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Resumo: Introducdo: A Sindrome de Alagille é a colestase intra hepatica familiar mais frequente, com
incidéncia de 1:40000 a 1:100000 nascidos vivos. A escassez de ductos biliares intra-hepéticos
leva a hiperbilirrubinemia e hipercolesterolemia, com ictericia precoce e mais tardiamente
prurido intenso e xantomas. Os pacientes podem apresentar fascies triangular, cardiopatia
congénita, vértebra em asa de borboleta, embriotoxon posterior. O tratamento clinico consiste em
suporte nutricional, suplementacéo de vitaminas lipossolUveis e alivio do prurido. O prognostico
€ varidvel com aguns pacientes evoluindo com cirrose hepética. Relato de caso: GAMS,
masculino, sete anos, aos nove meses recebeu diagndstico de Sindrome de Alagille, a partir das
alteracOes clinicas e histolégicas. Evoluiu com prurido aos 16 meses e aos 3 anos apresentou
xantomas que tornaram -se multiplos, com comprometimento social importante. Como néo
apresentou boa resposta ao tratamento clinico foi submetido a derivacéo biliar parcial interna
com reducdo da ictericia e dos xantomas, e atualmente ndo ha necessidade de medicacfes para o
prurido. N8 houve melhora dos parémetros laboratoriais do paciente. Discussdo: O tratamento
do prurido nas doengas colestaticas € geramente realizado com medicamentos, com poucos
resultados efetivos, e o tratamento mais efetivo consiste na derivagdo biliar ou transplante
hepéatico. Em 2007, Bustorff-Silva ET AL descreveram a técnica cirdrgica da derivacdo biliar
parcial interna em dois pacientes portadores de PIFC, com resultados atrativos. O paciente
relatado no caso apresentou boa resposta clinica , sendo o primeiro paciente no Brasil com
sindrome de Alagille a ser submetido a esta cirurgia. Conclusdo: A derivagdo biliar parcial
interna mostrou-se ser uma boa alternativa terapéutica para o controle do prurido e dos xantomas
do paciente relatado, sem melhora laboratorial significativa, mas com melhora importante da
qualidade de vida.
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