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Programa

08:00h

09:00-10:30h

10:30-11:00h

11:00-11:30h

11:30-13:00h

13:00-14:30h

Abertura do Secretariado

HOT TOPICS EM HEPATOLOGIA
Moderadores: Paulo Carrola e Arsénio Santos

Radiologia e inteligéncia artificial em hepatologia
Nuno Pereira da Silva

AlteracOes da hemostase e do sistema hematopoiético na doenca
hepatica crénica
Filipe Nery

Inibidores PPAR e doenga hepatica: Da investigagao a pratica clinica
Joana Cochicho

Discussao

Coffee break e visita aos Posters
Moderadores: Filipe Andrade e Alexandra Vaz

SESSAO DE ABERTURA

DOENGA HEPATICA ESTEATOSICA — 0 QUE HA DE NOVO?
Moderadores: Edite Nascimento e Jorge Leitao

Novidades na fisiopatologia
Mariana Machado

Novidades no diagnéstico e nomenclatura
Francisco Silva

Novidades no tratamento
Catarina Oliveira

Discussao

Almogo
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14:30-16:00h  HARD TOPICS EM HEPATOLOGIA
Apoio Moderadores: Abilio Gongalves e Sara Leitdo

AFASIGMA T Doenca hepatica cronica avangada: Escalada de cuidados
Carla Santos

Encefalopatia hepatica: Os desafios da pratica clinica
Claudia Pereira

Abordar a Nutrigdo em hepatologia: Quem e como rastrear?
Ricardo Marinho

Discussao

16:00-16:30h Coffee break e visita aos Posters
Moderadoras: Teresa Vaio e Inés Pinho

16:30-18:00n  HEPATITES VIRAIS — O FIM DA HISTORIA... OU TALVEZ NAO?
Moderadoras: Rita Jorge e Sénia Carvalho

Problemas por resolver na Hepatite Be D
Manica Sousa

Problemas por resolver na Hepatite C
Cristiana Batouxas

Problemas por resolver na Hepatite A e E
Joana Calvao

Discussao

18:00-18:30h  ASSEMBLEIA GERAL DO NEDF
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07:45h

08:00-09:30h

09:30-10:45h

10:45-11:15h

11:15-12:30h

12:30-13:00h
ADV/\NZ

13:00h

Abertura do Secretariado

COMUNICAGOES ORAIS
Moderadores: Alfredo Pinto e Fatima Campante

CARCINOMA HEPATOCELULAR - QUE ABORDAGENS?
Moderadores: José Presa e Adélia Simao

Terapéutica sistémica: Perspetivas atuais e futuras
Joana Espirito Santo

Radioembolizagéo vs quimioembolizacéo
Tiago Paulino

Transplantar quando?
Suzana Calretas

Discussao
Coffee break

DOENGCAS GENETICAS / METABOLICAS EM HEPATOLOGIA
Moderadores: Luis Costa Matos e Helena Pessegueiro

Doenca de Wilson — Por onde andam estes doentes?
Jodo Madaleno

Porfirias e doenca hepatica: Uma associagdo frequentemente esquecida
Sonia Moreira

Sobrecarga de ferro e figado: E tudo hemocromatose?
Nuno Monteiro

Discussao

CONFERENCIA
Presidente: Armando Carvalho

Sub-diagnoéstico na colangite biliar primaria: Realidade atual
e estratégias de futuro
Palestrante: Margarida Eulalio

SESSAO DE ENCERRAMENTO
Entrega de prémios
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COMUNICACOES ORAIS

yy JORNADAS DO NUCLEO

de Estudos das Doencgas do Figado

co1

RELAGAO DOSE-RESPOSTA EM NEOPLASIAS
HEPATICAS SUBMETIDAS A 166HO-
RADIOEMBOLIZAGAO: ESTUDO PROSPETIVO E
UNICENTRICO

Rafael S4 e Silva'; Jodo André Oliveira’; Rita Albergueiro?;
Pedro Pereira’; Diogo Leiro”; Licia Costa'

! Centro Hospitalar do Porto, EPE / Hospital Geral de Santo
Anténio

2 Centro Hospitalar de S. Jodo, EPE

Introdugdo: A radioembolizacdo transarterial (TARE)
constitui uma técnica utilizada no tratamento de
neoplasias hepaticas, primarias ou secundarias,
irressecaveis e com contraindicagdes para outras
terapéuticas locorregionais. As microesferas sao
injetadas em ramos da artéria hepatica, nutritivos dos
tumores-alvo, de acordo com a seletividade pretendida.
As microesferas contém radionuclideos, como o '**Ho,
emissor y e -, possuindo propriedades diagndsticas e
terapéuticas. Duas semanas apds o scout para
planeamento  dosimétrico e na auséncia de
contraindicagdes, o doente avanca para a fase de
terapéutica.

