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PALAVRAS-CHAVE Resumo

Hepatite autoimune; Introducdo: A doenca hepatica autoimune (DHAI) pode envolver predominantemente os hepa-
Colangite tocitos ou o epitélio dos ductos biliares intra/extra-hepaticos, ou ambas as estruturas
esclerosante (simultaneamente ou de forma sequencial), denominando-se, respetivamente, hepatite autoi-
primaria; mune (HAI), colangite esclerosante primaria (CEP) e sindrome de overlap (SO).

Sindrome de overlap; Objetivo: Conhecer as dificuldades de diagnostico de DHAI numa populacao pediatrica.
Crianca Métodos: Estudo retrospetivo dos casos seguidos num hospital pediatrico nos Gltimos 19 anos.

Resultados: Foram incluidos 20 doentes (10 M, 10F): HAI-10, CEP-7, SO-3. A mediana de idades
a data de aparecimento dos sintomas foi de 9,0 anos e a data de diagnostico de 11,5 anos. Dos
10 doentes com HAI, 3 tinham score pré-tratamento de diagnostico provavel e todos score pos-
tratamento de diagnéstico definitivo. Em 1 doente a presenca de ds-DNA obrigou a diagnostico
diferencial com lUpus. Dos 7 doentes com CEP, apenas 2 apresentavam anomalias imagiologicas
das vias biliares e 4 lesdes histologicas ductulares. Trés doentes apresentaram critérios de
diagnostico de SO, um de aparecimento sequencial.

Conclusées: As maiores dificuldades foram encontradas nos doentes com CEP em estadio inicial
e nos doentes com SO, sobretudo no caso de apresentacao sequencial. Destacam-se também
as dificuldades em efetuar o diagnéstico diferencial entre HAl como entidade independente e
outras doencas autoimunes multissistémicas com atingimento hepatico, como o lUpus eritema-
toso sistémico.

© 2011 Sociedade Portuguesa de Gastrenterologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos os
direitos reservados.

Abreviaturas: Acs, anticorpos; Al, autoimune; AMA, anticorpos antimitocondriais; ANA, anticorpos antinucleares; ALT, alanina amino-
transferase; anti-LC1, anti-citosol hepatico tipo 1; AST, aspartato aminotransferase; AUDC, acido ursodesoxicdlico; ANCA’s, anticorpos
anticitoplasma dos neutrdfilos; BT, bilirrubina total; BD, bilirrubina direta; CBP, cirrose biliar primaria; CEP, colangite esclerosante prima-
ria; CMV, citomegalovirus; CPRE, colangiopancreatografia retrograda endoscopica; CU, colite ulcerosa; DI, doenca inflamatéria intestinal;
DHAI, doenca hepatica autoimune; EBV, epstein-barr virus; FA, fosfatase alcalina; GGT, gama-glutamil-transferase; HAI, hepatite autoi-
mune; LES, lupus eritematoso sistémico; PR3, anti-proteinase 3; SO, sindrome de overlap; SMA, anticorpos anti-mUsculo liso; TC, tomografia
computorizada.
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: ’ . Introduction: Autoimmune liver disease (AILD) may involve predominantly the hepatocytes or
Primary sclerosing : oo o= € ) >
cholangitis; the intra/extra-hepatic bile duct epithelium, or both structures, naming respectively, autoim-

Overlap syndrome;
Child

mune hepatitis (AIH), primary sclerosing cholangitis (PSC), and overlap syndrome (OS).

Aim: To identify the diagnostic difficulties of AILD in a paediatric population.

Methods: Retrospective study of the cases followed in a pediatric hospital in the last 19 years.
Results: Included 20 patients (10 M, 10F): AIH-10, PSC-7, OS-3. Median age at the time of onset
of symptoms was 9,0 years and at the date of diagnosis was 11,5 years. Of the 10 patients with
AlH, 3 had a pre-treatment score of probable diagnosis, and all had a post-treatment score of
definitive diagnosis. In 1 patient the presence of dsDNA forced the differential diagnosis with
lupus. Of the 7 patients with PSC, only 2 had abnormalities of the biliary tract on imaging, and 4
histological lesions in the ducts. Three patients had diagnostic criteria for OS, 1 with sequencial
presentation.

