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Programa Cientifico

Sexta-feira | 16 de setembro de 2022

08:00h
09:00-10:30h

10:30-11:00h

11:00-11:30h

11:30-13:00h

13:00-14:00h

Abertura do Secretariado

HOT TOPICS EM HEPATOLOGIA
Moderadores: Arsénio Santos & Paulo Carrola

NASH - Perspetivas realistas no horizonte
Jorge Leitdo

Novos conceitos no CHC — Downstaging, adjuvancia, neoadjuvancia
e terapéuticas preemptivas
Joana Espirito Santo

Inflamacao sistémica na doenca hepatica cronica — uma nova perspetiva
para o seu curso clinico
Inés Pinho

Caso clinico
José Filipe Santos

Discussao

Coffee-break e visita aos posters
Moderadores: Sara Leitdo & Filipe Breda

SESSAO DE ABERTURA

NOVIDADES DA BAVENO ViIL...
Moderadores: José Presa & Filipe Andrade

... Na doenca vascular hepatica
Filipe Nery

... Nos métodos ndo invasivos para cACLD e hipertenséo portal
Sandra Morais

... Na progressado/regressao da cirrose e prevencgao da descompensacao
Diana Valadares

Caso clinico
Rita Braganca

Discussao

Almogo
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14:00-14:30h  DOENGAS RARAS EM HEPATOLOGIA
DOENCA DE WILSON: UM DIAGNOSTICO FREQUENTEMENTE ESQUECIDO
Moderador: Luis Costa Matos
Palestrante: Suzana Calretas

14:30-16:00h  HARD TOPICS EM HEPATOLOGIA
Moderadoras: Helena Pessegueiro & Cristiana Batouxas

Manifestagdes hepaticas nas doengas autoimunes sistémicas
Cétia Pereira

Transplante hepatico — Do alcool ao FGNA
Sofia Ferreira

Tratamento da colangite biliar primaria — Controvérsias e implicagdes para
a pratica clinica
Jodo Madaleno

Caso clinico
Pedro Simoes

Discussao

16:00-16:30h  Coffee-break e visita aos posters
Moderadores: Francisco Silva & Margarida Eulalio

16:30-18:00h  INFEGOES VIiRICAS
Moderadores: Mdnica Sousa & Abilio Gongalves

As hepatites alémdaBe C
Joana Cochicho

Prevencdo das hepatites virais — Que orientagdes para a imunizagéo?
Sdnia Carvalho

Hepatite C — Estratégias para a sua erradicacdo em Portugal
(o que falta e o que deve ser feito)
Rita Jorge

Caso clinico
David Ferreira

Discussao

18:15-19:00h  ASSEMBLEIA-GERAL DO NEDF

20:00h Jantar das Jornadas
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Sabado | 17 de setembro de 2022

08:30h

09:00-10:30h

10:30-10:50h

10:50-12:20h

12:20-12:50h

12:50-13:00h

Abertura do Secretariado

DILEMAS NA DOENGA HEPATICA TERMINAL
Moderadoras: Adélia Simao & Maria Jesus Banza

Encefalopatia hepatica — Do diagnéstico diferencial ao tratamento
Ménica Mesquita

Sarcopenia — Estratégias na prevencao e tratamento
Joana Calvéo

Cuidados paliativos em Hepatologia — Qual 0 momento adequado para
iniciar 0 seguimento?
Hugo Oliveira

Caso clinico
Sérgio Alves

Discussao
Coffee-break
COMUNICAGOES ORAIS (ver pag. 6)

Moderadores: Alfredo Pinto & Fatima Campante

CONFERENCIA
A IMPORTANTE INTERFACE DA RADIOLOGIA DE INTERVENGAQ
EM HEPATOLOGIA

Presidente: Armando Carvalho
Conferencista: Belarmino Gongalves

Entrega de prémios e sessdo de encerramento
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Resumos

Co 01

CARCINOMA HEPATOCELULAR

EM DOENTES NAO CIRROTICOS:

AS DIFERENGAS COMPARATIVAMENTE

A CIRROTICOS

Bruno Besteiro'; Claudemira Pinto’;

Joana Tender Vieira'; Maria Inés Matos';

Maria Teresa Brito'; Filipa Gomes'; Jorge Almeida’
"Centro Hospitalar de S. Jodo, EPE

Introdugdo: O carcinoma hepatocelular
(CHC) é uma entidade epidemiologicamente
muito relevante, sendo a 3.2 causa de mor-
te por cancro a nivel mundial. As guidelines
atuais recomendam vigilancia de CHC em
doentes cirrdticos independentemente da
etiologia. No entanto, 0 CHC também se pode
desenvolver em doentes ndo cirréticos.
Objetivo: Avaliar as caracteristicas, etiolo-
gias, historia natural e outcomes do CHC em
doentes nao cirréticos.

Métodos: Foram identificados todos os ca-
sos de CHC diagnosticados e confirmados
histologicamente no nosso centro hospita-
lar de janeiro de 2010 a dezembro de 2020.
Foram recolhidos dados relativamente as
caracteristicas do doente, do tumor e da
doenca hepatica assim como dados relativos
ao outcome. O diagnostico de cirrose foi con-
firmado histologicamente em todos 0s casos.
Resultados: Foram incluidos 131 doen-
tes com CHC. Entre eles, 53 (40,5%) eram
ndo cirréticos, a maioria do sexo masculino
(75,5%), com idade mediana de 67 anos (IQR
54-76). A infeccdo pelo virus da hepatite C
(15,1%) foi a etiologia mais comum, seguida
da etiologia alcdolica (13,2%) e da infecdo

pelo virus da hepatite B (7,5%). Contudo, na
maioria dos casos (58,5%) a causa da doen-
ca hepatica/CHC ndo foi identificada. Verifi-
cou-se que 58,5% apresentava fibrose em
ponte (score Metavir F2-3). Os doentes ndo
cirroticos demonstraram maior contagem
plaquetaria (240 vs 168 x109/L, p&lt;0,001)
e niveis séricos de bilirrubina (2,19 vs 3,05
mg/dL, p = 0,002) e tempo de protrombi-
na (12,3 vs 13,5 seg, p < 0,001) inferiores
quando comparados com doentes cirrdticos.
A alfa-fetoproteina foi semelhante nos dois
grupos (p = 0,954). No que concerne as ca-
racteristicas do tumor, doentes com CHC nao
cirrético apresentaram tumores de maiores
dimensdes (82 vs 47 mm, p&lt;0,001) e eram
menos frequentemente incluidos nos crité-
rios de Mildo (20,8% vs 55,1%, p< 0,001).
No entanto, este grupo apresentou melhor
sobrevida global comparativamente ao gru-
po de doentes cirréticos com CHC (4,8 vs
1,4 anos, p = 0,036). Os estadios 0 e A do
Barcelona Clinic Liver Cancer (OR 0,04, IC
95% 0,007-0,217, p < 0,001) e resseccdo
cirirgica (OR 0,082, IC 95% 0,018-0,362,
p < 0,001) associaram-se a menor risco de
mortalidade nos doentes com CHC néo cir-
rotico. De salientar ainda que a etiologia da
doenca hepatica ndo afetou a mortalidade (p
=0,277).

Discussao e conclusao: Verificamos que um
nimero consideravel de CHC ocorreu em
doentes sem cirrose subjacente. 0 tama-
nho médio do tumor foi significativamente
maior nos ndo cirréticos, possivelmente
pela falta de vigilancia neste grupo. Embora
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os individuos ndo cirréticos apresentassem
CHC mais avangado, apresentaram melhor
sobrevida, provavelmente pela auséncia de
alteracdo da funcéo hepética, auséncia de
hipertensao portal e melhor status funcional
a apresentago.

C0 02

HEMORRAGIA POR VARIZES NA CIRROSE

- UM NOVO MODELO DE PROGNOSTICO
PREDITOR DE MORTALIDADE A 90 DIAS
Bruno Besteiro'; Claudemira Pinto’;

Joana Tender Vieira'; Maria Inés Matos';

Maria Teresa Brito; Filipa Gomes'; Jorge Aimeida’
'Centro Hospitalar de S. Jodo, EPE

Introducdo: A hemorragia por rotura de vari-
zes (HRV) é uma das complicagdes mais fre-
quentes e mais graves da cirrose hepatica,
assumindo uma taxa de mortalidade elevada
por episodio. Desta forma, é essencial deter-
minar os fatores que influenciem a sobrevida
nestes doentes.

Objetivos: Determinar fatores preditores de
mortalidade e desenvolver um modelo pro-
gnostico simplificado em doentes com HRV.
Métodos: Estudo retrospetivo monocéntrico
numa coorte de doentes com cirrose e HRV
entre janeiro de 2010 e dezembro de 2021.
Apods se ter identificado fatores preditores
de mortalidade aos 90 dias, foi desenvolvido
um modelo de prognostico através do uso
de modelo de regressdo logistica. Foi ainda
comparado este novo modelo com modelos
pré existentes (MELD e Child-Pugh).
Resultados: Um total de 131 doentes fo-
ram incluidos neste estudo, sendo a maio-
ria do sexo masculino (80,2%), com idade
mediana de 59 anos (IQ 50-65). A etiologia
alcoolica foi a principal causa de cirrose he-
patica (77,8%). Verificou-se que 26 doentes
(19,8%) apresentavam carcinoma hepatoce-
lular concomitante, 11 (8,4%) estavam sob
antiagregantes e 6 (4,6%) sob anticogulan-
tes. As varizes esofagicas e varizes gastri-

cas foram a causa de hemorragia em 123
(93,9%) e 8 (6,1%) doentes, respetivamente.
Associdamente, todos foram submetidos a
terapéutica endoscépica quando realizaram
a endoscopia inicial. A laqueagéo elastica foi
realizada em 114 (87,0%), a escleroterapia
em 17 (13,0%) e injecdo por cianoacrilato
em 9 doentes (6,9%). A taxa de mortalidade
aos 90 dias foi de 16%. O valor de aspartato
aminotransferase (AST) (p < 0.001), albumi-
na (p = 0.006), sodio (p = 0.001) e recor-
réncia de hemorragia nos 5 primeiros dias
apos realizacdo de endoscopia (p = 0.010)
foram os preditores independentes de mor-
talidade apos episddio de HRV. Através des-
tas variaveis, foi desenvolvido o modelo de
regressao logistica: 0.716*Albumina+1.022*
AST +0.694*s0dio+42.169*recorréncia de
hemorragia ap6s 5 dias de terapéutica en-
doscopica. Este modelo AUROC foi de 0.841
(IC95% 0.726-0.956, p < 0.001), que de-
monstrou ser significativamente superior
comparativamente aos scores de MELD
(0.723, 1C95% 0.555- 0.891, p = 0.007) ou
Child-Pugh (0.789 1C95% 0.653-0.924, p =
0.001).

Conclusdo: 0 modelo simplificado conseguiu
predizer de forma fidedigna a mortalidade a
90 dias em doentes com HRV. Este modelo
podera ser usado futuramente para identifi-
car doentes cirréticos de alto risco.

Co 03

HEPATITE E — MORTALIDADE ELEVADA

EM DOENTES COM CIRROSE HEPATICA
Tania Santos Carvalho'; Alice Marques';

Daniela Santos'; Arsénio Santos'; Armando Carvalho'
TCentro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra /
Hospitais da Universidade de Coimbra

Introducéo: O virus da hepatite E (VHE) é
endémico nos paises desenvolvidos e repre-
senta uma causa crescente de hepatite agu-
da. Os genotipos circulantes sioo 3e o4 e
constituem uma infe¢@o zoongtica. A infecéo
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pelo VHE varia de ligeira e assintomatica até
hepatite fulminante, sendo os doentes com
doenca hepatica cronica (DHC) e os imuno-
deprimidos os principais grupos de risco.
Objetivos: Determinar a frequéncia, fatores
de risco, manifestacdes clinicas, alteracoes
analiticas e evolugdo clinica da hepatite E em
doentes com necessidade de internamento.
Materiais e métodos: Foi realizada a anali-
se retrospetiva dos casos de hepatite E com
internamento no servico de Medicina Inter-
na entre 1 janeiro de 2018 e 5 de maio de
2022. Considerou-se critério de diagndstico
a presenca de IgM anti-VHE positiva e/ou de
RNA-VHE.

Resultados: Foram identificados 13 casos de
hepatite aguda por VHE, 9 doentes do sexo
masculino e 4 do feminino, com a idade me-
diana de 64 anos (limites de 54 e 79). A car-
ga viral foi determinada em 10 casos, todos
com resultado “detetado”. A forma de apre-
sentacao foi aguda em 8 casos e fulminante
em 5. A maioria dos doentes tinham doenca
hepatica prévia: cirrose em 6, esteatose em
3. Uma doente tinha LES e estava medicada
com imunossupressores. Nenhum doente
referiu viagens recentes, 0 que suporta a hi-
pétese de transmissdo autoctone, sendo que
4 admitiram o consumo de carne mal cozi-
nhada. Os sintomas mais frequentes foram
anorexia (n = 12), nauseas ou vomitos (n =
9), ictericia (n = 9), astenia (n = 8), dor ab-
dominal (n = 6), coluria (n = 6), mialgias (n =
5) e febre (n = 3). Todos os doentes apresen-
tavam aumento marcado das aminotransfe-
rases (mediana de AST = 1513 U/L e de ALT
= 1729 U/L) e aumento ligeiro ou moderado
dos parametros de colestase (medianas de
FA 177 U/L e GGT 392 U/L). Havia hiperhilir-
rubinemia em 12 doentes (em 6 casos Su-
perior a 10 mg/dl), aumento do INR em 10
e hipoalbuminemia em 9. Em nenhum caso
foi detetada co-infe¢do com outros virus he-

patotropicos. A presenca de proteinas mono-
clonais séricas, pesquisada em 7 doentes, foi
detetada em 3. A maioria dos doentes fize-
ram apenas tratamento sintomatico, 3 foram
medicados com ribavirina e 1 foi submetido
a transplante hepatico. Ocorreu recuperagéo
espontanea na maioria dos doentes (n = 9).
Contudo, em 3 doentes com cirrose hepatica
houve agravamento clinico que culminou no
Obito, e outro, também com cirrose, foi sujei-
to a transplante hepatico e faleceu 6 meses
depois. A demora no processamento da sero-
logia atrasou a confirmacdo do diagnéstico,
tendo alguns doentes tido alta antes do re-
sultado ser conhecido.

Conclusoes: A infecdo por VHE é uma causa
importante de hepatite que deve ser consi-
derada em todos os doentes com hepatite
aguda, dada a sua frequéncia crescente. Os
nossos dados sdo semelhantes aos descritos
na literatura, mostrando que a infe¢@o é mais
grave, com mortalidade elevada, nos doen-
tes com hepatopatia prévia.

CO0 04

PREDITORES DE METASTIZA(}T\O
EXTRA-HEPATICA EM DOENTES

COM CARCINOMA HEPATOGELULAR

Leonor P. Silva'; Elisabete Ribeiro% Joana Cabrera’;
Sérgio Pereira®; Inés Pinho*; Paulo Carrola*;

Sonia Carvalho*: José Presa*

"Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia / Espinho;
2Centro Hospitalar do Alto Ave, EPE / Hospital de
Guimaraes; *Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental,
EPE / Hospital Egas Moniz; Centro Hospitalar de Trds-
o0s-Montes e Alto Douro, EPE / Hospital de Vila Real

Introdugdo: A metastizacdo extra-hepatica
do carcinoma hepatocelular (CHC) é inco-
mum ao diagndstico. No entanto, a metasti-
zacdo do CHC tem apresentado uma preva-
Iéncia crescente, em virtude do aumento da
sobrevida associada as novas terapéuticas. 0
surgimento de metastases agrava o prognos-
tico e dificulta o tratamento destes doentes.
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Objetivo: Identificar fatores preditores de
metastizacdo extra-hepatica em doentes
diagnosticados com CHC.

Métodos: Estudo transversal unicéntrico que
incluiu todos os doentes avaliados em con-
sulta de grupo multidsiciplinar de patologia
hepatobiliopancreatica diagnosticados com
CHC, num periodo de 5 anos. Foram avalia-
das variaveis demograficas (idade, género),
grau de autonomia através da escala Eas-
tern Cooperative Oncology Group (ECOG),
presenca de cirrose, caracteristicas do CHC
(lesdo unica, dimensoes da lesdo e localiza-
cdo), estadio BCLC e variaveis laboratoriais
(racio neutrofilos/linfocitos (rN/L), ALBI score
e alfa-fetoproteina). Os preditores de metas-
tizagdo foram avaliados através de regressao
logistica bindria, usando p < 0.3 como crité-
rio de inclusdo no modelo final. Valores de p
< 0.05 foram considerados estatisticamente
significativos.

Resultados: Num total de 198 doentes,
85,9% eram homens, apresentando uma
média de idades de 67,6 + 10 anos. A cir-
rose hepatica foi diagnosticada em 90,9%
dos doentes. No total, 12,6% apresentaram
metastizacdo extra-hepatica de CHC.

0Os doentes com metastizacdo extra-hepatica
apresentavam uma menor prevaléncia de cir-
rose (76% vs 93,1%, p = 0,014) bem como
uma maior prevaléncia de alfa-fetoprotei-
na superior a 100 ng/mL (52 vs 21,4%; p =
0,001). As restantes variaveis nao apresenta-
ram diferencgas estatisticamente significativas.
A mortalidade aos 6 e 12 meses nos doen-
tes com CHC metastizado foram respetiva-
mente 8% e 16%, ndo apresentando diferen-
cas estatisticamente significativas quando
comparadas com a mortalidade de doentes
sem metastizago.

Na andlise univariada, verificou-se uma as-
sociagdo entre a presenca de cirrose e a
metastizacdo (OR 0,24; 1C95% 0,08 — 0,70)

e entre alfa-fetoproteina > 100 ng/mL e a
metastizacéo (OR 3,98; 1C95% 1,68 - 9,45).
Na andlise multivariada, tanto a cirrose (OR
0,21; 1C95% 0,06 - 0,70) como a alfa-feto-
proteina > 100 ng/mL (OR 4,08; 1C95% 1,64
- 10,13) foram preditores independentes de
metastizacéo extra-hepatica de CHC.
Conclusao: Alfa feto-proteina > 100 ng/mL
associa-se a uma odd 4,1 vezes superior de
desenvolver metastizagéo extra-hepatica.
Doentes nao cirrdticos apresentam uma odd
4,8 vezes superior de desenvolver metas-
tizagdo extra-hepdtica de CHC. O rastreio
regular de CHC nos doentes com cirrose
permite a detecdo precoce da doenca o que
podera justificar que doentes ndo cirréticos
sejam diagnosticados em estadios mais
avancgados. Ndo se pode descartar que alte-
racdes morfoldgicas e funcionais, bem como
a resposta inflamatdria presente nos doentes
cirréticos tenham um papel na limitagdo da
disseminacao de células neoplasicas.

CO0 05

LITERACIA DA POPULAGAO PORTUGUESA
SOBRE HEPATOLOGIA

Joao Ricardo Cordeiro Campos Faia’;

Jodo Faustino'; Raquel Vieira'; Leonor Naia';
Gisela Gongalves'; Laura Baptista'; Sara Bravo';
Ana Rita Braganca?; Andreia Diegues?;

Lilia Castelo Branco®; Leticia Leite*:

Mariana Esteves?; Sara Remelhe S&°;

Joaquim Alvarelhao®; Clatdia Rosado';

Margarida Euldlio'; Suzana Calretas®; Paulo Carrola?
"Centro Hospitalar do Baixo Vouga / Hospital Infante
D. Pedro, EPE; ?Centro Hospitalar de Trds-os-Montes
e Alto Douro, EPE / Hospital de Vila Real; SUnidade
Local de Satide do Nordeste, “Centro Hospitalar

do Alto Ave, EPE / Hospital aa Senhora da Oliveira;
SEscola Superior de Satide de Aveiro; *Centro
Hospitalar e Universitdrio de Coimbra / Hospitais da
Universidade de Coimbra

Introducéo: As doencas hepaticas apresen-

tam uma grande prevaléncia em Portugal,
estando associadas a importante morbi-
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mortalidade. Muito embora mdltiplos fato-
res de risco possam desencadear a cadeia
de acontecimentos fisiopatoldgicos destas
condices de saude, fatores pessoais e com-
portamentais, incluindo o conhecimento de
estratégias de prevencdo ou de intervencéo,
podem contribuir para resultados favoraveis
na gestéo destas doencas.

Objetivos: Avaliar a percep¢éo da populacéo
relativamente a varias tematicas dentro da
area da Hepatologia.

Métodos: Estudo observacional realizado
na comunidade, nos dias 2 e 3 de Julho de
2022, durante a Festa da Saltde em Aveiro,
sendo convidados a participar individuos de
ambos 0s sexos e com mais de 18 anos de
idade. Foi obtido o consentimento informado
de cada participante.

Para a recolha de dados foi desenvolvido,
um instrumento com 23 afirmagoes dividi-
das por trés seccoes (Hepatites — 10, Figado
Gordo — 5, Cirrose Hepatica — 8), abordando
questdes como fatores de risco e etioldgicos,
abordagens terapéuticas e preventivas. As
opgdes de resposta foram ‘concordo’, ‘dis-
cordo’, ‘ndo tenho a certeza’.