Objetivos: Caracterizacdo clinico-imagioldgica dos
doentes submetidos a '®*Ho-TARE desde janeiro/2023.
Correlacdo da dose absorvida nas lesdes hepaticas e a
resposta imagioldgica tumoral e global aos 3 meses ap6s
a terapéutica.

Material e métodos: Estudo prospetivo que incluiu
doentes com neoplasias hepaticas, nomeadamente
carcinoma hepatocelular (CHC) estadios A e B da BCLC
2022 [1] e oligometastases hepaticas, com
contraindicagdes para outras terapéuticas locorregionais,
submetidos a 166Ho-TARE. Excluiram-se doentes com
dose tumoral média <150Gy, respeitando uma dose
hepética total méaxima de 60Gy, ou com fugas extra-
hepéticas significativas (dose pulmonar >30Gy) no scout.
O SPECT/CT foi obtido as 18-24h pds-terapéutica e a sua
dosimetria, baseada em voxel, foi realizada no Q-suite.
A TC abdominal contrastada, de reavaliacdo, foi obtida 3
meses apos 166Ho-TARE, utilizando os critérios
RECIST/mRECIST para categorizar a resposta ao
tratamento. Procedeu-se a analise de resposta 1) de cada
lesdo-alvo; e 2) global, considerando o surgimento de
novas lesdes ou a progressao de lesdes ndo-alvo.

Em cada cenario, as lesGes e doentes foram agrupados
em 2 grupos: “Resposta completa (RC) + Resposta Parcial
(RP)" ou "Doenca estavel (DE) + Progressiva (DP)". A
analise estatistica foi realizada com o SPSSv27.
Resultados e conclusées: Dezasseis doentes foram
submetidos a fase de scout, dos quais apenas 14
progrediram para a fase de terapéutica. Excluiram-se 2
por apresentarem dose tumoral insuficiente.

Dos 14 doentes em fase de terapéutica, com idade média
de 62 anos, 63% eram mulheres. A maioria dos doentes
apresentavam CHC (79%) e 3 doentes neoplasias
hepaticas secundarias. Foram tratadas, no total, 16 lesGes
hepaticas com um volume e dose médios de 106,71mL e
225,36Gy, respetivamente (Tabelas | e I).

Andlise por lesdo-alvo: Obteve-se uma taxa de resposta
tumoral aos 3 meses (TRT3M) de 94% (RC 50% + RP
44%), superior a obtida no HEPAR | [2]. Contudo, ndo se
verificaram diferencas estatisticamente significativas das
doses médias absorvidas, bem como dos valores de Dy
nos histogramas dose-volume, entre lesdes com e sem
resposta.

Andlise _global: Surgiram novas lesdes hepéticas em 3
doentes, independentemente da resposta da lesdo-alvo,
e progressdo da lesdo-alvo em 1 doente, perfazendo
uma taxa de progressao global de 29%. A prevaléncia de
neoplasias hepaticas secundarias foi significativamente
superior no grupo de doentes nao-respondedores
(75%vs.0%), potencialmente por um comportamento
biolégico mais agressivo (Tabela ll).

Os estudos disponiveis que visam analisar a relacdo
dose-resposta utilizam diferentes metodologias como os
cut-offs de dose tumoral e o modelo de dosimetria, o tipo
de neoplasias, o tipo de microesferas, a técnica e timing
de imagem e os critérios na reavaliacdo. Estes interferem
na comparacao direta destes resultados, tornando-se
crucial uniformizar protocolos entre estudos. Estudos
prévios demonstraram uma relacdo dose-resposta com
1%Ho-microesferas em neoplasias hepaticas secundarias
[3.4], contudo, a heterogeneidade e radiossensibilidade
de diferentes neoplasias podem influenciar as
discrepancias observadas entre resultados.

