, 4 meses, apresentase com quadro inicia de diarrela esverdeada
associada a anasarca e Teste do Pezinho positivo para fibrose cistica. No exame fisico, foram
identificados hepatomegalia e edema periorbitéario e de membros inferiores 3+/4+. Paciente no
limite inferior do percentil 3 na curva pondero-estatural. O exame laboratorial inicial mostrou
AST e ALT aumentados, TAP aargado (com resposta a terapia com vitamina K) e
hipoalbuminemia. Ultrassonografia de abdome evidenciou figado de aspecto heterogéneo. Na
reavaliagdo laboratorial para FC, um segundo IRT foi positivo, teste do suor inconclusivo e
pesquisa de mutacdo dF508 apresentando padrdo homozigoto. Na investigacdo para CMYV,
antigenemia foi negativa, mas PCR foi positivo. Paciente transfundida por quadro anémico e
tratada com albumina e ganciclovir. Discussdo A FC cursa com ma absorcdo dos nutrientes, fato
identificado na paciente por hipoalbuminemia, ocasionando edema, deficiéncia de vitamina K,
gerando aumento do TAP, e desnutricdo, provocando maior suscetibilidade a infecgbest. A
infeccdo por CMV esta associada a casos mais graves de FC3. Entretanto, ndo foi possivel
esclarecer se a infegdo se apresentou por um quadro mais grave da FC provocado pela
hepatopatia inicial. Conclusdo A manifestacdo inicial da FC com doenca hepatobiliar representa
um pior prognostico para o paciente, especialmente quando a doencga cursa com infeccdo por
CMV. Doenca hepatobiliar pode ocorrer com o passar dos anos, por obstrucéo de ductos biliares
intra-hepati cos e evolugdo para cirrose biliar focal.
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