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Resumo: Resumo Objetivo(s) relatar experiéncia com uso de plasmaferese no tratamento intensivo de

paciente com insuficiéncia hepatica secundaria a doenca de Wilson. Método Revisdo de
prontudrio Resultados paciente feminina, 13 anos, doenca de Wilson (DW), em uso de acetato de
zinco (sem adesdo a penicilamina). Interna em UTI pediatrica com vémitos, ictericia, colUria,
distensdo abdominal e Glasgow 15. Avaliagdo laboratorial: Hb 7,8mg/dL; Coombs negativo;
KTTP 91,6s;, INR 8,47; Fator V 9,4%; pH 3,37; lactato 2,2mmol/L; fosfato 1,7mg/dL; ureia
44mg/dL; creatinina 0,96mg/dL; LDH 408U/L ; AST 334U/L; ALT 47U/L (AST/ALT=71);
albumina 1,8g/dL; BT 31,4mg/dL; BD 25,1mg/dL; fosfatase alcalina 46U/L (FA/BT=1,5). Usou
N-acetilcisteina, metilprednisolona, vitamina K, sulfato de zinco, cefuroxima, concentrado de
hemacias (CHAD), plasma fresco, noradrenalina e plasmaferese. Ultrassom: sinais de hepatopatia
cronica e ascite. Ascite: hipertensdo portal (GASA 1,4); auséncia de PBE. Ceruloplasmina sérica
14mg/dL (normal: 20-60 mg/dL); cobre sérico 119,3ug/dL (normal: 80-155ug/dL); cobre sérico
livre 75,2pg/dL (normal 5-10pg/dL): compativeis com DW; New Index Wilson 19; Child-Pugh
C13; MELD 40: inclusdo em lista para transplante hepatico. A partir de 48 h foi observado
estabilizagdo do INR, KTTP e Fator V, necessitando de transfusdes diarias (plasma fresco e
CHAD). Evoluiu com insuficiéncia rena (ureia 85mg/dL; creatinina 2,4mg/dL; TFG
34,7mL/min/1,73 m2) sendo iniciada SPAD (Single Pass Albumin Dialysis) com 500mL de
abumina humanaRedlizou 9 sessfes de plasmaferese e SPAD sem recuperagdo hepatica
Evoluiu com encefalopatia hepética moderada (EEG), agitacdo, delirio, convulsdes e necessidade
de suporte ventilatério. Realizado transplante com figado inteiro, doador falecido, isogrupo, sem
intercorréncias transoperatérias. Extubada no 2° dia pos-operatorio e no 3o dia melhorou funcéo
renal. No 200 dia pos-transplante: ceruloplasmina de 34mg/dL e cobre sérico livre de 39,5ug/dL.
Permaneceu hospitalizada por 77 dias (18 dias na UTI ). Em acompanhamento ambulatorial, em
uso de tacrolimo com boa fungdo de enxerto. Conclusdo: diagnéstico prévio da doenca de Wilson
possibilitou instituicdo imediata de medidas intensivas especificas para remocédo de cobre e
tratamento de crise hemolitica, como hemodidlise com abumina, possibilitando ponte
conclusdo(6es) diagnostico da DW possibilitou instituicdo de medidas intensivas para remocao
de cobre e tratamento da hemalise (plasmaferese e hemodidlise com albumina) como uma ponte
até realizacdo do transplante
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