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Introducdo: A insuficiéncia hepatica aguda neonatal (IHAN) é rara e desafiadora em termos de
diagnostico e tratamento. Quando essa se associa a Siderose extra-hepatica falase em
hemocromatose neonatal (HN), atualmente entendida como um fen6tipo inespecifico de doenca
hepatica fetal grave. A aoimunidade gestacional é a causa mais frequente de HN. Assim,
recomenda-se direcionar o tratamento imediato para a etiologia aloimune. Objetivos. Descrever a
apresentacdo e o desfecho de quatro lactentes com HN tratados com imunoglobulina intravenosa
(lgV) e exsanguineotransfusdo (EST), atendidos na unidade de terapia intensiva da nossa
instituicdo. Métodos. Revisados o0s prontuarios eletronicos de trés pacientes internados por IHAN
(INR ? 2) e siderose extra-hepatica (ressonancia magnética). Causas de IHAN incluindo erros
inatos do metabolismo, mitocondriopatias e infeccdes congénitas foram excluidas. Todos os
pacientes receberam suporte intensivo. IgV foi administrada (1 mg/Kg) entre o 2° e 7° dias da
internacdo. Apos a identificacdo de siderose extra-hepatica, todos foram tratados com EST (2
volemias) e repetida a infusdo de IgV. Resultados. Descreve-se 2 pacientes do sexo feminino e 1
do sexo masculino. As idades variavam de 23 a 45 dias. O modo predominante de apresentacéo
da IHAN foi o padréo de colestase neonatal. Dois pacientes necessitaram de ventilagdo mecanica
e 3 usaram drogas vasoativas (tempo médio de uso: 23 dias). A causa da HN ndo foi identificada
nos 3 casos. Avaliagdo histologica (1 ocasido) demonstrou colestase hepatocanalicular intensa
acompanhada por eritropoiese e fibrose perissinusdide e leve deposicdo de hemossiderina em
hepatocitos periportais. Recuperacdo da funcdo hepética foi observada em 2 pacientes, no
periodo de 12 e 25 dias apds o tratamento. Nao houve registro de obitos. Nenhum paciente foi
submetido a transplante hepatico. Conclusdo: A utilizacdo precoce de imunoglobulina venosa
com exsanguineotransfusdo deve ser considerada nos casos de hemocromatose neonatal.
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