Titulo:

Autores:

.

- T oo

390 Congressu
Brasileiro

CBP de Pediatria

DE 0% A 12 DE QUTUBRD - PORTO ALEGRE/RS

Vamos construir o pediatra do futuro

Trabalhos Cientificos

Sindrome De Alagille Como Diagnostico Diferencial De Colestase E Hipercolesterolemia Em
Paciente Pediétrico

GABRIEL GUERRA CORDEIRO (UNIVERSIDADE FEDERAL DE PERNAMBUCO), LUIZ
EDUARDO RAFAEL MOUTINHO (UNIVERSIDADE DE PERNAMBUCO), GUSTAVO
FREITASALVES DE ARRUDA (UNIVERSIDADE FEDERAL DE PERNAMBUCO),
GUILHERME LOPES CANDIDO HONORIO (UNIVERSIDADE DE PERNAMBUCO),
PEDRO RENAN DE MELO MAGALHAES (UNIVERSIDADE DE PERNAMBUCO),
JOANNY FRANCELINY DE OLIVEIRA SILVA (UNIVERSIDADE FEDERAL DE
PERNAMBUCO), GIOVANNA CECILIA FREITASALVES DE ARRUDA
(UNIVERSIDADE FEDERAL DE PERNAMBUCO - CAMPUS CARUARU), HELRY LOPES
CANDIDO (HOSPITAL UNIVERSITARIO OSWALDO CRUZ - UNIVERSIDADE DE
PERNAMBUCO), LIGIA CARVALHO EBOLI (HOSPITAL UNIVERSITARIO OSWALDO
CRUZ - UNIVERSIDADE DE PERNAMBUCO), RENATA FERREIRA BEZERRA
(HOSPITAL UNIVERSITARIO OSWALDO CRUZ - UNIVERSIDADE DE PERNAMBUCO),
KARLA BEZERRA RIBEIRO (HOSPITAL UNIVERSITARIO OSWALDO CRUZ -
UNIVERSIDADE DE PERNAMBUCO), ANDERSON ANDRE PANTOJA DIAS (HOSPITAL
UNIVERSITARIO OSWALDO CRUZ - UNIVERSIDADE DE PERNAMBUCO), SAULO
BRUNO LOPES DE OLIVEIRA (HOSPITAL UNIVERSITARIO OSWALDO CRUZ -
UNIVERSIDADE DE PERNAMBUCO), NORMA ARTEIRO FILGUEIRA (HOSPITAL
UNIVERSITARIO OSWALDO CRUZ - UNIVERSIDADE DE PERNAMBUCO), OLIVAL
CIRILO LUCENA DA FONSECA NETO (HOSPITAL UNIVERSITARIO OSWALDO

CRUZ - UNIVERSIDADE DE PERNAMBUCO), NORMA THOME JUCA (HOSPITAL
UNIVERSITARIO OSWALDO CRUZ - UNIVERSIDADE DE PERNAMBUCO), CLAUDIO
MOURA LACERDA (HOSPITAL UNIVERSITARIO OSWALDO CRUZ - UNIVERSIDADE
DE PERNAMBUCO)



Resumo: Introducdo: A Sindrome de Alagille (SA), caracterizada por displasia artério-hepética, associa-se
a colestase cronica, anomalias cardiovasculares, oftdlmicas e 0sseas, além de facies tipica. Pode
evoluir com insuficiéncia hepética cronica (IHC), sendo indicado transplante hepatico (TH).
Descricdo do caso: Pré-escolar, sexo masculino, 4 anos, admitido com quadro de ictericia,
prurido, perda ponderal e dispneia. Ao exame: ictérico (2+/4+), hipocorado, Xxantomas
disseminados, hepatomegalia, baco palpavel a 8cm do rebordo costal esquerdo, ascite (sina de
piparote positivo). Apresentava bilirrubina total (BT) - 11,4 mg/dL, bilirrubina direta (BD) -
11,3mg/dL, gama glutamil-transferase (GGT) — 903 U/L, triglicerideos - 274 mg/dL, colesterol
total - 880mg/dL e sorologias negativas. Ecodopplercardiograma revelou estenose moderada de
artéria pulmonar (AP) direita e leve na AP esquerda. Cateterismo indicou multiplas estenoses
periféricas de ramos pulmonares. Pressdo arterial pulmonar média entre 22-25 mmHg. Evoluiu
com quadro de IHC, listado para TH com PELD (Pediatric End-stage Liver Disease) 13.
Submetido a TH, doador cadéver, com melhora clinica e laboratoria significativa (BT 0,7 mg/dL
e BD 0,5 mg/dL, GGT 242 mg/dL), mantendo-se assintomatico em seguimento de cinco meses
pos-operatorio. Discussdo: SA € uma doenca rara, de acometimento sistémico, que se manifesta
como sindrome colestética inespecifica. Infeccdes perinatais, especialmente por citomegalovirus,
devem ser excluidas devido a frequente transmissdo materno-fetal. Além de achados
caracteristicos, a biopsia hepética pode revelar inflamagdo e fibrose portal semelhante a atresia de
vias hiliares, cujo tratamento € distinto e deve ser instituido até as primeiras 12 semanas de vida.
O diagndstico pré-operatério do caso foi fundamentalmente clinico, confirmado com
anatomopatol6gico do figado explantado. Conclusdo: A variedade etioldgica das sindromes
colestéticas no paciente pedidtrico dificulta o diagnodstico diferencial de SA, devendo, portanto,
ser de conhecimento do pediatra para que sgja analisada tal suspeita. O TH tem se mostrado um
tratamento eficaz nos pacientes que evoluem com IHC, como descrito no caso.
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