A soma das respostas adequadas ou certas
foi calculada para o total do instrumento,
para cada uma das seccbes e para cada
afirmacdo. A andlise de dados foi realizada
utilizando a versdo 0.14.0 do software JASP,
sendo os resultados sumariados através de
estatistica descritiva. A associacao de varia-
veis foi realizada através do teste de correla-
¢éo de Pearson. A diferenca entre médias foi
analisada através do teste t para amostras
independentes ou através de ANOVA.
Resultados: Responderam ao inquérito 198
utentes, tendo sido validados para andlise
195 (62% do sexo feminino). A média de ida-
des situou-se nos 51aém=15a9m, sendo o
ensino superior a categoria mais frequente
(54,4%) a nivel das habilitagdes literarias.

Do total, 16,9% declararam ter formacdo na
area da saude.

A mediana de respostas consideradas ade-
quadas ou certas foi de 17 (1Q1-1Q3: 13-19).
Para cada uma das sec¢des do instrumen-
to os valores da mediana foram: Hepatites,
7 (1Q1-1Q3: 5-9); Figado gordo, 4 (1Q1-1Q3:
3-5); Cirrose hepatica, 6 (101-1Q3: 4-7).

Para a idade ndo foram encontradas asso-
ciagOes estatisticamente significativas com
0 nimero de respostas adequadas ou certas.
Para as habilitagdes literarias foi encontrada
uma diferenca estatisticamente significati-
va para o total de respostas adequadas ou
certas F (3,191) = 2,77, p < 0,05, com o0s
participantes com ensino superior a apre-
sentar um valor mais elevado (mediana =
17, 101-1Q3: 15-20). Os participantes com
formacdo na area da salde também apre-
sentaram valores mais elevados (mediana
= 20, 1Q1-1Q3: 17-22), sendo essa diferenca
estatisticamente significativa quer para o to-
tal quer para todas as seccoes do instrumen-
to (p < 0,001).

Analisando de forma detalhada cada afirma-
&0, na seccao hepatites podemos verificar um
maior numero de erros/incertezas relativas as
frases “E apenas provocada por virus” (Certas
48%; Erradas 19%; Duvida 33%), “Pode ser
provocada por bactérias” (Certas 45%; Erradas
13%; Divida 42%) e “Pode ser provocada pelo
consumo de chas, “produtos naturais”, medi-
camentos ou outros toxicos” (Certas 49%; Er-
radas 30%; Duvida 21%). Dentro da tematica
Cirrose encontramos um numero significativo
de duvidas/equivocos relativa as frases “Pode
ser provocada por doengas genéticas” (Certas
57,1%; Erradas 7,1%; Davida 35,8%) e “0
transplante de figado tem uma taxa de suces-
S0 baixa no seu tratamento” (Certas 51,8%;
Erradas 21,4%; Davida 26,8%)

Conclusoes: Neste trabalho, o nivel do co-
nhecimento sobre questdes dentro da hepa-
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tologia é elevado, influenciado em parte pe-
las habilitagOes literarias e pela formagdo na
area da saude. Torna-se fulcral continuar a
sensibilizar e informar a sociedade relativa-
mente a esta area do conhecimento, permi-
tindo uma maior literacia em salide e conse-
quente capacitacdo dos doentes, sobretudo
junto daqueles sem formagéo especifica ou
sem habilitacéo literaria superior.

CO0 06
Retirado

C0 07

GOMPLICA(}()ES ASSOCIADAS AS
TERAPEUTICAS LOCORREGIONAIS DO
CARCINOMA HEPATOCELULAR

Mariana Esteves'; Rita Reis Braganca'; Inés Pinho';
Sénia Carvalho'; Paulo Carrola’; Presa Ramos';
Sandra a. Morais'

'Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro,
EPE / Hospital de Vila Real

Introdugdo: O carcinoma hepatocelular
(CHC) é o tumor primario do figado mais pre-
valente e uma das principais causas de mor-
te em todo 0 mundo. Apesar do aparecimen-
to de programas de rastreio para doentes
com fatores de risco conhecidos para CHC,
um numero substancial de doentes nao tem
critérios de elegibilidade para cirurgia cura-
tiva ao diagndstico e os resultados obtidos
com quimioterapia sistémica sdo pouco sa-
tisfatorios. Isto levou ao advento de mdltiplas
opcdes terapéuticas minimamente invasivas
como a quimioembolizagdo transarterial
(TACE), a ablacéo por radiofrequéncia (TARF)
e por microondas (TAMW) e, mais recente-
mente, a radioterapia seletiva interna (SIRT),
algumas das quais se tornaram rapidamente
a primeira linha de tratamento em estadios
selecionados de CHC. Embora seguras e mi-
nimamente invasivas, as terapéuticas locor-
regionais (TLR) ndo séo isentas de compli-
cacoes, podendo levar a internamentos mais

prolongados, morbilidade e mortalidade ndo
despreziveis.

Objetivo: Andlise das complicagdes associa-
das as TLR do carcinoma hepatocelular.
Material e métodos: Estudo retrospetivo,
de 1 de janeiro de 2000 a 31 de dezembro
de 2021 de doentes submetidos a TLR para
tratamento de CHC. Colheita de dados pelo
processo clinico do doente. Nos doentes
com historia pregressa de doenca hepatica
cronica avangada (DHCA) foram determina-
dos os scores MELD-Na e Child-Pugh (CP) a
data do diagndstico. Todos os doentes foram
categorizados de acordo com o0s seus dados
clinicos, demogréaficos e estadio BCLC. Foi
apurado o tipo de procedimento realizado,
duragdo do internamento, complicagdes de-
senvolvidas e mortalidade nos 30 dias pds-
-procedimento.

Resultados e conclusdes: Durante o pe-
riodo analisado foram submetidos a TLR
133 doentes, a maioria do sexo masculino
(81.2%), com mediana de idades de 66,0
anos e intervalo interquartil (I1Q) de 59.0-
73.5 anos. Da amostra, 97.0% tinha DHCA,
sendo a etiologia mais prevalente o alcool
(69.0%), VHC (12.4%) e VHB (10.1%). Des-
tes, 71.3% encontravam-se em CP-A, 27.9%
em CP-B e 0.8% em CP-C, com MELD-Na
mediano de 10,0 (1IQ 9.0-13.0). Nos doentes
com DHCA 0.8% encontravam-se no estadio
BCLC-0, 43.4% no BCLC-A , 54.2% BCLC-
-B e 1.6% BCLC-C. Nos doentes sem DHCA
25% apresentavam estadio BCLC-A e 75%
BCLC-B.

Foram realizados 284 procedimentos, 57.4%
TACEs, 20.8% TAMW, 19.7% TARF, 1.4% SIRT
e 0.7% injecdo de etanol. No total, 14.8%
dos procedimentos acompanharam-se de
sintomas, principalmente dor abdominal re-
frataria 7.0% (n = 20), nauseas e vomitos
4.2% (n = 12) e febre 3.5% (n = 10). A taxa
de complicagdes major geral documenta-
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da foi de 9.9%, sendo a mais prevalente a
sindrome pds-embolizagdo 3.5% (n = 10),
seguida de abcesso hepatico 0.4% (n = 6),
doenca hepatica descompensada 1.4% (n =
4), derrame pleural 0.7% (n = 2), colecistite
aguda 0.7% (n = 2), hemoperitoneu, perfu-
racdo colica, fistula arterio-portal 0.4% (n
= 1). Na TACE ocorreram complicacbes em
12,3% dos procedimentos (n = 20) sendo a
mais frequente a sindrome p6s-embolizacdo
(50%). Na TARF verificaram-se complicacoes
em 7.1% dos procedimentos (n = 4), sendo
a mais frequente o derrame pleural (50%).
Na TAMW verificaram-se complicagdes em
6,8% dos procedimentos (n = 4) e todas
as complicagbes se observaram em igual
frequéncia. A demora mediana de interna-
mento foi de 2.0 dias com 11Q 1.0-2.0 dias
(minimo 1 dia, maximo 46 dias). A mortali-
dade associada ao procedimento foi 0.7%
(n = 2), associada em igual namero a TACE
e TARF. Documentada resposta completa ao
tratamento (segundo mRECIST) em 37.8%
dos procedimentos, sendo a TAMW a que
apresentou melhores resultados (52.5% de
resposta completa vs. 48.2% na TARF, 25.2%
na TACE e 0% na SIRT e injecdo de etanol).
Assim, as TLR sdo procedimentos com bai-
xa taxa de complicactes (~10%) e elevada
taxa de resposta completa. Dentro das TLR,
as maiores taxas de complicagoes estdo as-
sociadas a TACE. A mortalidade associada
ao procedimento é baixa, ndo se verifican-
do diferencas entre a TACE e TARF, na nossa
amostra. Na TAMW ndo se verificou nenhum
Obito associado a técnica. Apesar de segu-
ras e eficazes, as técnicas ablativas ndo séo
desprovidas de complicacdes, pelo que €é
fulcral a selecéo criteriosa dos doentes, de
modo a minorar complicagoes, duracdo do
tempo de internamento, mortalidade e ma-
jorar taxas de sucesso.

C0 08

ANALISE RETROSPETIVA DO TRATAMENTO
DAS HEPATITES VIRAIS NA POPULAGAO
RECLUSA-A NOSSA EXPERIENCIA!

Sara Remelhe sa'; Rita Pera'; Jodo Lagarteira';
Sérgio Alves'; Ana Rita Alves Lopes?;

Cristiana Batouxas'; Miriam Blanco'

"Unidade Local de Satide do Nordeste ? Centro
Hospitalar do Médio Ave, EPE / Unidade de Vila Nova
de Famalicao

Introducdo: O despacho n.° 283/2018 de 5
de janeiro, estabelece a rede para a presta-
¢éo de cuidados de satde no ambito das in-
fecdes por virus da imunodeficiéncia humana
(VIH), virus da Hepatite B (VHB) e virus da He-
patite C (VHC), para a populagéo reclusa. Na
sequéncia desta publicacdo, foram estabe-
lecidos protocolos entre 44 estabelecimen-
tos prisionais e 28 instituicbes hospitalares
do Servico Nacional de Saude (SNS), que
preconizam a deslocagdo dos profissionais
de salde aos estabelecimentos prisionais
(EPs) por forma a prestarem os cuidados de
salide. Com base neste despacho, no caso
dos reclusos dos EPs de Braganca e Izeda,
exclusivamente infetados com hepatites vi-
rais (sem infecéo por VIH), os cuidados séo
assegurados pela Unidade Local de Saude do
Nordeste (ULS NE).

Material/Métodos: Analise retrospetiva dos
dados relativos a implementagéo deste pro-
tocolo na ULS NE, com base na revisdo dos
processos clinicos.

Resultados: No &mbito deste protocolo, fo-
ram avaliados até ao momento 88 reclusos,
do sexo masculino, com média de 47,3 3+
8,84 anos e efetuadas 235 consultas nos
EPs. A maioria apresentava como fator de
risco o consumo de drogas injetaveis atual ou
passado (86,4%), contatos sexuais de risco
(2,3%), mais do que um fator de risco (4,5%)
e 6,8% com mecanismo desconhecido. Um
utente foi referenciado por apresentar AgHBs
positivo. Do estudo adicional, verificou tra-
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tar-se de hepatite B cronica AgHBe positivo,
grau elevado grau de fibrose e alteracéo das
provas hepaticas, tendo iniciado tratamento
com tenofovir. 1 utente com Hepatite B croni-
ca AgHBe negativo, que ja se encontrava sob
tratamento com tenofovir. Ambos com res-
posta bioquimica e viroldgica ao tratamento.
0Os restantes utentes foram referenciados por
apresentarem anticorpo anti-VHC (Atc-VHC)
positivo na avaliagéo efetuada a admisséo
no EP. Destes, 33 tinham RNA-VHC dete-
tavel, dos quais 4 foram transferidos e um
saiu do EP, ndo tendo iniciado tratamento. Os
restantes 28 realizaram tratamento a luz das
recomendacoes existentes a época — 2 com
Elbasvir/Grazoprevir, 3 com Sofosbuvir/Le-
dipasvir, 9 com Sofosbuvir/Velpatasvir e 14
com Glecaprevir/Pibrentasvir, com ou sem
ribavirina e apresentaram carga viral inde-
tetavel as 4 semanas, no final do tratamento
e as 12 semanas apos o final do tratamen-
to. 25 eram naive e 3 tinham sido tratados
previamente com associacao Peginterferdo e
Ribavirina. O gendtipo mais frequente foi G1
(N = 21). Relativamente ao grau de fibrose,
avaliada por elastografia hepatica transitdria
-Flem18,F2em7,F3em 1e F4em?2
(Child-Pugh A5). Foram aplicados 0s scores
APRI e FIB4 antes e apds o tratamento, ve-
rificando-se diminuicdo dos mesmos com
diferenca estatisticamente significativa (p <
0,05). Nos 53 utentes com Atc-VHC positivo
e RNA-VHC n@o detetavel, 26 ja tinham sido
tratados previamente — 9 com Peglnterferdo
e Ribavirina e 15 com antivirais de agdo di-
reta. Nos utentes com RNA-VHC ndo deteta-
vel foi mantida vigilancia clinica e analitica
periddica, tendo-se verificado apenas uma
situacdo que parece tratar-se de reinfecéo
(critérios de infecéo atual por G3a, num uten-
te que tinha sido tratado previamente para o
G1a, com associagdo Peglinterferdo e Ribavi-
rina e resposta virologica sustentada).

Concluséo: A implementacéo de programas
de tratamento de hepatites virais e micro-e-
liminacéo da hepatite C em populacdes es-
pecificas, designadamente a populacio re-
clusa, tendo em conta a elevada prevaléncia
neste grupo e a dificuldade de acesso e liga-
¢ao aos servigos de saude é uma ferramen-
ta-chave com vista a erradicagao da doenca,
permite o tratamento da infecdo em fases
mais precoces, prevenindo o aparecimento
de complicacdes, com vantagens Obvias na
redugdo dos custos associados para o SNS,
proporciona a gestdo de comorbilidades e a
educacao para a sade.

C0 09

PERITONITE BACTERIANA ESPONTANEA

— ANALISE RETROSPETIVA DE 5 ANOS,
NUM CENTRO HOSPITALAR.

Sara Remelhe s&'; Jodo Lagarteira’; Rita Pera’;
Sérgio Alves'; Pedro Filipe Domingues de Barros';
Jodo Pedro Afonso Rodrigues'; Cristiana Batouxas';
Miriam Blanco'; Maria José Lopes Montanha'
"Unidade Local de Satide do Nordeste

Introdugdo: A peritonite bacteriana espon-
tanea (PBE) ¢ uma complicagdo frequente
e grave nos doentes com cirrose e ascite,
associada a elevada morbimortalidade e
risco de recorréncia nos doentes que sobre-
vivem apos um episodio. Laboratorialmente,
o diagndstico baseia-se na contagem de
polimorfonucleares (PMN) superior a 250/
mm?3 no liquido ascitico (LA) e por uma maior
prevaléncia de bacilos entéricos Gram-nega-
tivos.

Material/Métodos: Analise retrospetiva de
todas as amostras de LA, com critérios de
PBE, ao longo de 5 anos (de 2017 a 2021),
na ULS NE e caracterizagéo dos isolamen-
tos microbioldgicos, grau de resisténcia
microrganismos isolados, demora média do
internamento, taxa de mortalidade e das ca-
racteristicas clinicas dos utentes incluidos,
nomeadamente a etiologia e gravidade da
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doenca hepatica, recorréncia de PBE e asso-
ciagdo com outras complicactes da doenca.
Resultados: A amostra inclui 39 doentes e
47 episddios de PBE. 90 % (n = 35) eram
do género masculino, com idade média de
64 +9.9 anos. Relativamente a etiologia da
doenca hepatica cronica (DHC) 34 eram de
etiologia alcodlica, 1 virica e 4 de etiologia
mista. A demora média do internamento foi
de 21 dias e a taxa de mortalidade de 62%.
Relativamente a classificacdo de Child-Pugh
(CP) a admissao: 2 com CP A, 19 com CP B,
26 com CP C. Quanto ao score Meld-Na, 26
com MELD-Na <20, 16 com Meld-Na 21-29
e 5 com Meld-Na >30. 25 (53,2%) cumpriam
critérios de Acute-on-Chronic Liver Failure
(ACLF), a admissdo. Durante 0 mesmo epi-
sodio de internamento, 25 apresentaram al-
gum grau de encefalopatia hepatica (53,2%),
4 (8,5%) com hemorragia digestiva hiper-
tensiva e 2 (4,3%) com critérios de Acute
kidney injury-hepatorenal syndrome. Nos 47
episddios de PBE, houve 8 casos de recidiva
e todos estavam sob profilaxia antibidtica. A
média de tempo entre o primeiro episddio e
o0 subsequente foi de 44 = 46 dias. A analise
comparativa entre o grupo de doentes reci-
divante e ndo recidivante mostrou que, 0s
doentes recidivantes eram CP B (25%) e CP
C (75%), apresentavam score de MELD-Na
a admissao superior (23 = 5,4 vs 20 + 5,3)
e 95% apresentavam ACLF. Quando com-
parada a taxa de mortalidade de ambos 0s
grupos, constatou-se maior mortalidade no
grupo recidivante 75% versus 46% no grupo
ndo recidivante. Verificou-se isolamento de
microrganismos no LA em 16 casos (34%),
sendo os Gram-negativos 0s mais prevalen-
tes: Escherichia coli (44%), Klebsiella pneu-
moniae (25%), Pasteurella multocida (6 %) e
Morganella morganii (6%). Os Gram- positi-
vos foram isolados em apenas 19%. No que
diz respeito ao perfil de resisténcia antibidti-

ca, 4 casos apresentavam resisténcia a mais
do que uma classe de antibicticos.

Conclusdo: A PBE associa-se a elevada
morbimortalidade. Na amostra em analise,
apesar da reduzida dimensdo, verificou-se
que o0s casos de recidiva se associavam a
maior gravidade da doenca hepatica e pior
prognostico. Foi verificada uma baixa preva-
Iéncia de PBE por agentes multirresistentes.
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Resumos

PO 01

ANTICORPOS ANTIMITOCONDRIAIS

E OUTRAS ENTIDADES ASSOCIADAS

Bruno Besteiro’; Claudemira Pinto';

Joana Tender Vieira'; Maria Inés Matos';

Maria Teresa Brito; Filipa Gomes'; Jorge Almeida’
'Centro Hospitalar de S. Jodo, EPE

Introducdo: Os anticorpos anti-mitocondriais
(AMA), sdo considerados os marcadores
classicos e mais especificos para o diagnos-
tico da cirrose biliar primaria (CBP), estando
presentes em cerca de 90% dos doentes
afetados. Contudo, a positividade destes
marcadores noutras entidades estd pouco
descrita na literatura.

Objetivo: Descrever os individuos AMA-posi-
tivos e identificar patologias associadas.
Métodos: Estudo retrospetivo e monocén-
trico que incluiu todos os individuos adultos
com titulos de AMA >1:40 identificados entre
janeiro de 2010 e dezembro de 2021.
Resultados: Identificaram-se 217 doentes
AMA-positivos, com idade média 58 + 14
anos e 22% do sexo masculino. O diagnosti-
co de CBP foi estabelecido em 151 (69,6%)
doentes. Quando analisado o subtipo de
AMA, os individuos com CBP apresentavam
AMA-M2 (62,9%), AMA-M4 (5,3%) e AMA-
-M9 (4,0%). Adicionalmente, 37 (17,1%)
doentes apresentavam sindrome de overlap
com hepatite autoimune, 9 (4,1%) hepatites
viricas, 8 (3,7%) doenca hepatica alcodlica,
5 (2,3%) doenca hepatica gordurosa ndo al-
codlica, 4 (1,8%) lesdo hepatica induzida por
drogas e 2 (0,9%) hepatite autoimune. Para
além das doencas hepatobiliares autoimu-

nes, foram identificados 91 (41,9%) casos de
patologias do foro autoimune. Destas faziam
parte doencas do tecido conjuntivo (13,8%),
patologias do foro enddcrino (7,8%), gas-
trointestinal (4,6%), dermatolégico (2,8%),
neuroldgico (1,4%), entre outras. Apenas 7
individuos AMA-positivos ndo apresentavam
qualquer condic&o patoldgica associada.
Conclusao: O presente estudo revelou que a
positividade dos AMAs é rara em individuos
saudaveis. Na verdade, estes anticorpos es-
tao frequentemente associados a outras pa-
tologias nomeadamente do foro autoimune.
Assim, o presente estudo alerta para o reco-
nhecimento e manutencao de uma vigilancia
apertada dos individuos AMA-positivos, dado
que podem vir a desenvolver outras patolo-
gias para além da CBP.

PO 02

NAO ERA APENAS UMA HEPATITE
AUTOIMUNE — RELATO DE CASO CLINICO
Joao Ricardo Cordeiro Campos Faia'; Clara Pinto';
Miguel Martins'; Jodo Oliveira’; Ana Sofia Martins';
Beatriz Pinheiro’

"Centro Hospitalar do Baixo Viouga / Hospital Infante
D. Pedro, EPE

Introdugdo: A sindrome de sobreposicéo
(SS) colangite biliar primaria (CBP) — hepati-
te autoimune (HAI) trata-se de uma entidade
caracterizada pela coexisténcia de caracte-
risticas especificas de ambas as patologias.
Nesta sindrome o inicio das doencas é nor-
malmente em simultaneo podendo ocorrer,
raramente, de forma sequencial.