Este estudo representa a primeira analise de uma coorte
portuguesa submetida a '®*Ho-TARE, demonstrando
uma TRT3M de 94%. Apesar da robustez de resultados
ser limitada pela pequena amostra, aguardam-se os
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dados referentes a reavaliagdo imagiolégica aos 3 e 6
meses de mais doentes.

CcOo2

PRE-EMPTIVE TIPS - A REALIDADE DE UMA
UNIDADE DE CUIDADOS INTERMEDIOS

Dina Neto; Rafaela Lopes Freitas; Sandra Mendes;

Luisa Guerreiro; Filipe Andrade

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

Introducdo: A doenca hepatica cronica (DHC) é uma
patologia muito prevalente, apresentando multiplas
causas. A cirrose hepatica resulta da evolucdo da DHC.
Esta pode ser assintomatica ou evoluir para cirrose
descompensada. As manifestacbes mais comuns sao
ascite, rotura de varizes esofagicas e encefalopatia
hepatica. A rotura de varizes esofagicas € uma das
complicacbes mais graves e ameagadoras da vida.
Perante um doente com rotura de varizes a primeira
abordagem consiste na estabilizagdo, uso de
vasopressores e realizacdo de endoscopia digestiva alta
(EDA). Desde 2022 através da publicagdo das
recomendacdes de Baveno VI, a técnica de TIPS
(Transjugular Intrahepatic Portosystemic Shunt) esta
indicada nas primeiras 72 horas (preemptive TIPS ou early
TIPS) apds uma rotura de varizes esofagicas ou
esofagastricas tipo 1 e 2 nos doentes Child-Pugh C < 14,
Child-Pugh B > 7 e hemorragia ativa na EDA ou HVPG >
20 aquando da hemorragia, pois diminui ndo s6 o
ressangramento como a mortalidade.

Descricao do Estudo: Trata-se de um estudo transversal,
cujo objetivo consiste em caracterizar a amostra de
doentes internados por hemorragia digestiva alta
hipertensiva na nossa unidade de cuidados intermédios
nos primeiros 6 meses de 2022, e perceber quais destes
apresentavam critérios para preemptive TIPS.

Nos primeiros 6 meses de 2022 estiveram internados 28
doentes com hemorragia digestiva hipertensiva, sendo
23 homens (82%) e 5 mulheres (18%), com uma mediana
de idade de 54 anos. A etiologia alcodlica predominou
(68%). Dos 28 doentes, 23 doente apresentavam varizes
esofagicas, 2 com varizes esofagogastricas tipo 1 e um
doente com varizes esofagogastricas tipo 2. Destes 26
doentes, 6 apresentavam Child-Pugh C e todos com
pontuagdo abaixo de 14, 3 apresentavam Child-Pugh B >
7 e hemorragia ativa aquando da realizagdo da EDA.
Assim, dentro desta amostra, 9 doentes tinham indicacdo
para preemptive TIPS, sendo que destes, 4 tinham
critérios que indicavam futilidade da técnica (lactatos >
12 mmol/L ou MELD > 30), o que significa que dentro da
amostra dos 28 doentes, 18% tinha indicacdo para
preemptive TIPS.

Conclusdo: Apesar da evidéncia, o uso do preemptive
TIPS ainda é muito limitado. Com este trabalho os
autores pretendem alertar para esta nova realidade e
assim incentivar a identificacdo e referenciacdo destes
doentes, melhorando assim os outcomes.

Cco3

ASSOCIACAO DE MIOSTATINA E FATOR DE
CRESCIMENTO FIBROBLASTICO 21 COM MASSA
MUSCULAR, DISMETABOLISMO E MASLD EM
MULHERES

Joana Rigor'; Carla Luis%;, Ana Catarina Rocha?

