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Resumo: IntroduÃ§Ã£o: A SÃ­ndrome de Alagille (SA) Ã© uma doenÃ§a autossÃ´mica dominante 
complexa que envolve mÃºltiplos Ã³rgÃ£os e sistemas, possui penetrÃ¢ncia reduzida e 
expressividade variÃ¡vel, relacionada a microdeleÃ§Ãµes do braÃ§o curto do cromossoma 20 
(gene JAG-1). A sÃ­ndrome completa Ã© caracterizada pela presenÃ§a de ductopenia intra-
hepÃ¡tica e dos cinco sinais maiores: icterÃ­cia colestÃ¡tica, anomalias cardiovasculares, 
fÃ¡cies dismÃ³rfica, defeitos dos arcos vertebrais e embriotoxon posterior. A sÃ­ndrome Ã© 
considerada parcial quando existem pelo menos trÃªs sinais. Atualmente ambas as possibilidades 
sÃ£o aceitas como SA. Objetivos: Relatar um caso de SÃ­ndrome de Alagille no perÃ­odo 
neonatal. MÃ©todos: AnÃ¡lise do prontuÃ¡rio mÃ©dico, evoluÃ§Ã£o diÃ¡ria no UTI neonatal, 
exames complementares e revisÃ£o de literatura. Resultados: Relatamos o caso de um recÃ©m 
nascido do sexo masculino internado no terceiro dia de vida na UTI neonatal com quadro 
clÃ­nico de desconforto respiratÃ³rio, sepse e colestase. Apresenta ao exame fÃ­sico 
micrognatia, acolia, colÃºria, sopro sistÃ³lico (CIV perimembranoso), vÃ©rtebra em borboleta, 
colestase e hipoplasia de vias biliares. Devido a presenÃ§a de trÃªs critÃ©rios foi feito 
diagnÃ³stico de SÃ­ndrome de Alagille parcial. ConclusÃ£o: A SA Ã© uma causa importante de 
doenÃ§a colestÃ¡tica crÃ´nica. O prognÃ³stico Ã© variÃ¡vel, as alteraÃ§Ãµes hepÃ¡ticas e 
cardÃ­acas sÃ£o, na maioria das vezes, responsÃ¡veis pela morbimortalidade dos pacientes. As 
estratÃ©gias do manejo terapÃªutico incluem a prevenÃ§Ã£o e o tratamento das 
complicaÃ§Ãµes da colestase crÃ´nica e das manifestaÃ§Ãµes extra-hepÃ¡ticas da sÃ­ndrome. 
O suporte nutricional e a suplementaÃ§Ã£o das vitaminas lipossolÃºveis sÃ£o aspectos 
fundamentais, especialmente na faixa etÃ¡ria pediÃ¡trica. O poster ressalta a importÃ¢ncia de 
conhecer as caracterÃ­sticas clÃ­nicas desta sÃ­ndrome para permitir o diagnÃ³stico a fim de 
encaminhar precocemente o paciente para um serviÃ§o especializado em hepatologia, 
cardiologia, nefrologia e aconselhamento genÃ©tico.
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