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Resumo

Introducao: A Esteatose Hepatica Aguda da Gestacao (EHAG) é rara e potencialmente letal, ocorrendo
principalmente no terceiro trimestre da gestacdo, podendo encontrar-se no pos-parto imediato,
estando presente em 1 a cada 16.000 gestacoes. Ocorre, principalmente, em primigestas, associado
a pré-eclampsia, recém-nascido do sexo masculino, gravidez multipla, IMC < 20 e a obesidade
materna. Os sinais e sintomas sao inespecificos e podem evoluir para casos graves, até mesmo o6bito
materno e fetal. E feito diagnostico com base nos critérios de Swansea. O Unico tratamento efetivo é
0 parto e o tratamento de suporte € essencial. Objetivo: Relatar um caso de EHAG atendida em nosso
servico. Relato de caso: Paciente de 28 anos, primigesta, com Diabetes Mellitus Gestacional sem
tratamento, idade gestacional a termo, apresentando dor em baixo ventre, diminuicao da
movimentacao fetal e bradicardia fetal. Realizado parto cesarea no qual foi evidenciado
descolamento prematuro de placenta. Paciente evolui com hipoglicemia, mal estado geral,
coagulopatia e ictericia. A mesma apresentou encefalopatia hepatica, sendo revertida. Apos 19 dias
de internacao, evolui com melhora clinica, tendo alta hospitalar e seguimento ambulatorial com
equipe multidisciplinar. Conclusao: A EHAG é exclusiva da gravidez, associando-se com uma evolucao
clinica potencialmente fatal, podendo cursar a faléncia multipla dos 6rgaos. Independente do periodo
em que a EHAG possa ocorrer, a sua apresentacao é semelhante e indistinguivel. A Unica consideracao
que deve ser assumida € o tratamento adequado em cada um dos periodos, tendo sempre em
consideracao que o parto € o Unico tratamento que estabelece a cura.

Palavras-chave: Esteatose Hepatica Aguda da Gestacdo, Figado Gorduroso da Gestacado, Relato de
Caso, Obstetricia, Critérios de Swansea.

Abstract

Background: Acute fatty liver of pregnancy is rare and potentially lethal, occurring mainly in the third
trimester of pregnancy, and can also occur in the immediate postpartum period, with a prevalence
of 1 in every 16,000 pregnancies. It mainly occurs in primigravida women and is associated with
preeclampsia, male newborn, multiple pregnancies, BMI < 20, and maternal obesity. The signs and
symptoms are nonspecific and can progress to severe cases, even leading to maternal and fetal death.
Diagnosis is based on Swansea criteria. The only effective treatment is delivery, and supportive
treatment is essential. Aim: To report a case of acute fatty liver of pregnancy treated in our service.
Case report: Patient a 28-year-old primigravida with untreated gestational diabetes mellitus, at term
gestational age, presenting with lower abdominal pain, decreased fetal movement, and fetal
bradycardia. A cesarean section was performed, and premature placental abruption was observed.
The patient developed hypoglycemia, poor general condition, coagulopathy, and jaundice. The
patient developed hepatic encephalopathy, which was reversed. After 19 days of hospitalization, she
showed clinical improvement, was discharged, and followed up with a multidisciplinary team.
Conclusion: Acute fatty liver of pregnancy (AFLP) is pregnancy-exclusive pathology, associated with
a potentially fatal clinical course that can lead to multiple organ failure. Regardless of the timing of
occurrence, AFLP presents with a similar and indistinguishable presentation. The only consideration
that must be taken into account is the appropriate treatment for each period, always considering that
delivery is the only treatment that establishes a cure.