Descricao: Doente de 73 anos, sexo femini-
no, antecedentes de estenose adrtica mode-
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rada, obesidade, bocio multinodular, doenca
renal cronica estadio 3B, diabetes mellitus
tipo 2 insulinotratada e hiperuricemia. Dia-
gndstico de HAI tipo 1 ha cerca 9 anos, em
fase de inatividade ha 8 anos. Na altura com
anticorpos antinucleares (ANA's) positivos
(1/320), hipergamaglobulinemia (IgG 3220
mg/dL), serologias viricas e restante au-
toimunidade negativa. Biopsia hepatica com
evidéncia de hepatite de interface modera-
da a severa. Tem como medicagdo habitual
bisoprolol, azilsartan, furosemida, liraglutide,
insulina glargina, empaglifozina, pantoprazol
e febuxostat. Recorre ao servico de urgéncia
por queixas de prurido generalizado com 4
dias de evolucéo sem outras demais queixas.
Nega consumo de substincias hepatotoxi-
cas, comportamentos de risco ou alteracoes
medicamentosas recentes. Ao exame obje-
tivo apirética, hemodinamicamente estéavel,
sem alteracbes mucocutaneas, auscultagio
cardiopulmonar com evidéncia de sopro sis-
télico grau II/Vl e abdémen indolor, sem mas-
sas ou organomegalias. Analiticamente com
alteracdo da enzimologia hepatica em pa-
drdo misto (AST 296 U/L; ALT 494 U/L; Fos-
fatase Alcalina 340 U/L, Gama-G.T 320 U/L),
ligeira hiperbilirrubinemia direta, sem outros
achados relevantes. Ecografia abdominal
sem alteracdes. Orientada para consulta de
Hepatologia para estudo do quadro clinico.
Dos exames realizados evidéncia de positivi-
dade para anticorpo antimitocondrial (1/320)
e hipergamaglobulinemia (IgG 3330 mg/dL).
Serologias para virus hepatotropicos negati-
vas, sem outras alteragdes analiticas impor-
tantes. Perante os dados e tendo em conta os
critérios de Paris, assumido o diagndstico de
SS CBP-HAI sequencial. Iniciada terapéutica
com acido ursodesoxicolico, prednisolona e
posteriormente azatioprina, apresentando
evolugdo clinica e analitica favoraveis.

Conclusdo: Existem ainda areas de incer-

teza relativamente aos SS, em parte devido
a grande heterogeneidade clinica destes
doentes. Deste modo os autores pretendem
alertar para a necessidade de vigilancia per-
manente dos doentes com patologia hepati-
ca autoimune, em termos de reavaliacdo do
seu diagndstico e de eventuais intervencoes
terapéuticas.

PO 03

UMA DOENGA HEPATICA ALCOOLICA

COM MUITO MAIS PARA CONTAR

Joao Ricardo Cordeiro Campos Faia'; Ana Paiva';
Inés Pinheiro'; Inés Pintor'; Ana Sofia Martins';
Beatriz Pinheiro’

"Centro Hospitalar do Baixo Vouga / Hospital Infante
D. Pedro, EPE

Introduc@o: A doenca hepatica cronica (DHC)
é uma patologia bastante prevalente em todo
0 mundo, inclusive em Portugal, tratando-se
da 102 causa de morte no nosso pais. Dentro
das etiologias possiveis destaca-se a doenca
hepatica alcoolica (DHA), correspondendo a
mais de 70% dos casos de cirrose. Apesar
disso, devemos ter sempre em conta outros
fatores que conduzam a inflamag&o e/ou co-
lestase e consequente lesdo hepatica.
Descricao: Doente de 69 anos, sexo mascu-
lino, referenciado pelo médico assistente a
consulta externa por alteracdo da enzimolo-
gia hepatica com padrao predominantemente
colestatico. Sem queixas associadas. Ante-
cedentes pessoais de hipertensdo arterial e
dislipidemia. Medicado com lisinopril/amlo-
dipina e atorvastatina. Apresentava consu-
mo excessivo de alcool (cerca de 48 gramas
diarios nos Ultimos 40 anos) negava consumo
de outras substancias hepatotoxicas e referia
comportamentos sexuais de risco ha cerca
de 50 anos. Sem antecedentes transfusio-
nais. Desconhecia doenca hepatica familiar
ou outras doengas hereditarias. Ao exame
objetivo orientado, hemodinamicamente es-
tavel, sem alteracbes mucocutaneas nem
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estigmas de DHC, auscultacdo cardiopulmo-
nar normal, abdémen indolor sem massas ou
organomegalias palpaveis. Perante o referido
assumidas alteracdes analiticas em possivel
contexto de DHA. Orientado para consulta
subsequente com realizacdo estudo etioldgi-
co alargado, no sentido de descartar outras
possiveis causas, e indicacdo para abstinén-
cia alcodlica total. Dos exames realizados,
além de manter os achados referidos inicial-
mente (AST 51 U/L; ALT 71 U/L; Fosfatase al-
calina 142 U/L; Gama - G.T 221 U/L), verifica-
do a presenca de positividade para anticorpo
antinuclear padrdao AC-21 — Citoplasmatico
Reticular/Anticorpo Antimitocondrial (1/1280)
e para anticorpo antimitocondrial (1/1280),
infecdo cronica por virus da hepatite B (VHB)
(Ag. HBs Positivo, Ac. HBc Positivo, Ag. HBe
Negativo, Ac. HBe Positivo) e elevagdo dos ni-
veis de imunoglobulina M (402 mg/dL). Eco-
grafia abdominal sem achados relevantes e
elastografia hepatica transitoria com valores
aproximados de 8 kPa concordantes com
F2. Dado o exposto admitida a presenca de
doenca hepatica cronica de etiologia multi-
fatorial (Alcodlica + Colangite Biliar Primaria
+ Virica). Iniciada terapéutica com acido ur-
sodesoxicolico e pelos achados serologicos
pedido doseamento de carga viral do VHB.
Com melhoria analitica perante as medidas
instituidas e evidéncia de carga viral inferior
a 10 Ul/ml. Nesse sentido optado por manter
vigilancia analitica e ndo iniciar terapéutica
antiviral. Mantém seguimento em consulta de
hepatologia, estavel clinica e analiticamente.
Conclusdo: A DHA apesar de uma causa
bastante frequente de DHC é um diagnosti-
co de exclusdo. Deste modo, com o presente
caso pretende-se destacar a complexidade
subjacente ao doente com DHC, obrigando
a uma avaliagdo extensa e pormenorizada,
tendo em atencdo as vérias etiologias possi-
veis associadas a esta entidade.

PO 04

COLANGITE COMO FORMA DE
APRESENTAGAO DE DOENGA
RELACIONADA COM 1GG4

Mariana Coelho'; Patricia Malhadas Ferreira’;

Sara Silva Santos'; Inés p. Carvalho';

Inés de Gouveia Bonito'

"Centro Hospitalar Barreiro/Montijo, EPE / Hospital
Nossa Senhora do Rosdrio

Introdug@o: A doenca relacionada com IgG4
¢ uma doenca autoimune rara que provoca
inflamacgdo e fibrose de multiplos sistemas
de orgdos.

A pancreatite autoimune tipo 1 (tipo 1gG4)
bem como a colangite esclerosante sdo as
formas de apresentacdo mais frequentes
da doenca. Os achados patoldgicos sdo
consistentes entre os diferentes orgdo e in-
cluem infiltrados linfoplasmociticos com alta
percentagem de células plasmaticas 1gG4,
sendo que a maioria dos doentes apresenta
elevacdo sérica das concentragdes de IgG4.
Caso clinico: Homem, 70 anos, com diabetes
mellitus recém diagnosticada.

0 doente foi reencaminhado da consulta por
quadro de ictericia, coluria e acolia com cer-
ca de duas semanas de evolugdo. Simulta-
neamente apresentava uma perda ponderal
de cerca de 15 kg no dltimo ano.

Neste contexto realizou tomografia compu-
torizada abdominal com dilatagdo moderada
das vias biliares intra-hepaticas por esteno-
se importante do colédoco compativeis com
processo neoformativo da propria via.

Neste sentido o doente realizou colangio-
pancreatografia retrdgrada endoscdpica que
demonstrou a dilatacéo das vias biliares sem
observagéo direta da etiologia da obstrugéo.
Foram ainda realizadas bidpsias do colédoco
com amostra insuficiente.

Analiticamente apresentava padrdo coles-
tatico tipico com transaminases normais e
amilase e lipase negativas, com marcadores
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tumorais dentro dos valores de referéncia.
Por auséncia de diagndstico foi equaciona-
do colangite autoimune por doenca de 1gG4
tendo sido realizado o doseamento de imu-
noglobulinas com valores de IgG4 muito au-
mentadas: 8.200 g/L (VR 0.01-2.91).

Foi assumido o diagndstico e iniciada corti-
coterapia com melhoria laboratorial do pa-
dréo colestatico e da ictericia.

Discussao: Com este caso clinico, preten-
de-se mostrar um caso de ictericia obstru-
tiva num doente com clinica e imagiologia
compativeis com processo neoplasico da via
biliar sem observagao imagioldgica do pro-
cesso neoformativo.

Nestes casos deve ser excluida a doenca
relacionada com IgG4, devem ser realiza-
das bidpsias dos 6rgaos envolvidos e o do-
seamento de imunoglobulinas para que o
diagnostico seja realizado prontamente e o
doente inicie terapéutica imunossupressora
e evite tratamento cirlirgico indevido.

PO 05

TRES TRATAMENTOS PARA 0 GENOTIPO 3
Clara Batista'; Luis Manuel Moura®;

Ricardo Correia de Abreu’; Isabel Neves'

"Unidade Local de Satide de Matosinhos, EPE /
Hospital Pedro Hispano

Introducéo: A obtengdo de uma resposta
viroldgica sustentada (RVS) apos o trata-
mento da hepatite C cronica diminui a mor-
bimortalidade. Tal tornou-se possivel com 0s
novos agentes antivirais de acdo direta. No
entanto, uma pequena proporgao de doentes
apresenta recaida viroldgica com faléncia do
tratamento. A resposta ao tratamento no ge-
nétipo 3 nao é tao eficaz, principalmente na
presenca de cirrose.

Descri¢do: Sexo masculino, 59 anos, ex-u-
suario de drogas endovenosas. Hepatite C
crénica gendtipo 3 (subtipo ndo tipavel) tra-
tamento-naive, com carga viral 3272515 Ul/
mL, citélise hepatica (TGO 72 U/L, TGP 102

U/L), sem cirrose (elastografia hepatica 4,8
kPa - F1). O doente foi medicado com gle-
caprevir+pibrentasvir durante 8 semanas.
No final do tratamento a carga viral estava
negativa e as enzimas hepaticas normaliza-
das, mas 12 semanas apds o tratamento a
carga viral positivou (4397379 UI/mL) e as
analises mostravam novamente citolise he-
patica (TGO 45 U/L, TGP 69 U/L). O doente foi
retratado com 12 semanas de sofosbuvir+-
velpatasvir e mais uma vez nao houve RVS,
com carga viral 6348483 Ul/mL, TGO 46 U/L
e TGP 70 U/L 12 semanas ap0s o final do tra-
tamento. Procedeu-se a repeticéo do estudo:
elastografia hepatica 5,4 kPa (F1), gendtipo 3
nao tipavel, carga viral 8509057 Ul/mL, TGO
42 U/L e TGP 56 U/L. O risco de reinfecdo
foi excluido, tal como o uso de substancias
toxicas. Dado o genotipo 3 ndo tipavel, consi-
derou-se a hipétese de infecéo por subtipos
resistentes. O doente iniciou novo tratamen-
to com sofosbuvir+velpatasvir+voxilaprevir
durante 12 semanas. Apresentou carga viral
negativa as 4 e 12 semanas de terapéutica
e RVS 3 meses apos o final do tratamento,
com cura.

Conclusdo: 0 gendtipo 3 associa-se a uma
progressdo mais rapida da doenca e o tra-
tamento precoce é importante para evitar o
desenvolvimento de complicagdes. Em Por-
tugal so é possivel identificar o subtipo 3a
e, dada a auséncia de resposta a terapéuti-
ca, foi necessario considerar a presenca do
subtipo 3b ou 3g e tratar com a combinagio
sofosbuvir+velpatasvir+voxilaprevir, 0 que
resultou na cura do doente. Assim, detetar o
subtipo do gendtipo 3 torna-se pertinente de
modo a realizar o tratamento mais adequa-
do, alcancar o sucesso terapéutico e diminuir
0s custos com um tratamento dirigido.
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PO 06

AVALIAGAO FUNCIONAL NA DOENGA
HEPATICA CRONICA — SCORE AVD-DEZIS
Beatriz Vito Madureira'; Rafael Marques';

Rita Aranha'; Alexandra s. Machado';

Daniela Soares'; Heloisa Ribeiro'; Yolanda Martins'
'Centro Hospitalar de Entre Douro e Vouga, EPE /
Hospital de S. Sebastido

Introdug@o: A doenga hepética cronica cons-
titui uma patologia frequente na enferma-
ria de Medicina Interna, associada a maior
tempo de internamento e mortalidade, e
com claro impacto na qualidade de vida dos
doentes afetados. O score AVD-Dezls é um
questionario que avalia a capacidade de rea-
lizacdo de tarefas da vida diaria, bem como
a presenca de alguns estados que condi-
cionam maior grau de dependéncia, tendo
sido criado em 2012 no servigo de Medicina
Interna (SMI) e posteriormente validado em
2014. Tem uma pontuacdo maxima de 20,
que equivale a total dependéncia nas ativida-
des e condigdes avaliadas, correspondendo
em percentagem a 0%.

Objetivos: O objetivo deste estudo foi avaliar
0 desempenho do score AVD-Dezls em doen-
tes com hepatopatia cronica (HC) internados
no SMI.

Material e métodos: Estudo observacional
retrospetivo de doentes internados no SMI
entre 2016 e 2021, com HC complicada (do-
cumentada cirrose com hipertensao arterial,
ascite, ictericia, hemorragia por varizes eso-
fagicas e transplante hepatico) e ndo compli-
cada, no indice de comorbilidade de Charl-
son. A auséncia de um score AVD-Dezls/
Charlson preenchido foi critério de exclusao.
A aquisicéo de dados foi realizada por meio
do processo clinico informatico do doente.
Foram recolhidos dados demograficos, diag-
néstico principal, tempo de internamento,
ndmero de reinternamentos e recorréncia ao
servico de Urgéncia (SU) nos 30 dias apos

a alta, mortalidade intra-hospitalar e 30 dias
apds a alta. Foi calculado o score de AVD-
-Dezls de cada doente, através da formula
de substracdo a 1 do quociente entre respos-
tas positivas e totais, resultado expresso em
percentagem. A andlise estatistica foi reali-
zada no programa SPSS® v.26, considerando
p < 0.05 como estatisticamente significativo.
Resultados e conclusdes: Dos 25505 doen-
tes internados, 1430 eram doentes com HC.
Dos 1177 incluidos, 830 (70.5%) eram do
género masculino, com uma mediana de
idade de 64 anos (AlQ 19.5). 0 tempo media-
no de internamento foi de 7 dias (AlQ 6) e 0
AVD-Dezls mediano foi de 3 (AIQ 8). A mor-
talidade intra-hospitalar foi de 10.3% (121)
e nos 30 dias apds a alta foi de 6.8% (80).
As readmissoes no SU apos alta foram de
39.5% (417) e o reinternamento nos 30 dias
foi de 23.5% (248). Uma menor percenta-
gem do score AVD-Dezls associou-se a uma
maior mortalidade intra-hospitalar (55% vs
85%, p < 0.001) e nos 30 dias ap6s a alta
(65% vs 85%, p < 0.001). Relativamente as
readmissodes, verificou-se que scores AVD-
-Dezls mais baixos estdo associados a read-
missdes no SU (80% vs 85%, p = 0.025) e
novo internamento nos 30 dias apds a alta
(80% vs 85%, p = 0.006). Quando realiza-
da a comparacéo entre os doentes com HC
complicada ou sem complicacdes, ambos 0s
grupos apresentaram um score de AVD-De-
zIs mais baixo associado a maior mortalida-
de intra-hospitalar (60% vs 85%, p < 0.001
e 45% vs 85%, p < 0.001, respetivamente).
Em semelhanca, em ambos 0s grupos um
score AVD-Dezls menor associou-se a maior
mortalidade aos 30 dias apds a alta (75% vs
85%, p = 0.037 e 50% vs 85%, p<0.001,
respetivamente). Obtivemos uma boa con-
sisténcia interna da utilizacdo do score AVD-
-Dezls nos doentes com HC (a = 0.910).

Concluimos que a avaliagdo funcional dos
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doentes com HC com recurso ao score AVD-
-Dezls, permitiu associar maior incapacidade
a outcomes desfavoraveis no internamento,
como maior mortalidade intra-hospitalar e
nos 30 dias apos a alta, necessidade de re-
internamento e recorréncia ao SU. Este score
apresentou uma boa consisténcia interna,
constituindo uma ferramenta de fécil aplica-
¢do e avaliagdo, que permite uma abordagem
individualizada do doente na enfermaria.

PO 07

CARCINOMA HEPATOCELULAR

- UMA VISAO GLOBAL DOS ULTIMOS 5
ANOS NA CONSULTA DE HEPATOLOGIA
Elisabete Ribeiro’; Sérgio Pereira?; Leonor Silva’;
Joana Cabrera®; Sonia Carvalho?; Inés Pinho*;
Paulo Carrola*; José Presa*

"Hospital Guimaraes ? Centro Hospitalar de Lisboa
Ocidental, EPE / Hospital Egas Moniz °Centro
Hospitalar de Vila Nova de Gaia / Espinho *Centro
Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro, EPE /
Hospital de Vila Real

Introdugdo: O carcinoma hepatocelular
(CHC) é um tumor primario do figado que
geralmente se desenvolve em contexto de
doenca hepatica cronica, particularmente
em doentes com cirrose. O diagnéstico do
CHC ocorre, em muitos casos, tardiamente
e a sobrevida média ap6s o mesmo, depen-
dendo do estadio, pode ir de 3 a 20 meses.
Objetivo: avaliar as caracteristicas demogra-
ficas, clinicas e sobrevida dos doentes com
diagndstico de CHC seguidos numa Unidade
de Hepatologia.

Material e métodos: estudo retrospetivo uni-
céntrico de casos consecutivos de CHC nos
Ultimos 5 anos, com analise das seguintes
varidveis: género, idade, classificagdo Chil-
d-Pugh, presenca de cirrose e respetiva
etiologia, estadio da doenca oncoldgica e te-
rapéutica instituida. A analise estatistica foi
feita com recurso a ferramenta informatica
Excel™ 2016.

Resultados: Dos 205 casos analisados, 86%
eram do sexo masculino e 80% dos doentes
tinha seguimento prévio em consulta de He-
patologia; a idade média a data do diagnés-
tico de CHC foi de 68 anos. Da totalidade dos
doentes analisados, 86% dos doentes eram
cirréticos, a maioria Child-Pugh A. Relativa-
mente a etiologia da cirrose, 64% dos casos
eram de etiologia alcodlica e 12% dos casos
por virus C e B. Os critérios de imagem foram
suficientes para confirmar o diagndstico na
maioria dos casos, a biopsia foi necessaria
em 15% dos doentes. A data do diagndsti-
c0, 29% dos doentes encontravam-se em
estadio BCLC A; 26% dos doentes em esta-
dio BCLC B; 27% em estadio C e 18% dos
doentes encontravam-se em estadio BCLC
D. Quanto a terapéutica instituida: 14%
dos doentes foram submetidos a cirurgia,
16% submetidos a ablagdo percutanea por
radiofrequéncia (TARF), 15% submetidos a
quimioembolizag&o arterial (TACE), 6% sub-
metidos a TARF+TACE e 47% dos doentes
foram submetidos a terapéutica sistémica.
0 sorafenib foi a terapéutica sistémica mais
instituida e oito doentes foram referenciados
para transplante hepatico. Registaram-se 96
Obitos (taxa de mortalidade de 47%) e 28%
dos doentes foram encaminhados para cui-
dados paliativos.

Conclusoes: A maioria dos doentes analisa-
dos com diagndstico de CHC eram cirréticos
e tinham seguimento regular em consulta de
Hepatologia. Com efeito, nesta amostra, em
quase um terco dos doentes (30%) foi pos-
sivel instituir uma terapéutica de intencdo
curativa, o que evidencia a importancia do
rastreio semestral nos doentes cirréticos.
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0 OUTRO LADO DE UMA HEPATOMEGALIA
Mariana Campos Lobo'; Sofia Marques Silva';

José Rui Ribeiro’; Joana Santos':

Marta Aguiar Gomes'; Filipe Andrade’

"Unidade Local de Satide de Matosinhos, EPE /
Hospital Pedro Hispano

A amiloidose € caracterizada pela deposi¢éo
extracelular de proteinas em um ou varios
Orgdos. Esta pode ser primdria, associada
a discrasias de plasmdcitos, secundaria,
quando associada a inflamagao crdnica, ou
ainda hereditaria. O atingimento hepatico é
comum (cerca de 90% dos doentes); contu-
do a apresentacdo hepatica inicial de forma
isolada é rara, sendo que se associa a mau
prognostico.

