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Resumo: Introdugdo: HBB, 3 meses, apresentou ictericia neonatal tardia com ata da maternidade sem
realizacdo de exames laboratoriais. Apés 15 dias de vida, genitora notou piora da ictericia, aém
de inicio de colUria, hipocolia e distensdo abdominal. Procurou pediatra na cidade de origem que
identificou hepatoesplenomegalia, ascite e ateracdo de perfil e funcdo hepatica, encaminhando
paciente para avaliacdo com hepatopediatra. Descricdo do caso: Admitida no servico de
hepatopediatria, evidenciando hepatite colestética, hepatoesplenomegalia importante e ascite
volumosa, além de insuficiéncia hepética. Apresentou PCR positivo para citomegalovirus, zika
congénita e dosagem de galactose total alterada, optado por suspensdo do aleitamento materno
exclusivo e uso de formula de aminoécidos. Durante o internamento, evoluiu com diversos
guadros infecciosos necessitando de acompanhamento em unidade de terapia intensiva com uso
de multiplos esquemas de antibidticos, transfusdes, além de uso de acido ursodesoxicolico e
vitaminas lipossollveis. Apresentou PELD: 31 com critérios de Critérios de King's College
positivos para necessidade de transplante (<10 anos, RNI >3,5 e Bilirrubina >17,5). Discussao:
Apesar de galactosemia ser uma causa de insuficiéncia hepética tratavel e reversivel, a paciente
ndo evoluiu com melhora da funcdo hepatica, sendo optado por encaminhar paciente para
transplante hepético. Lactente foi transplantada e evoluiu com disfun¢do primaria do enxerto,
relistada, porém evoluiu para 6bito. O explante apresentava fibrose intensa e hepatocarcinoma.
Conclusdo: A galactosemia € uma doenca metabdlica que pode causar hepatite colestética, sendo
uma causa de insuficiéncia hepética tratével. O diagndstico e tratamento precoce € importante
paraevitar desfechos desfavoraveis.
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