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Resumo: Objetivo(s) Relatar o caso de uma paciente com diagnostico de hepatite autoimune aderente ao
tratamento, inicialmente com boa resposta, sem histéria de recaidas, porém com evolucéo para
sindrome hepatopulmonar. Método Revisdo de prontuario e pesquisa bibliografica na base de
dados Medline. Resultados Paciente sexo feminino, 10 anos, negra, previamente higida, sem
histérico de autoimunidades pessoais ou familiares, apresentou progressivo aumento de volume
abdominal, ictericia, com auséncia de colUriaacolia fecal. Exames iniciais foram diagndsticos de
hepatite autoimune do tipo 1. Iniciado tratamento com azatioprina e prednisona, com boa
resposta clinica e laboratorial. Aos 14 anos, apresentou aumento de GGT, esplenomegalia e
colangioressondncia com padrdo de colangite autoimune; sendo introduzido &cido
ursodesoxicolico com boa resposta. Evoluiu com adequado controle clinico e laboratorial, sem
recaidas ou necessidade de gjustes de medicacdo até 16 anos de idade, quando apresentou
elevacdo de transaminases, com fungdo hepatica normal, e notada dessaturacdo em consulta de
rotina. N&o apresentava bagueteamento digital ou cianose. Realizado dois ecocardiogramas com
teste de microbolhas positivo, sendo entdo diagnosticada sindrome hepatopulmonar e
encaminhado paciente para seguimento pré-transplante hepatico. conclusao(des) Embora haja
resposta terapéutica da hepatite autoimune aos corticoesteroides, alguns pacientes persistem com
atividade inflamatoria hepética minima suficiente para normalizar as enzimas hepéticas e a
imunoglobulinaG (1gG) porém ndo a evolugdo para insuficiéncia hepética cronica e sua
complicagdes. A Sindrome Hepatopulmonar deve ser pesquisa ativamente em paciente com
inflamacao hepética crénica, a despeito de exames de fungdo hepética normal.
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