Ruben Fernandes?; Pedro Barata*; Daniela Martins-Mendes?
" Unidade Local de Satide da Pévoa de Varzim,/Vila do Conde
2 Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

3 Universidade Fernando Pessoa

4 Centro Hospitalar Universitdrio do Porto

Introducdo: A doenca hepatica esteatdtica associada a
disfuncdo metabodlica (MASLD) é a doenca hepatica
crénica mais comum a nivel mundial, afectando cerca de
25% da populacdo em geral e com uma incidéncia em
crescente que paralela o aumento da obesidade e
restantes fatores de risco cardiometabdlico. Apesar disto,
a fisiopatologia da MASLD ainda ndo esta totalmente
esclarecida e, de forma importante, existem escassas
terapéuticas disponiveis na sua gestdo. Diferentes
populagdes podem ter diferentes triggers para o
desenvolvimento de MASLD; o sexo masculino é fator de
risco de forma independente dos fatores de risco
cardiometabolicos e as mulheres em idade pré-
menopausa apresentam menor prevaléncia de MASLD.
Uma das causas apontadas para este dimorfismo é a
diferenca em composi¢do corporal entre homens e
mulheres. J& foi amplamente estudada a associacdo de
gordura visceral e gordura subcutanea com MASLD. No
entanto, estudos recentes vieram sugerir um papel
independente  do  musculo  esquelético  pela
demonstracdo de menor forca e massa muscular em
doentes com MASLD, independentemente do peso
corporal. O tecido muscular, para além das suas fungdes
de locomogdo, é um 6rgdo endocrinolégico, emitindo
citocinas especificas, apelidadas de miocinas, com
receptores em variados érgdos, como o coragdo, o
cérebro e o figado. As miocinas mais estudas incluem a
fibronectin type-lll domain containing protein 5 (FNDC5),
o fator de crescimento de fibroblastico 21 (FGF21), a
interleucina 6 (IL-6), a mionectina e a miostatina.
Objetivos: Caracterizar uma populacao de doentes com
fatores de risco cardiometabdlico com e sem MASLD,
determinar a sua massa, forca e performance muscular e
o0 padrdao de miocinas expressado, e estabelecer
correlacdo entre estas variaveis.
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Material e métodos: Doentes seguidos em consulta
externa de Medicina Interna, com idade < 75 anos e com
> 3 fatores de risco cardiometabdlico (indice de massa
corporal > 30 kg/m2 ou perimetro abdominal > 94 c¢m
nos homens ou 80 c¢cm nas mulheres, presenga de
diabetes mellitus ou de resisténcia a insulina, hipertensao
arterial, triglicerideos > 150 mg/d|, colesterol HDL < 40
mg/dl nos homens ou 50 mg/dl nas mulheres) foram
consecutivamente incluidos. Foram excluidos individuos
com outra etiologia de doenga hepatica. A presenca de
esteatose hepatica foi determinada por ecografia
abdominal. A massa muscular apendicular foi
determinada por analise de composicdo corporal por
absorciometria bifotonica de raio-x (DEXA). A forca
muscular foi aferida pelo teste da cadeira e a
performance muscular pelo Short Physical Performance
Battery, uma ferramenta validada de simples aplicacdo.
Foram colhidas amostras de sangue periférico em jejum
e repouso para doseamento de glicose, hemoglobina
glicada, triglicerideos, HDL, enzimas hepaticas e
determinacdo de miocinas. A resisténcia a insulina foi
determinada pelo Homeostatic Model Assesment for
Insulin Resistance (HOMA-IR). Os niveis de adiponectina,
FNDC5, FGF21, IL-6, leptina, mionectina e miostatina
foram medidas por método de ELISA.

Resultados e conclusées: Dos 149 doentes (50,3%
homens) incluidos, encontrou-se uma prevaléncia de
MASLD de 73,2%. Mulheres com MASLD apresentaram
valores maiores de hemoglobina glicada (p < 0,001),
resisténcia a insulina (p < 0,001) e triglicerideos (p <
0,01), e menores de HDL (p < 0,001). Do ponto de vista
muscular, apresentaram menor massa (p < 0,05), forca (p
< 0,05) e performance muscular (p < 0,05), e valores mais
elevados de FGF21 (p <0,01) e miostatina (p <0,01).
FGF21 demonstrou correlacdo positiva com os valores de
hemoglobina glicada (p < 0,001), resisténcia a insulina (p
< 0,001) e triglicerideos (p < 0,001); a miostatina
demonstrou correlagao negativa com massa (p < 0,05),
forca (p < 0,05) e performance muscular (p < 0,05). Estes
resultados sugerem, nas mulheres, uma associagdo de
FGF21, disfuncdo metabdlica e MASLD, e de miostatina,
disfuncdo muscular e MASLD, cuja melhor caracterizacdo
podera elucidar vias fisiopatoldgicas que poderdo servir
como alvos terapéuticos.

