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Paciente do sexo masculino, 14 anos de idade, branco, procedente de São Paulo, deu entrada no
pronto-socorro com história de distensão e dor abdominal difusa associadas a vômitos há cerca de 12
horas. Relatou episódios esporádicos semelhantes anteriormente. O paciente foi encaminhado para a
realização de tomografia computadorizada (Figura 1).
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Achados de imagem

O exame de tomografia computadori-
zada demonstra sinais de hepatopatia crô-
nica caracterizados por fígado heterogê-
neo de bordas rombas e contornos nodu-
lares, esplenomegalia e exuberante circu-
lação colateral nos territórios da veia gás-
trica esquerda e das veias paraesofágicas.

O pâncreas apresenta volume muito re-
duzido e está acentuadamente lipossubs-
tituído, com alguns pequenos focos de te-
cido pancreático remanescente junto ao
hilo esplênico.

As alças intestinais delgadas apresen-
tam-se distendidas e preenchidas por ma-
terial espesso com aspecto fecalóide até o
nível do íleo terminal. Interessante obser-
var que não se costuma identificar tal con-
teúdo nas alças intestinais delgadas de in-
divíduos normais. Não há distensão dos
cólons.

Diagnóstico: Fibrose cística com sín-
drome do íleo meconial equivalente.

COMENTÁRIOS

A fibrose cística é a doença autossô-
mica recessiva letal mais comum na popu-
lação branca. Sua fisiopatologia decorre
de uma disfunção no transporte dos íons
cloreto no epitélio de todo tecido exócri-
no, resultando em espessamento das secre-
ções endoluminais viscerais e ductais in-
traparenquimatosas(1).

Apesar das infecções pulmonares re-
correntes e da insuficiência respiratória se-
rem a principal causa de morbi-mortali-
dade, as complicações gastrintestinais vêm
ganhando importância com o aumento da
expectativa de vida desses pacientes(2).

As manifestações gastrintestinais na fi-
brose cística podem ser didaticamente di-
vididas em três categorias: intestinal, pan-
creática e hepatobiliar.

Intestinais

A obstrução intestinal pelo íleo meco-
nial pode estar presente ao nascimento em
10% dos pacientes. Em crianças maiores
a obstrução intestinal completa ou parcial
por material espesso é denominada de sín-
drome do íleo meconial equivalente ou
síndrome de obstrução intestinal distal,
ocorrendo de 10% a 47% dos pacientes
com fibrose cística(3). Apresenta-se classi-
camente com dor na fossa ilíaca direita,
perda de apetite, massa palpável e ocasio-
nalmente vômitos, estando relacionada a
insuficiência pancreática exócrina. Nos es-
tudos radiológicos pode haver fezes no
cólon direito bem como nível hidro-aéreo,
dilatação e espessamento de alça delgada.
Prolapso retal e intussuscepção também
associam-se com o envolvimento intestinal
da fibrose cística(4).

Pancreática

A complicação gastrintestinal mais co-
mum na fibrose cística é a insuficiência
pancreática, acometendo 85% dos pacien-
tes — destes, somente 1% a 2% evoluem
com diabetes insulino-dependente. A se-
creção pancreática exócrina espessa leva
à obstrução de ductos pancreáticos, po-
dendo iniciar-se a partir do segundo tri-
mestre gestacional. Conseqüentemente, as
células acinares são gradativamente subs-
tituídas por tecidos adiposo e fibrótico(5)

e terão variados padrões de alterações, por
exemplo, substituição parcial ou completa
do pâncreas por tecido adiposo, a altera-
ção mais prevalente. Outros padrões des-
critos são o aumento pancreático por pseu-
do-hipertrofia lipomatosa, completa atro-
fia pancreática sem lipossubstituição, fi-
brose pancreática difusa ou transformação
cística(2).

Dentre as principais causas de lipos-
substituição pancreática devemos conside-

rar a síndrome de Cushing, o uso prolon-
gado de corticosteróides, a desnutrição
grave, a síndrome de Shwachman, a hemo-
cromatose e a infecção virótica(6).

Hepatobiliar

Os achados da clínica e da análise bio-
química hepática têm baixa sensibilidade
e especificidade para o diagnóstico de
doença hepática relacionada à fibrose cís-
tica. Assim sendo, é preconizada a avalia-
ção da presença e gravidade da doença
hepática nesses pacientes por meio da ul-
tra-sonografia. A ressonância magnética
parece ser igualmente útil para esta avalia-
ção, apesar da falta de estudos prospecti-
vos específicos.

Os padrões de apresentação descritos
são de esteatose, cirrose biliar focal, cir-
rose franca com hipertensão portal, ano-
malias de ductos biliares intra e extra-he-
páticos, espessamento ou contração da
vesícula biliar e litíase vesicular(7).
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