Keywords: Acute Fatty Liver Of Pregnancy, Gestational Fatty Liver, Case Report, Obstetrics, Swansea
Criteria.
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Introducéao

A prevaléncia de doencas hepaticas na gravidez é estimada em 3% de todas as gestacoes nos
paises desenvolvidos (Y. JOUEIDI et al, 2020). A compreensao contemporanea da Esteatose hepatica
aguda da gravidez (EHAG) foi estabelecida com a descoberta da sindrome de Reye em criangas durante
a década de 1960, em que deficiéncias nas enzimas mitocondriais foram consideradas responsaveis
pelos disturbios da oxidacdo de acidos graxos (Y. JOUEIDI et al, 2020). As mortes maternas por
insuficiéncia hepatica aguda causada por infiltracdo gordurosa microvesicular dos hepatdcitos sem
qualquer inflamacao ou necrose foram descritas pela primeira vez ha mais de 150 anos atras (Y.
JOUEIDI et al, 2020).

A EHAG é rara, mas potencialmente letal, e ocorre principalmente no terceiro trimestre da
gestacao (30 a 38 semanas), podendo estar presente no pos-parto imediato. Vale lembrar que pode
fazer arte de um espectro de distUrbios relacionados a pré-eclampsia (ZHONG et al, 2020). Esta
presente em 1 caso para 10.000 a 16.000 gestacOes. As estimativas de casos fatais maternos sao de
12-18% devido a insuficiéncia hepatica, que inclui lesdo renal e hemorragia obstétrica intensificadora
de coagulopatia. As estimativas de mortalidade neonatal variam de 7-58%. Nos Ultimos 20 anos, as
mortes maternas por EHAG diminuiram para aproximadamente 10%, juntamente com a diminuicdo
concomitante de mortes perinatais (ZHONG et al, 2020). A entidade é mais frequente em primigestas,
associado a pré-eclampsia (30-60% dos casos), RN do sexo masculino, gravidez mdltipla, IMC < 20 e a
obesidade materna (ZHONG et al, 2020). A hipdtese para que isso corra, esta associada a um defeito
hereditario na beta-oxidacao de acidos graxos nas mitocondrias fetais, sendo pela deficiéncia da
terceira enzima de cadeia longa da 3-Hidroxicoezima A desidrogenase. Porém, a patogénese dessa
doenca ainda permanece incerta (ZHANG et al, 2016).

Os sinais e sintomas sao inespecificos como nauseas, vomitos (70%), dor abdominal
(epigastrica - 80%), cefaleia, fadiga, ascite e dor em hipocondrio direito. A ictericia aparece apds a
primeira semana, dificultando o diagnostico precoce. Casos mais severos cursam com insuficiéncia
renal aguda, encefalopatia, pancreatite, hipoglicemia (diabetes insipidus) e coagulopatia (PEROSA et
al, 2001). O espectro das complicacdes hepaticas da EHAG é bastante variado, desde formas oligo ou
assintomatica até a insuficiéncia hepatica aguda grave, essa, com elevada mortalidade sendo o
transplante hepatico para garantir a sobrevida materna, geralmente indicado ap6s 48 horas do parto
quando nao ocorre regeneracao hepatica (PEROSA et al, 2001). O diagnostico geralmente é
estabelecido pela historia clinica e pelo exame fisico, conjuntamente com dados laboratoriais e de
imagem. Os achados que ocorrem mais comumente sdo a elevacao de bilirrubina, funcao hepatica e
renais alterados, coagulopatia e hipoglicemia. Sangramento e coagulacao intravascular disseminada
(CIVD) sao uma das complicacoes mais comuns (MORTON; LAURIE, 2018).

O Unico tratamento efetivo para a EHAG é o parto, e o tratamento de suporte é crucial, sendo
essenciais para melhorar o resultado geral das méaes e bebés (NAOUM et al, 2019).

Objetivo
Relatar um caso Unico de EHAG atendido no Hospital Universitario Sdo Francisco, com boa
evolucao clinica pds-parto, discutindo o manejo e as complicacoes desse raro disturbio obstétrico.

