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Resumo: Introducdo:A colestase neonatal(CN) consiste em um dos maiores desafios sindrdmicos da
hepatologia pedidtria, tendo como diagnostico diferencial a deficiéncia de
alfalantitripsina(DAAT). Esta é uma doenca genética autossdmica codominante rara, relacionada
a ateracfes no gene SERPINAL, consistindo no acimulo de afalantitripsina(A1AT) nos tecidos
corporaisA DAAT afeta cerca de 1/1500-3500 individuos com  ascendéncia
européial.Descricdo:masculino,69 dias de vida , quando consultou com o gastroenterologista
pediétrico, apresenta ictericia iniciada ap0s 24 horas de vida com piora progressiva, localizada
até os MMII e associada a acolia.Exame fisicoictericia zona I11,abdomen globoso, distendido,
figado e baco palpaveisa4 e 3 cm do RCD e RCE, respectivamente.Cintilografia de vias biliares
e colangiografia transoperatdria indicaram atresia de vias biliares(AB) em Florianépolis/SC,
sendo submetido a cirurgia de Kasai. Realizado bidpsia hepética durante esse procedimento, a
qual indicou fibrose portal e hepatite neonatal de células gigantes.Com o resultado da dosagem
sanguinea de afa 1 antitripsinade 45,3 mg dl ( 90 a 200 mg /dl ) foi confirmadaa DAAT, através
do gendtipo PiZZ. Em 1 més, evoluiu com PBE, encefalopatia, IRA, ascite e insuficiéncia
ventilatoria. Apés 1 semana,foi submetido a transplante hepético intervivos na Santa Casa de
POA, tendo como complicacdo pds operatoria , Ulceras de estdmago.Discussdo:A A1AT € uma
glicoproteina sintetizada e secretada pel os hepatécitos e possui propriedades de protecéo tecidual,
agindo nos pulmdes e no figado.A DAAT acarreta danos devido a auséncia de protegdo nos
tecidos e acimulo de polimeros disfuncionais nas células.Observa-se, em aproximadamente 10%
das criancas com o fendtipo proteina Z, ictericia obstrutiva prolongada , e cerca de 2% dessas
criangas evoluem com insuficiéncia hepética e necessitam de transplante de figado. Conclusgo: A
abordagem do recém-nascido com sindrome colestédtica constitui-se em desafio clinico
importante. A campanha da SBP, através do aerta amarelo € de suma relevancia para o
diagnostico precoce das col estases.
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