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INTRODUCAO DISCUSSAO

A colestase é decorrente da deficiéncia de formagédo de
bilis e/ou prejuizo do fluxo biliarl. A colangite biliar primaria
(CBP) pode se manifestar com colestase. E uma doenga
rara, mais comum no sexo feminino e na faixa etaria de 40-
50 anos. Pode ser assintomatica ou se manifestar com
fadiga e prurido. Apresenta possibilidade de complicar com
cirrose e consequentemente maior risco de carcinoma
hepatocelular. Os critérios diagnésticos incluem: elevacéo
de fosfatase alcalina (FA) > 1,5x LSN, presenca do
anticorpo Anti-Mitocondria (AMA) e evidéncia histolégica
de CBP2 J& a Hepatite autoimune (HAI) é uma doenca
imunomediada, com pico bimodal, 22 década de vida e 52-
62 década. Elevagdo de aminotransferases pode ser o
Unico sinal da doencga. O diagnéstico inclui a elevagdo de
aminotransferases, presenca de pico de gamaglobulina,
aumento de IgG, positividade do FAN, Anti- musculo liso
(AML) e anti LKM-1, presenca de histologia compativel e
exclusdo de outras causas?®. A sindrome de sobreposi¢éo
CBP-HAI, cuja patogénese e prevaléncia ndo é bem
elucidada, é definida pela presenca de 2 dos 3 critérios de
ambas as doencas. Para CBP: FA > 2x limite superior da
normalidade (LSN) ou Gama Glutamil Transferase (GGT)
> 5x LSN, AMA 2 1:40 ou biépsia hepatica mostrando leséo
florida do ducto biliar. Para HAI: Alanina Aminotransferase
(ALT) > 5x LSN, IgG > 2x LSN ou AML positivo ou bidpsia
com necrose linfocitica periportal ou perisseptal em
piecemeal, moderada ou gravel.
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Paciente, sexo feminino, hipertensa, iniciou quadro aos 70
anos de idade de fadiga, ictericia e collria. Realizou
exames laboratoriais com evidéncia de elevacdo de
aminotransferases AST: 523, ALT: 463, FA:193 e GGT
(1077), Bilirrubina total: 33 e Bilirrubina direta: 26. Realizou
colangiorressonancia, que mostrava achado de edema
periportal.  Sorologias virais negativas. Prosseguida
investigacdo com presenca de FAN: 1/160 padréo
citoplasmatico pontilhado reticulado, associado a elevagéo
de IgG. Anti- mitocondria e anti musculo liso nédo
reagentes. Foi submetida & bi6épsia hepética com infiltrado
linfocitario intraportal e focos de necrose confluentes
intraparenquimatosos, além de congest&o biliar associada
a fibrose portal e rarefagdo de ramos biliares intraportais.
Paciente iniciou tratamento com Prednisona e Azatioprina.
Evoluiu com melhora clinica, porém mantinha elevacéo de
canaliculares. Introduzido &cido ursodesoxicélico (UDCA)
com melhora laboratorial. Apés 02 anos de remisséo, foi
retirada imunossupressdo e mantido UDCA na dose de
13,5mg/kg.

A padronizacado dos critérios diagndsticos da sindrome de
sobreposicao ainda n&o foi alcancada. A classificacdo se
baseia em critérios bioquimicos, soroldgicos e
caracteristicas histolégicas. Além de casos simultaneos de
apresentacdo CBP-HAI, as transicdes de CBP para HAIl e
vice versa podem ocorrer, nas chamadas sindromes
sequenciaist. A paciente do quadro enquadrava-se no
fenétipo de caracteristicas histolégicas da Hepatite
autoimune, porém também apresentava pontes de fibrose
interportais e rarefacdo de ramos portais, que podem ser
encontrados na CBP. Apresentou FAN, pico de
gamaglobulina e IgG elevado que direcionou o diagndstico
para HAI, porém era soronegativa: AML e AMA negativos.
Na sindrome de sobreposi¢do, é mais comum (cerca de
60%) a positividade de AMA e FAN“ Diante dessas
caracteristicas clinicas e laboratoriais, foi optado pelo
tratamento, considerando tratar-se de uma hepatite
autoimune. E pela auséncia de resposta completa,
somada com as caracteristicas da biépsia, foi aventada a
possibilidade de sobreposicdo com CBP. O manejo é
ainda muito debatido. Recomenda-se cada vez mais a
terapéutica combinada de UDCA e corticosteréides. Outra
opcéo é iniciar somente o UDCA e avaliar a resposta. A
introdugdo de imunossupressores poupadores de
corticéide, quando em uso, é também incentivadal. A
paciente foi submetida inicialmente a uma terapia
imunossupressora com Prednisona e Azatioprina e
somado posteriormente UDCA. Evoluiu com melhora
clinica e laboratorial e remissdo. Existem alguns estudos
que sugerem que a sobreposicdo pode resultar em
progressdo mais réapida para cirrose e insuficiéncia
hepéatica. H4 ainda sugestdo de maior chance de
progressdo das varizes esofagicas, bem como
sangramento gastrointestinal, ascite e insuficiéncia
hepética. Contudo, mais estudos s&@o necessarios para
comprovar essas afirmacées e elucidar se s&o realmente
duas condicBes sobrepostas ou sé@o evolugdes diferentes
de uma mesma doenga®.

Trata-se, portanto, de um quadro de possivel
sobreposicdo CBP-HAI. Apesar de ndo apresentar
anticorpos especificos para ambas condigdes, apresentou
critérios histolégicos e laboratoriais que permitiram essa
condugdo. A paciente apresentou resposta clinica e
laboratorial @ imunossupresséo e uso do UDCA. Apés 02
anos, foi optado inclusive pela redugdo gradativa e
suspensdo da terapia imunossupressora. Segue em
vigilancia em ambulatério de hepatologia de referéncia em
uso somente de UDCA.
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