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RESUMO: A hepatite autoimune (HAI) é uma doenca do figado caracterizada pelo
aumento das enzimas hepdticas, autoanticorpos positivos para érgaos especificos,
imunoglobulina G elevada e um quadro histoldgico de hepatite de interface. O sub-
tipo 1indica positividade do anticorpo antinuclear e/ou anti musculo liso. Ja a colan-
gite esclerosante primaria (CEP) é uma doenga hepatobiliar cronica caracterizada
pela inflamacdo progressiva e fibrose dos ductos biliares, o que pode evoluir para
cirrose biliar e colangiocarcinoma. A associacao entre HAl e CEP em um mesmo pa-
ciente, embora seja rara, é mais prevalente em criancas, adolescentes e jovens adul-
tos e é conhecida como sindrome de sobreposicao. O objetivo desse estudo € rela-
tar o caso de HAI associada a CEP em uma paciente de 5 anos. O caso, além de re-
presentar um desafio diagndstico, ressalta a importancia de uma investigagdo am-
pla e criteriosa com relagdo as doengas hepaticas, ja que existem semelhancas entre
elas que podem levar a um diagndstico incorreto. Além disso, é destacada a impor-
tancia do diagndstico precoce, do tratamento adequado e do acompanhamento a

longo prazo para promover uma melhor qualidade de vida aos pacientes.
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As doencgas autoimunes do figado apresentam um carater inflamatdrio crénico, pro-
vocado por um ataque imunomediado direcionado aos hepatdcitos e ao sistema biliar. Den-
tre essas doencas cabe citar a hepatite autoimune (HAI), a cirrose biliar priméria (CBP) e a
colangite esclerosante primaria (CEP), que se diferem quanto ao perfil clinico e epidemio-
l6gico, estratégia diagndstica, regime terapéutico e probabilidade de remissdo, mas que,
se nao tratadas, podem levar a cirrose hepatica'.

A HAI é caracterizada pelo aumento das enzimas hepaticas, autoanticorpos positi-
vos para 6rgaos especificos, imunoglobulina G (1gG) elevada e um quadro histoldgico de
hepatite de interface. Esse quadro histolégico é caracterizado por um denso infiltrado de
linfécitos T e B, macrdfagos e plasmdcitos, que invade o parénquima hepatico®. A HAI é
diferenciada de acordo com o padrao de autoanticorpos, em dois principais subtipos: o tipo
1 é caracterizado pela positividade do anticorpo antinuclear (ANA) e/ou antimusculo liso
(SMA); enquanto o tipo 2 é caracterizado pela positividade do anticorpo antimicrossomal
hepatico renal tipo 1 (anti-LKM-1) e Jou autoanticorpo anticitosol hepatico tipo 1 (anti-
LC1)>3.

A grande maioria dos pacientes com HAI apresenta sintomas de uma hepatite
aguda, incluindo mal-estar, nduseas, vomitos, anorexia, dores articulares e abdominais, ic-
tericia, coldria e acolia fecal. Além disso, alguns pacientes podem apresentar sintomas de
complicacdes da cirrose e de hipertensao portal, como hematémese e esplenomegalia3.

O diagndstico de HAI baseia-se na analise de caracteristicas clinicas, bioquimicas,
imunoldgicas e histoldgicas, com exclusdo de outras causas de doencas hepaticas. E reali-
zada uma bidpsia hepatica a fim de confirmar o diagndstico e avaliar a extensao da lesdo
no figado, que pode ser somada a um escore diagndstico desenvolvido pela International
Autoimmune Hepatitis Group (IAIHG), cuja pontuacgdo sugere um valor indicativo de HAI pro-
vavel ou definitiva®. Apds o diagndstico confirmado, deve ser iniciado o tratamento imu-
nossupressor, a fim de induzir a remissdo e a progressao da doenca, além de melhorar os
sintomas e prolongar a expectativa de vida3.

A CEP é uma doenca hepatobiliar crénica caracterizada pela inflamagao progressiva

e fibrose dos ductos biliares, que pode evoluir para cirrose biliar e colangiocarcinoma. Sua
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fisiopatologia é complexa, envolvendo mecanismos imunoldgicos, suscetibilidade imuno-
genética e disturbios do epitélio das vias biliares. O diagndstico de CEP é obtido principal-
mente por colangiografia, além de achados bioquimicos, soroldgicos e histolégicos. Apesar
da terapia medicamentosa com acido ursodesoxicélico melhorar a qualidade de vida dos
pacientes, o transplante de figado € ainda a tinica op¢do potencial de cura®.

