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Resumo: Introducdo: Hemorragia digestiva € rara no inicio da vida, com aumento dos casos de acordo com
a progressdo da idade. Doencas hepatobiliares com colestase no periodo neonatal podem
manifestar-se com hemorragia digestiva secundaria a deficiéncia de vitamina K. Entre elas, cita
se a Sindrome de Alagille. Relato de caso: Paciente masculino, prematuro, baixo peso e ictérico
desde o0 nascimento, com 1 més de vida apresentou vémitos e melena. Evoluiu com hematémese
e foi levado ao Pronto Socorro. Observado ictericia, desidratacdo, irritabilidade, baixo peso e
sopro holossistélico, além de estigmas faciais. Exames evidenciaram hemoglobina de 4,7 g/dL,
coagulograma incoagulavel e colestase (Bilirrubina total 7,01 mg/dL, direta 3,79 mg/dL). Apds
estabilizacdo, a investigagdo procedeu-se com avaliacdo oftalmologica com |ampada de fenda,
demonstrando embriotoxon posterior e ateraces de disco Optico (papiledema). Radiografia de
térax sem alteracBes. Ecocardiograma transtoracico evidenciou estenose de ramos pulmonares e
forame ova pérvio. Bidpsia hepética apresentava intensa colestase candlicular e intra-
hepatocitica, ductopenia focal e transformagdo giganto-celular de hepatdcitos.Os achados foram
compativeis com o diagnostico de Sindrome de Alagille. Discussdo: A sindrome de Alagille é
uma doenga hereditéria decorrente de mutacGes no gene Jaggedl, que envolve diversos 6rgaos
como figado, coragdo, olhos, face e esqueleto. Pode manifestar-se com colestase, defeitos
cardiacos congénitos principalmente nas artérias pulmonares, vértebras em borboleta, defeitos
oftalmoldgicos, tipicamente embriotoxon posterior e dismorfismo facial. Anomalias vasculares
s80 observadas desde as primeiras descricdes e podem ser fator de risco para sangramento.
Outras causas decorrem da intensa colestase, que leva a deficiéncia de vitamina K, ou ser
secundario a cirrose. Conclusdo: Ndo ha relatos na literatura de sangramento no trato
gastrointestinal como manifestacdo inicial e no periodo neonatal da sindrome de Alagille. O
presente relato € uma forma incomum de apresentacdo e mostra a importancia de suspeita
diagnostica, diante dos casos de colestase neonatal, principalmente em associacdo com outros
achados.
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