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Resumo: IntroduA8A£o: A SA-ndrome de Alagille (SA) A© uma doenA8a autossA mica dominante
complexa que envolve mAdtiplos A¥gAfos e sistemas, possui penetrA¢ncia reduzida e
expressividade variAjvel, relacionada a microdeleA8Apes do braAgo curto do cromossoma 20
(gene JAG-1). A sA-ndrome completa A© caracterizada pela presenA8a de ductopenia intra-
hepAitica e dos cinco sinais maiores. icterA-cia colestAjtica, anomalias cardiovasculares,
fAjcies dismAsrfica, defeitos dos arcos vertebrais e embriotoxon posterior. A sA-ndrome A©
considerada parcial quando existem pelo menos trA3s sinais. Atualmente ambas as possibilidades
SA£0 aceitas como SA. Objetivos. Relatar um caso de SA-ndrome de Alagille no perA-odo
neonatal. MA®©todos: AnAjlise do prontuAjrio mA©dico, evoluA8A£o diAjriano UTI neonatal,
exames complementares e revisA£0o de literatura. Resultados: Relatamos o caso de um recA©m
nascido do sexo masculino internado no terceiro dia de vida na UTI neonatal com quadro
clA-nico de desconforto respiratA3rio, sepse e colestase. Apresenta a0 exame fA-sico
micrognatia, acolia, colA%ia, sopro sistAslico (CIV perimembranoso), vA©rtebra em borboleta,
colestase e hipoplasia de vias biliares. Devido a presenA8a de trA3s critA©rios foi feito
diagnAsstico de SA-ndrome de Alagille parcia. ConclusA£o: A SA A© uma causa importante de
doenAS8a colestAjtica crA'nica. O prognAsstico A© variAjvel, as alteraA8Apes hepAiticas e
cardA-acas sA£0, na maioria das vezes, responsAjveis pela morbimortalidade dos pacientes. As
estratA©gias do mangjo terapAautico incluem a prevenASAfo e o tratamento das
complicaA8A pes da colestase crA’nica e das manifestaA 8A pes extra-hepA jticas da sA-ndrome.
O suporte nutricional e a suplementaA8A£o das vitaminas lipossolA%eis SA£0 aspectos
fundamentais, especialmente na faixa etAjria pediAjtrica. O poster ressalta a importA¢ncia de
conhecer as caracterA-sticas clA-nicas desta sA-ndrome para permitir o diagnA3stico a fim de
encaminhar precocemente 0 paciente para um serviASo especidizado em hepatologia,
cardiologia, nefrologia e aconsel hamento genA®©tico.
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