Método

Trata-se de um relato de caso Unico atendido no Servico de Ginecologia e Obstetricia do HUSF,
localizado na cidade de Braganca Paulista, SP. A paciente em questdo autorizou a utilizacao dos dados
contidos em seu prontuario por meio da assinatura de um Termo de Consentimento Livre e
Esclarecido. Nenhuma informacao que permitisse a identificacao da paciente foi divulgada. Este
trabalho foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do HUSF por obedecer aos requisitos previstos
na Resolucao 466/2012 do Conselho Nacional de Salde, que discorre sobre os aspectos éticos das
pesquisas envolvendo seres humanos.

Relato de Caso

Paciente E.R.L.S, 28 anos, primigesta, IG DUM 37 semanas e 4 dias e pelo USG 36 semanas e
6 dias, apresentando Diabetes Mellitus Gestacional sem tratamento e Utero bicorno. Deu entrada no
Hospital Universitario Sao Francisco, transferida da cidade de Piracaia, com queixa de dor em baixo
ventre associado a diminuicdo de movimentacao fetal e bradicardia fetal evidenciada na
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cardiotocografia basal. A mesma referia que nos Ultimos dias, antes da procura ao hospital da cidade
de origem, apresentou quadro de vomito, mal-estar, inapeténcia, ictericia e dores abdominais
intermitentes.

Ao exame de entrada, evidenciada altura uterina de 34cm, BCF 90bpm e sinal de hipertonia
uterina. Toxoplasmose suscetivel, Rubéola e citomegalovirus imune, Hepatite B e C nao reagente.
Apds exame fisico, paciente fora encaminhada para o centro cirlrgico para resolucao da gestacao via
alta devido suspeita de descolamento prematuro de placenta (DPP). Realizado parto cesarea, sem
intercorréncias no qual foi constatado DPP de 30%. Nasce RN vivo, do sexo masculino. No mesmo dia,
a equipe da ginecologia é chamada para avaliar a paciente que se encontra com Dextro de 37, ictérica
3+/4+ e descorada +/4+; é solicitado que seja realizado Glicose e Soro glicosado para manutencao da
hipoglicemia. Solicitado encaminhamento para leito de UTI, garantindo melhor suporte clinico para a
paciente e estabilidade hemodinamica.

Checados os exames laboratoriais pos-parto imediato (U 69, Cr 3,8, DHL 1072, BD 7,73 (BD
5,84 Bl 1,89), TGO 253, TGP 174, Albumina 2,7, Hb 10,1, Ht 32,4, L 27000 (13% B,) P 180000, TTPa
48,3, TP 22,9, INR 1,95, Lactato 43). Alguns resultados destes exames sao apresentados nas Figuras 1
e 2. Apos discussao do caso com a equipe da UTI em conjunto com a equipe de GO, abrem-se as
suspeita de: sindrome colestatica, HELLP, CIVD, Sepse, sindrome hepatorrenal (encontra-se oligurica)
e choque distributivo. Iniciado uso de droga vasoativa (DVA) e antibioticoterapia com ceftriaxone.
Realizado TC de torax evidenciando pequeno derrame pleural bilateral associado a atelectasias do
parénquima pulmonar e opacidades em vidro fosco inferindo congestao pulmonar e volumoso derrame
pericardico. Em TC de abdome visto moderada ascite com densidade aumentada em escavacao pélvica
e em goteiras parieto-colicas e volumoso pneumoperiténio. No USG de abdome evidenciado figado
com ecotextura do parénquima heterogéneo. Paciente apresentava-se confusa, hipoglicemia,
hipotensa e oligurica. Optado pela transfusao de um concentrado de hemacias.

A equipe da GO fora chamada pela equipe da UTI ap6s avaliacao de exames realizados, um
dia apos o parto cesarea, sendo assim, indicado reabordagem cirirgica. Realizado histerectomia
subtotal associado a salpingectomia direita e salpingooforectomia esquerda. No intraoperatorio
recebeu um concentrado de hemacias, seis bolsas de crioprecipitado e trés unidades de plasma. Ao
fim do procedimento a paciente apresentou pupilas midriaticas ndo foto reagentes. Encaminhada para
leito de UTI em ventilacdo mecanica e em intubacdo orotraqueal. Solicitada transfusdao de dois
concentrados de hemacias devido Hb 5,6.

