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Resumo: Introducgdo: A colestase intra-hepatica recorrente benigna (BRIC) é uma doenga rara autossomica
recessiva ou esporadica, estd dentre o grupo das Colestases Intra-hepéticas Familiares
Progressivas (PFIC) caracterizada por episddios intermitentes de colestase com um curso
benigno, sem progressdo para faléncia hepética. Inicia-se na primeira década de vida com
ictericia e prurido. O diagnostico € firmado apés a bidpsia com a exclusdo de outras causas
congénitas ou adquiridas. Caso 1: Masculino, 5 anos, prurido e ictericia desde 6 meses. Episodios
intermitentes de colUria e acolia. Exames da admissdo Hb 13,6, BT 6,25, BD 4,8, TGO112, TGP
61 GGT22, FA1066. Exames controle BT 0,7, BD 0,2, TGO 65, TGP 125, FA197 GGT 55,
FA197. Colangiorressonancia sem alteracfes intra e extrahepaticas. Caso 2: Feminina, 4 anos,
irma caso 1, com ictericia, colUria, acolia, prurido, dor abdominal ha 1 ano, associados a quadros
infecciosos, intermitentes. Exames Hb 12,5, BT 6,2, BD 4,5, TGO 75, TGP 40. Alfa 1
antitripsina 189,0 ng/mL (83 a 199). Exames controle BT 1,3, BD 0,5, TGO 102, TGP 125, GGT
26, FA 542. Biopsias de ambos com auséncia de ductopenia, colestase, fibrose e siderose.
Sorologias para hepatites virais, toxoplasmose e sifilis negativas. Pacientes em uso de acido
ursodesoxicolico, com resposta parcial ao prurido, mais intenso em maos e pés. Comentarios. Os
pacientes preenchem critérios para o diagndstico com comprovacdo laboratorial de colestase sem
elevacdo importante de GGT, prurido severo e biopsia caracteristica. N&do ha um tratamento
capaz de interromper os episodios de ictericia.
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