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Resumo: Objetivo(s) Relatar o caso de uma paciente com diagnóstico de hepatite autoimune aderente ao 
tratamento, inicialmente com boa resposta, sem história de recaídas, porém com evolução para 
síndrome hepatopulmonar. Método Revisão de prontuário e pesquisa bibliográfica na base de 
dados Medline. Resultados Paciente sexo feminino, 10 anos, negra, previamente hígida, sem 
histórico de autoimunidades pessoais ou familiares, apresentou progressivo aumento de volume 
abdominal, icterícia, com ausência de colúriaacolia fecal. Exames iniciais foram diagnósticos de 
hepatite autoimune do tipo 1. Iniciado tratamento com azatioprina e prednisona, com boa 
resposta clínica e laboratorial. Aos 14 anos, apresentou aumento de GGT, esplenomegalia e 
colangioressonância com padrão de colangite autoimune; sendo introduzido ácido 
ursodesoxicólico com boa resposta. Evoluiu com adequado controle clínico e laboratorial, sem 
recaídas ou necessidade de ajustes de medicação até 16 anos de idade, quando apresentou 
elevação de transaminases, com função hepática normal, e notada dessaturação em consulta de 
rotina. Não apresentava baqueteamento digital ou cianose. Realizado dois ecocardiogramas com 
teste de microbolhas positivo, sendo então diagnosticada síndrome hepatopulmonar e 
encaminhado paciente para seguimento pré-transplante hepático. conclusão(ões) Embora haja 
resposta terapêutica da hepatite autoimune aos corticoesteroides, alguns pacientes persistem com 
atividade inflamatória hepática mínima suficiente para normalizar as enzimas hepáticas e a 
imunoglobulina-G (IgG) porém não a evolução para insuficiência hepática crônica e sua 
complicações. A Síndrome Hepatopulmonar deve ser pesquisa ativamente em paciente com 
inflamação hepática crônica, a despeito de exames de função hepática normal.

http://anais.sbp.com.br/trabalhos-de-congressos-da-sbp/17-congresso-brasileiro-de-gastroenterologia-peditrica/0349-sindrome-hepatopulmonar-e-hai-tipo-1-um-relato-de.pdf