Durante a evolucdao na UTI, considerado diagnostico de CIVD devido D-Dimero > 5000,
fibrinogénio consumido e TTPa incoagulavel. E realizada a suspeita de encefalopatia hepatica visto
realizacdo de TC de cranio sem alteragbes associado a alteragao pupilar no pos-operatorio. Paciente
evolui com 3 episodios de hipoglicemia apds reabordagem cirtirgica. A CIVD é resolvida e é fechado
diagnostico de encefalopatia hepatica, devido TC sem alteragoes (avaliada pela equipe de
neurocirurgia), associado a alteracoes de exames laboratoriais. E proposto tratamento com lactulona.
Ocorre melhora da resposta pupilar (isofotorreagentes), sendo desligado a DVA e a sedacao,
aguardando o despertar.

A paciente evoluiu para lesdo renal aguda com tratamento conservador apds avaliacdo da
equipe de Nefrologia e hipernatremia em correcéo. Iniciado profilaxia para TEV apos normalizacao
dos niveis de INR. A mesma é extubada e vai de alta do leito de UTI para realizarem os cuidados na
maternidade. Durante a internacao apresenta melhora clinica e hemodinamica com progressao de
dieta. Solicitado TC de abdome devido dor abdominal difusa no qual foi evidenciado pancreas de
dimensdes aumentas com acentuado borramento de contornos e dos planos adiposos adjacentes, com
liquido livre adjacente (sinais de pancreatite aguda) associado a litiase de vesicula biliar. Solicitado
avaliacao da equipe da cirurgia que nao apresentam condutas ativas no momento. Como manteve-se
estavel clinico e hemodinamicamente, com melhora dos marcadores laboratoriais, a mesma recebe
alta apos 22 dias de internacao para seguimento multidisciplinar pds-parto.
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Figura 1 - Valores de creatinina, ureia e bilirrubina ao longo da internacao
Fonte: Dados coletados do arquivo do HUSF.
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Figura 2 - Valores de TP, ALT e leucdcitos ao longo da internacao
Fonte: Dados coletados do arquivo do HUSF.

Discussao

A prevaléncia de doencas hepaticas na gravidez é de cerca de 3% em todas as gestacoes de
paises desenvolvidos, incluindo doencas hepaticas induzidas pela gravidez ou descobertas durante a
gravidez. Cinco distUrbios hepaticos sdo especificos da gravidez: hiperémese gravidica, colestase
intra-hepatica, distlrbios hepaticos associados a pré-eclampsia, hemolise, enzimas hepaticas
elevadas, HELLP e a esteatose hepatica aguda da gravidez (EHAG), (Y. JOUEIDI et al, 2020).

A EHAG é uma patologia exclusiva da gravidez, rara e potencialmente fatal, com uma

incidéncia 1: 10.000 a 16.000. E considerada uma urgéncia médica e obstétrica que ocorre no terceiro
trimestre da gravidez e no periodo de pos-parto imediato (Y. JOUEIDI et al, 2020).
Alguns estudos demonstraram que a 342 semana de gestacao pode ser um momento importante para
a triagem de pacientes ambulatoriais com EHAG. Sintomas gastrointestinais, funcdo hepatica,
coagulograma sao bons indicadores de triagem. Funcao renal, glicemia de jejum e USG de abdome
podem ser utilizados como exames complementares (ZHONG et al, 2020).

