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Resumo: Objetivo(s) Relatar o caso de um paciente portador de anemia falciforme que evoluiu com
colestase e posterior insuficiéncia hepética cronica. Método Descricdo do acompanhamento
clinico realizado em ambulatério de hepatologia pediétrica, desde fevereiro de 2017 a maio de
2018, a partir da andlise do prontuario do paciente. Resultados LV B, 15 anos, portador de anemia
falciforme diagnosticada com um ano de vida, encaminhado para o ambulatério de hepatologia
aos quatorze anos por apresentar ictericia persistente e hepatomegalia hé cerca de um ano, com
elevacdo de transaminases, hilirrubina direta e enzimas canaliculares. Referia colUria e negava
acolia. Apds avaiacdo inicial, solicitados exames laboratoriais, que afastaram causas infecciosas,
autoimunes e de acimulo de ferro. Ultrassom de abdome revelou hepatomegalia, com vias
biliares e veia porta sem ateracdes, além de sinais de autoesplenectomia. Realizou, entdo, biopsia
hepatica, que evidenciou hepatopatia congestiva, favorecendo a hipdtese de doenca veno-
oclusiva. Apesar de tratamento com écido ursodesoxicolico e hemotransfusdes mensais, evoluiu
com surgimento de hipocolia e ascite e piora significativa da funcdo hepética, sendo
encaminhado para unidade de transplante de figado. Realizou transplante hepético de doador-
cadaver com boa resposta inicial e segue em acompanhamento ambulatorial multidisciplinar.
conclusdo(Bes) A anemia falciforme € uma condigdo crénica que apresenta complicagdes, dentre
elas as hepatobiliares. Na colestase intra-hepética ha falcizacdo difusa dos sinusoides hepéticos,
acarretando isquemia e colestase intracanalicular com hiperbilirrubinemia extrema, por
obstrucdo. Na histologia sdo observados sinusoides dilatados, podendo haver necrose
generalizada e areas de inflamacdo. O tratamento da colestase intra-hepética deve ser realizado
com transfusdo de troca e transfusdo de plasma fresco congelado para controle da coagul opatia.
A colestase intra-hepatica € uma complicacdo rara da anemia falciforme, sendo ainda menos
frequente a sua evolugdo para necessidade de transplante, como fora o caso descrito. O
transplante hepatico ndo € um tratamento benigno e no pdés-transplante ha risco aumentado de
trombose vascular e posterior perda do enxerto, bem como maior risco de infeccdo devido a
vé&rias transfusdes de troca. Dai a necessidade do encaminhamento precoce dos casos a
hepatologia para que o tratamento clinico tenha maior chance de sucesso, reduzindo a
necessidade do transplante e de toda a sua morbiletalidade associada.
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