Apresentamos uma doente do sexo femini-
no, 60 anos, obesa, com antecedentes de
cirurgia ao sindrome de tunel carpico direito
e com ingestdo moderada de alcool. Refe-
renciada a consulta de Hematologia Clinica
por poliglobulia. Apresentava queixas de dor
no hipocondrio direito, distensdo abdominal
com cerca de 1 ano de evolucdo e ainda
emagrecimento (8 kg) nos ultimos 2 meses.
Ao exame fisico: Hepatomegalia palpavel e
edemas dos membros inferiores até raiz
da coxa. Analiticamente: poliglobulia com
macrocitose, colestase exuberante (GGT
27xLSN e FA 11xLSN), ligeira elevacdo das
transaminases (AST~3xLSN; ALT<1xLSN),
funcéo renal e ionograma normais, protei-
nograma com pico monoclonal na regido
gama (0,4 g/dL) e imunoelectroforese séri-
ca com gamapatia monoclonal lgG/lambda.
Ecografia abdominal revelou hepatomegalia
exuberante homogénea e ascite. Bidpsia
hepatica com pesquisa de substancia ami-
loide pelo vermelho de congo positiva e imu-
nohistoquimica a revelar positividade para
cadeias lambda. Realizado estudo medular
que mostrou 0,4% de plasmdcitos e deposi-

¢do de substancia amiloide. De acordo com
os critérios mais recentes de estratificacéo
de risco, a doente apresentava um estadio |
(diferenca entre cadeias leves livres envolvi-
da e ndo envolvida de 0,99 mg/dL, troponina
e NT-proBNP normais). Do restante estudo,
salientava-se proteintria de 3570 mg/24h
com imunofixacdo urindria positiva. Assu-
mida amiloidose sistémica de cadeias leves
com atingimento hepatico e renal. Iniciado
tratamento segundo protocolo DaraCyBord
(daratumumab, bortezomib, ciclofosfamida
e dexametasona), tendo, até a0 momento,
cumprido 6 ciclos. Como intercorréncia, ao
segundo ciclo apresentou diarreia iatrogéni-
ca e agravamento da lesdo renal, com ne-
cessidade de inicio de didlise. Actualmente,
a tolerar diminuicdo do nimero de sessoes
de dialise e com normalizagdo das cadeias
leves livres séricas.

Em doentes com hepatomegalia e colesta-
se devemos sempre pensar na amiloidose,
sendo que, quando nio detectada de forma
atempada, pode cursar com faléncia hepati-
ca. Com este caso queremos alertar para a
necessidade de alerta para o rapido diagnos-
tico e assim melhorar o prognostico destes
doentes.

PO 09
Retirado

PO 10

UM DIFiCIL DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

DO CARCINOMA HEPATOGELULAR

Joana Cabrera'; Leonor Silva'; Elisabete Ribeiro?;
Sérgio Pereira®; Margarida Mota'

'Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia / Espinho;
2Hospital Sr* da Oliveira; *Centro Hospitalar de Lisboa
Ocidental, EPE / Hospital Egas Moniz

Introducdo: O carcinoma hepatocelular
(HCC) é uma neoplasia primaria hepatica e
as metastases extra-hepaticas normalmente
associam-se a tumores em estadio TMN e
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intra-hepatico mais avancado.

0 adenocarcinoma hepatoide tem semelhan-
cas morfoldgicas e clinicas notaveis com o
HCC, a destacar a idade avancada, alfa-fe-
toproteina sérica elevada e comportamento
agressivo.

Descri¢éo: Homem, 60 anos, autbnomo. An-
tecedentes de hepatite C cronica gen6tiPO
3a, abuso cronico do alcool, diabetes melitus
tiPO 2 e hipertenséo arterial.

Durante seguimento em consulta detetado
ecograficamente pdlipo da vesicula biliar
com 7 mm e hepatomegalia lobulada com
padrao parenquimatoso heterogéneo. Estes
achados foram confirmados com RMN ab-
dominal, onde se evidenciou ainda padrdo
esteatdsico difuso e multiplos nddulos com
padrdo displasico/HCC bem diferenciado.
Estas alteragdes cursaram com elevagdo da
alfafetoproteina.

Biopsaram-se o0s nddulos hepaticos, eviden-
ciando-se proliferacdo ductular exurberante,
com fibrose, padrdo sugestivo de cirrose-
-ndo foi encontrada atipia celular evidente,
nem necrose. Foram avaliados o0s anticorpos
anti-CK7, CD34, p53, glutamina sintase e
glipican3, sem imunorreagdes anémalas. Foi
excluida a possibilidade de malignidade in-
tra-hepatica.

Por dificuldade na abordagem, ndo se biop-
sou 0 nddulo da vesicula biliar, optando-se
pela colecistectomia laparoscopica — na
peca operatoria evidenciou-se crescimento
de estruturas exofilicas sugestivas de HCC.
Do estudo imunofenotipo: anticorposAE1AE3,
CAMS5.2, Glipicano3 positivos; CEA e alfafeto-
proteina positivas.

Perante o diagnostico provavel de HCC, re-
petiu-se TC e RMN abdominal para localizar
lesdo intra-hepatica primaria, sem novas es-
truturas e com estabilidade nodular. Repetiu-
-se biopsia hepatica, novamente sem sinais
de lesdes malignas intra-hepaticas.

Reviram-se as laminas anatomo-patoldgicas
da vesicula biliar, com resultados similares
e ainda negatividade para CK7 eCK19. Inte-
grando a informagao imunofenotipica e ca-
racteristicas clinicas foi identificado adeno-
carcinoma hepatoide da vesicula biliar.
Discussdo: 0 HCC e o adenocarcinoma he-
patoide ndo podem ser diferenciados com
base na morfologia — as diferengas nos pa-
drdes de reagdo imuno-histoquimica sdo de
grande ajuda diagnostica: positividade para
CK19 e CK20 e negatividade para HepPar1 e
CK7 séo caracteristicas distintivas dos ade-
nocarcinomas hepatoides que, embora raros,
merecem importancia como diagnostico di-
ferencial do HCC.

PO 11

E DEPOIS DO FIM DO TRATAMENTO? UM
FOLLOW-UP APOS 5 ANOS DOS PRIMEIROS
DOENTES COM HEPATITE C CURADA

Joana Cabrera'; Sérgio Pereira?; Elisabete Ribeiro?;
Leonor Silva'; Sénia Carvalho?; Inés Pinho?;

Paulo Carrola*; José Presa*

'Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia / Espinho;
2Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE /
Hospital Egas Moniz; *Hospital Sr* da Oliveira;
4Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro,
EPE / Hospital de Vila Real

Introducdo: A infecdo pelo virus da hepatite
C (VHC) representa um importante problema
de saude globalmente, sendo uma das prin-
cipais causas de doenca hepatica cronica. A
Introducéo de novas terapéuticas com anti-
virais de acéo direta constituiu um marco no
tratamento da Hepatite C, mas a evolugéo e
o comportamento hepatico no pds—infecao
continuam uma incdgnita. O objetivo desta
analise visa percebera evolugdo dos “primei-
ros doentes curados”, 5 anos apos o trata-
mento.

Métodos: Foram analisados todos os doen-
tes (n = 95) que completaram tratamento da
Hepatite C num hospital distrital em 2015 e
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estudou-se a sua evolugdo nos 5 anos sub-
sequentes, recorrendo aos registos informa-
ticos na plataforma SClinic.

Resultados e discussdo: Dos 137 doentes
que iniciaram esquemas terapéuticos com
antivirais de acdo direta para o VHC em
2015, apenas 95 puderam ser incluidos na
analise, sendo que os restantes perderam
seguimento ou ndo concluiram o plano te-
rapéutico. Destes, 73 utentes eram do sexo
masculino (76.8%), com uma média de ida-
des de 54 anos. De forma a melhor caracte-
rizara evolugdo do grau de fibrose hepatica
nestes doentes, realizou-se uma medicio
da elastancia hepatica previamente ao inicio
de tratamento em 92 utentes (em 3 doen-
tes registaram-se dificuldades técnicas), que
foram sendo regularmente avaliados clinica,
analitica e imagiologicamente, sendo que
no final dos 5 anos, 81 doentes mantinham
seguimento frequente. Com valores de elas-
tancia entre 2 e 7 KPa (fibrose F1) encontra-
ram-se 10 utentes (10.9%) previamente ao
inicio do tratamento e 41 utentes (56.6%) na
avaliagdo ap0s 5 anos. Considerando o esta-
dio F2 (8-9 KPa) encontraram-se 15 utentes
(16.3%) em 2015, por oposi¢do a 12 utentes
(14.8%) no follow-up. No estadio F3 (9-14
KPa) contabilizaram-se 18 doentes (19.6%)
inicialmente, enquanto que na fase final se
contabilizaram apenas 6 utentes (7.4%).
Finalmente, 49 doentes (53.3%) apresenta-
ram-se em 2015 no estadio de fibrose mais
avancado (F4, elastancia > 14 KPa), sendo
que na fase final, apenas 22 utentes (27.1%)
estavam em F4. Globalmente, 30 utentes
(31.6%) mantiveram-se no mesmo esta-
dio de fibrose hepatica, 45 utentes (47.4%)
“desceram” de estadio de fibrose hepatica
e apenas 3 doentes (3.2%) agravaram a fi-
brose hepatica — resultados demonstrativos
do impacto positivo que o tratamento do
VHC aparenta ter no grau de fibrose hepa-

tica dos utentes. Relativamente ao follow-up
destes doentes, pudemos ainda concluir que
8 doentes (8.4%) desenvolveram Carcino-
ma Hepatocelular (CHH), uma percentagem
francamente mais reduzida quando compa-
rada com a populacdo com Hepatite C que
ndo realiza terapéutica curativa. Para além
disso, todos os doentes que vieram a desen-
volver CHH tinham outros fatores de risco
para doenca hepatica, de entre os quais se
destaca a perturbagéo do uso do alcool e a
coexisténcia de varios componentes da sin-
drome metabdlica, a condicionar elevados
graus de esteatose hepatica.

Conclusdo: Assim, conclui-se que apesar
de haver uma franca melhoria de prognds-
tico associada ao tratamento curativo do
VHC, que deve ser incentivado, é imperati-
vo manter o follow-up regular e uma gestao
apertada dos restantes fatores de risco para
doenca hepatica.

PO 12

FOGO CRUZADO: QUANDO A PATOLOGIA
AUTOIMUNE SISTEMICA DIFICULTA O
DIAGNOSTICO DE DOENGA HEPATICA

Sofia Miranda'; Inés Amarante’; Daniel Calado’;
Carolina Réias'; Miriam Cimbron'; Luis Dias'
"Hospital do Divino Espirito Santo, Ponta Delgada

A polimialgia reumatica é uma doenca au-
toimune que se caracteriza por fraqueza
das cinturas escapular e pélvica, que afecta
sobretudo individuos acima dos 50 anos. A
sua associagdo com outras doencas auto-
-imunes ja foi estabelecida, sobretudo com
a arterite de células gigantes. A sua asso-
ciagdo com doencas hepaticas auto-imunes,
nomeadamente a colangite biliar primaria,
permanece, contudo, pouco estudada.
Mulher de 61 anos. Antecedentes de hiper-
tensdo, dislipidémia e excesso ponderal.
Quadro de artralgias inflamatérias de pe-
quenas e grandes articulacdes, fraqueza das
cinturas escapular e pélvica, rigidez matinal
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> 30 minutos, aftas orais recorrentes, xeros-
tomia, alopécia, dactilite e sinovite das méos
e tornozelos. Recorre a consulta particular e
¢ medicada com betametasona injectavel e
corticoterapia (CCT) oral, com fraca resposta.
Posterior internamento por pneumonia com
provavel derrame parapneumonico, sem res-
posta a varios ciclos de antibioterapia e com
evolucéo para quadro inflamatorio sistémico
grave com repercussdo hematoldgica (ane-
mia e linfopénia) e respiratoria em doente
com polisserosite observada em TAC (der-
rame pleural e pericardico). Analiticamen-
te, a destacar hemograma sem alteragoes,
padrdao hepatocelular com transaminases
inferiores a duas vezes o limite superior do
normal, discreto aumento da GGT mas fos-
fatase alcalina normal, bilirrubina e albumina
sem alteragoes, electroforese de proteinas
com elevagdo da fraccdo alfa-2 mas imu-
noglobulinas sem alteracdes, velocidade de
sedimentagdo 91mm/h, hiperferritinémia de
823ng/mL e PCR 28 mg/dL. Do estudo au-
to-imune disponivel a data do internamento,
a salientar positividade para ANA de padrdo
nuclear homogéneo em titulo de 1/640 e
AMA M2 3E em titulo de 1/1000 (anti-sp100
e gp-210 ndo disponiveis). Assumido dia-
gndstico provavel de polimialgia reumética
e inicia CCT com metilprednisolona 500mg
IV durante 3 dias e apds prednisolona (PDN)
1mg/kg/dia associada a colchicina 0.5 mg
bidiaria, com resposta. Atendendo a presen-
¢a de apenas um discreto aumento da GGT
em associacdo a positividade para AMA, op-
tou-se por ndo iniciar terapéutica a data. Alta
para consulta de doencas auto-imunes e he-
patologia, onde prossegue estudo etioldgico.
HLA-B51 negativo. Biopsia de artéria tempo-
ral direita sem alteracbes patoldgicas. Eco-
doppler abdominal com figado dismorfico,
mas veia porta de calibre normal e com fluxo
mantido. Realizada elastrografia hepatica

transitoria, a revelar elastancia de 7.7kPa
com IQR inferior a 30% (CAP ndo disponivel).
Por permanecerem duvidas diagnosticas,
foi realizada bidpsia hepatica, que revelou
esteatose macro-vesicular e fibrose ligeira.
Considerando a positividade para AMA e fi-
brose na bidpsia, opta-se, apos discussao
com Gastreoenterologia, por iniciar acido
ursodesoxicolico 13 mg/kg/dia. Suspensao
da colchicina e desmame de PDN até a dose
de 17.5 mg/dia, altura em que inicia cansago
para pequenos esforcos, sendo admitida em
internamento para optimizacdo terapéutica
e iniciado metotrexato 10 mg/semana, com
resposta. Em consultas subsequentes, com
melhoria clinica, normalizacdo dos parame-
tros inflamatdrios e negativacdo dos AMA,
mantendo apenas AST 36U/L na consulta de
follow-up 1 ano apos inicio de terapéutica
dirigida.

Este caso, para além de nos mostrar uma
apresentacao florida de polimialgia reumati-
ca, coloca-nos uma questdo pertinente, cuja
literatura actual ndo nos permite responder
com total certeza: estara a polimialgia reu-
matica associada a colangite biliar primaria
ou estara a positividade dos AMA apenas re-
lacionada a estimulagao imunoldgica gerada
pela doenca reumatolégica? E ainda de real-
car que este caso nos evidencia igualmente
uma das grandes dificuldades na consulta de
hepatologia: a sobreposicéo de etiologias. De
facto, a esteatose macro-vesicular poderia
sugerir a presenca de Metabolic Associated
Fatty Liver Disease como etiologia da fibro-
se hepatica, mas a presenca de positividade
para AMA tornou o diagndstico e subsequen-
te orientacdo terapéutica mais complexos.
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PO 13

DEGENERESCENCIA HEPATOCEREBRAL
ADQUIRIDA - PARA LA DO 0BVIO

Mariana Esteves'; André Costa'; Ana Gracga Velon';
Sandra A. Morais'

'Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro,
EPE / Hospital de Vila Real

Introdugdo: A degenerescéncia hepatoce-
rebral adquirida (DHCA) é uma complicacéo
associada a doenca hepdatica cronica que
cursa com manifestagdes neuroldgicas, sen-
do as principais a deterioragdo cognitiva e as
doencas do movimento. Estima-se que nos
doentes com doenca hepatica cronica a pre-
valéncia da DHCA ronde 1-2%.

Descrigdo: Doente do sexo masculino, 56
anos de idade, trabalhador da construgéo ci-
vil. Antecedentes pessoais de doenca hepa-
tica cronica avangada de etiologia alcodlica
com hipertensdo portal associada (gastro-
patia congestiva difusa e esplenomegalia),
diverticulose cdlica, ex-fumador (36 UMAS),
perturbagao do uso do alcool (96g/dia, atual-
mente abstinente). Avaliado em regime de
Consulta Externa (CE) de Medicina Interna
apos internamento por sindrome confusional
agudo interpretado como secundario a trazo-
dona. Na consulta, o doente apresentava len-
tificacdo psicomotora, flapping ligeiro, em-
botamento afetivo, perda de iniciativa verbal
e motora, com incapacidade para exercer a
sua atividade laboral. O estudo analitico re-
velou uma hiperamoniémia de 146,9 umol/L
(11-32 umol/L) e a TC cerebral ndo demons-
trou alteracdes de relevo. Assumida encefa-
lopatia hepatica tipo C. Iniciou lactulose para
minimo de 3 dejecdes por dia e rifaximina
550 mg 2 x dia. Na reavaliacdo seguinte, ape-
sar de trénsito gastrointestinal regularizado
persistia a clinica neuroldgica com humor
deprimido e tremor das médos em repouso,
mantendo-se sem possibilidade de retomar
atividade laboral. Iniciou terapéutica com

zinco, sem melhoria apds 2 meses. Excluidas
causas trataveis de deméncia. Avaliado em
CE de Neurologia, realizou RMN cerebral que
mostrou hipersinal T1 ao nivel dos ganglios
da base e avaliagdo neuropsicoldgica que
evidenciou défice cognitivo grave com atin-
gimento de todos os dominios cognitivos. 0
EEG era normal. No estudo laboratorial os niveis
de manganés estavam elevados, 549 nmol/L
(80-260 nmol/L), com os niveis de cobre e zin-
co ligeiramente abaixo do normal (8,00 umol/L
e 6,33 umol/L, respetivamente). Colocada a
hipétese de degenerescéncia hepatolenti-
cular e iniciado estudo para orientacdo para
transplante hepatico. Nesse contexto realizou
angio-TC abdominal que mostrou a presenca
de shunt esplenorrenal entre a veia renal es-
querda e a esplénica, com varias varizes atin-
gindo 17 mm. Assim, assumido diagndstico
de encefalopatia hepatica tipo B por shunt
esplenorrenal. Submetido a encerramento
do shunt com colocacdo de plug vascular,
sem intercorréncias. Melhoria progressiva
da lentificacdo psicomotora, com resolucéo
do quadro de disfuncéo neurologica, tendo o
doente retomado a sua atividade laboral.
Conclusdo: A DHCA associada a doenca
hepatica cronica e shunt portossistémico
espontaneo é um diagnostico raro, muitas
vezes ignorado enquanto possivel causa de
disfungé@o cognitiva nos doentes com pato-
logia hepatica. Além disso, a auséncia de
resposta aos tratamentos gold standard da
encefalopatia hepatica devem levantar a sus-
peita deste diagnostico, de modo a permitir
uma orientagdo precoce para transplante he-
patico ou oclusdo do shunt portossistémico.
A melhoria progressiva da disfungdo cogni-
tiva/psicomotora que o doente apresentou
apds oclusdo do shunt salienta a necessida-
de do diagnostico célere destes casos dada
a reversibilidade do quadro se identificado
numa fase precoce.
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PO 14

COMPLICAGOES ASSOCIADAS A
TERMOABLAGAO POR MICROONDAS
NO TRATAMENTO DO CARCINOMA
HEPATOCELULAR

Mariana Esteves'; Sandra A. Morais'

"Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro,
EPE / Hospital de Vila Real

Introducgdo: A termoablagdo por microon-
das é uma das modalidades de tratamento
do carcinoma hepatocelular (CHC) mais fre-
quentemente utilizada. Embora a técnica ser
considerada segura no tratamento destes
doentes, pode estar associada a inimeras
complicagdes.

Descrigdo: Apresentamos o caso de um
doente do sexo masculino, 65 anos de idade,
auténomo e cognitivamente integro. Antece-
dentes pessoais de doenga hepética cronica
estadio 1 (Child-Pugh A6, MELD-Na 10) de
etiologia multifatorial (alcool e MAFLD), CHC
multifocal estadio BCLC B (40 mm no se-
gmento VIll e 23 mm na unido dos segmen-
tos V/VI), gastropatia erosiva, obesidade grau
1, hematoma intra-axial temporal esquerdo
e patologia hemorroidaria. Medicado com le-
vetiracetam 500 mg bid e pantoprazol 20 mg
id. Internado eletivamente para realizagéo
de termoablacdo por microondas (TAMW)
da lesdo de 23 mm. Durante a realizagéo da
TAMW, sob apoio ecogréfico, ocorreu dis-
funcéo do dispositivo em primeira instancia,
tendo este ficado retido no parénquima he-
patico. No entanto, apds nova pungao, o pro-
cedimento foi bem sucedido. Nas primeiras
6h pds-procedimento o doente referia dor
abdominal no hipocdndrio direito, refrataria
a terapéutica analgésica, inclusive a morfi-
na. Cerca de 24h pds-TAMW, por dispneia de
novo e dessaturacio associada a dor toraci-
ca de caracteristicas pleuriticas na base di-
reita, realizou TC toracoabdominopélvico que
mostrou pequeno derrame pleural a direita e

condensacéo da porgcao medial dos lobos in-
feriores, com maior expressao a direita e dis-
positivo de elevada densidade no segmento
VI do figado. Associadamente apresentava
febre e aumento dos parametros inflamato-
rios. Na suspeicdo de pneumonia foi inicia-
da antibioterapia empirica com amoxicilina/
acido clavulanico e azitromicina, juntamente
com cinesioterapia respiratdria. Apresentou
melhoria progressiva das queixas de disp-
neia e dor toracica, mantendo, no entanto,
necessidade de analgesia fixa. A data da alta,
parametros inflamatdrios em decrescendo e
resolucdo da insuficiéncia respiratoria. Apds
6 meses do procedimento mantinha queixas
dor esporadica e alteracdo da sensibilidade
cutanea, filiadas no quadrante superior direi-
to do abdomen.