O terceiro trimestre da gravidez é pautado por um conjunto de alteracées metabdlicas, com
aumento da lipolise e reducao da oxidagcao mitocondrial de acidos graxos, ocorrendo um aumento da
suscetibilidade para o desenvolvimento da EHAG. Um dos achados caracteristicos em pacientes com
figado gorduroso agudo da gravidez é a infiltracdo gordurosa de multiplos 6rgdos. A esteatose
gordurosa microvesicular generalizada do figado prejudica a producdo hepatica de colesterol,
fibrinogénio e fatores de coagulacdo e diminuia a conjugacao e a depuracao de bilirrubina (NAOUM
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et al, 2019). A lesao hepatica continua pode levar a necrose tubular aguda (KNIGH et al, 2008). A
infiltracao gordurosa direto do rim provavelmente contribui para a insuficiéncia renal aguda, embora
na maioria dos casos, a disfuncdo renal seja multifatorial relacionada a hipoperfusdao e em alguns
casos avancados, a sindrome hepatorrenal tenha sido implicada (NAOUM et al, 2019).

Metabdlitos de acidos graxos sao toxicos para o tecido pancreatico e provavelmente desempenham
um papel na etiologia da pancreatite associada a gravidez (NAOUM et al, 2019).

As pacientes apresentam sinais e sintomas ndo especificos como nauseas, vomitos, dor
abdominal, anorexia, fadiga, mal-estar, polidipsia, polilria, hipertensdao e edema. A ictericia é um
sinal que pode surgir de forma abrupta, frequentemente apos 1-2 semanas do inicio dos sintomas
inespecificos, podendo ser sucedida por distirbio de coagulacdo, com sangramento difuso,
hipoglicemia, encefalopatia, sonoléncia e coma (PEROSA et al, 2001).

A hipoglicemia secundaria ao comprometimento da glicogenolise hepatica, quando presente,
€ considerada um sinal de mau progndstico (PEROSA et al, 2001). Em alguns estudos fora visualizado
desenvolvimento de erupcao cutanea durante a elevacao de AST, no qual a erupcao diminui apds o
tratamento com Dexametasona. Outras reacdées como edema agudo de pulmao, sangramento,
hipotensao, febre e hipocalcemia foram relatados (WU et al, 2018).

Os exames laboratoriais costumam apresentar elevacao de bilirrubina direta (> 100mcmol/L),
elevacao de aminotransferases e elevacao da fosfatase alcalina. Outros achados incluem a leucocitose
(> 15x10°/L), trombocitopenia, TP e TTPa aumentados. Podera ocorrer a elevacao da concentracao
sérica de amonia, hipoalbuminemia, acidose lactica e proteinuria. A ureia e creatinina podem estar
aumentadas, devido a IRA (WU et al, 2018).

O diagnostico da EHAG foi baseado nos critérios de Swansea, propostos por Chang e a triade
de Vigil-de Gracia e Montufar-Rueda, incluindo sintomas como anorexia, nausea, vomito, dor
abdominal, prurido, ictericia e tendéncia hemorragica no terceiro trimestre; achados laboratoriais
caracteristicos, incluindo niveis elevados de alanina aminotransferase (ALT), bilirrubina e creatinina,
leucocitose, tempo de protrombina (TP) prolongado, fibrinogénio reduzido e hipoglicemia (ZHANG et
al, 2016). Os critérios de Swansea apresentam sensibilidade de 100% e especificidade de 57%, valor
preditivo positivo 85% e valor preditivo negativo de 100% (WU et al, 2018).

Quadro 1 - Critérios de Swansea

Sinais e sintomas Achados Laboratoriais Exames de imagem
AL - . Presenca de ascite ou
Vomito Bilirrubina > 0,8mg/dL “figado brilhante” no USG
Dor abdominal Hipoglicemia < 72mg/dL B]0p_51a: esFeatose
microvesicular
Polidipsia / Poliuria Ureia > 950mg/dL
Ascite Leucocitos > 11x10%/L
Encefalopatia ALT > 42U/L

Amonia > 66mcmol
Creatinina > 1,7mg/dL
TP > 14s ou TTPa > 34s
Fonte: ZHANG, YP; KONG, WQ; ZHOU, SP; GONG, YH; ZHOU, R. Acute Fatty Liver of Pregnancy: A
retrospective Analysis of 56 cases. Chin Med J. 129. 1208-14. 2016.

