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Hepatite De Células Gigantes Associada A Sindrome De Evans. Relato De Caso
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Introducéo: A hepatite de células gigantes (GCH) e Sindrome de Evans (ES) séo entidades raras
na infancia e sua associacdo sugere um mecanismo comum de desregulagcdo imunoldgica, afeta
principalmente bebés, com patogénese desconhecida e prognostico desfavoravel. Relato de Caso:
Paciente 4 anos, feminino, pais ndo consanguineos. Diagnosticado Sindrome de Evans
(plaguetopenia e anemia hemolitica autoimune) aos 10 meses de vida. Recebeu prednisolona em
doses altas e depois manutencdo de 1mg/kg/dia. Aos 2 anos e meio internou com quadro de
hepatite aguda, investigagdo etiolégica descartou causas infecciosas, autoimunes e
medicamentosas. Recebeu imunoglobulina, sem melhora, redlizado pulsoterapia com
metilprednisolona por 3 dias e evoluiu com melhora progressiva da plaguetopenia e
transaminases. A bidpsia hepédtica evidenciou hepatite lobular aguda e transformagdo
gigantocelular de hepatdcitos. Evolui bem, em remisséo clinica e recebe imunossupressdo com
Azatioprina e Prednisolona. Discusséo: A GCH caracteriza-se por inflamacdo e grandes
hepatécitos multinucleados no parénguima hepatico. A transformacéo dos hepatécitos em células
gigantes pode ocorrer durante o periodo neonatal e € uma reagcdo inespecifica dos hepatécitos
imaturos a varias agressoes. Descartado as principais causas virais e outras etiologias
imunoldgicas, a associacdo em bebés de hepatite com anemia hemolitica, com COOMBS
positivo, sugere o diagnostico de GCH. O diagnostico é confirmado pela biopsia hepatica com
presenca de células gigantes. O tratamento inclui esteroides e imunossupressores. Relatamos o
caso de uma crianca de 4 anos com diagnostico inicial de Sindrome de Evans e GCH de
acometimento tardio, cuja evolucdo foi favoravel devido ao tratamento precoce. Conclusdo: A
associacdo de GCH com Sindrome de Evans € uma condicdo rara e potencialmente fatal, que
deve ser investigada nos casos de anemia com coombs direto positivo e alteracdo de enzimas
hepéticas, pois o diagnostico precoce permite o inicio do tratamento e reduz a possibilidade de
complicagdes relacionadas a doenca.
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