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Objetivo(s) Relatar o0 caso de uma paciente pedidtrica portadora de Sindrome da
Imunodeficiéncia Comum Variavel (IDCV) e Hepatite auto-imune (HAI). Méodo As
informagdes foram obtidas por meio da coleta no prontuédrio médico, entrevista e exame clinico.
Resultados M.S.S., feminina, 8 anos, iniciou quadro febril de origem indeterminada em
dezembro de 2014 associado a hepatomegalia, elevacéo de transaminases e sintomas respiratérios
(pneumonias e infecgdes de vias aéreas de repeticdo).MUltiplas internacdes pelo quadro, sendo
diagnosticada com IDCV e iniciado uso de imunoglobulina endovenosa humana mensal. Evoluiu
com melhora dos sintomas, porém persistiu com elevagéo de transaminases. Realizada triagem de
auto-anticorpos com anticorpo anti-musculo liso positivo 1:640, FAN reagente 1:1280 (padréo
pontilhado fino) e Anti-LKM n&o reagente. Realizada primeira biopsia hepatica em Abril/2015
com hepatite cronica discreta, sem critérios para confirmar o diagnéstico de HAI. Manteve
acompanhamento com a Imunologia, persistindo com elevagcdo de transaminases, sendo entéo
repetida biopsia em Janeiro/2017 com achado de infiltrado inflamatorio linfocitério e hepatite de
interface, confirmando com escore de 16 pontos o diagnéstico de HAI. Iniciados corticoide e
Azatioprina, com boa resposta clinica e laboratorial. conclusdo(6es) Este caso demostra a
importancia de se conhecer a associagdo de HAI e imunodeficiéncia. Chama a atencéo para os
pacientes que ndo melhoraram ao tratamento adequado de uma das patologias. Autoimunidade é
descrita em 20-30% dos pacientes com IDCV e HAI pode ser a primeira manifestacdo em um
guarto dos casos. A HAI pode apresentar-se com elevagdo isolada das aminotransferases, curso
clinico insidioso/flutuante ou com insuficiéncia hepética.
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