A EHAG traduz, aumento de aminotransferases de cerca de 300 IU devido associacao a
esteatose microvesicular (MORTON; LAURIE, 2018). A ultrassonografia hepatica nao é suficientemente
sensivel ou especifica para fazer um diagnostico definitivo (KNIGH et al, 2008), porém pode
demonstrar ascite ou figado brilhante com ecogenicidade aumentada (NAOUM et al, 2019). Embora
nao seja uma caracteristica dos critérios de Swansea, o colesterol sérico baixo pode ser util no
diagnostico da EHAG (MORTON; LAURIE, 2018).

0 nivel de antitrombina Ill pode estar baixo devido a reducao da sintese hepatica, taxa de
fluxo transcapilar alterada, coagulopatia de consumo e perda de urina com proteindria. Um nivel de
antitrombina Il inferior a 65% pode ser Util no diagnéstico da EHAG (MORTON; LAURIE, 2018).
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O envolvimento multissistémico, pode estar presente, acarretando na presenca de
encefalopatia, insuficiéncia renal aguda (IRA), hemorragia pds-parto, coagulopatia com ou sem
presenca de coagulacao intravascular disseminada e, menos frequente, edema pulmonar, hemorragia
gastrointestinal, sepse, pancreatite e diabete insipidus. A IRA, coagulopatia e encefalopatia parecem
ser mais frequentes (MORTON; LAURIE, 2018).

A presenca de hipoglicemia, prolongamento de TP e TTPa e CIVD sao um dado a favor da
presenca de EHAG, estando a ultima presente em mais de 70% dos pacientes (NAOUM et al, 2019).
Dentre as complicacdes, a hemorragia € comum, podendo exacerbar atonia uterina, sangramento de
locais cirdrgicos e sangramento de laceragdes perineais ou cervicais. A hemorragia intra-abdominal é
um importante fator progndstico negativo da EHAG e é comum independentemente do método do
parto (NAOUM et al, 2019).

Devemos diferenciar a EHAG da hepatite viral fulminante realizando sorologias adequadas e
normalmente as aminotransferases aumentam > 1000 U. A colestase intra-hepatica da gravidez
também deve ser diferenciada na qual é caracterizada por prurido e elevacao da concentragao de
acidos biliares, sendo incomum a insuficiéncia hepatica e CIVD (WU et al, 2018). E valido lembrar-se
que niveis baixos de glicose, niveis elevados de bilirrubina, contagem elevada de globulos brancos,
coagulopatia sem trombocitopenia e vomitos prodromicos sdo caracteristicas distintivas Uteis de EHAG
em comparacao com a HELLP (KNIGH et al, 2008).

As doentes, frequentemente, apresentam uma condicao clinica severa, com faléncia muiltipla
organica, devendo ser internadas em unidades de cuidados intensivos (WANG et al, 2020). A morte
perinatal esta ligada aos niveis de bilirrubina direta. A hipertensao, hipoglicemia e sofrimento fetal
sem motivo aparente, também devem ser considerados como possiveis sinais de EHAG, quando outras
doencas forem excluidas (ZHANG et al, 2016). A realizacdo do parto € o Unico tratamento que
estabelece a cura, sendo o parto vaginal a melhor abordagem nessas gestantes, se tolerado (PINHEIRO
et al, 2015). Porém, nos ultimos anos, alguns pesquisadores tém recomendado a cesariana para
melhorar o prognostico fetal, provando ser a via de parto mais segura, diminuindo o risco de
resultados adversos da gravidez (WANG et al, 2020). Dependendo da presenca de complicacoes, a
recuperacao completa da EHAG pode demorar dias a semanas, sendo as vezes, necessario o
transplante hepatico (PINHEIRO et al, 2015).

