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Resumo

Introducdo: A hepatite autoimune (HAI) é uma doenca rara em idade pediatrica. Sendo uma
hepatopatia tratavel, o seu diagnostico precoce, possibilitando o tratamento adequado, é
essencial.

Objetivos: Caracterizar a forma de apresentacéo clinica e laboratorial, os antecedentes pes-
soais e familiares de patologia autoimune, a demora diagndstica e a evolucao das criancas
seguidas numa unidade de hepatologia com o diagnostico de HAI.

Métodos: Estudo descritivo, cujo método de colheita de dados foi retrospetivo, através dos
processos clinicos das criancas diagnosticadas com HAI numa unidade de hepatologia de um
hospital pediatrico, durante 20 anos (1992-2011).

Resultados: Foram incluidas no estudo 33 criancas, 69,7% do sexo feminino, com idade média de
9,0+ 3,1 anos. A forma de apresentacao foi hepatite aguda em 63,6%. Tinham antecedentes pes-
soais e familiares de doenca autoimune 18,2% e 21,1%, respetivamente. Analiticamente, 93,9%
dos casos apresentavam hiperglobulinémia e 63,6% citdlise importante. Tinham HAIl tipo 1 66,7%,
HAI tipo 2 27,3%, enquanto 6% nao apresentavam autoanticorpos circulantes na data do diag-
nostico. Todos os diagnosticos foram confirmados por bidpsia hepatica. A demora diagnostica
foi superior a um més em 66,7% dos casos. Aos 2 meses de tratamento com imunossupressores,
89,7% dos casos apresentavam uma reducao das enzimas de citdlise superior a 80% em relacao
ao valor na data do diagndstico. Trés casos necessitaram de transplante hepatico, um dos quais
faleceu.

Conclusées: E fundamental considerar o diagndstico de HAI perante uma crianca, geralmente
do sexo feminino e com idade superior a 8 anos, com um quadro de hepatite aguda, hiperglo-
bulinémia e enzimas de citdlise elevadas. O envio precoce para um centro de referéncia, para
realizacao de biopsia hepatica e inicio de tratamento adequado, é fortemente recomendado.
© 2012 Sociedade Portuguesa de Gastrenterologia. Publicado por Elsevier Espafia, S.L. Todos os
direitos reservados.
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Introduction: Autoimmune hepatitis (AIH) is a rare disease in paediatrics. Since it is a treatable
liver disease, an early diagnosis, allowing for an adequate treatment, is essential.

Aim: To describe the clinical presentation, laboratory features, personal and family history of
autoimmune disease, diagnostic delay and outcome of the children followed in a Hepatology

Methods: Descriptive retrospective study of the clinical records of children diagnosed with AIH
in a Hepatology Unit of a Paediatric Hospital, during 20 years (1992-2011).

Results: The study included 33 children, 69.7% female, with an average age of 9.0 & 3.1 years.
At presentation 63.6% had acute hepatitis. Personal and family history of autoimmune disease
was present in 18.2% and 21.1%, respectively. Laboratory analysis showed hyperglobulinaemia
in 93.9% and major cytolysis in 63.6%. The diagnosis was of AlH type 1 in 66.7%, AlH type 2 in
27.3% and 6% had negative auto-antibodies. All had their diagnosis confirmed by liver biopsy.
The duration of disease prior to diagnosis was longer than one month in 66.7% of cases. After
2 months of treatment with immunosuppressants, 89.7% had a decrease of more than 80% in the
levels of baseline ALT and AST. Three cases required liver transplantation, one of whom died.
Conclusions: The diagnosis of AIH should be considered when a child, usually a girl and over
8 years-old, presents with acute hepatitis, hyperglobulinaemia and important cytolysis. An early
referral for liver biopsy, so that adequate treatment can be started, is strongly recommended.
© 2012 Sociedade Portuguesa de Gastrenterologia. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights
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Introducao

Na Ultima década temos assistido a um decréscimo na
incidéncia de hepatites virais e a um crescente nimero
de diagnosticos de hepatite autoimune (HAl) em idade
pediatrica. A HAl é uma hepatopatia inflamatoria
progressiva, caracterizada serologicamente por niveis eleva-
dos de aminotransferases, imunoglobulina G (IgG), presenca
de autoanticorpos e por alteracdes histologicas tipicas, na
auséncia de uma etiologia conhecida de hepatite crénica’?.
Atinge principalmente o sexo feminino®“, com uma idade de
apresentacado variavel, embora mais frequente abaixo dos
18 anos de idade’. E uma doenca que responde,
habitualmente, ao tratamento com imunossupressores?°.

