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Resumo: Introducdo: As doencas hepaticas podem, muitas vezes, se apresentar de formas bastante
variaveis ou oligossintométicas, contribuindo para a cronicidade da doenca, aumentando a
morbimortalidade. Descriggo: Paciente com 2 anos e 11 meses, internado por pico febril e
diaréda. Ao exame fisico verificou-se aumento do volume abdominal, com
hepatoesplenomegalia e facies de boneca. Realizou exames laboratoriais, que indicaram a
hipétese de glicogenose, e de imagem, que evidenciaram sinais de hepatopatia cronica,
hepatomegalia, esplenomegalia, e trombose de veia porta, ndo justificavel pela hipotese
levantada. Sugerido ampliar a investigagdo, com coleta de novos exames laboratoriais.
Submetido a biopsia hepatica, a qual confirmou cirrose (padréo micronodular) e hepatossiderose,
e indicou que tais ateragbes poderiam estar associadas a depdsitos de glicogénio, sendo
necessario sequéncia génica para confirmacdo. Evoluiu com sangramento digestivo importante,
sendo realizada endoscopia digestiva ata, visualizando varizes esofagianas, sem tentativa de
esclerose das mesmas devido a plaguetopenia, friabilidade do revestimento das estruturas
examinadas e por ndo conseguir encontrar estigma de sangramento nas estruturas examinadas.
Pré-escolar evoluiu para 6bito devido a chogque hipovolémico 03 dias apds 0 procedimento.
Discusséo: O presente relato de caso apresenta um paciente com hepatopatia crénica, com
evolucdo lenta, sem que os sinais fossem percebidos pela genitora ou em consultas anteriores,
levando a uma investigacdo tardia que culminou com o ébito do paciente devido a complicacdes
inerentes a0 seu quadro. Tais complicagcbes poderiam ter sido minoradas ou evitadas caso
houvesse um acompanhamento pediétrico frequente desde os primeiros meses, facilitando um
diagndstico precoce. Conclusio: E necessaria uma investigagio precoce em pacientes suspeitos
de comprometimento hepético, sendo a anamnese e o exame fisico norteadores da conduta. A
presenca de hepatomegalia e/ou exames de bioguimica ateradas devem aertar o examinador
para esta possibilidade. A falta de uma investigacdo ou diagndstico precoce pode, por muitas
vezes, colocar em risco avida do paciente.
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