E imperativo antes do parto avaliar a gravidade da coagulopatia para permitir o planejamento
para restaurar o fibrinogénio e outros pro-coagulantes como plasma fresco congelado, crioprecipitado
ou sangue fetal, se for necessario parto cirtrgico. Outro aspecto da ressuscitacao € que a hemorragia
intensifica a hemoconcentracao grave recorrente do vazamento endotelial capilar; portanto, a
reposicao agressiva de sangue e fluidos é necessaria para evitar hipotensao que pioraria a insuficiéncia
hepatica e a isquemia renal (KNIGH et al, 2008).

A correcao empirica da coagulopatia com vitamina K é recomendada na insuficiéncia hepatica
aguda e a administracdo de hemoderivados e agentes antifibrinoliticos é recomendada com base no
grau de hemorragia, presenca e valores laboratoriais anormais e julgamento clinico (NAOUM et al,
2019). A transfusao intermitente de plasma de 800-1200mL parece fornecer fatores de coagulacao
para a paciente e garantir uma cirurgia segura quando a interrupcao imediata for necessaria (CHANG
et al, 2020).

O suporte nutricional através da via enteral ou parenteral é importante para tratar a
hipoglicemia e apoiar o estado catabolico da insuficiéncia hepatica aguda (NAOUM et al, 2019).
Medicdes seriadas das funcdes hematologicas, hepatica e renal devem ser realizadas a cada 6-12 horas
durante os 2 primeiros dias. A anemia é comum durante esse periodo devido a hemolise ou hemorragia
pos-parto, e frequentemente requer transfusao. Os niveis de glicose também devem ser monitorados
de hora em hora. Se os niveis cairem abaixo de 60mg/dL, a hipoglicemia deve ser tratada com infusao
de glicose a 10% (NELSON; SCHELL, 2021).

A maioria das mulheres apresenta recuperacao clinica dentre de 3-4 dias ap6s o parto, mas a
normalizacao dos valores laboratoriais geralmente demora (NAOUM et al, 2019). A piora da
transaminase apds o parto pode indicar dano hepatico isquémico grave ou sepse em evolucdo. A
ictericia muitas vezes piora apo6s o parto, parcialmente devido a hemolise continua e a bilirrubina
tente a atingir seu pico de 1 a 5 dias apds a internacdo. Os niveis de albumina caem apds o parto,
mas voltam ao normal 3 semanas apos o parto. A maioria das pacientes apresenta testes de funcao
hepatica normais de 4 a 8 semanas apds o parto (NAOUM et al, 2019).
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Os fatores de coagulacdo podem permanecer anormais por até uma semana pos-parto. Os
niveis de fibrinogénio comecam a se recuperar 3 dias apos o parto. A leucocitose geralmente
desaparece em 2 semanas. A contagem de plaquetas geralmente atinge um ponto mais baixo 1-2 dias
apos o parto e se recupera dentro de uma semana apos o parto. A lesdo renal aguda e diabetes
insipidus geralmente apresentam melhora apos 10 dias pos-parto (NAOUM et al, 2019).

Varios estudos indicaram que a mutacao do gene LCHAD pode contribuir para o aparecimento
de EHAG. A EHAG com deficiéncia de LCHAD é transmitida geneticamente como um distUrbio
autossomico recessivo. Os nascidos de maes com EHAG também apresentam deficiéncias em LCHAD e
anormalidades na cascata FAO causadas por mutacdes e Glu47G1n (guanina € substituida pela citosina
na posicao 1528) da subunidade alfa do completo MTP (ZHANG et al, 2016). A 3-Hidroxicoezima A
desidrogenase de cadeia longa (LCHAD) é uma enzima integrante do complexo enzimatico da proteina
trifuncional mitocondrial e responsavel pela beta-oxidacdo de acidos graxos. Acredita-se que a
mutacao G1528C seja responsavel pela ocorréncia da patologia em questdao (ZHANG et al, 2016).