Ainda nado sao totalmente conhecidos os mecanis-
mos patogénicos da HAl. Varios fatores, nomeadamente
predisposicao genética, uma falha nos mecanismos de tole-
rancia imunologica e desencadeantes ambientais, parecem
colaborar em induzir e perpetuar uma agressao dos linfoci-
tos T CD4 sobre os antigénios hepaticos, conduzindo a um
processo necroinflamatorio e fibrotico progressivo’~°.

A HAI classifica-se habitualmente em 2 tipos, de
acordo com os autoanticorpos isolados. Na HAI tipo
1 estdao presentes anticorpos antimusculo liso (ASMA)
e/ou anticorpos antinucleares (ANA); na HAI tipo 2 é
caracteristica a presenca de anticorpos anti-microssoma
hepatico-renal tipo 1 (anti-LKM 1) e/ou anticorpos anti-
citosol hepatico tipo 1 (anti-LC 1)'%'". No entanto,
em ambos os tipos de HAI podem também ser encon-
trados outros autoanticorpos, nomeadamente anticorpos
antigeno hepatico sollvel (SLA) ou anticorpos antire-
ceptores de asialoglicoproteinas'>'®. Por outro lado, em
cerca de 20% dos casos a HAI pode ter autoanticorpos
negativos'®', ou seja, os autoanticorpos circulantes estao

onal Autoimmune Hepatitis Group (IAIHG)'°. Nestes casos
é importante procurar outros marcadores, como o anti-
SLAZ,

A HAI em idade pediatrica tem um largo espectro de
apresentacao clinica, desde auséncia de sintomas a hepatite
aguda ou cirrose com hipertensao portal’. Cerca de 40% dos
casos manifestam-se com sintomas agudos, indistinguiveis
dos doentes com hepatite virica, e algumas criancas podem
desenvolver insuficiéncia hepatica aguda (IHA). Apenas um
terco dos doentes apresentam um inicio insidioso, com sin-
tomas com mais de 6 meses de evolucdo'®. Em cerca de 10%
existem sinais de hipertensdo portal sem colestase®. Exceto
os casos de IHA, as caracteristicas clinicas de apresentacao
sao indistinguiveis nos 2 subgrupos de HAI®, embora o tipo 2
atinja preferencialmente criancas mais jovens?.

O diagnostico de HAI é, portanto, efetuado mediante
a utilizacao de critérios classicos (hepatite + autoanticor-
pos) ou pela aplicacdo do indice IAIHG'. Este permite
classificar o diagnostico de HAlI como provavel ou defini-
tivo, podendo ser aplicado antes ou depois do tratamento.
Tem como objetivo principal o diagnéstico diferencial em
situagcdes complexas, como por exemplo nas sindromes
de sobreposicdo. Contempla as seguintes variaveis: sexo,
relacdo fosfatase alcalina/enzimas de citdlise, niveis de
globulinas ou de IgG, presenca de ANA, ASMA ou LKM-1,
autoanticorpos antimitocondriais (AMA) e marcadores virais,
consumo de alcool ou drogas, histologia hepatica e ante-
cedentes de patologia autoimune; os parametros opcionais
sao a positividade para outros autoanticorpos, a presenca
de HLA DR3 ou DR4 e a resposta ao tratamento. Recente-
mente foi publicado um sistema simplificado, baseado no
doseamento de autoanticorpos, 1gG, histologia e exclusao
de hepatite viral, mais adequado para a pratica clinica'’.
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