Embora raro, ha casos descritos de associacdao entre HAl e CEP, entidade conhecida
como sindrome de sobreposicdo. Essa sindrome é predominante em criancas, adolescen-
tes ejovens adultos, combinando achados colangiograficos e histoldgicos tipicos de ambas
as doencas’. E comum que ela curse com cirrose e insuficiéncia hepética, e seu tratamento
é uma combinacdo entre &cido ursodesoxicdlico e imunossupressores®.

Dessa forma, é importante relatar casos de HAI tipo 1 associada a CEP, pois além de
ser uma sindrome rara, cada caso apresenta variantes clinicas, diagndsticas, evolucao e res-
postas terapéuticas diferentes. A andlise desses diferentes casos contribui para a pratica
médica e com o avan¢o do conhecimento sobre diagndstico, progndstico e tratamento.

O objetivo central deste estudo foi relatar um caso de HAI tipo 1associada a CEP em

um paciente pediatrico.
DESCRICAO DO CASO

Paciente feminino, 5 anos de idade, natural e procedente de Cataldao-GO, buscou
atendimento médico na cidade de origem com queixa de febre ha 5 dias, ictericia progres-
siva e acolia fecal. Além disso, apresentava exames complementares com aumento de tran-
saminases cerca de 15-20 vezes o limite superior normal (LSN) e bilirrubina direta de 2,8. Ao
exame fisico inicial, apresentava ictericia leve (+/4+) e presenca de hepatomegalia a 4 cen-
timetros do rebordo costal direito (RCD) e baco ndo palpavel. Negou antecedentes pesso-
ais ou familiares de hepatopatia ou doenca autoimune e apresentou vacinagdo adequada
para a idade. A familia relata que ndo tem acesso a saneamento basico ou rede de esgoto.
Neste momento, feito hipdtese diagndstica de hepatite viral aguda e recebeu alta com sin-
tomaticos.

Apds 21 dias, em consulta de retorno, a paciente apresenta melhora progressiva da

ictericia, acolia, coluria e inapeténcia, contudo ainda sem melhora dos exames laboratori-
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ais. Ao exame fisico, apresentou dor abdominal intermitente e difusa, principalmente a pal-
pacao de hipocondrio direito. Apresentou pontuagao diagndstica 4 baseada no sistema de
escore do IAIHG, sendo classificada como HAI provavel.

Durante a investigacao etioldgica, foram solicitadas as sorologias e afastadas as in-
feccbes virais. Na nova avaliagao do hepatograma, as altera¢cdes permaneciam: transami-
nases aumentadas cerca de 15 vezes maior o LSN (com AST superior a ALT), gama-glutamil
transpeptidase (GGT) 10 vezes maior o LSN e bilirrubina direta de 1,37. Além disso, foi en-
contrado 1gG de 2.396 (> percentil 97), anti-musculo liso de 1:40 e AAN de 1:60, sugerindo
fortemente a hipdtese de HAI.

A ultrassonografia de abdome total (USG) revelou figado com dimensdes normais
e contornos regulares, entretanto com ecotextura difusamente heterogénea e bordas dis-
cretamente rombas.

Foirealizada bidpsia hepatica percutanea comresultado revelando hepatite crénica
leve, plasmocitose com expansao de fibrose portal com septos porta-porta, compativel
com estradiamento grau 2 (conforme Sistema Scheuer-Batts-Puente). Apds confirmacdo do
diagndstico de HAI tipo 1 (com a pontuacdo diagndstica 8 baseada no sistema de escore do
IAIHG, classificada como HAI definitiva), iniciado desparasitacdo com Albendazol e Predni-

sona 2mg/kg associado a Azatioprina 1mg/kg.

No primeiro retorno ambulatorial, feito colangioressonancia que revelou leve a mo-
derada ectasia das vias biliares intra-hepdaticas sem sinais de compressao e/ou falhas de en-
chimento, confirmando o diagndstico de CEP. Foi ent&o associado Acido Ursodesoxicdlico
na dose de 15mg/kg.

Apds a definicdo da sindrome de sobreposicdo (HAI e CEP) e adequacdo do trata-
mento, paciente evoluiu com melhora completa dos sintomas e das altera¢6es bioquimi-
cas. Feito desmame progressivo do corticosteroide até dose de manutenc¢ao de Prednisona
de 5 mg/dia e mantido Azatioprina em 15mg/kg/dia e Acido Ursodesoxicdlico 15mg/kg/dia.

