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Introducao: Os disturbios genéticos e metabdlicos podem representar uma leséo primaria do figado como na deficiéncia
de alfa-1-antitripsina ou hipertirosenemia tipo 1, ou dano secundario a disfuncdo sistémica como na fibrose cistica.
Embora de ocorréncia infrequente na populacdo adulta, as doencas genéticometabodlicas sdo a segunda maior
indicacdo de transplante hepético pediatrico, s6 sendo superada pela atresia biliar. Objetivo: Este estudo tem o objetivo
de descrever os resultados do transplante hepatico ortotdpico em um grupo de pacientes pediatricos portadores de
doenca genético-metabdlica. Material e Métodos: Reviséo histérica de pacientes com doencas genético-metabdlicas
submetidos ao transplante hepatico no Programa de Transplante Hepatico Infantil do Hospital de Clinicas de Porto
Alegre (HCPA), entre os periodos de marco/1995 a maio/2013. Foram incluidos os pacientes com indicacfes agudas e
cronicas de transplante hepéatico, submetidos as diversas modalidades do procedimento e pesquisadas indicacdes,
complicacBes e sobrevidas do paciente e do enxerto em 1 e 5 anos. Resultados: No periodo estudado 19 pacientes
realizaram transplante hepatico, tendo como base diagnostica doenga genéticometabdlica. A mediana de idade dos
pacientes foi de 10,5 anos (I1Q 25-75: 5-14,5), com predominancia do género masculino (63,1%) e da raca caucasiana
(84,2%). Fibrose cistica e deficiéncia de alfa 1 antitripsina foram as doengas mais prevalente com 5 pacientes cada
(31,2%), seguidas de trés casos de fibrose hepética congénita(18,7%) , trés de hipertirosinemia tipo 1 (18,7%), e um
caso de doenca de Wilson, um de doenca mitocondrial e 1 de hiperoxalose (5,3% cada). A apresentacdo da doenca que
levou ao transplante foi aguda em dois casos (10,5%), crénica em 16 (84,2%) e 1 paciente foi transplantado por causa
primaria de origem extra-hepatica (5,3%). A indicacdo de transplante mais prevalente foi hipertensdo portal (52,3%),
seguida de doenca hepética crbnica terminal (21%), hepatocarcinoma (10,5%), insuficiéncia hepatica aguda (10,5%) e
secundaria a hiperoxalose (5,3%). Foram realizados 19 transplantes, 17 com doadores falecidos (89,5%), implantados
14 figados inteiros e 5 figados reduzidos (3 segmento lateral esquerdo, 2 lobo esquerdo). Quanto as complicacdes
infecciosas, 12 pacientes tiveram infeccdo bacteriana presumivel e antibioticoterapia (63,1%), oito necessitaram da
utilizacdo de antifungicos (42,1%) e houve dois casos de infeccdo por citomegalovirus (10,5%). Complicacfes
vasculares ocorreram em 3 pacientes (15,7%), 1 arterial — trombose da artéria hepatica, e 2 venosas. Trés pacientes
sofreram complicacdo das vias biliares — estenose biliar (15,7%). Bidpsia hepatica secundaria a suspeita de rejei¢cdo do
orgado transplantado ocorreu em 12 pacientes, confirmada em 11 pacientes, sendo manejados com ajuste da terapia
imunossupressora. Ndo houve retransplante. Complicagdes neoplasicas priméarias ou recidiva tumoral ndo foram
observadas. A sobrevida do paciente e do enxerto em 1 ano foi de 84,2% e em 5 anos de 78,9%, respectivamente.
Conclusédo: Fibrose cistica e deficiéncia de alfa-1-antitripsina foram os diagnésticos mais prevalentes, sendo a
hipertenséo portal, a principal indicacdo do transplante. As complicacdes observadas foram semelhantes aquelas
identificadas em pacientes transplantados por causas ndo metabdlicas, bem como as sobrevidas do paciente e do
enxerto.
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