PRESENTACION DE CASOS

Sindrome de Dubin Johnson
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CASO CLINICO

Paciente de 25 afios quien consulta por cuadro de varios afios de evolucién de tinte ictérico
de predominio en escleras con exacerbacion ocasional y coluria intermitente que no se asocia
con ningun evento en especial.

No refiere ningln antecedente. Al examen fisico como Unico hallazgo anormal se encuentra
tinte ictérico en piel y escleras.

Con diagnéstico de un proceso colestadsico crénico se solicitan transaminasas que se
encuentran la TGO en 29mg/dl y la TGP en 50 mg/dl. Bilirrubina total en 2.7 mg/dl con
bilirrubina directa en 1.8. Fosfatasa alcalina, abumina, PT y cuadro hematico normales. Se
solicita serologia para virus hepatotrofos las cuales son normales y posteriormente se
solicitan ANAS, AML e inmunoglobulinas las cuales fueron normales. Descartando las
causas mas comunes y sin otros datos positivos que nos indicaran la etiologia se decide
realizar biopsia hepética, la cual reporta higado de estructura conservada, libre de procesos
necroinflamatorios con hepatocitos pericentrales con presencia de pigmento granular escaso.
PAS positivo, Kinjou positivo, Fontana positivo; todo lo cua hace concluir sindrome de
Dubin Johnson.

COMENTARIOS

El sindrome de Dubin-Johnson fue descrito por primera vez en 1954 como una ictericia
crénica no hemolitica caracterizada por acumulacion de hilirrubina conjugada en € suero e
higado pigmentado en forma generalizada pero sin otra alteracion. El mecanismo del defecto
de excrecion canalicular que afecta a la bilirrubina y a algunos aniones organicos como la
bromosulftaleina (BSP) es desconocido, pero se observa un aumento tardio en la
concentracion plasmética de BSP. Excepto por ictericia e examen fisico es normd y la
hiperbilirrubinemia puede exacerbarse por la presencia de enfermedades, € embarazo y la
ingesta de anticonceptivos orales, y se diagnostica frecuentemente en la pubertad. Las
concentraciones de bilirrubina usualmente se encuentran entre 2 y 5 mg/dl pero pueden ser
tan atas como 20 mg/dl. Caracteristicamente la excrecion urinaria de coproporfirina | se
encuentra incrementada, constituyendo e 80% dd total. Esta ateracion selectiva de la
excrecion canadlicular de la bilirrubina no requiere tratamiento y su prondstico es excelente.
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