Concluséo: As principais complicacbes das
terapéuticas termoablativas sdo as lesdes
térmicas nos o6rgdos adjacentes ao figado,
sendo que na maioria dos casos, consis-
tem em hemorragia, infecdo, perfuracio
intestinal, derrame pleural, pneumotdrax e
hemotorax, sendo estas complicacdes con-
sideradas raras. Além disso podem também
ocorrer complicagdes durante o procedimen-
to, como é o caso do nosso doente. Embora a
TAMW seja considerada segura, conhecer as
suas complicaces é fundamental dado que
0 seu reconhecimento precoce pode influen-
ciar o prognostico dos doentes.

PO 15

QUANDO 0 OBVIO PODE NAO SER 0 CERTO
Joana Freitas Ribeiro'; Ana Matos’;

Claudia Sequeira'; Fatima Pimenta’

"Centro Hospitalar do Médio Tejo, EPE / Unidade de
Torres Novas

Introdugdo: A deficiéncia de alfa-1 anti-
tripsina (AAT) é uma doenca genética que
resulta da heranca de dois alelos deficien-
tes. Os doentes com esta patologia podem
ser assintomaticos, e a doenca hepatica é a
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segunda manifestagdo mais comum, apenas
precedida da pulmonar. A hepatite C é uma
das principais causas mundiais de doenga
hepatica, podendo ser assintomatica e tendo
por norma uma progressao lenta — no entan-
to, a presenca simultanea de outras doencas
do figado pode agravar o seu curso. A con-
comitancia de deficiéncia de AAT e hepatite
C é rara.

Descrigdo: Mulher de 51 anos com défice
de AAT fenétipo SZ diagnosticado 30 anos
antes, sem descri¢cdo de atingimento de 6r-
gdo ou seguimento em Consulta, referencia-
da por alteragdo das enzimas hepaticas em
analises de rotina — AST 162 IU/L e ALT 244
IU/L. Negava consumo de alcool ou drogas,
alteracéo recente da medicagéo ou consu-
mo de produtos de homeopatia. Do estudo
realizado destacou-se Ac anti-HCV positivo,
cuja investigacdo subsequente demonstrou
atribuir-se a hepatite C crénica, gendtipo
1B, com carga viral detetavel (64000Ul/ml)
e bidpsia compativel, com hepatite cronica
portal ligeira (F1), e apenas alguns deposi-
tos de AAT. O restante estudo etiologico de
doenga hepatica - nomeadamente restan-
tes hepatites virais, autoimunidade, estudo
do metabolismo do ferro e do cobre - ndo
revelou alteragoes. Fez tratamento com Gra-
zoprevir/Elbasvir durante 12 semanas, com
cura virologica documentada e melhoria do
perfil de enzimologia hepatica. Foi igualmen-
te feito encaminhamento para consulta de
Pneumologia para avaliagdo da necessidade
de terapéutica do défice de AAT.

Conclusao: 0 caso vem chamar a atencédo
para a importancia do estudo de todas as
possiveis etiologias de doenca hepéatica na
vigéncia de alteragoes de novo do perfil de
enzimologia, ainda que haja documentacéo
prévia de doenca capaz de provocar alte-
racdes nas provas hepaticas. 0 atraso no
diagnostico de certas doencas pode levar a

auséncia do possivel tratamento das mes-
mas e, consequentemente, ao surgimento
precoce de cirrose hepatica ou carcinoma
hepatocelular.

PO 16

SERA COLANGITE? SERA HEPATITE?
NIHIMMMM! E OVERLAP!!!

Jessica Paiva Fidalgo'; Miguel Pereira’;

lvanna Ostapiuk’; André Silva';

Catarina Tavares Valente'; Ruben Salgueiro®;

Luis Santos'; Joana Caires'; Jodo Rodrigues’;
Maria Pacheco'; Barbara Saraiva’;

Ana Teresa Moreira'; Carina Santos’

"Unidade Local de Satide da Guarda, EPE / Hospital
Sousa Martins

Introdugdo: A hepatite autoimune (HAI), a
colangite biliar primaria (CBP) e a colangite
esclerosante primaria (CEP) sdo sindromes
autoimunes do figado bem caraterizadas,
embora se desconheca o agente etioldgico
e a via patogénica que permitam estabelecer
um diagnostico exato. Em raras situagoes,
o mesmo doente apresenta carateristicas
clinicas, bioquimicas e histoldgicas de duas
doencas autoimunes diferentes, o que se de-
signa de sindrome de sobreposicéo/overlap.
0 seu diagnéstico impde alguns desafios,
tendo em conta a sua heterogeneidade. O
efeito da terapéutica imunossupressora ou
da terapéutica moduladora dos &cidos bi-
liares (AUDC - acido ursodesoxicolico) pode
ajudar na diferenciagéo.

Descrigdo: Mulher de 60 anos, auténoma,
com antecedentes de histerectomia total,
patologia tiroideia e sindrome depressivo,
medicada com escitalopram e alprazolam.
Sem antecedentes de habitos etilicos. Foi
encaminhada para a consulta de Doengas
Hepaticas, em Janeiro de 2019, por quadro
de dispepsia e dor abdominal generalizada
com cerca de 6 meses de evolugdo, bem
como elevacdo dos valores de transamina-
ses e gama GT. Ecograficamente, era descrita
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esteatose hepatica; realizou endoscopia di-
gestiva alta com bidpsia que revelou gastri-
te atréfica e metaplasia intestinal antral. Na
primeira consulta, foi medicada com pan-
creatina + dimeticone, e foi solicitado estudo
analitico alargado. 1 més depois mantinha
queixas, com nauseas associadas, mal-estar
geral e dejecgOes aquosas frequentes. Ana-
liticamente salientava-se: serologias viricas
negativas; aumento da fosfatase alcalina e
da gama-GT (FA 308; GGT 214); aumento das
transaminases (AST 63; ALT 102); IgM au-
mentada; ANA positivo; ANCA negativo; AMA
BPO positivo; Gp210 positivo; ASCA negativo;
anticorpos anti-tiroideus negativos. Assim,
assumiu-se provavel patologia autoimune
hepatobiliar. Realizou colangio-RMN que des-
creveu presenca de hemangioma de 1.2 cm
de maior eixo no segmento VIl do lobo direi-
to, excluindo infiltracdo esteatésica hepatica
difusa. Neste contexto, assumiu-se como
hipdtese diagndstica provavel CBP, iniciando
acido ursodesoxicolico (3id) e atorvastatina.
9 meses depois, doente refere quadro de
fadiga intensa e insonia, aumento ponderal;
analiticamente, normalizacdo dos valores de
gama GT e transaminases; descida do valor
de fosfatase alcalina; ANA 1:1280, Ac. Teci-
do triplo positivo (1:160). Manteve vigilancia
trimestral, com melhoria analitica progressi-
va, contudo clinicamente com manutencéo
das queixas de cansaco, tendo iniciado, em
maio de 2021, azatioprina 25 mg. Repetiu
colangio-RMN, que se mostrou sobreponivel.
Posteriormente, foi realizada bidpsia hepatica
dirigida por imagem — diagndstico: «hepatite
cronica portal ligeira a moderada com ativi-
dade de interfase ligeira associada a sinais
de colestase cronica, compativel com over-
lap de colangite biliar primaria/ hepatite au-
toimune, com fibrose portal ligeira».

Conclusdo: A sobreposicédo HAI-CBP é a mais
frequente, com uma prevaléncia estimada de

19%. O diagnostico de hepatite autoimune é
apoiado pela elevagdo da ALT e por anticor-
pos antinuclear e antimusculo liso positivos,
e histologicamente por hepatite da interface.
A CBP é apoiada por antimitocondrial positi-
vo, elevacdo da fosfatase alcalina > 2 vezes
o limite superior do normal ou gama GT >
5 vezes do limite superior do normal, com
colangite destrutiva histologicamente. Assim,
o diagnostico de sindrome de sobreposicao é
suportado pela presenca de lesdes histologi-
cas de ambas as entidades. Os critérios de
Paris estabelecem que basta a presenca de
dois critérios de cada doenca para identificar
a sindrome. A marcagéo para os anticorpos
anti-gp210 e anti-sp100 é altamente especi-
fica de sobreposicdo CBP-HAI. E importante o
reconhecimento desta entidade pelo impacto
que tem na decisdo terapéutica — AUDC, as-
sociado ou ndo a corticoterapia, pode estar
indicada.

PO 17

HEPATITE AUTOIMUNE E CRIOGLOBULINEMIA
TIPO Il - UMA ASSOCIAGAO RARA

Sara Remelhe s&'; Rita Pera’; Jodo Lagarteira’;
Sérgio Alves'; Lilia Castelo Branco';

Cristiana Batouxas'; Elisabete Pinelo';

Miriam Blanco'

"Unidade Local de Satide do Nordeste

Introducgdo: As crioglobulinemias mistas,
caracterizam-se pela presenga em circula-
¢édo de crioglobulinas poli ou monoclonais e
manifestam-se clinicamente como vasculite
de pequenos vasos mediada por imunocom-
plexos. A associacdo com a Hepatite C sur-
ge frequentemente descrita, ao contrario da
doenca hepatica de etiologia autoimune.
Caso clinico: Masculino, 43 anos, cauca-
siano, fumador 15UMA, com perturbacéo do
uso do alcool (PUA) — consumo de aproxima-
damente 60g alcool/dia, que suspendeu des-
de o inicio do quadro clinico. Sem medicacéo
habitual. Recorre ao servigo de urgéncia por
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artralgias de pequenas articulagdes (méaos,
punhos e cotovelos), migratdrias, com ritmo
inflamatorio, astenia, ictericia, aumento do
perimetro abdominal e edemas dos mem-
bros inferiores, com evolucéo de 3 semanas.
Negava febre, acolia, coltria ou dor abdomi-
nal. Ao exame fisico salientava-se ictericia
da pele e esclerdticas, telangiectasias ma-
lares e no dorso, circulagéo colateral, ascite
grau 3, edemas simétricos, pdrpura palpavel
dos membros inferiores, sem artrite ou sinu-
vite. Analiticamente, de relevante, pancito-
penia (Hb 11.4g/dL, leucacitos 3,85x109, 55
000 plaquetas); INR 3,57; AST/ ALT 93/ 32
U/L, Bilirrubina total/ direta 4,4/ 1,75U/L, FAL
160U/L e GGT 112 U/ L; Albumina 2 g/dL;
elevacdo de IgA (12.10g/L), 1gG (27.25¢/L) e
IgM (2.46g/L); serologias viricas compativeis
com imunidade prévia para virus da hepatite
B; ANA's 1/160, padrdo mosqueado e anti-
corpos anti-musculo liso 1/160. TC abdomi-
nal com figado dismarfico, parénquima hete-
rogéneo, sem evidéncia de lesdes nodulares,
de contornos bosselados, veia porta permea-
vel e volumosa ascite. Liquido ascitico sem
critérios de peritonite bacteriana espontinea
e gradiente de albumina soro-ascite com-
pativel com hipertensdo portal. Realizou
bidpsia hepatica transjugular, que revelou
“desorganizagdo completa da arquitetura
hepatica normal, lesdes de cirrose hepatica
micronodular, com extensas areas de fibro-
se, hepatite septal marcada, rica em linfoci-
tos, hiperplasia canalicular abundante, com
focos de canaliculite, hepatite de interface,
com “piecemeal necrosis” e sinais de hepa-
tite intralobular moderada, sem esteatose ou
fibrose intralobular, sem corpos de Mallory.
As lesdes observadas favorecem sobretudo
o diagndstico de cirrose hepatica, associada
a hepatite autoimune (HAI), sendo a compo-
nente alcodlica pouco expressa nas lesoes”.
Com base na correlagdo clinico-analitico-
-imagiologica e histologica, assumiu-se 0

diagndstico de Doenca Hepatica Cronica de
etiologia multifatorial (PUA+ HAI), Child-Pugh
(CP) C11 e MeldNa 28. No contexto do es-
tudo complementar para esclarecimento das
lesdes cutdneas referidas anteriormente foi
pedida pesquisa de crioglobulinas com re-
sultado positivo — crioglobulinas constituidas
por imunoglobulinas de tipo IgA, IgG e IgM,
com caracteristicas policlonais, sem ativi-
dade de fator reumatdide e sem fatores de
complemento — compativel com o diagn6sti-
co de Crioglobulinemia tipo Il Iniciou pred-
nisolona (1mg/Kg/dia) e azatioprina 1mg/Kg/
dia), com melhoria clinica e analitica — atual-
mente, CP A5 e MeldNa 13.

Conclusao: Os autores relatam o caso clinico
de um doente com HAI que apresentou al-
teracdes cutaneas e osteoarticulares, tendo
assim realizado estudo autoimune alargado,
verificando-se crioglobulinas positivas, che-
gando ao diagndstico raro da associacdo de
HAI e crioglobulinemia.

PO 18

UM CASO RODEADO DE CONTROVERSIAS
Joana Vieira'; Jodo Vieira Afonso; Rafael Oliveira;
Gongalo Durédo Carvalho; Ana Filipa Rodrigues;
Ana Cristina Teotonio'

"Centro Hospitalar do Oeste - Unidade de Caldas da
Rainha

Introducéo: A hepatite autoimune é uma pa-
tologia inflamatéria cronica do figado, cujos
agentes desencadeantes ainda ndo estdo
estabelecidos. A fisiopatogenia da doenca é
pouco conhecida; provavelmente, decorrente
da interacdo entre predisposicdo genética e
agente desencadeador externo (infeciosos,
drogas ou toxinas), 10% dos doentes com
hepatite autoimune ndo apresentam anticor-
pos positivos.

Caso clinico: Doente de 30 anos de idade
sem antecedentes de relevo é encaminha-
da ao servigo de Urgéncia por quadro com
1 semana de evolugdo de dor abdominal
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associada a refluxo e nauseas. Mencionou
ainda 2 dejecOes diarreicas no dia anterior
de fezes com cor mais escura, sem sangue
ou muco presente. Sem outras queixas ou
epidemiologia de relevo. Mencionou ainda a
toma de mistura de chas de supermercado
cerca de 3 a 4 vezes por semana. Nega toma
de medicacao .

Ao exame objetivo pele e escleras ictéricas.
Eupneica em ar ambiente, apirética, normo-
tensa e normocardica. Abdémen mole, pouco
depressivel e doloroso a palpacao no epigas-
tro. Sem sinais de irritacéo peritoneal. RHA+.
Murphy vesicular: negativo.

Aquando do internamento, apresentava ele-
vacdo das aminotransferases (AST 2569
U/l ALT 2062 U/l )e hiperbilirrubinemia (bi-
lirrubina total 10, 9 mg/dl , bilirrubina dire-
ta 8,2 mg/dl), 1gG 2277 mg/dL com estudo
autoimune negativo. Na evolugdo do quadro,
houve agravamento da ictericia, tendo a bilir-
rubina total atingido os 14,2mg/dL.

Na investigacdo etiologica da hepatopatia,
foram excluidos agentes viricos, bacterianos
e metabdlicas. A RM abdominal evidenciou
heterogeneidade exuberante do figado, au-
mentado de volume, exercendo efeito de
massa nas estruturas abdominais superio-
res. As alteragbes poderiam traduzir infla-
macéo, hepatite. Ndo se afastando comple-
tamente o0 processo agressivo.

A forte suspeita de hepatite autoimune e por
auséncia de resolugao do quadro iniciou cor-
ticdides assistiu-se a rapida melhoria sinto-
matica e analitica. Posteriormente a bidpsia
hepatica foi compativel com fase pos-aguda
de hepatite toxica. A doente mantém segui-
mento em consulta e até ao momento sem
recidivas.

Conclusdo: Apesar de cada vez se com-
preender melhor os mecanismos da hepa-
totoxicidade, muitas reagdes sdo completa-
mente imprevisiveis, algumas graves e de
progndstico reservado. O diagndstico nem

sempre € facil, neste caso o consumo de
chas podera ter sido um dos desencadenan-
tes da patologia ou ter-se-a tratado de uma
hepatite toxica que respondeu a corticoes-
teroides? O uso de corticosteroides, com o
objetivo de bloguear os mecanismos imuno-
I6gicos subjacentes, esta descrito na litera-
tura em poucas situagdes, sendo necessa-
rios mais estudos para o considerar valido na
terapéutica das hepatites toxicas.

PO 19

FOGO QUE ARDE SEM SE VER:

0 CASO DA BURN-OUT MAFLD

Sofia Miranda'; Mariana Oliveira’; Inés Amarante’;
Daniel Calado'; Carolina Roéias'; Miriam Cimbron':
Luis Dias'

"Hospital do Divino Espirito Santo, Ponta Delgada

A cirrose criptogénica caracteriza-se pela
auséncia de causa etioldgica identificavel
apos a realizacao de avaliacoes clinicas, se-
roldgicas e patoldgicas exaustivas. Estima-
-se que a sua prevaléncia se cifre nos 5%
actualmente.

Mulher de 54 anos. Antecedentes de excesso
de peso, hipertensdo arterial e dislipidémia
nao medicada. Sem habitos etilicos cronicos.
Recorre ao servico de urgéncia por picos
febris nocturnos com 2 semanas de evolu-
¢do e dor na fossa iliaca direita ha 3 dias.
Objectivamente, apenas dor a palpagéo pro-
funda dos quadrantes abdominais direitos.
Analiticamente, a destacar leucopenia com
linfopenia, trombocitopenia, alteracbes das
provas de biologia hepatica compativeis com
padrdo colestatico sem hiperbilirrubinémia,
elevagéo dos pardmetros inflamatorios e
sedimento urindrio com leuco-eritrocitdria.
Pesquisa de zoonoses negativa. Radiografia
toracica sem consolidagdes de novo. TAC
abdominal com figado de dimensdes au-
mentadas, homogéneo e sem lesdes focais
e esplenomegalia homogénea (148 mm de
maior eixo bipolar), ndo se evidenciando
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outras alteracbes compativeis com focos
infecciosos ou processos neoplasicos nem
alteracdes das vias biliares. Inicia empirica-
mente antibioterapia com cefalosporinas e é
admitida em internamento para investigacéo
adicional. Boa evolucéo clinica, com apirexia
sustentada a partir do 3° dia de interna-
mento, sem resolugéo contudo do padréo
colestatico. Exames culturais negativos e
serologias virais compativeis com infeccdes
pregressas por EBV e CMV (sem reactivida-
de para VHB e VHC). Electroforese de protei-
nas com aumento da fracgdo alfa-2. Estudo
auto-imune com positividade para ANA de
padrdo mosqueado no titulo de 1/320, IgM
beta2-glicoproteina e IgM anti-cardiolipina,
mas imunoglobulinas sem alteragdes. Perfil
lipidico com elevacao dos triglicéridos. Fun-
céo tiroideia sem alteragtes. Tem alta com
referenciagdo para consulta de Hepatologia
para estudo etioldgico da doenca hepatica
cronica e estratificacdo. Do estudo dirigido,
ANA e anti-fosfolipidicos positivos mas em
titulos decrescentes sem terapéutica dirigi-
da e anti-SLA/LP, AMA, ASMA, LKM e LC-1
negativos (indisponibilidade de anti-actina-F,
sp100 e gp210 em laboratorio). Cuprémia,
ceruloplasmina, alfa1-antitripsina, cinética
do ferro, anti-transglutaminase e anti-endo-
misio também sem alteractes. Elastografia
hepatica transitoria compativel com fibrose
avancada. Por amnter padrdo colestatico e
davidas diagndsticas, optou-se pela realiza-
céo de biopsia hepatica, que revelou hepatite
cronica com actividade moderada a intensa
(grau lII/IV) e fibrose intensa nos espagos
porta, com septos porto-portais sem evidén-
cia de regeneracdo nodular, hepatite aguda
com necrose hepatocelular e hepatdcitos
com corpos hialinos de Mallory. Assumiu-se
provavel doenca hepatica crénica por meta-
bolic associated fatty liver disease (MAFLD)
e foi introduzida apenas terapéutica dirigida
ao controlo de factores metabdlicos, man-

tendo-se até a data sem qualquer descom-
pensacao.

A cirrose criptogénica tem-se tornado uma
entidade cada vez mais rara nos dias de
hoje, atendendo ao refinamento dos meios
complementares de diagndstico que se tem
registado nas Ultimas décadas. Por outro
lado, cré-se que, em varios casos (cerca de
30 a 70%), esta mais ndo seja do que bur-
n-out MAFLD, em que o achado histoldgico
tipico de esteatose hepatica é substituido por
fibrose nas fases mais avancgadas da doenca,
tal como se verificou no caso aqui apresen-
tado.

