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Introducao

A sindrome de Vanishing (SV) é um quadro
colestatico raro e grave, geralmente
associado a injaria hepética
medicamentosa e/ou linffoma. O marco
diagndstico € a perda progressiva dos
ductos biliares intra-hepaticos na analise
microscépica do figado. Este é o primeiro
caso relatado de SV secundaria a leucemia
mieloide aguda (LMA), cujas imagens
histolégicas foram cuidadosamente
selecionadas para tornar esta
apresentacdo ilustrativa e didatica.

Revisdo de prontuéario médico eletrbnico,
incluindo dados clinicos e cirlrgicos,
exames laboratoriais, estudo de imagem e
sistema de aquisicao de
anatomopatoldgico.

elato de Caso

Paciente do sexo masculino, 38 anos,
portador de hipotireoidismo tratado com
levotiroxina, foi encaminhado para o
Servico de Hematologia por bicitopenia,
assintomatico. Negava uso de
medicamentos, chas e férmulas. Na
admisséo, estava ictérico e ndo havia
linfadenomegalia. Exames laboratoriais
mostravam injuria hepatica aguda de
padréo colestatico, com ALT: 114, AST: 70,
bilirrubina total/direta: 13,5/7,8; FALC: 491,
GGT: 621, RNI: 1,6; albumina: 2,45;
gamaglobulina: 0,67. Investigacdo para
HAV, HBV, HCV, HIV, blastomicose,
citomegalovirus, toxoplasmose e
mononucleose foi negativa. Anticorpos
antinicleo, anti-masculo liso e anti-
mitocondria negativos. Descartado doenca
de Wilson e hemocromatose. Exame de
imagem afastou obstrucéo de vias biliares,
mas foi evidenciada proeminéncia de
linfonodos peripancreaticos, periesplénicos,
paraérticos, mesentéricos e no hilo
hepético.
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Feito bidpsia de medula éssea com medula
O6ssea intensamente hipercelular, quadro
morfolégico compativel com leucemia
aguda. Feito biépsia hepatica para
elucidagdo diagnéstica da hepatopatia com
parénquima exibindo intensa colestase
hepatocelular, macrofagica e canalicular,
associada a moderada ductopenia, com
auséncia de ductos biliares em mais da
metade dos tratos portais. Paciente
atualmente em acompanhamento com a
hematologia, em tratamento para LMA,
com melhora das enzimas hepaticas, sem
tratamento com &cido ursodesoxicolico.

Discussao

A perda progressiva de ductos biliares é
descrita em associacdo com sindromes
paraneoplasicas, em especial, de origem
hematolinfoide. Além disso, a desordem é
associada a mais de 40 drogas. Embora a
patogénese do SV ndo tenha sido
totalmente elucida, véarios mecanismos
foram propostos.

Concluséao

O tratamento SV é baseado na
intervencdo da causa subjacente. O
primeiro passo é descontinuar o agente
ofensivo o mais rapido possivel. Outras
causas de lesdo hepatica aguda devem
ser excluidas, incluindo consumo de
alcool, hepatite viral, autoimune e
isquémica; e outras doengas metabdlicas
do figado. Todos os pacientes com
ictericia devem ser submetidos a
ultrassonografia abdominal para avaliar
obstrucéo biliar extra-hepatica, e imagem
subsequentes com tomografia
computadorizada ou ressonancia
magnética, conforme apropriado. Até o
momento este é o primeiro caso de VS
relacionado a LMA.
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