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Sindrome De Alagille: Série De Casos
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Objetivo(s) Relatar trés casos com diagndstico de Sindrome de Alagille e sua evolugéo.
Resultados Relato dos casos: Caso 1. SSG, masculino, 11 meses, ictericia e
hepatoesplenomegalia de inicio aos 3 meses, prurido, facies tipica, CIV, sinais de hipertensdo
portal com varizes de esbfago. BiOpsia hepdtica: agenesia de vias biliares intra-hepaticas.
Tratamento com ADEK e acido ursodesoxicolico. Evolucéo: melhora nas enzimas hepéticas e no
prurido. Caso 2: MCS, feminino, 13 anos, prurido, ceratose e xantomas desde 3 anos, com
hepatoesplenomegalia, esteatose hepética e estenose pulmonar. Biopsia hepatica: fibrose portal,
colestase com acumulo de bile nos hepatécitos. Tratamento com ADEK, &cido ursodesoxicolico,
rifampicina, hidroxizine, colestiramina e atorvastatina. Evolugdo: oscilagdo nas enzimas
hepéticas e dislipidemia, melhora no prurido. Caso 3: JSO, 3 anos, ictericia, coluria e acolia fecal
com 24hs de vida, fécies tipica, hepatoesplenomegalia; hipoplasia de artéria pulmonar esquerda e
estenose valvar. Biopsia hepaticaz diminuicdo de ductos biliares portais, hepatécitos
transformados em células gigantes sinciciais, colestase intralobular moderada com tampdes
biliares difusos. Realizou transplante hepatico aos 3 anos. Evolugdo: normalizacdo das ateractes
hepéticas. conclusdo(des) A Sindrome de Alagille apresenta quadro clinico bastante variavel. Os
sintomas manifestam-se na infancia, podendo ser causa de ictericia prolongada nos recém-
nascidos. Em alguns casos, 0s sintomas podem passar despercebidos, ndo causando danos
importantes e em outros casos mais graves, pode ser necessario fazer transplante dos 6rgéos
afetados. A ampla variabilidade no curso clinico torna cada caso muito especifico e o progndstico
muito variavel, sendo importante o conhecimento dessa doenca para a sua prevencao através do
aconsel hamento genético.
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