PO 20

TROMBOSE DA VEIA PORTA COM
EXTENSAO MESENTERICA ASSOCIADA

A MUTAGAO NO GENE DA PROTROMBINA
Rita Reis Braganca'; Margarida Montes';

Raquel Costeira'; Ménica d. Mesquita';

Joana A. Calvao'; Paulo Carrola’; Presa Ramos';
Fernando Salvador

'Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro,
EPE / Hospital de Vila Real

Introducé@o: A trombose da veia porta (TVP) é
uma oclusdo da veia porta que pode esten-
der-se ao eixo venoso esplénico. A TVP pode
ser aguda ou cronica e a sua abordagem de-
pende da etiologia subjacente. Habitualmen-
te a TVP ocorre na doenca hepatica cronica
avangada (DCHAv), contudo as etiologias in-
feciosa, inflamatoria, neoplasica ou genética
podem também estar envolvidas.

Descrigdo: Sexo feminino, 51 anos, auténo-
ma para as AVDs e FNS preservadas, sem
antecedentes pessoais de relevo, recorre ao
SU por clinica de dor abdominal constante,
tipo cdlica, localizada aos quadrantes direi-
tos, sem irradiacdo, sem fatores de alivio
ou agravamento, associada a nauseas, sem
vomitos, com inicio nos 5 dias prévios. Ao
exame objetivo, a destacar perfil hipertensi-
vo e taquicardia, dor a palpagéo superficial
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e profunda de forma difusa, mais localizada
ao quadrante superior direito e epigastro,
sem sinais de irritacdo peritoneal e sem
massas ou organomegdlias palpaveis. Do
estudo complementar realizado a admissao
destacava-se TC abdominopelvica a revelar
“trombose aguda da porta com densificacio
difusa da gordura periportal estendendo-se
para o ramo esquerdo da mesma, bem como
para a mesentérica inferior. Alteracdes su-
gestivas de pileflebite portal e mesentérica
associada. Destacava-se a presenca de alte-
racdo da morfologia hepatica com hipertrofia
do lobo esquerdo e atrofia dos segmentos
direitos, ndo se identificando ramo portal
direito permeavel, sugestivo de sequelas
de trombose do ramo portal direito. Iniciou
antibioterapia (Metronidazol e Ceftriaxone),
hipocoagulagdo com enoxaparina sddica e
estudo etiolégico complementar. Foi excluida
etiologia infeciosa, auto-imune e neoplasica.
Do estudo protrombotico efetuado destaca-
va-se a mutacdo em heterozigotia para o
factor Il, variante G20210A.

A trombose do eixo esplenoportal foi filiada
em trombofilia com variante da protrombina
(G20210A) em heterozigotia. A doente man-
tém hipocoagulagdo com DOAC e perma-
nece em seguimento na CE de Hepatologia,
sem evidéncia de recidiva de novos eventos
trombaticos.

Conclusdo: A TVP é rara e, na maioria das
vezes, ocorre em situacoes de DHCAv ou esta-
dos pro-trombaticos. A clinica é inespecifica,
habitualmente cursando com dor abdominal e
nauseas, pelo que requer um elevado nivel de
suspeicao, em particular pelas possiveis com-
plicagdes advindas da falha num diagnostico
atempado.

Este caso reveste-se de especial importancia
nao so6 por ter sido possivel filiar a TVP, mas
também pela sua extensdo ao leito vascular
mesentérico, acompanhado de pileflebite.

PO 21

SARCOIDOSE COM ENVOLVIMENTO
HEPATICO PREDOMINANTE: A PROPOSITO
DE UM CASO CLINICO

Rita Braganca'; Margarida Montes';

Raquel Costeira'; Monica d. Mesquita';

Joana A. Calvao'; Paulo Carrola'; Presa Ramos';
Fernando Salvador

"Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro,
EPE / Hospital de Vila Real

Introdugé@o: A sarcoidose ¢ uma doenca
granulomatosa sistémica de etiologia des-
conhecida, caracterizada pela presenca de
granulomas ndo caseosos nos Orgdos afe-
tados. Os granulomas hepaticos podem ser
encontrados em 50-65% dos doentes com
sarcoidose e as consequéncias clinicas do
envolvimento hepatico sdo varidveis. A doen-
¢a sintomatica ocorre em apenas 5-15%
dos casos. Dado o espectro de manifestagio
da doenca e a natureza invasiva dos testes
confirmatorios, o diagndstico de sarcoidose
hepatica é muitas vezes tardio e pode ser
subnotificado.

Descrigéao: Sexo feminino, 67 anos, auténoma
e com FNS preservadas, seguida em CE de
Pneumologia por sarcoidose pulmonar (SP).
Enviada a CE de Hepatologia para despiste de
provavel SP com envolvimento extrapulmonar,
pela alteragéo assintomatica das enzimas de
biologia hepatica (EBH), com padrdo coles-
tatico, sem hiperbirrilubinemia (FA:148 (LSN
< 105U/L) ; GGT:195 (LSN < 32U/L); AST 26
(LSN < 35U/L) ALT 30 (LSN < 33U/L). Ao exa-
me objetivo sem alteracoes de relevo.

Do estudo complementar realizado desta-
cava-se TG tordcica de alta resolugéo com
“micronédulos pulmonares centrilobulares
dispersos, predominio nos lobos superiores,
distribuicdo peribroncovascular. Sem ade-
nopatias mediastinicas”, PET-FDG18 com
“marcagdo moderada em nddulos pulmona-
res, pleurais e difusa hepatoesplénica, com-
pativel com sarcoidose”e ecografia abdomi-
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nal a revelar “figado de dimensdes dentro da
normalidade, parénquima difusamente hete-
rogéneo, discretamente mais hiperreflexivo
que o habitual, em relacdo com algum grau
de infiltracao esteatdsica hepatica e calcifi-
cacgdo com cerca de 5 mm”. Analiticamente,
apresentava auto-imunidade negativa, ECA
aumentada (127 LSN < 40 U/L) e restante
estudo de doenca hepatica negativo. Rea-
lizou lavado bronco-alveolar que revelou
linfocitose 14% (N<10%), com ratio CD4+/
CD8+ > 3,5 (90%/7%). A espirometria, ca-
pacidade de difusdo de CO e o estudo da
mecanica ventilatéria ndo apresentava al-
teracdes significativas. A bidpsia hepatica
revelou envolvimento hepatico pela sarcoi-
dose, com evidéncia de “lesdes de hepatite
graulomatosa”.

Iniciou corticoterapia na dose de 20mg/dia
de prednisolona, que manteve durante um
ano, com normalizagédo das EBH. Manteve-
-se assintomatica durante cerca de 1,5 anos,
altura em que desenvolve clinica de dispneia
para pequenos-médios esforcos e novo au-
mento das EBH. Realizou RM cardiaca para
despiste de envolvimento pela sarcoidose,
que se revelou negativo e aguarda ainda a
realizagdo de novas provas funcionais res-
piratdrias. Iniciou, de novo, corticoterapia, na
dose de 20 mg/dia de prednisolona, com boa
resposta clinica e analitica.

Conclusdo: Este caso clinico reveste-se de
especial importancia, na medida em que a
atividade da doenca apresenta envolvimen-
to hepéatico predominante e constitui, neste
caso, a indicagdo formal para tratamento.
Destaca ainda a necessidade de acompa-
nhamento regular nos doentes que ndo ob-
tém remissdo espontanea, uma vez que, tal
como descrito na literatura, as recidivas sao
mais frequentes em doentes que realizaram
terapéutica com corticosteroides.

PO 22

PESADELO NO CONSULTORIO DENTARIO
Emanuel Fernandes'; Jerina Nogueira';

André Mendes'; Ana Paula Rezende';

Maxim Suleac'; Augusto Mendonga'

Thospital Portalegre

A doenca hepatica cronica tem vérias cau-
sas possiveis embora esteja frequentemente
associada as infegoes virais, etiologia alco6-
lica e dislipidemia. Quando inicialmente nos
deparamos com um doente com patologia
hepética é boa pratica a identificacdo dos
fatores de risco do doente de forma a orien-
tar a marcha diagnéstica e permitir antever
possiveis tratamentos a implementar. Por
vezes, deste processo obtém-se resultados
inesperados.

Uma doente de 62 anos de idade, professora
reformada, casada e com filhos, recorre ao
SU por quadro de mal-estar, astenia e dores
abdominais inespecificas a direita. Conco-
mitantemente, referia melenas desde ha 4
dias e 1 vomito com aspeto de borras de
café. Sem antecedentes de relevo, negava
fazer qualquer medicac@o assim como con-
sumos alcodlicos ou de outras substancias.
Ao exame fisico foi identificada a existéncia
de hepatomegalia, tendo posteriormente o0s
exames de imagem e analiticos confirmado
a existéncia de uma doenca hepatica cro6-
nica em evolucdo. Estavam ja patentes os
estigmas classicos desta patologia, nomea-
damente varizes esofagicas e ascite, assim
como também a presenca de trombose da
veia porta e dois volumosos nddulos hepa-
ticos. Nesse momento levantou-se a hipo-
tese de um carcinoma hepatocelular, o que
mais tarde se veio a confirmar através de
biopsia hepatica. Foram também solicitadas
as serologias das infecdes virais tendo sido
identificada a presenca de virus de hepatite
C (HCV[EF1] ). Se, dada a relacéo da infecéo
por este virus com o desenvolvimento deste
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tipo de neoplasia ndo foi um resultado sur-
preendente a inexisténcia de fatores de risco
para esta infecéo era-o0. Ap6s histdria clinica
mais detalhada e rigorosa foi percebido que
a mde desta doente também tinha falecido
com infe¢&o por HCV e que ambas frequen-
tavam a mesma clinica dentaria, clinica essa
posteriormente associada a um surto de HCV
na regido. Infelizmente a neoplasia desta
doente ja estava demasiado avancada e ape-
nas foi possivel prestar cuidados paliativos.
Este caso demonstra a evolucéo silenciosa
da infecéo por HCV, assim como, a utilidade
de uma boa histéria clinica rigorosa quando
se avaliam casos de dificil interpretacéo.
[EF1]Por extenso
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FEBRE EM DOENTE TRANSPLANTADO
HEPATICO — UMA CAUSA POUCO COMUM
Margarida Mesquita Montes'; Rita Braganca';
Joana Cabrera?; Sérgio m. Pereira®; Paulo Carrola’;
José Presa'; Fernando Salvador’

"Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro,
EPE / Hospital de Vila Real ? Centro Hospitalar de Vila
Nova de Gaia / Espinho ®Centro Hospitalar de Lisboa
Ocidental, EPE / Hospital Egas Moniz

Introducéo: A brucelose é uma zoonose
causada por bactérias Gram-negativas fa-
cultativas e intracelulares, também conheci-
da como febre do Mediterraneo, e é a mais
prevalente em todo o mundo. Clinicamente
pode assumir um curso agudo, subagudo ou
crénico. Causa sintomas sistémicos e pode
envolver diversos 6rgaos e tecidos. As prin-
cipais fontes de infecdo séo o consumo de
produtos lacteos ndo pasteurizados e a ex-
posicdo ocupacional. O diagndstico precoce
é importante pois a doenca néo diagnostica-
da leva a incapacidade grave, sendo o en-
volvimento focal musculoesquelético a com-
plicagdo mais comum, enquanto a meningite
e a endocardite sdo complicagdes com risco
de vida.

Caso clinico: Homem de 51 anos, auténomo,
com antecedentes de transplante hepatico
ha 12 anos, por colangite esclerosante pri-
maria, sob everolimus e tacrolimus, colite
ulcerosa sob vedolizumab, tuberculose peri-
toneal e osteoporose. Clinica de febre com
shivering, mialgias e mal-estar generalizado
com 8 dias de evolucdo. Nega queixas gas-
tro-intestinais, genito-urinarias, osteo-ar-
ticulares, respiratorias ou de outro foro. No
contexto epidemioldgico destaca-se a inges-
tdo de queijos ndo pasteurizados de produ-
cdo artesanal e a residéncia em érea rural.
Sem alteragdes ao exame objetivo e analiti-
camente com anemia, aumento de proteina
C reativa e velocidade de sedimentagdo. Foi
internado para estudo e assumido diagnosti-
co de Brucelose a partir de testes seroldgi-
cos, com titulos de 1:80 na reagéo de wright
e rosa bengala positivo. Foi medicado com
doxiciclina e rifampicina durante 6 semanas,
com resolugdo clinica. Durante internamento
realizou Ecocardiograma e TAC TAP, ambos
sem alteracdes de relevo. Nenhum agente
etioldgico foi isolado e as hemoculturas, in-
cluindo Brucella, foram negativas.
Discussao e conclusdo: A brucelose é uma
doenca de declaracéo obrigatdria ndo erradi-
cada em Portugal, com grande impacto so-
cioeconomico e de saude publica. E muitas
vezes negligenciada, sendo que o presente
caso expde a pertinéncia da necessidade de
ser considerada no diagnostico diferencial
de febre, particularmente em doentes imu-
nodeprimidos. Embora a mortalidade seja
baixa, estes doentes podem desenvolver in-
fecOes fatais.
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COLANGITE BILIAR PRIMARIA

- VICISSITUDES NO SEU SEGUIMENTO
Margarida Mesquita Montes'; Rita Braganca';
Raquel Costeira'; Paulo Carrola'; José Presa’
'Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro,
EPE / Hospital de Vila Real

Introdugao: A colangite biliar primaria (CBP)
¢ uma doenca colestatica cronica com pre-
dominéncia no sexo feminino. Caracteriza-se
por inflamagdo dos ductos biliares de pe-
queno e médio calibre e apresenta taxa va-
ridvel de progressdo para cirrose. A maioria
permanece assintomatica e é diagnosticada
pelo achado casual de uma colestase bioqui-
mica anictérica com aumento da fosfatase
alcalina. A patogénese é desconhecida e de
origem autoimune presumida em individuos
geneticamente suscetiveis. Anticorpos anti-
-mitocondriais (AMA) do tipo M2 e anticor-
pos anti-nucleares (ANA) especificos (gp210
e Sp100) sdo tipicos e especificos da doen-
ca. A positividade desses anticorpos e uma
colestase bioquimica sdo suficientes para o
diagndstico, sem a necessidade de bidpsia
hepatica. 0 acido ursodesoxicolico ¢ o trata-
mento de primeira linha com excelente res-
posta em mais de 60% dos casos. Quando
essa resposta 6tima nao é observada, pode
ser combinado com outros agentes como 0s
fibratos e/ou &cido obeticdlico.

Caso clinico: Mulher de 45 anos, auténo-
ma, com antecedentes de CBP estadio 1,
anemia ferropénica, sindrome depressivo,
hematoma talamico direito, rinite alérgica e
enxaquecas. O diagndstico de CBP foi efe-
tuado em 2006 na sequéncia de alteracdes
de provas de biologia hepatica, com ANA
positivo, AMA positivo, nomeadamente anti-
-M2 e biopsia hepatica que revelou achados
compativeis com CBP, estadio 1. Inicialmen-
te foi medicada com &cido ursodesoxicolico
15mg/kg/dia, contudo ndo apresentou crité-

rios de resposta total, pelo que foi adicionado
bezafibrato e posteriormente acido obetico-
lico com resposta completa posterior. Em
2019 repetiu biopsia hepatica que mostrou
CBP em estadio 1. Recentemente apresen-
ta a primeira descompensagdo aguda sob
a forma de hemorragia digestiva alta por
varizes esofagicas grandes. Apesar da tera-
péutica otimizada mantem doenca hepatica
cronica avancada (DHCA) descompensada
pelo que foi referenciada para Centro de
Transplantacdo onde aguarda colocacdo em
lista. Atendendo as recomendacdes recentes
da Agéncia Europeia do Medicamento (EMA)
que contra-indica a utilizagao do &cido obe-
ticolico em doentes com antecedentes de
um evento de descompensacdo aguda ou
em doentes com DHCA descompensada este
farmaco foi suspenso.

Discusséo e conclusdo: A CBP pode apre-
sentar evolugdo variavel e em alguns casos
apresentar uma forma mais agressiva com
fibrose ou hipertensdo portal precoce, que
pode estar associada a eventos de descom-
pensacdo aguda. O presente caso expoe
assim a pertinéncia da proposta para trans-
plante hepatico nos casos de DHCA que per-
siste descompensada, apesar da terapéutica
médica otimizada, mesmo que outros aspe-
tos da funcéo hepatica estejam ainda preser-
vados. Os autores pretendem ainda alertar
para as novas orientagoes da EMA, relativa-
mente ao uso do acido obeticélico, que con-
tra-indicam a sua utilizagao em doentes com
CBP com cirrose descompensada (incluindo
Classe B ou C de Child-Pugh) ou com um
acontecimento prévio de descompensacao.
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CARCINOMA HEPATOCELULAR AVANGADO
— A IMPORTANCIA DO DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL

Margarida Mesquita Montes'; Rita Braganca';
Raquel Costeira'; Célia Lourengo Tuna?;

Sofia Garcés Soares®; Paulo Carrola’; José Presa’
"Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro,
EPE / Hospital de Vila Real ? Centro Hospitalar Cova
da Beira, EPE / Hospital Distrital da Covilha *Centro
Hospitalar do Tamega e Sousa, EPE / Hospital Padre
Américo, Vale do Sousa

Introdugdo: A doenca dssea de Paget é um
disturbio metabolico focal caracterizado por
remodelacdo 6ssea desorganizada, que pro-
gride lentamente e leva a alteragdes na forma
e tamanho dos ossos afetados e a complica-
cOes esqueléticas, articulares e vasculares.
Estd presente principalmente em adultos
de meia-idade ou idosos. As manifestacdes
clinicas comuns incluem dor dssea, arquea-
mento dos 0ssos longos, aumento do crénio
e perda auditiva. A doenca pode ser diagnos-
ticada por radiografia ou cintigrafia dssea e
exames bioquimicos. Lesdes radiograficas
caracteristicas e aumento da fosfatase al-
calina sérica sdo frequentemente as Unicas
pistas diagnosticas. 0 tratamento com bifos-
fonatos intravenosos potentes é altamente
eficaz e proporciona remissdo prolongada,
sendo que, muitas vezes, apenas € necessa-
rio um Unico tratamento. O objetivo principal
é reduzir a dor e o risco de desenvolver com-
plicaces a longo prazo.

Caso clinico: Homem de 59 anos, autdno-
mo, com antecedentes de doenca hepatica
cronica avancada, compensada, de etiologia
alcodlica com hipertensao portal clinicamen-
te significativa, Child-Pugh A5, carcinoma
hepatocelular (CHC) BCLC C sob terapéutica
sistémica com nivolumab desde ha 2 anos
e com critérios de estabilidade da doenca
na ultima TAC abdominal de follow-up (F/U),
doenca osteoarticular degenerativa, hiper-

tensdo essencial e dislipidemia. No seu se-
guimento por referir queixas algicas a nivel
do Umero direito e coluna dorsolombar reali-
za cintigrafia dssea que evidencia padréo al-
tamente sugestivo de doenca de Paget com
expressdo mais marcada no umero direito e
mais ligeira e duvidosa na hemibacia homo-
lateral e na coluna dorsolombar, nomeada-
mente entre D9 e L3. Analiticamente apre-
sentava aumento sérico da fosfatase alcalina
(FA), sem hiperbilirrubinemia. Realizou perfu-
sao de acido zoledronico, com normalizacéo
posterior dos valores de fosfatase alcalina e
melhoria franca da dor dssea.

Discussao e conclusdo: O caso apresen-
tado reveste-se de um interesse particular
pelo facto da dor 6ssea num doente com
diagndstico de CHC avancado levar a pen-
sar, em primeira instancia, num diagnostico
provavel de metastizacéo 6ssea. O facto de
apresentar elevacdo da FA também no caso
em questdo tem pouco poder discriminativo
atendendo a sua doenca hepatica. Assim, 0s
autores pretendem com este caso realcar a
pertinéncia do despiste de outras hipoteses
diagndsticas perante sintomas que surgem
em doentes com CHC avancado sob terapéu-
tica sistémica.

PO 26

HEPATOCARCINOMA DIFUSO

— UM DIAGNOSTICO DESAFIANTE

Lilia Castelo Branco'; Sara Remelhe Sa';

Sérgio Alves'; Ana Rita Alves Lopes’;

Elisabete Pinelo™; Cristiana Batouxas';

Miriam Blanco'; José Presa Ramos?

"Unidade Local de Satide do Nordeste 2 Centro
Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro, EPE /
Hospital de Vila Real

Introducdo: O carcinoma hepatocelular
(CHC) difuso é um subtipo raro, representan-
do 7-13% de todos os CHC, geralmente dia-
gnosticado em fases avangadas por se apre-
sentar comouma lesdo imagiologicamente
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oculta. Associa-se mais frequentemente a
trombose da veia porta (TVP) e titulos mais
altos de alfafetoproteina (AFP).