co4

DESEMPENHO E RESULTADOS CLiNICOS DO
INTERNAMENTO DE HEPATOLOGIA: UMA ANALISE
RETROSPETIVA

Carolina Anjo’; Gisela Goncalves?; Ana Sofia Silva;

Sofia Sequeira®; Inés Peneda Ferreira®; Ana Luis Vasconcelos®;
Daniela Augusto®; Carolina Queijo®; Filipa Crespo Santos>;
Jodo Pedro Moreira®; Sofia Santos Pereira’; Maria Inés Soares>;
Rui Jorge Silva®; Miguel Angelo Sousa®, Emanuel Fernandes’;
Sénia Carvalho®; Sandra Morais®; Ana Barreira®; Joana Calvao®;
Monica Mesquita®; Inés Pinho®; Paulo Carrola®;

José Presa Ramos®

" Hospital de Viseu

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

3 Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia / Espinho

4 Hospital de Santo Espirito da Ilha Terceira

% ULS Trds-Os-Montes E Alto Douro

¢ Hospital de Braga

7 Hospital Distrital de Portalegre

Introducdo: Os doentes com doenca hepatica,
frequentemente de natureza crénica, tendem a
apresentar uma complexidade acrescida na sua
estabilizacdo e seguimento, o que pode justificar a
criagdo de uma equipa especializada com um
internamento dedicado a gestdo deste tipo de doentes.
Objetivos: O objetivo deste estudo foi caracterizar os
doentes internados na Unidade de Hepatologia de um
hospital terciario, durante o seu primeiro ano de
funcionamento, e comparar a taxa de readmissdo com a
probabilidade de reinternamento ou morte de acordo
com o LACE Index.

Material e métodos: Estudo de coorte observacional
retrospetivo dos doentes internados na unidade de
Hepatologia durante 1 ano (9/07/2023 a 9/07/2024), a
partir de registos eletrénicos hospitalares.

Resultados e conclusées: No periodo analisado, foram
internados 254 doentes, 23,6% do sexo feminino e 76,4%
do sexo masculino, com uma média de idades de 62,3
anos. 36,2% dos doentes provieram do Hospital de Dia
(HD), 22,8% do Servico de Urgéncia, 15,3% de Unidade
nivel I, 12,2% do Servico de Medicina Interna e os
restantes 13,8% da Consulta Externa (CE) e outro
servico/hospital.

A demora média foi de 7,47 dias. 7,1% (N=18) dos
doentes faleceram e, dos que tiveram alta, 62,6% foram
orientados para o HD, 12,2% para a CE de Hepatologia,
9,4% para a CE de Tumores, 4,3% para a CE de Cuidados
Paliativos e os restantes 4,3% para outra consulta ou
servico hospitalar. Comparativamente aos doentes
internados no Servico de Medicina Interna, verificou-se
uma taxa de mortalidade menor (7,1% vs 14,6%).

Dos 254 internamentos, 20,9% (N=53) foram eletivos e
79.1% (N=201) ndo eletivos. O tempo médio de
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reavaliacdo pds internamento dos néo eletivos foi de 9,9
dias enquanto nos eletivos foi de 35,5 dias. Nao se
verificou nenhum 6bito no segundo grupo.

No que concerne aos diagndsticos principais mais
comuns, 42,1% dos doentes apresentavam doenca
hepética cronica (DHC) descompensada, 8,3% com
critérios de ACLF, 7,1% foram internados para
procedimentos de termoablacdo percutanea, 5,9% para
quimioembolizacdo trans-arterial. Como causas para
descompensacao, 22,4% por infe¢do do trato urinario,
21,5% por peritonite bacteriana espontanea, 15,9% por
hepatite aguda relacionada com o alcool e 14% com
hemorragia digestiva alta.

222 doentes (87,4%) apresentavam DHC, dos quais
67,6% relacionada com o alcool, 25,2% relacionada com
alcool e fatores metabdlicos e 9,9% com causa virica.
Relativamente ao uso do alcool, 53,1% dos doentes
encontrava-se abstinente e 30,7% mantinha consumos.
Verificou-se ainda que, previamente ao internamento,
459% dos doentes ndo tinham tido qualquer
descompensacao.

