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Resumo: Caso Clinico Introducdo: A colestase neonatal e do lactente € uma condicdo freqlente,
desafiadora, que se caracteriza pela elevagdo de bilirrubina direta e resulta da reducdo da
producdo de &cidos biliares ou de obstrucdo que impede sua excregdo, ocorrendo nos ductos intra
ou extra-hepéticos ou em ambos. Descricdo do caso: F.A.G, 13 meses, sexo feminimo, admitida
no hospital Santa Casa de Montes Claros, com quadro de papulas, crostas e erosdes com prurido
intenso ha trés meses; associado a ictericia, de forma intermitente, com um episodio de acolia
fecal aos cinco meses de idade. Havia hepatomegalia de 3 centimetros do rebordo costal direito.
Exames bioquimicos evidenciaram anemia leve, leucocitose sem desvio para esguerda,
hiperbilirrubinemia com predominio de bilirrubina direta, elevacdo discreta de enzimas hepatica,
fosfatase alcalina e gamaglutamiltranspeptidase. Proteinas totais e fragdes, coagulograma, funcdo
renal, colesterol, ceruloplasmina, cobre, eletroforese de hemoglobina, alfa-1-antitripsina dentro
dos limites da normalidade, pesquisa para TORCHS negativa, triglicérides elevados. Tomografia
computadorizada de abdomem evidenciou célculo biliar, em regido de infundibulo. Bidpsia
hepética: figado com alteragdes reacionais e infitrado inflamatério moderado em espagos-porta e
discreta dilatacdo canalicular.. Discussdo Ictericia colestética nunca é fisiol6gica. Trata-se de uma
condicdo dificil e com progndstico sombrio caso ndo hgja identificacdo precoce e intervencao
adequada. O estudo anatomopatologico da ictericia colestética, possibilita a identificacdo das
alteracOes hepéticas produzidas em reagdo ao processo obstrutivo, duragdo da colestase, grau de
destruicéo hepética além do diagnodstico do processo causador da obstrucéo. No presente caso foi
aventada as hipéteses diagnésticas de Sindrome de Alagille e PFIC, colangite esclerosante
priméria e hepatite auto-imune. Conclusdo Os achados da biopsia sd8o compativeis com
hepatopatia colestética discreta, sugerindo tratar-se de colestase intra-hepatica familiar
progressiva tipo 1 (PFIC-1), necessitando ainda maior investigagdo. O caso revela como a
colestase € uma situacdo desafiadora em decorréncia do amplo espectro de doencas que a
produzem.
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