Descrigdo: 71 anos, masculino, com fatores
de risco vascular e perturbagdo do uso do
alcool. Avaliado no servico de urgéncia por
dor abdominal e aumento do perimetro ab-
dominal, quadro com evolugdo progressiva
de aproximadamente 2 semanas. Ao exame
objetivo destacava-se telangiectasias mala-
res e no dorso, abdémen com ascite grau 2,
circulagéo colateral e edema simétrico dos
membros inferiores. Analiticamente: anemia
(Hb 12,7 g¢/dL); trombocitopenia (119.000);
INR 1,3; elevacdo de AST/ALT (89/36) U/L,
BT/ BD 1,25/0,44mg/dL; ireta 0,44 mg/
dL; fosfatase alcalina 198 U/L e G-GT 310
U/L, AFP>100 000 e ca 19.9 de 273. Rea-
lizou ecografia abdominal com doppler com
alteracdes morfoldgicas a favor de hepato-
patia cronica, ascite, esplenomegalia, sinais
de TVP e lesdo quistica no segmento V/VIII
com 5cm. Realizou paracentese diagnostica
- liquido ascitico sem critérios de peritonite
bacteriana espontanea, gradiente de albumi-
na soro-ascite a favor de hipertensdo portal
e citologia negativa para células malignas.
Iniciou hipocoagulagdo com HBPM 1 mg/
kg/dia e posteriormente apixabano 5 mg
12/12h. RMN abdominal a confirmar TVP,
com extensao a veia mesentérica superior,
demonstrando incipiente micronodulagéo do
contorno, em relagdo com doenca hepatica
cronica e dois nodulos hepaticos com 54
mm na transicdo segmento V/VI e com 18
mm no segmento Ill, com captacdo globu-
lar periférica na fase tardia, sem aparente
restricdo a difusdo e com hiperintensidade
em T2. Excluidos outros focos de neoplasia,
nomeadamente do testiculo. Apds discussao
em reunido multidisciplinar, decidida reali-
zacdo de bidpsia da lesdo quistica (negativa
para células malignas) e simultaneamente

do parénquima hepatico que mostrou “reta-
lhos de parénquima hepatico de arquitectura
micronodular, compativeis com proveniéncia
de figado com lesdes de cirrose e focalmen-
te com pequena area nodular com 1,5 mm
de maior dimensdo, de hepatdcitos dispos-
tos em trabéculas de espessura variavel ou
com arranjo pseudo-acinar, moderadamente
pleomorficos e que no estudo imunohisto-
quimico efetuado revelam marcacgao focal
para citoqueratina 20, marcacéo com padrao
peri-canalicular para CD10 e aspetos suges-
tivos de marcacao sinusoidal continua para
CD34. Os aspetos descritos sdo suspeitos de
carcinoma hepatocelular. Nas areas restan-
tes observa- se marcacédo ductal biliar para
citoqueratina 7, sobretudo na periferia dos
nddulos hepatocelulares e com anticorpos
anti-CDX-2, anti-PAX-8 e anti-sinaptofisina,
ndo se observa marcacdo de qualquer po-
pulagdo celular. Os nodulos hepatocelula-
res incluindo o foco suspeito de neoplasia,
apresentam marcacgao difusa para antigé-
nio especifico hepatocelular.” Realizou PET,
a descrever 3 areas hepaticas de captagao
anomala e aumentada de FDG de limites mal
definidos, na transicio dos segmentos II/Ill,
subcapsular no segmento Il e no segmento IV
e nas veias porta e mesentérica. Evolui com
agravamento rapido do estado geral, tendo
sido proposto para melhor tratamento de su-
porte, tendo vindo a falecer 2 meses apos 0
diagndstico inicial.

Conclusdo: A identificacdo deste subtipo
de CHC constitui um desafio diagnostico. O
atraso diagndstico e o comportamento mais
agressivo, compromete frequentemente a
opcao terapéutica.
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PO 27

HEPATITE AUTOIMUNE ASSOCIADA A
SINDROME DE SJROGREN — UM CASO
CLiNICO

Barbara A. M. Baptista'; Sara Fontainhas’;

André Carvalho'; Catarina Silva'; Sara Faria’;
Susana Travassos Cunha'; Abilio Gongalves'
"Hospital Distrital da Figueira da Foz, EPE
Introducéo: A elevacdo de parametros ci-
tocolestaticos € comum e apresenta uma
grande variedade de diagndsticos diferen-
ciais. 0 padrdo e a magnitude de elevacdo
permitem inferir as suas possiveis etiologias.
A sua investigacdo clinica carece da ava-
liacéo integral do doente, incluindo os seus
antecedentes, medicacao, habitos e estilo de
vida.

Descrigdo: Homem de 68 anos com queixas
de perda de peso ndo intencional de 4 kg em
6 meses (7% do peso corporal), sem outra
sintomatologia, com elevagdo dos parame-
tros citocolestaticos (fosfatase alcalina: 210
U/L; gama-glutamil transferase: 339 U/L;
bilirrubina total: 1.19 mg/dL,; bilirrubina dire-
ta: 0,75 mg/dL; aspartato aminotransferase:
280 U/L; alanina aminotransferase: 339 U/L)
enviado ao servico de urgéncia. Tinha ante-
cedentes de hipotiroidismo e sindrome de
Sjogren (SS), sendo este assintomatico e
sem envolvimento pulmonar ou adenopatia,
submetido a colecistectomia ha cerca de 15
anos. Apresentava consumo médio diario de
14,9 g de alcool, sem consumo de drogas ili-
citas e sob medicacdo com levotiroxina.
Objetivamente sem alteracbes cutineas,
estigmas de doenca hepatica cronica, ade-
nopatias ou organomegalias palpaveis. As
alteracdes persistiram apesar de cessacao
de consumo alcodlico. Do estudo analitico
adicional salienta-se: presenca de anticor-
pos anti-nucleares com titulacdo 18 U com
anticorpos anti-SSA (Ro) > 240 U/mL e imu-
noglobulina gama de 1683 mg/dL.

Realizou tomografia computorizada que

identificou dois nodulos a nivel hepatico (35
mm no segmento IV e 22 mm no segmento
V), esplenomegalia homogénea, adenome-
galias peri-adrticas e auséncia de alteracdes
das vias biliares. Na ressonancia magnética
assumidos provaveis hemangiomas e descri-
to figado de dimensdes aumentadas, ligeira-
mente lobulado e de estrutura heterogénea.
Realizou biopsia hepatica que identificou
hepatite autoimune (HAI) com fibrose portal
ligeira a moderada (F1/F2). Foi assumida HAI
tipo 1 e iniciou terapéutica com corticoide
com recuperacdo e normalizagdo analitica,
tendo desenvolvido como complicagdo Dia-
betes Mellitus e mantendo seguimento em
Consulta Externa.

Discussdo e conclusdo: A HAI é uma doen-
ca inflamatoria cronica, rara, com potencial
de evolucéo para cirrose. Tem apresentacio
clinica variavel sendo, nalguns casos, as-
sintomatica. Pode associar-se a patologias
autoimunes, sendo a sua associagdo com
SS infrequente. O seu diagndstico requer ex-
cluséo de outras causas de doenca hepatica
cronica e baseia-se em marcadores serolo-
gicos e, frequentemente, na caraterizagio
histologica por bidpsia hepatica. 0 seu tra-
tamento deve ser ponderado face os efeitos
secundarios da terapéutica, sendo recomen-
dado em casos de hepatite histologicamente
evidente, associando-se a um bom prognos-
tico e reducdo da progressao para cirrose.

PO 28

CASO RARO DE MIOSITE NECROTIZANTE
NUM DOENTE CIRROTICO

Catarina Hilario'; Rui Lopes Carvalho';

Joana Almeida Calvao'; Mdnica Dinis Mesquita';
Paulo Carrola'; Romeu Pires’; Sandra Alves Morais’
"Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro,
EPE / Hospital de Vila Real

Introducé@o: A miosite necrotizante é uma
condigdo rara, caracterizada pela destrui¢éo
rapida do tecido muscular, por invaséo local
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por agentes infeciosos, sinais de toxicidade
sistémica e alta mortalidade. Apresenta-se,
tipicamente, com inicio stbito de dor mus-
cular, seguido de alteracdes da coloracdo da
pele e, em 50% dos casos, sépsis com dis-
fungdo multiorgénica. A bacteriemia ocorre
em cerca de 15% dos casos. Alguns fatores
de risco incluem trauma e imunossupressao.
0 tratamento abrange, globalmente, desbri-
damento cirurgico, antibioterapia e medidas
de suporte.

Descricdo: Homem, 41 anos, antecedentes
de perturbagao do uso do alcool grave (cerca
de 150 gramas/dia), doenca hepética croni-
ca avancada de etiologia mista — alcodlica
e deficiéncia de alfa-1 antitripsina. Recorre
ao servico de urgéncia por prostracao, dor a
palpacéo da face interna da coxa direita com
2 dias de evolugdo e febre. Objetivamente,
apresentava-se ictérico, febril (temperatura
39,4°C), hipotenso (pressdo arterial 92/56
mmHg), com abdémen globoso, ascite de
grande volume e hematoma doloroso ex-
tenso na face medial da coxa direita. Ana-
liticamente, com anemia (hemoglobina 10,5
g/dL), trombocitopenia (plaquetas 90x103/
uL), citolise hepatica (aspartato aminotrans-
ferase 118 U/L, alanina aminotransferase
56 U/L), hiperbilirrubinemia (bilirrubina total
14.30 mg/dl), proteina C reativa 1.2 mg/dL
e hiperlactacidemia (lactatos 3.1 mmol/L).
Apos estabilizacdo hemodindmica, realiza-
da paracentese diagnéstica, sem critérios
de infecdo do liquido ascitico. A tomografia
computorizada (TC) da coxa direita mostrou
aumento da densidade do musculo iliaco di-
reito, bolhas gasosas no seu interior, conte(-
do denso e fina lamina liquida, por provavel
componente inflamatdrio. Assumida sépsis
por miosite/hematoma da coxa direita infe-
tado, a condicionar disfuncao cardiovascular
(hipotensdo e hiperlactacidemia), neurold-
gica (prostracdo) e hepatica. Da investiga-

cdo realizada destaca-se, isolamento, nas
hemoculturas, de Clostridium perfringens
multissensivel. Realizada drenagem per-
cutanea para controlo de foco, com saida
de conteido hematopurulento e isolamento
posterior de Clostridium perfringens. Reali-
zou esquema antibiético durante 6 semanas,
baseado em clindamicina em associagéo,
inicialmente, com piperacilina/tazobactam,
posteriormente com penicilina G benzatinica
e mais tarde, amoxicilina/acido clavulanico,
de acordo com a suscetibilidade antimicro-
biana. Ao longo do internamento, o doente
apresentou melhoria clinica, analitica e ima-
gioldgica. Imagens sucessivas mostraram
drenagem quase completa do hematoma,
pelo que foi retirado o dreno ao 11° dia ap6s
o procedimento. Teve alta com orientagdo
para consulta de hepatologia.

Conclusao: Apresentamos um caso de uma
patologia rara, associada a alta mortalidade.
Neste caso, o doente ndo apresentava his-
toria de trauma local, podendo indicar que a
imunossupressao, inerente ao doente com
cirrose hepatica, podera ser, de facto, um
fator predisponente para o surgimento deste
tipo de infecdes, habitualmente raras em in-
dividuos saudaveis. Assim, é necessario um
alto indice de suspeicdo para o diagnostico
nestes doentes, uma vez que a intervencéo
precoce é fundamental para a otimizacéo do
prognaéstico.

PO 29

OVERLAP HEPATITE AUTO-IMUNE

E COLANGITE BILIAR PRIMARIA

Flavia Freitas'; Gabriela Costeira Paulo’;

Cristina Marques'; Dany Cruz'; lida Coelho;

Jodo Mota'; Carlos Oliveira’

"Hospital Santa Maria Maior de Barcelos
Introducéo: A hepatite auto-imune (HAI) é
uma hepatite cronica caracterizada por ele-
vagdo das transaminases, anticorpos circu-
lantes e hiperglobulinemia. A colangite biliar
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primaria (CBP) corresponde a destrui¢ao dos
pequenos ductos biliares imunomediada
por linfdcitos T. Ambas as patologias podem
coexistir, sendo que na maioria dos casos,
ja existe uma predisposicdo genética para
uma das doengas. Ambas as patologias in-
crementam o risco de desenvolvimento de
cirrose e insuficiéncia hepatica.

Descrigdo: Mulher 43 anos, ex-fumadora,
sem inicio recente de novos farmacos, sem
antecedentes pessoais e familiares de rele-
vo. Foi referenciada a consulta de Medicina
por elevagao das enzimas de citdlise hepati-
ca. Referia prurido e negava nausea e vomi-
tos. Dispepsia, acolia ou coldria, alteragoes
ou lesdes cutaneas ou outros sintomas. Do
estudo analitico realizado, apresentava ele-
vagdo das transaminases (AST 99 U/L; ALT
160 U/L) sem elevacdo da GGT e das bilir-
rubinas; coagulacdo sem alteracdes; cobre,
ceruloplasmina e homocisteina dentro dos
valores normais e dislipidemia mista (co-
lesterol total 222 mg/dL; colesterol LDL 129
mg/dL; triglicerideos 214 mg/dL). Apresenta-
va IgG elevada (2772 mg/dL) e um pico de
base alargada na electroforese sérica. Sero-
logias IgG CMV e IgG EBV positivas; IlgM CMV,
IgM EBV, HIV 1 e 2, VHB e VHC negativas. Es-
tudo da hemocromatose normal. Do estudo
auto-imune, evidenciava-se Ac anti musculo
liso 1/640; Anti-actina F 93,6; ANCA positivo:
pANCA atipico (X-ANCA) 1/80, ANCA - meta-
nol positivo. ANA negativo. Dada a clinica e
0s anticorpos em circulagéo, foi diagnostica-
da Hepatite Auto-Imune do tipo 1. A bidpsia
hepatica demonstrou a presenca de hepatite
de interface ligeira e um quadro morfoldgico
de hepatite cronica com sinais de atividade
moderada. Além disso, foram detetadas le-
soes focais de colangite linfocitica, tendo-se
levantando a suspeita de Sindrome de Over-
lap HAI/CBP. Neste sentido, foi submetida a
colangio-ressonancia magnética: presenca

de pequenas estenoses focais no ramo biliar
intra-hepatico principal a esquerda, no seu
segmento proximal, identificando-se pelo
menos duas areas de estenose. Iniciou acido
ursodesoxicdlico e prednisolona com melho-
ria dos sintomas de prurido e normalizagéo
das enzimas de citdlise hepatica.
Conclusdo: A HAI e a CBP sdo doencas co-
muns cujo um elevado nivel de suspeicao
permite identificar de forma atempada e
impedir as suas complicagdes mais graves.
Neste caso, a HAI parece ter sido o distirbio
base que levou a identificagdo da CBP.

PO 30

CIRROSE HEPATICA DESAFIO CLiNICO NA
GESTAO DO DOENTE DESCOMPENSADO
Catarina Pinto Silva' , Flavia Fundora Ramos',
Rita Sevivas', Luis Augusto Cardoso’, Dany Cruz',
José Miguel Ferreira', Flavia Freitas',

Gabriela Paulo', Jodo Pedro Abreu?,

Alexandra Leitao?, Carlos S. Oliveira®

'Interno Medicina Interna, °Assistente Hospitalar
Medicina Interna, *Diretor de Servigo Medicina
Interna Hospital de Santa Maria Maior, Barcelos

Alfa-1 antitripsina (AAT) enquanto enzima
produzida nos hepatécitos, torna-se impe-
rativa na inibicdo de proteases da serina.
Assim, a deficiéncia de AAT (AATD) é res-
ponsavel por vasto acometimento sistémico,
destacando-se a afetagdo pulmonar e hepa-
tica. Neste sentido, o genétipo PI*ZZ associa-
-se a maior probabilidade de dano hepatico
com progressao para cirrose hepatica.

Caso clinico: Homem de 75 anos, diagnosti-
co de cirrose hepatica (Child-Pugh A 6 pon-
tos) por défice AAT (AAT: 0.243 g/L, genotipa-
gem PI*ZZ), sequido consulta de Hepatologia,
ja com hipertensao portal e varizes esofagi-
cas de grande volume, bem como, enfisema
pulmonar centrolobular. Admitido no servigo
de urgéncia (SU) por aumento de perimetro
abdominal e nocéo de edema periférico, com
uma semana de evolugdo. Ao exame obje-
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tivo ascite de moderado volume de novo e
edema periférico assimétrico, com predo-
minio no membro inferior direito, com sinal
de homans positivo a direita. Analiticamente,
anemia macrocitica e hipercromica, estabi-
lizada em Hb 11.2 g/dL e trombocitopenia,
de 80.000 plaquetas. Abordagem de liquido
ascitico revelou GASA >1.1 g/dL, sem cri-
térios de peritonite bacteriana espontanea e
com analise citolégica negativa para células
malignas. A tomografia computorizada (TC)
toraco-abdomino-pélvica descreve altera-
cOes estruturais pulmonares ja conhecidas,
e hepatopatia cronica sem outras valoriza-
veis. Realizou ecografia doppler membro
inferior direito que demonstrou trombose
venosa profunda poplitea gastrocnémica.
Iniciou heparina de baixo peso molecular 1,5
mg/Kg/dia, contudo, dada a existéncia de
varizes esofagicas de grande volume e trom-
bocitopenia (39.000 plaquetas), suspendeu
a hipocoagulacé@o. Neste sentido, optou-se
pela colocacdo de filtro da veia cava inferior.
Realizou laqueacdo de varizes esofagicas
de grande volume apds colocagdo de filtro
da veia cava inferior. Ainda no internamento
quadro de Encefalopatia compensada com
inicio de rifaximina. Alta orientado Hospital
de Dia, inicio de hipocoagulagdo apds EDA
controle.

Discussao: 0 presente caso clinico preten-
de demonstrar a complexidade da gestdo do
doente hepatico, sobretudo no que concerne
a dualidade risco trombético vs. risco hemor-
ragico, pelo que foi para os clinicos um desa-
fio na gestdo da variabilidade de status he-
modinamico do doente bem como da doenca
hepatica em contexto de AATD

PO 31

UM CASO RARO DE POLIANGEITE
MICROSCOPICA

Gabriela Costeira Paulo'; Flavia Freitas';
Dany Cruz'; Marcia Ribeiro; Carlos Oliveira’
"Hospital Santa Maria Maior de Barcelos

Introducé@o: A poliangeite microscopica €
uma vasculite de pequenos vasos, cujos 0r-
gdos mais frequentemente afetados sao rim,
pulmdes e pele e, mais raramente, o figado.
Descrigdo: Homem, 51 anos, com antece-
dentes de tuberculose pulmonar ha 30 anos.
Recorreu ao servigo de Urgéncia por astenia,
tolerancia diminuida ao esforco, anorexia,
desconforto epigastrico, nauseas e caim-
bras com 5 meses de evolugdo. Sem perda
de peso e febre durante este periodo. Sem
exantemas. Sem dispneia, tosse, hemopti-
ses, queixas urinarias. Sem habitos etilicos
ou consumo de farmacos, chas, suplemen-
tos. Nega picada de carraca ou consumo de
queijos frescos ndo pasteurizados. Sem via-
gens recentes. Analiticamente, hemograma
sem alteragdes, vs 60, funcéo renal normal,
hiperbilirrubinémia a custa da direta, TGO/
TGP 343/513, GGT 401 U/L, fosfatase alca-
lina e LDH normal. TC excluiu alteracdes da
vesicula e vias biliares e revelou algumas
adenomegalias junto ao hilo hepético, a
dominante com 23 mm e uma lesdo hipo-
captante no lobo direito hepatico de 10mm,
provavel quisto, bem como pequena ascite
de distribuicdo difusa. Referenciado para
consulta. Do estudo realizado, Ag Hbs negati-
vo; serologias de hepatite C e HIV negativas;
sem contacto com CMV e EBV. Doseamentos
de ceruloplasmina, cobre e alfa-1-antitripsi-
na normais. Hiperferritinemia, com elevacgao
da saturac@o da transferrina, com estudo ge-
nético de hemocromatose negativo. RM ab-
dominal sem sinais de sobrecarga de ferro,
com figado dismarfico, com hipertrofia rela-
tiva dos segmentos laterais do lobo esquer-
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do, bem como ascite de pequeno volume e
suspeita de neoplasia renal. Colonoscopia
sem alteragbes, endoscopia alta revelou
Ulcera duodenal, com pesquisa de H pylori
positivo. Sedimento urinario sem alteragdes,
ecografia renal sem alteragdes. Do estudo
autoimune, ANA padrdo mosqueado 1/1280;
anti-actina F 129, ANCA 1/320, anti-MPO
39,8 UQ (positivo). Sedimento urindrio sem
alteracoes, ecografia renal sem alteracoes.
TC torax de alta resolucéo sem leséo pleu-
ro-pulmonar. Por IGRA positivo, enviado para
centro de diagnéstico pneumoldgico para
tratamento de tuberculose latente. Por sus-
peita de neoplasia renal, orientado para uro-
logia e realizada nefrectomia parcial. Iniciado
prednisolona em alta dose com boa resposta
clinica e analitica, com reducéo gradual da
dose. Portanto, assumida provavel polian-
geite microscdpica, com atingimento unica-
mente hepatico.

Conclusao: Este caso destaca-se pela rari-
dade na apresentacdo clinica de uma polian-
geite microscopica.

