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Resumo: Introducéo A sindrome de Rotor € uma doenca autossdmica recessiva, muito rara, de prevaléncia
ainda desconhecida, que deve ser considerada nos doentes que apresentam hiperbilirrubinemia
conjugada e ndo conjugada leve, de inicio precoce, logo aps 0 nascimento. A ictericia pode ser
intermitente, e devem ser excluidos quadros infecciosos, hemalise, uso prévio de medicamentos,
além de ateracbes ecogréficas do figado e dos valores das enzimas hepaticas. O conjunto destes
achados e a histologia hepatica normal sugerem o diagndstico, que pode ser confirmado através
de estudo genético. O prognéstico € favoravel, com evolugdo benigna da patologia, ndo sendo
necessario nenhum tratamento especifico. Resumo do relato V. P.J., 14 anos, sexo masculino,
filho de pais consanguineos, nascido de parto vaginal, a termo, peso de nascimento 3.685 gramas,
apgar 8/9, com necessidade de ventilagdo com pressdo positiva em sala de parto. Com 27 horas
de vida apresentou distensdo abdominal associada a vomitos biliosos, aumento de bilirrubina
total, a custa de hilirrubina direta. Ao exame fisico apresentava hepatoesplenomegalia. Recebeu
alta hospitalar com 36 dias de vida, aindaictérico (++/+4) e figado palpavel a dois centimetros do
rebordo costal direito. Desde entdo segue em acompanhamento ambulatorial, com diagnéstico de
Sindrome de Rotor, mantendo até o momento sinais de colestase, com enzimas hepéticas
normais, auséncia de alteragcdes estruturais e biopsia hepética demonstrando parénquima hepatico
dentro dos limites histol 6gicos da normalidade. Conclusdo Embora a sindrome de Rotor sgja uma
patologia rara, € de suma importancia inclui-la na investigacéo diagnéstica de casos que cursam
com hiperbilirrubinemia precoce. O diagndstico correto evita procedimentos, medicacdes e
seguimento desnecessarios, visto prognostico favoravel e evolugdo benigna da doenca, ndo sendo
necessario qualquer tratamento.
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