CASO CLiNICO 1

Identifica¢do: Alice Heloisa, REG 1395742D, data de nascimento 09/07/2016
Caso novo: 29/9/2016 (3 meses)

HMA: Mae refere quadro de ictericia desde o nascimento. Foi a consulta de
puericultura com 9 dias de vida e o médico notou ictericia, orientando banho de sol.
Devido ao quadro de ictericia persistente, com 30 dias de vida, foi solicitado exames e
encaminhada para esse servico para avaliacdo. Mae nega coluria e acolia fecal. Nega
febre e perda de peso.

IDA:

Geral: nega hiporexia, febre, prostagao.

Sistema Cardio-vascular: nega cianose, palpitacdo, cansaco as mamadas, sudorese.
Sistema Respiratorio: nega tosse, coriza, sibilancia, dispnéia.

Sistema Gastrointestinal: nega alteracdao de habito intestinal, vbmitos, dor abdominal.
Refere habito intestinal didrio, fezes pastosas, amareladas.

Sistema Génito-urinadrio: diurese clara e abundante. Nega urina escura e espumosa.
Sistema Nervoso Central: nega convulsdo, atraso DNPM, ou hipotonia.

Antecedentes neonatais: Nasceu de parto cesarea, por op¢ao materna (laqueadura
apos), a termo, idade gestacional 395+3D; Peso de Nascimento: 2725g, Comprimento:
45cm, PC: 32cm, APGAR: 9/10, sem complicagdes ou intercorréncias. Recebeu alta
com 48h de vida.

Mae refere que realizou pré-natal corretamente.

Teste do Pezinho: Normal

Teste Coracaozinho: Normal

Teste Orelhinha: Normal

Alimentagao: aleitamento materno exclusivo livre demanda

Antecedentes familiares: mae, 33 anos, com sopro cardiaco; pai, 29 anos, higido; irma
falecida em 2011 com 4 anos devido cardiopatia congénita (Tetralogia de Fallot);
irmao, 4 anos, higido.

EXAME FiSICO:

BEG, corada, hidratada, icterica 3+/4+, acianotica, afebril.

SNC: ativa/reativa - Fontanela anterior normotensa.

AC: 2 BRNF com sopro sistélico 3+/6+, mais audivel em borda esternal esquerda, FC:
135/minuto.

AR: murmurio vesicular simétricos, sem ruidos adventicios, sem sinais de desconforto
respiratério, FR: 48/min, Satuaracdo de 02: 99%.

ABD: flacido, normotenso, RHA +, indolor, sem massas. Figado palpavel a 1,5cm RCD.
Baco ndo palpavel.

Extremidades: boa perfusdo periférica, sem edemas, Tempo de enchimento capilar: 2
segundos.



EXAMES LABORATORIAIS IMPORTANTES

e Eletrocardiograma: Normal

e USG abdome: figado normal com vesicula repleta, de aspecto habitual. auséncia de
dilatagao de vias biliares intra ou extra hepaticas.

e Gasometria venosa: pH 7,31/ Bic 25/ pC0O2 49/ pO2 32/ BE-1,5

o Glicemia de jejum: 112

e Tempo de protrombina: INR 1,5 (Valor de normalidade < 1,2)

e Bilirrubina Total 9,6/ Bilirrubina Direta 5,44/ Bilirrubina Indireta 4,2

e Gama-GT: 127U/l (Valor de normalidade<50)

e Fosfatase alcalina: 1904 U/L (Valor de normalidade < 645)

e Eletroforese de proteinas: Proteinas totais= 5; Albumina= 3,66; gamaglobulina=
0,35

e TGP =202 U/L (Valor de normalidade <31)

e TGO =376 U/L (Valor de normalidade <32)

e Dosagem de Alfa 1 Anti tripsina 1,82 (normal)

e RX de térax: vértebra em borboleta a nivel de T6 / Cardiomegalia

e Hemoglobina =9,7/ Glébulos brancos=7100/ Plaquetas=579 mil

e Sorologias:

Rubeola: 1gG+/1gM-

VDRL negativo

Toxoplasmose 1gG+/1gM-

HbSAg negativo

anti HCV negativo

PCR CMV negativo

e Cintilografia de vias biliares: figado com déficit funcional hepatocelular discreto /
auséncia de excrecdo de bile radiomarcada para alcas intestinais até 48h.

e Ecocardiografia: Canal Arterial patente 4mm, dilatagao de atrio esquerdo,
hipertrofia de ventriculos.

e Avaliacao oflamologia: embriotoxon posterior

e Bidpsia hepdtica: Tecido hepatico com arquitetura geral levemente retorcida,
apresentando leve fibrose periportal e intersinusoidal, com poucos septos finos.
Presenca de moderado infiltrado inflamatdrio linfocitario, com raros plasmécitos
em tratos portais. Presenca de focos de arranjos gigantocelulares dos hepatdcitos,
degeneracdo baloniforme, acimulo intracitoplasmatico de pigmento biliar. A
coloracdo de PAS evidenciou glébulos eosinofilicos citoplasmaticos resistentes a
digestdo. Ao estudo imunohistoquimico, a marcacdo para alfa-1-antitripsina foi
fortemente positiva. A pesquisa imunohistoquimica para CMV foi negativa. O
estudo imunohistoquimico para ductos biliares demonstrou a presenca de esbocgos
de ductos pequenos e malformados.
DIGNOSTICO: Hepatite ductopénica
Nota: A deficiéncia de alfa-1-antripsina deve também ser investigada com exame de
fenotipagem, embora neste caso possa se tratar de uma alteracdo secundaria ao
prejuizo da funcdo hepatica pela colestase.
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