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Resumo: INTRODUCAO: A Doenca Falciforme (DF) é um grupo de anemias hemoliticas hereditérias,
autossomi cas recessivas, caracterizadas por alteracdo na estrutura da cadeia beta-globina, gerando
Hemoglobina S (HbS). Em hipdxia, hemécias com HbS assumem forma de foice, podendo levar
a vaso-oclusdo com lesbes agudas e cronicas de Orgdos e vasos. ComplicacOes hepéticas séo
frequentes, principalmente nos homozigotos, sendo a hepatite autoimune (HAI) um diagnostico
diferencial. A HAI acomete jovens do sexo feminino, mas é rara na infancia. Caracterizada por
inflamacdo continua do figado e presenca de fatores clinicos, bioquimicos, sorolégicos e
histol égicos que sugerem reacdo imunoldgica contra antigenos do hospedeiro, levando a danos
celulares irreversiveis. DESCRICAO DO CASO: Feminino, 10 anos, negra, diagnostico de DF
SS pelo teste do pezinho. Ictericia intermitente pela doenca de base. Evoluiu com intensificagdo
daictericia e elevacdo de transaminases. Durante investigacdo de hepatite colestatica, sorologias
virais negativas, hipergamaglobulinemia e aumento de IgG total. Anticorpo antimusculo liso
reagente e AntiLKM 1 negativo. Bidpsia hepatica identificou hepatite sem fibrose com moderada
atividade periportal — metavir FOA2. Feito diagnostico de hepatite autoimune tipo 1 e iniciado
tratamento com prednisolona. DISCUSSAO: DF é caracterizada por complicacdes decorrentes da
falcizacBo das heméacias, acarretando lesbes vasculares e hemdlise crénica. Dentre elas estdo
inclusas ateragcBes hepéticas agudas ou cronicas, estas mais raras. Pacientes falciformes devem
realizar ultrassonografia abdomina anualmente para avaliagdo do parénquima hepatico e detectar
colelitiase. A HAI € marcada por hipergamaglobulinemia, autoanticorpos circulantes, alteractes
histologicas com infiltrado inflamatério linfoplasmocitario, hepatite por interface e rosetas de
hepatécitos. Ha remissdo com uso de corticoides e azatioprina na maioria dos casos.
CONCLUSAO: O diagndstico precoce da DF possibilita 0 acompanhamento da crianca antes do
aparecimento de sintomas e suas complicagdes, proporcionando qualidade de vida. Salientamos a
importancia da avaliacdo hepética em falciformes, a fim de evitar necessidade de transplante
hepético, que apresenta alta morbimortalidade nesses pacientes.
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