A deficiéncia hereditaria da enzima LCHAD manifesta-se, frequentemente, no periodo
neonatal ou de forma precoce na infancia, causando degeneracéao e infiltracdo de gordura nas fibras
musculares. Assim, pode ocorrer deficiéncia no desenvolvimento do misculo esquelético e cardiaco.
As criancas podem apresentar insuficiéncia hepatica severa, cardiomiopatia e encefalopatia
hipoglicémica hipocetotica. Por isso, € valido a investigacao de todos os filhos das pacientes com alta
probabilidade de terem desenvolvido a EHAG (ZHANG et al, 2016). Pode, portanto, ser aconselhavel
rastrear recém-nascidos de maes com EHAG para essa mutacdo, para auxiliar no aconselhamento
genético e na terapia nutricional (ZHANG et al, 2016).

Conclusdes

O caso clinico apresentado retrata uma patologia rara e exclusiva da gravidez, a EHAG. Esta
patologia associa-se com uma evolucao clinica potencialmente fatal, assumindo facilmente um curso
de faléncia multipla dos orgdos, pelo qual além do envolvimento hepatico, fica perceptivel o
envolvimento sistémico. A apresentacao da EHAG no periodo poés-parto € pouco frequente, contudo,
a equipe médica deve estar atenta a sua apresentacao nas diversas fases da gravidez, principalmente
no terceiro trimestre, tal como se apresenta no caso clinico citado anteriormente. No estudo, torna-
se fundamental a consideracdo de varios diagnosticos diferenciais. Como visto, sua apresentacdo
clinica é comum a outras patologias, como a HELLP, principalmente. Tanto as manifestagdes clinicas,
como as complicacdes associadas, sao passiveis, na sua maioria, de se apresentarem em ambas as
patologias, porém com frequéncia de apresentacdo bastante distintas. Assim, torna-se essencial a
busca pelos pontos idiossincraticos que as patologias possam apresentar, excluindo-se a Sindrome
HELLP.

Em gestantes com pelo menos 6 critérios de Swansea, a quantificacdo de gordura hepatica
por RM, realizada durante a gestacdo ou no pds-parto imediato, e depois repetida quando o exame
de sangue hepatico ocorrer melhora, parece ser uma ferramenta eficaz para um diagnostico seguro
de EHAG sem a realizacdo de biopsia hepatica. Como constatado no presente caso clinico,
independente do periodo em que a EHAG possa ocorrer, a sua apresentacao é semelhante e
indistinguivel. A Unica consideracdo que deve ser assumida é o tratamento adequado em cada um dos
periodos, tendo sempre em consideracao que o parto € o Unico tratamento que estabelece a cura. A
placenta é conhecida por usar acidos graxos para funcionar e expressa todas as enzimas da cascata
da FAO, principalmente durante o segundo trimestre. E possivel que as placentas de fetos deficientes
em LCHAD sejam uma fonte de acidos graxos, cujos metabolitos podem exercer efeito toxico sobre o
figado materno, levando a apresentacao da EHAG no terceiro trimestre.

A EHAG é, portanto, ndo apenas uma doenca hereditaria, mas também uma doenca
metabolica. Apesar de sua raridade, tais erros inatos do metabolismo deve ser considerados, dado a
gravidade da EHAG. Ambos os pais devem ser examinados quanto a deficiéncia na oxidacao de acidos
graxos, especialmente para deficiéncia de LCHAD. O diagndstico anteparto da doenca permite a
tomada de atitudes mais corretas, prevenindo as consequéncias que podem ser fatais, diminuindo as
altas taxas de mortalidade e morbidade materna e fetal relacionadas a esta entidade. As pacientes
devem ser sujeitas a vigilancia continua e intensiva e tratamento de suporte. Sendo assim, o
diagnostico da EHAG tem implicacdes imediatas sobre o parto do bebé&, bem como consideracées sobre
as mutacdes genéticas e a saude da crianca e o risco de recorréncia na gravidez subsequente. Sendo
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de extrema importancia a abordagem multidisciplinar para gerenciar com seguranca e eficacia essas
pacientes complexas.
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