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= INTRODUCAO:

A colangite de pequenos ductos e a colangite autoimune sdo variantes raras da
colangite esclerosante primaria (CEP). A inflamagdo dos colangi6citos promovidas
por esses distirbios se sobrepdem clinica e histologicamente. Apesar dos avangos
recentes, a etiopatogenia continua sendo um desafio para a comunidade médica. A
interacdo complexa entre fatores autoimunes, ambientais e isquémicos pode ser
crucial nessas manifestagdes multifacetadas. A prevaléncia da colangite de
pequenos ductos é bimodal, sendo mais comum em criancas que em homens jovens.
A incidéncia é de 0,15 por 100.000 pessoas/ano. As manifestagdes mais comuns sdo
fadiga e prurido, mas pode associar-se a doenga inflamatoria intestinal.

m OBJETIVO:
Descrever caso clinico de apresentacéo atipica de CEP.
= METODO:

As informacgBes foram obtidas mediante revisdo de prontuério, entrevista com o
paciente e revisdo da literatura.

m CASO CLINICO:

Paciente do sexo feminino, 19 anos, sem comorbidades. Em 2019 iniciou um
quadro de prurido difuso e intenso, principalmente em palmas e plantas, com piora a
noite, indisposicao, ictericia flutuante e episodios de hipocolia fecal, negava colria.
Em outubro de 2022 surgiram xantomas em palpebras superiores. Sem nenhum
tratamento especifico até entdo. Apresentava alteracdo de TGO, TGP, FAL, e
principalmente GGT, além de hipercolesterolemia. Iniciou-se a investigacdo com
pesquisa de auto anticorpos, sorologias virais, todos sem alteragdes.
Ultrassonografia de abdome superior evidenciava colelitiase. Colangiorressonancia
mostrava colelitiase, sem dilatacdo ou alteracdo nas vias biliares. A paciente foi
submetida a bidpsia hepatica que obteve como laudo: “Doenga hepatobiliar. Os
achados morfoldgicos descritos podem corresponder a colangiopatia autoimune de
provavel estadio 2.” A paciente iniciou o uso do Acido Ursodesoxiclico na dose de
17mg/kg/dia, obtendo resposta clinica e laboratorial parcial. Para o tratamento do
prurido fez uso de Colestiramina 16g/dia, sem boa resposta. Foi associado a
Sertralina 50mg/dia, mas a paciente fez uso irregular desta medicagdo. Apesar disso,
apods trés meses do uso do Acido Ursodesoxicdlico, a paciente obteve melhora do
prurido, sem necessidade de outras medicacOes. Foi necessario, apds 5 meses de
tratamento, a introducéo adicional da Azatioprina dose inicial de 50mg/dia, pois a
paciente havia apresentado melhora parcial dos exames laboratoriais em uso isolado
do Acido Ursodesoxicolico. Posteriormente, a mesma apresentou significativa
melhora laboratorial.

m CONCLUSAO:

O caso reflete a apresentacdo atipica de colangiopatia autoimune em mulher jovem,
distarbio raro ja em progressdo. Enfatiza-se a bidpsia como ferramenta para
distinguir as nuances fenotipicas. O diagndstico precoce associa-se ao melhor
progndstico.



