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Resumo: Introdugdo: PFIC2 é decorrente de mutacGes do ABCB11 que codifica o transportador de bomba
de sais biliares (BSEP) na membrana canalicular. Auséncia de BSEP pode levar a colestase e
evoluir para faléncia hepatica. O transplante hepético (TxH) tem sido indicado nos casos de
insuficiéncia hepética grave. Entretanto pode ocorrer recorréncia da doenca particularmente nos
casos cujas mutacdes mostram auséncia do BSEP. Descricdo: Paciente 6 anos, masculino,
portador de PFIC 2, com mutagdo em homozigose no gene ABCB11 ¢.3074del T, promovendo
interrupcdo precoce da traducdo proteica (p.GIN1058His fs*39). Foi transplantado em 2020, por
faléncia hepética, doadora mae. Apresentou no pés-operatério fistula biliar resolvida com re-
biliodigestiva 3 meses ap6s 0 TxH. Evoluiu bem sem anormalidades por 13 meses, quando
comecou ter prurido e ictericia progressivos. A biopsia hepética mostrou colestase leve e
proliferaco ductal, compativeis com dificuldade de drenagem biliar. Como a colangiografia foi
normal, iniciado corticosteroide 2 mg/kg/dia por suspeita de recorréncia da doenca, sem resposta.
O prurido intenso melhorou com a introducéo de rifampicina. Nova biopsia hepética (dezembro
de 2021) mostrou presenca de células gigantes e fibrose intercelular. Depositos de anticorpos
canaliculares foram detectados no figado e detectada presenca de anticorpo anti-BSEP (1: 3270)
no soro do paciente. Pré tratamento darecorréncia: AST 127 (40) ALT 157 (42) GGT 60 (22) BT
7,4 BD 6,8. Tratamento da recorréncia: plasmaferese, imunoglobulina, rituximabe. Mantidos
tacrolimo, micofenolato de sddio e corticosterdide. Discussdo: Pacientes com PFIC 2 tem maior
risco de recidiva da doenca pela formacgéo de autoanticorpos contra BSEP, cuja presenca pode
explicada pela auséncia de tolerancia imunoldgica para os epitopos do BSEP apds transplante
hepatico. Conclusdo: Apesar do PFIC2 ser doenca restrita ao figado, o transplante hepético pode
nao ser curativo devido a possibilidade de recorréncia da doenca.
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