PO 32

COLANGIOCARCINOMA INTRAHEPATICO
EM DOENTE COM DOENGA DE WILSON
Joana Aguiar'; Fernando Nogueira?;

Claudia Pereira®; Helena Pessegueiro Miranda®
"Hospital da Luz - Arrdbida ? Centro Hospitalar de S.
Jodo, EPE *Centro Hospitalar do Porto, EPE / Hospital
Geral de Santo Antdnio

A doenca de Wilson é um distlrbio heredi-
tario autossoémico recessivo raro do meta-
bolismo do cobre humano. O defeito mole-
cular subjacente afeta a ATPase envolvida
no transporte celular do cobre que causa
diminuigéo na excregdo biliar, diminui¢éo da
incorporagdo na ceruloplasmina e acumula-
¢ao intracelular, especialmente no figado e
no cérebro. Tal causa dano hepatico e com-
prometimento do sistema nervoso central.
Embora a frequéncia de malignidade seja

aumentada na doenca hepatica cronica, os
tumores hepatobiliares primarios raramente
se desenvolvem na doenca de Wilson, parti-
cularmente em cirrose.

Mulher, 61 anos, com doenca de Wilson des-
de aos 36 anos, com atingimento hepatico
(evolucdo para cirrose hepatica), neurologi-
ca (tremor postural bilateral) e ocular (anéis
de Kayser-Fleischer), sob terapéutica com
penicilamina. Irma@ com doenca de Wilson,
falecida por faléncia hepatica aguda. Cum-
primento terapéutico ao longo destes anos,
sem descompensacdo hepatica da cirrose.
Em ecografia abdominal, achado de nddu-
lo melhor caracterizado por TC abdominal
que confirmou a presenca de lesdo nodular
no segmento Ill com 37 mm, que condicio-
nava ligeira bosseladura do contorno, sem
componente hipervascular na fase arterial
nem wash out nas fases subsequentes,
com areas hipocaptantes em todas as fases
(LIRADS-M). Identificou-se adicionalmen-
te outra lesdo nodular no segmento Il de
caracteristicas semelhantes, com 17 mm
(LIRADS-M). A RMN confirmou a presenca
dos dois nddulos hepaticos, com hipersinal
predominante em T2, apresentando &reas
milimétricas de liquefagdo interna sugestivo
de necrose, restricdo no estudo ponderado
em difusdo e no estudo dinamico apresen-
tavam realce hipervascular, sem segura la-
vagem nas fases subsequentes, apresentan-
do hipointensidade generalizada na fase de
excrecdo hepatobiliar (LIRADS-M). PET-FDG
mostrou massas hipermetabolicas hepaticas
em topografia sobreponivel as ja identifica-
das, sem outras lesoes. Por dividas imagio-
|6gicas no diagnéstico foi realizada bidspsia
ecoguiada da lesdo tumoral (segmento llI)
que revelou neoplasia de padrdo sdlido ou
disposta em ninhos e trabéculas, com for-
magdo de estrituras glandulares, composta
por células de citoplasma eosinofilico, com
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nucleos arredondados e vesiculosos com
nucléolo evidente que assenta em estroma
desmoplasico; o estudo imunohistoquimico
das células neoplasicas revelou imunorrea-
tividade para CK7 e auséncia para CK20, RE,
GATA3 e TTF1. Biopsia de tecido ndo suspeito
de lesdo tumoral ndo demonstrou presenca
de cirrose. Alfafetoproteina, CA 125, CA 19.9
e CEA normais.

Assumido como diagnostico mais prova-
vel tumor hepatobiliar primario, procurou-
-se excluir metastases de primario oculto
(endoscopia digestiva alta e colonoscopia
normais). Realizou hepatectomia dos seg-
mentos laterais do lobo esquerdo (Il e lll) e
colecistectomia por via laparoscopica. O es-
tudo anatomopatoldgico de ambas as lesdes
revelou adenocarcinoma moderadamente
diferenciado com aspetos morfoldgicos com-
pativeis com colangiocarcinoma, com estudo
imunohistoquimico complementar com imu-
norreatividade das células neoplasicas para
CK19 e CK7, com auséncia de imunoreati-
vidade para p63 e GATA3. Estadiamento Pa-
toldgico (pTNM) pT3NOROMO LV1PnO0. Iniciou
tratamento adjuvante com capecitabina.
Com a divulgacao do caso, pretendemos re-
lembrar que embora raramente, as neopla-
sias hepatobiliares malignas podem ocorrer
na doenca de Wilson, embora a fisiopatolo-
gia especifica sob a qual esses tumores se
desenvolvem ainda ndo seja compreendida.
Assim, recomenda-se, tal como para ou-
tras doencas hepaticas cronicas, o rastreio
ultrassonografico e ponderacdo de biop-
sia de lesdo hepatica suspeita para analise
histoldgica, permitindo a detecdo precoce
e consideracdo de tratamentos adjuvantes
adequados e/ou curativos como resseccao e
ablacao local ou mesmo para transplante he-
patico no caso de preencherem os critérios.

PO 33

COLESTASE INTRA-HEPATICA DA
GRAVIDEZ - A PROP(SITO DE UM CASO
CLiNICO

Patricia Clara'; Mariana Moreira Azevedo';

Sonia Carvalho'; Fernando Salvador’

'Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro,
EPE / Hospital de Séo Pedro

A colestase intra-hepatica da gravidez (CIHG)
define uma forma rara e reversivel de coles-
tase que surge no final do segundo e inicio do
terceiro trimestre de gravidez e desaparece no
puerpério, embora as mulheres afectadas te-
nham maior risco de distrbios hepatobiliares
na vida adulta. A taxa de incidéncia esta entre
0s 0.2 a 2% das gestacoes sendo varidvel de
acordo com a localizagio geogréfica, sendo
mais frequente na América do Sul (onde a sua
incidéncia pode ascender ao 10%) e menor
na Europa, com uma incidéncia de aproxima-
damente 1%. A taxa de recorréncia de CIHG
em gestacdes subsequentes é de 60 a 70%.
Verifica-se uma maior incidéncia de CIHG em
gestacdes gemelares. A sua etiologia é pouco
compreendida e mas acredita-se ser multi-
factorial, com contributo de factores hormo-
nais e ambientais e susceptibilidade genéti-
ca. Estudos genéticos sugerem uma doenca
geneticamente determinada, de transmissao
autossémica dominante, na maioria das ve-
Zes, e com expressdo induzida pela gravidez.
Mutacdes documentadas no gene ABCB4,
que codifica proteinas de transporte na
membrana canalicular do hepatdcito, particu-
larmente a proteina MDR3, conferem a sus-
ceptibilidade genética a CIHG, embora outros
genes possam estar envolvidos. A genética e
as hormonas reprodutivas, sobretudo os es-
trogénios sao 0s principais responsaveis para
o0 desenvolvimento de CIHG. Classicamente
0 sintoma mais comum é o prurido, outros
sintomas de colestase também podem estar
presentes. Analiticamente apresenta-se com
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colestase de origem hepatocelular e elevagéo
na concentragdo sérica de &cidos biliares. A
CIHG aumenta o risco de complicacdes fetais,
como a morte fetal, e associa-se ao aumento
de complicacoes obstétricas, embora se con-
sidere uma situacéo benigna para a gravida.
0 diagndstico baseia-se na clinica e no estu-
do analitico. O acido ursodesoxicdlico é o tra-
tamento de escolha para tratamento da CIHG.
A prop6sito apresenta-se 0 caso de uma mu-
Iher de 35 anos, referenciada a consulta de
Hepatologia a partir do centro de sadde por
alteracbes das provas de biologia hepéatica
com evolucéo de longa data. Com anteceden-
tes pessoais de colestase hepatica em duas
gestacdes prévias e salienta-se relativa-
mente aos antecedentes familiares também
colestase gravidica na mae e tia materna.
Sem historia de consumo etilico ou drogas
de abuso. Analiticamente na bioquimica he-
patica destaca-se padrdo de Citocolestase
(AST:41U/I ALT:108U/I GGT:208U/I FA:131U/L
LDH:150U/I Bilirrubina Total:0.40 mg/dL). O
estudo auto-imune bem como as serologias
viricas foram negativas. Apresentava na
elastografia hepatica (FibroScan) de admis-
sdo: 5.1KPA 1QR:25% CAP:237. Progrediu no
estudo etiolégico do quadro com realizagéo
de bidpsia hepatica, que ndo evidenciou al-
teracdes morfologicas de caracter patoldgi-
co, pelo que perante a inconclusividade do
exame realizou colangiopancreatografia por
ressonancia magnética (CPRM) sem altera-
¢Oes de relevo. Foi solicitado estudo genéti-
co e a doente iniciou &cido ursodesoxicolico.
Na reavaliagdo analitica a doente apresentou
resolucdo da colestase hepatica (AST:14U/I
ALT:14U/1 GGT:31U/1 FA:82U/L LDH:165U/ Bi-
lirrubina Total:0.20 mg/dL) com a terapéutica
instituida. Posteriormente o estudo genético
detectou varidvel provavelmente patogénica
em heterozigotia no gene ABCB4; trata-se de
uma variante nonsense. Confirmado o diag-

nostico de colestase intra-hepatica da gravi-
dez tipo 3, foi proporcionado estudo e aconse-
Ihamento genético aos familiares. Foi mantida
terapéutica com acido ursodesoxicélico, com
manutencdo da estabilidade analitica das
enzimas de biologia hepatica.

Enfatiza-se a importancia de colocar o dia-
gndstico de colestase intra-hepatica da gravi-
dez perante um quadro de prurido e colestase
intra-hepatica durante a gestacdo por forma
a minimizar as consequéncias para o feto e
dado o padrdo de transmissdo e as conse-
quéncias clinicas para o doente salienta-se a
importancia do aconselhamento genético.

PO 34

ESTUDO RETROSPETIVO DAS DOENGAS
HEPATICAS AUTOIMUNES SEGUIDAS

NUM HOSPITAL DISTRITAL

Lilia Castelo Branco'; Sara Remelhe Sa':

Catia I. Pereira’; Cristiana Batouxas';

Elisabete Pinelo’; Miriam Blanco

"Unidade Local de Satide do Nordeste

Introducdo: A hepatite autoimune (HAI) e a
colangite biliar primaria (CBP) sdo doencas
hepaticas autoimunes raras. A sindrome de
sobreposi¢do é doenca heterogénea com ca-
racteristicas simultaneas de HAl e CBP.
Objetivos: Caracterizacdo das doencas he-
paticas autoimunes seguidas em consulta de
um hospital distrital

Material e métodos: Andlise retrospetiva dos
processos clinicos em formato digital, reco-
Ihendo elementos clinicos, diagnosticos e
terapéuticos dos doentes seguidos em con-
sulta com diagnéstico de CBP, HAI e sobrepo-
sicdo CBP/HAI, entre 2012 e junho de 2022.
Resultados e conclusbes: A amostra é
constituida por 22 doentes, 82% do género
feminino; 7 com CBP; 8 com HAl e 7 com
sindrome de sobreposicéo (CBP/HAI). A mé-
dia de idades de 62 = 13,9 com média de
seguimento de 5,5 + 3,1 anos de seguimen-
t0. 55% (n = 12) dos doentes apresentavam
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outra etiologia de doenca hepatica cronica
(n = 7): Metabolic liver disease, (n = 4) per-
turbagdo do uso do dlcool e (n = 2) hepatite
cronica a virus B. 18,2% (n = 4) tinham outra
doenca autoimune: artrite reumatoide (n =
2), lupus eritematoso sistémico (n = 1), es-
clerose sistémica e sindrome de sjogren (n
= 1). Em relacéo aos auto-anticorpos identi-
ficados 50% tém anti-nucleares (ANA) posi-
tivos (57% CBP n = 3; 43% CBP/HAI n = 3).
Os anticorpos anti-mitocondriais (AMA) sdo
positivos em 72% dos utentes, quer no gru-
po com CBP, quer no grupo da sindrome de
sobreposicao, sendo 0 mais frequentemente
identificado 0 Mi2 (27%) e o titulo mais alto
de 1/1280. Identificou-se marcagao positiva
para anti-gp210 em 2 doentes e anti-sp-100
em outros 2. Analiticamente: a média de fos-
fatase alcalina (FA) ao diagndstico foi de 139
+ 103, aspartato aminotrasnferase (AST) de
51 + 42,7 e alanina aminotransferase (ALT)
53 + 49,8 e imunoglobulina IgM 3,1 + 2,7.
Histologia compativel com CBP em 57% (n =
8) dos doentes CBP e CBP/HAI, destacamos 2
doentes seronegativos com diagndstico con-
firmado apenas apds histologia. A totalidade
das CBP estdo em tratamento com d&cido
ursodexosicolico (AUDC), com normalizagéo
da FA em 54% ao fim de 12 meses de tra-
tamento. Globe score médio de 0,6 +1,37 e
UK-PBC aos 5 anos score médio de 4,2 +/-
5,2%. No grupo dos utentes com HAI, verifi-
cou-se no diagndstico a AST de 70,1 + 30,7,
ALT de 69,4 + 43,2 e bilirrubina total 0,72 +
0,43; IgG 22,4 = 10,1. Os anticorpos iden-
tificados foram ANA em 75%; anti-musculo
liso (ASMA) em 75% (n = 6), com titulo mais
elevado de 1/160; Anti-SLA/LP em 12,5% (n
= 1); anti-actina em 25% (n = 2). Todos o0s
doentes com HAI realizaram bidpsia hepati-
ca. Quanto ao grau de fibrose, avaliado por
elastografia hepatica transitéria média verifi-
cou-se um valor médio de 10,1 = 6,8; sendo

que, 13,6% (n = 3) apresentam F4 (25% HAI
e 12,5% CBP/HAI). Todos os doentes com
HAI iniciaram esquema de imunossupressao
com associacdo de corticoterapia sistémica
e azatioprina; apenas 3 mantém corticote-
rapia e 1 doente esta sob terapéutica de 22
linha (micofenolato de mofetil). O prognosti-
co das doencas hepéticas autoimunes esta
em estreita dependéncia com a precocidade
com que se inicia terapéutica imunossupres-
sora e se consegue controlo da atividade in-
flamatoria. Na amostra em andlise apesar de
reduzida dimensdo verificou-se que apenas
uma doente com HAI nio apresentou crité-
rios de resposta a terapéutica de 12 linha.

PO 35

SINDROME ANTI FOSFOLIPIDEO E DOENGA
HEPATICA CRONICA AVANGADA: UMA
ASSOCIAGAO POTENCIALMENTE GRAVE
Joana Rua'; Raquel Costeira’; Ana Rita Bragancga';
Margarida Montes'; Paulo Carrola'; Presa Ramos'
TCentro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro,
EPE / Hospital de Vila Real

Introdug@o: Foi considerado, durante muito
tempo, que a coagulopatia adquirida carac-
teristica da doenca hepatica cronica avanca-
da (DHCA) conferia ao doente uma condicéo
“pré-sangrante”. Actualmente, sabe-se que
0 risco hemorragico se deve mais a altera-
¢oes hemodinamicas e a gravidade da hiper-
tenséo portal nos doentes com DHCA do que
a coagulopatia adquirida. Estudos recentes
mostram até que doentes com cirrose terao
maior tendéncia para eventos trombéticos
em comparagdo com a populagdo geral. 0
Sindrome anti fosfolipideo caracteriza-se
pela ocorréncia de eventos trombdticos,
devido a presenca de anticorpos antifosfo-
lipideos. A presenga concomitante destas
doencas confere ao doente um substrato
trombdtico evidente, passivel de gerar even-
tos catastroficos.

Descrigéo: Sexo feminino,76 anos, cauca-
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siana, auténoma. Antecedentes pessoais de
DHCA, de etiologia alcodlica, seguida em
consulta desde 2014, com hipertensao portal
clinicamente significativa, com multiplos in-
ternamentos e necessidade de paracenteses
evacuadoras por ascite refrataria até 2015
(atualmente score de Child-Pugh A5 e Meld-
Na+ de 13); hipertensdo arterial essencial e
diabetes mellitus tipo 2. Em 2019, é admitida
no servico de Cirurgia por isquemia intestinal
com trombose da veia mesentérica supe-
rior e veia esplénica, tendo sido submetida
a enterectomia segmentar. Foi admitida em
Unidade de Cuidados Intensivos apds proce-
dimento com disfungdo multiorganica, com
necessidade de varias intervencoes cirurgi-
cas e multiplas complicagdes. De salientar,
hematoma do membro superior direito, com
sinais de isquemia distal, submetido a drena-
gem do mesmo e trombectomia transumeral
direita. Apesar das complicacoes, a evolugdo
foi favoravel. Dada a ocorréncia do evento
trombotico grave foi realizado o estudo de
trombofilias, onde se obtiveram os seguin-
tes resultados: doseamento de antitrombina
lll, Proteina C e S normais; factor VIl elevado
(2.29 para um intervalo de referéncia IR en-
tre 0.6-1.5), em provavel contexto da doenca
hepatica; heterozigotia para o alelo do gene
MTHFR e homocisteina elevada (14.1 para um
IR 4.44-13.56), sem mutacdes para o factor
V de Leiden ou protrombina; anticoagulante
|Upico negativo, anticorpo anticardiolipina IgM
indeterminado, com IgG negativo, e antiBe-
ta2 glicoproteina IgM positivo € IgG negativo.
Cerca de 12 semanas depois, repetido estu-
do que confirmou a presenca de anticorpos
antiBeta2 glicoproteina IgM positivo, com os
restantes negativos, assumindo-se assim um
evento trombotico no contexto de Sindrome
Antifosfolipideo primario, dado que o restante
estudo autoimune se revelou até a data nega-
tivo. Mantém hipocoagulagio com antagonis-

ta da vitamina K (INR alvo: 2-3). Permanece
estavel, com evolucéo favoravel, sem compli-
cacdes hemorragicas ou trombéticas.

Conclusdo: Num doente com DHCA, que
atualmente se considera ter um substrato
tendencialmente mais pro-trombético do
que hemorragico, com concomitante sindro-
me antifosfolipideo, o risco de eventos trom-
béticos € significativamente elevado. Dada
a pouca reserva funcional destes doentes,
qualquer evento desta natureza pode clara-
mente traduzir-se no desequilibrio hemosta-
tico do doente, tornando a gestdo das suas
patologias e respectiva terapéutica dificil
com um progndstico possivelmente omnio-
s0. Apesar da reserva funcional reduzida, a
doente sobreviveu ao evento trombético e per-
manece compensada da sua doenca cronica.

PO 36

UM CASO CLINICO DE COLANGITE
ESCLEROSANTE PRIMARIA

Teresafrazao'; Marta Baptista'; Gloria Alves';

Jorge Cotter’

"Centro Hospitalar do Alto Ave, EPE / Hospital de
Guimarées

Introdugdo: A CEP é uma doenca cronica
colestatica do figado, de etiologia desco-
nhecida, que se caracteriza por inflamacéo
e fibrose dos ductos biliares intra e extra-he-
paticos. A prevaléncia estimada é de 10 por
100.000 pessoas, com predominio do sexo
masculino.

Caso clinico: Homem, de 27 anos, sem an-
tecedentes pessoais, é admitido na urgéncia
por desconforto abdominal com 3 dias de
evolugdo associado a nauseas. Referiu um
tnico pico febril que cedeu com a toma de
paracetamol. Sem outros sintomas.

Negou consumo de alcool, chas, cogumelos
ou drogas. Sem contactos sexuais de risco.
Ao exame objetivo sem alteracées, hemodi-
namicamente estavel, apirético.
Analiticamente evidenciava trombocitopenia
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105 000 U/L, aumento das enzimas hepati-
cas (TGO/TGP 20x normal, GGT 461 U/L, FA
206 U/L), DHL 746 U/L, PCR 71 mg/L e TP
prolongado. 0 doseamento de drogas e al-
cool foi negativo.

Realizou TAC TAP que evidenciava o “figado
com dimensdes no limite superior da nor-
malidade (15,5 cm), sem outras alteragoes”.
Ficou internado por hepatite aguda de causa
desconhecida.

Durante o internamento, o doente teve uma
evolugdo clinica e analitica positiva, com di-
minuicdo paulatina das enzimas hepdticas,
sem total normalizacéo.

Do estudo efetuado: marcadores viricos e
pesquisa de atipicos negativos. A cinética
do ferro, os valores de ceruloplasmina, cobre
sérico e urindrio e alfa-antitripsina sem alte-
ragdes. Hemoculturas negativas.

Do estudo auto-imune, apresentou vs 18, IgG
ligeiramente aumentada e anti Gp120 positi-
vo. Fez doppler abdominal e hidpsia hepatica
que ndo evidencia alteracoes.

Realizou colangio-RMN: “discreta irregulari-
dade dos contornos das vias biliares, indivi-
dualizando-se uma zona de estenose no ducto
hepatico direito com 4 mm de maior eixo”.
Ap6s o diagndstico de CEP, o doente iniciou
acido ursodesoxicolico ajustado ao peso cor-
poral. Foi reavaliado a curto prazo apos alta
na consulta externa com normalizacdo do
estudo analitico exceto FA que se apresen-
ta ligeiramente aumentada. Clinicamente o
doente encontra-se assintomatico.

Realizou posteriormente estudo endoscopi-
cos com mudltiplas bidpsias e doseamento
CA 19.9 que se mostraram dentro da norma-
lidade.

Conclusdo: Varios farmacos foram estudados
na CEP. Contudo, nenhum até ao momento
mostrou ser capaz de alterar a histdria natural
da doenca. O &cido ursodesoxicolico parece
melhorar o perfil bioquimico, porém os estu-

dos ndo demonstraram beneficio na sobrevida
ou atraso na progressao da doenca.
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