Conclusions: The major diagnostic difficulties were encountered in patients with PSC in early
stage, and in cases of OS, especially the one of sequential presentation. Also noteworthy are
the difficulties of the differential diagnosis between HAI as an independent entity and other
multisystem autoimmune diseases with liver involvement, such as systemic lupus erythemato-
sus.

© 2011 Sociedade Portuguesa de Gastrenterologia. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights

reserved.

Introducao

A doenca hepatica autoimune (DHAI) é responsavel por
2 a 5% dos casos de hepatopatia crénica na crianca?.
Resulta de intolerancia imunologica contra as células hepa-
ticas, com evolucado para inflamacédo crénica e destruicao
progressiva®. Este processo pode envolver predominante-
mente os hepatdcitos ou o epitélio dos ductos biliares
intra e/ou extra-hepaticos, denominando-se respetiva-
mente hepatite autoimune (HAI) e colangite esclerosante
primaria (CEP)3->; a cirrose biliar primaria (CBP) nunca
foi diagnosticada em idade pediatrica. Aspetos sugestivos
de ambas as doencas (HAI e CEP) podem estar presentes
no mesmo doente, simultaneamente na altura do diagnds-
tico, ou em alturas diferentes ao longo da evolucao da sua
doenca, designando-se nesse caso «sindrome de overlap»
(SO)°>-%. Na idade pediatrica é particularmente frequente o
overlap HAI-CEP.

Existem scores de diagnostico de HAl validados para
adultos e que sdo aplicados na populacio pediatrica’®-"",
mas nao existem critérios de diagnostico bem definidos de
CEP"467, Para além das dificuldades por vezes notadas em
afirmar o diagnostico, a distincao entre HAI, CEP e SO pode
ser muito dificil.

Na idade pediatrica ha alguns estudos sobre
HAI"24812-29 " 'mas sdo mais raras as publicacbes sobre
CEP e 50828-33,

O objetivo deste trabalho é conhecer as dificuldades de
diagndstico de DHAI numa populagao pediatrica.

Material e métodos

Estudo retrospetivo baseado na consulta dos processos cli-
nicos das criancas e adolescentes com DHAI seguidos nas

consultas de Hepatologia e de Gastrenterologia de um hos-
pital pediatrico, no periodo de janeiro de 1992 a 31 de
dezembro de 2010.

Parametros analisados: sexo, idade, aspetos clinicos,
estudos laboratoriais, imagiologicos e histologicos e resposta
ao tratamento.

O diagnostico de HAI foi estabelecido segundo os cri-
térios do Grupo Internacional para Estudo da HAI (IAIHG),
publicados em 1993° e revistos em 1999'° e em 2008"".

Em todos os doentes foi efetuado o seguinte estudo
analitico: hemograma, bilirrubinas e enzimas hepaticas,
proteinograma, imunoglobulinas e auto-anticorpos (auto-
Acs), estudo da coagulacdo, serologias viricas (anti-HAV,
AgHbs, anti-HCV, EBY, CMV), «-1-antitripsina e ceruloplas-
mina séricas e doseamento do cobre urinario.

Foi efetuada biopsia hepatica em todos, sendo o exame
histologico realizado pelo mesmo anatomopatologista, a
excecdo dos casos 11 e 20 (biopsia realizada noutra
instituicao hospitalar). Apds o diagndstico, todos os doentes
com HAIl e SO efetuaram tratamento com imunossupres-
sores (prednisolona 2 mg/kg/dia, maximo 60 mg/dia, e/ou
azatioprina 0,5-2,5mg/kg/dia) e todos com CEP e SO
foram medicados com acido ursodesoxicolico (AUDC) 15-
20mg/kg/dia, em 2 tomas.

Resultados
Durante este periodo foram diagnosticados 20 casos de DHAI:

10 - HAI, 7 - CEP e 3 - SO. Cinco destes casos foram previa-
mente publicados (casos 2, 6, 7, 8 e 18)'331,

Sexo, idade e aspetos clinicos

Dez criancas/adolescentes eram do sexo feminino (50%).
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