Este relato de caso foi elaborado com base nos principios éticos que regem a divul-
gacao de informagdes clinicas, respeitando integralmente os direitos e a dignidade da pa-
ciente. O consentimento livre e esclarecido foi obtido por escrito, apds o responsavel da

paciente ser informada sobre os objetivos do relato e a forma de divulga¢dao dos dados.
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Todas as informacgdes que pudessem permitir sua identificacao foram devidamente anoni-
mizadas, garantindo a preservacdo da privacidade e confidencialidade, minimizando o prin-
cipal risco do relato que € a quebra do sigilo. Além disso, o caso foi descrito de forma fiel,
com responsabilidade e integridade cientifica, sem qualquer distorcao dos dados clinicos.
A construcdo desse relato teve como propdsito contribuir com o conhecimento mé-
dico e a pratica clinica sobre a importancia da aten¢ao médica diante da elevacao persis-
tente das enzimas hepaticas em criancas e adolescentes para possivel intervencao precoce
e maior qualidade de vida para o paciente, além de auxiliar intimamente o avanco da co-
munidade cientifica. Da mesma forma, hd a contribuicdo para esclarecimento de duvidas
quanto ao caso e a descri¢ao da relevancia social apds diagndstico de um caso de sobrepo-

sicao rara, respeitando os principios da beneficéncia e da nao maleficéncia.

DISCUSSAO

A associacdo entre hepatite autoimune (HAI) e colangite esclerosante primdria
(CEP) configura uma sindrome de sobreposicao rara, mas que se apresenta especialmente
na populacdo pediatrica”®9. Essa condi¢do representa um desafio diagndstico, uma vez
que o quadro clinico inicial pode se assemelhar ao de hepatites virais agudas, com sintomas
inespecificos, o que frequentemente leva a atrasos na identificacao e no inicio do trata-
mento™4.

No presente caso, a persisténcia da elevacdo das transaminases, associada a positi-
vidade de autoanticorpos especificos (ANA e anti-musculo liso) e aos niveis elevados de
IgG, foi compativel com HAI tipo 135. A confirmacdo histoldgica de hepatite crénica em ati-
vidade reforgou o diagndstico e indicou a necessidade de inicio do tratamento imunossu-
pressor34,

Posteriormente, a manutencao de niveis elevados de GGT e a presenca de ectasia
das vias biliares intra-hepaticas evidenciada pela colangioressonancia confirmaram o diag-
nostico de CEP sobreposta a HAI. Esse achado demonstra a importancia de uma investiga-
cao ampla e criteriosa, que inclua exames laboratoriais, imunoldgicos, histoldgicos e de

imagem para um diagndstico diferencial preciso"®9.
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E fundamental ressaltar a importancia do acompanhamento clinico e laboratorial
prolongado, considerando que ambas as doencas apresentam curso crénico e risco signifi-
cativo de evolugdo para cirrose e insuficiéncia hepdtica. Estudos destacam que o diagnds-
tico precoce e a instituicao adequada do tratamento reduzem complica¢cdes, melhoram o
progndstico e aumentam a sobrevida dos pacientes347,

O caso apresentado reforca a necessidade de atencao médica diante da elevacao
persistente das enzimas hepaticas em criancas e adolescentes. Ainda que HAI e CEP sejam
doengas ja conhecidas isoladamente, a ocorréncia concomitante € incomum, e sua identi-
ficacdo contribui para o aprimoramento da prética clinica, possibilitando reconhecimento
e intervencgao precoces, melhor resposta terapéutica e maior qualidade de vida para o pa-

ciente?89,

CONCLUSAO

O caso clinico discutido ressalta a importancia do diagndstico precoce e da abor-
dagem multidisciplinar no manejo das doencas hepaticas autoimunes, especialmente na
associacdo entre hepatite autoimune tipo 1 e colangite esclerosante primdria. A identifica-
cao oportuna e o tratamento combinado com imunossupressores e acido ursodesoxicdlico
mostraram-se fundamentais para controlar a progressao da doenca, prevenir complica-
coes e melhorar a qualidade de vida da paciente.

A relevancia cientifica deste caso esta na demonstracdo pratica da necessidade de
integracao entre clinica, imunologia, imagem e histopatologia, reforcando o valor da medi-
cina baseada em evidéncias para o diagndstico e tratamento de condi¢des hepaticas raras.

Desse modo, o estudo contribui para a literatura ao destacar aimportancia do acom-
panhamento alongo prazo e do reconhecimento precoce dessas sindromes, possibilitando
melhor progndstico e ampliacao do conhecimento médico sobre doencas autoimunes he-

paticas.
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