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Resumo: SINDROME CRIGLER-NAJJAR TIPO Il — ESTUDO DE CASO INTRODUCAO Sindrome de
Crigler-Najjar (SCN) é uma rara doenga autossdmica recessiva, decorrente da deficiéncia, total
(tipo 1) ou parcia (tipo Il), da enzima UDP-glucuronil-transferase, responsavel pela conjugacéo
hepética da bilirrubina. Tal transtorno se caracteriza por ictericia, as custas de hiperbilirrubinemia
indireta, com provas de funcdo hepéatica normais. Podera haver encefalopatia bilirrubinica,
sobretudo no tipo I. A SCN tipo Il tem evolucdo, em geral, benigna, raramente levando a
kernicterus, com resposta favoravel ao uso do fenobarbital. DESCRICAO DO CASO Crianga,
sexo feminino, 26 meses de idade, com ictericia persistente e resistente a fototerapia desde os
primeiros dias de vida. Apresentava niveis heméaticos e provas de funcdo hepética dentro da
normalidade. Seus niveis de bilirrubina indireta variavam entre 9 e 11 mg/dl, havendo leve
aumento em vigéncia de episodios infecciosos. A investigacdo para anemia hemolitica (AH) com
dosagem de reticulécitos, glicose-6-fosfato desidrogenase, curva de fragilidade osmética e
eletroforese de hemoglobina mostrou-se negativa. Com suspeita diagnostica de SCN tipo |1, fez-
se prova terapéutica com fenobarbital na dose de 4mg/kg/dia, com redugdo significativa nos
niveis de bilirrubina e melhora parcial da ictericia. COMENTARIOS Anemia hemolitica e
deficiéncias na conjugacdo da bilirrubina so os principais diagnésticos diferenciais para
hiperbilirrubinemiaindireta. A SCN tipo |l destaca-se como hipo6tese, em virtude da investigacéo
negativa para AH, niveis de hiperbilirrubinemia indireta apresentados, com reducéo significativa
dos mesmos, apos o uso do fenobarbital. Com o diagndstico precoce e tratamento clinico correto,
complicagoes futuras podem ser evitadas.
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