Foram calculados scores de progndstico tendo-se
verificado que a admissdo, 30,9% apresentavam Child
Pugh (CP) classe A, 38,6% classe B e 30,5% classe C. Ja a
data de alta, 35,8% dos doentes apresentavam CP classe
A, 43,7% classe B e 20,5% classe C. Relativamente ao
score de Meld-Na, a entrada, verificou-se uma mediana
de 17 pontos e, a alta, de 15 pontos.

18,4% dos doentes apresentavam infecdo a admissao,
13.8% nosocomial, das quais 57.1% foram adquiridas no
internamento. As infecbes mais comuns foram as do
trato urinario (28%) e PBE (17%), ndo tendo sido
identificado agente em 39,1% dos casos. Verificou-se
uma prevaléncia de 23,1% de microrganismos
multirresistentes, valor superior ao verificado num
estudo de 2014 no mesmo centro hospitalar (23,1% vs
11,3%). 50% (N=9) dos doentes que faleceram
apresentavam infecdo.

Foi calculado o LACE Index, tendo-se verificado que
74,68% dos doentes apresentavam alto risco de
readmissdo ou morte. Contudo, foram readmitidos a 30
dias 4,33% (N=11) dos doentes e a taxa de mortalidade
no mesmo periodo foi de 6,8% (n=16). Estes dados
permitem demonstrar o beneficio da gestdo integrada
destes doentes por parte de uma equipa dedicada, onde
a sua reavaliaggdo a curto prazo, no ambito de
um Hospital de Dia especializado, contribuiu certamente
para os resultados alcangados.

CO5

DESAFIOS E ADESAO AO RASTREIO DO CARCINOMA
HEPATOCELULAR EM PACIENTES COM CIRROSE
HEPATICA

Luis Neves da Silva'; Elisabete Cerqueira?;

Joana Freitas Ribeiro®, Pedro Simées*; Sofia Miguelote®;

Ana Sofia Silva®; Beatriz Fernandes’; Catarina Melita®,

Joana Vieira®; Sara Pereira’®; Ana Neves'"; Nuria Condé'?;
Rafael Lopes Freitas'®; Raquel Dias Moura'®; Anténio Sousa;
Carolina Queijo?; Daniela Augusto?; Inés Ferreira’;

Mariana Esteves?; Catarina Oliveira'%; Jodo Pedro Meneses™;
Maria Jodo Silva'; Ana Carvalho'®; Inés Pinho';

Paulo Carrola'®; José Presa'™

! Servico de Medicina Interna, ULS de Braga

2 Servico de Medicina Interna, ULS Trds-os-Montes e Alto Douro
3 Servico de Medicina Interna, ULS Médio Tejo

4 Servico de Medicina Interna, ULS Nordeste

% Servico de Medicina Interna, Hospital CUF Porto

¢ Servico de Medicina Interna, ULS Pévoa de Varzim/Vila do
Conde

7 Servico de Medicina Interna, Hospital de Cascais

8 Servico de Medicina Interna, ULS Amadora/Sintra

9 Servico de Medicina Interna, ULS Oeste

10 Servico de Medicina Interna, ULS Alto Minho

T Servico de Medicina Interna, ULS Séo JoGo

12 Servico de Medicina Interna, ULS Médio Ave

13 Servico de Medicina Interna, ULS Gaia e Espinho

14 Servico de Imagiologia, ULS de Trds-os-Montes e Alto Douro
1> Unidade de Hepatologia, ULS de Trds-os-Montes e Alto
Douro

Introducdo: O Carcinoma Hepatocelular (CHCQ)
representa 90% dos casos de neoplasia sendo o 6°
cancro mais comum e a 32 principal causa de morte
relacionada com o cancro.

O CHC desenvolve-se quase exclusivamente em figados
cirréticos, independentemente da etiologia da doenca
hepatica. As orientacdes internacionais recomendam o
rastreio semestral ecografico de CHC na populagéo
cirrética com Child-Pugh (CP) A e B, como nos CP C em
lista de transplante. Contudo, as taxas de adesdo ao
rastreio reportadas mundialmente sdo baixas dada a
multitude de desafios encontrados.

Objetivos: Este estudo visa:

1) avaliar a adesdo dos pacientes com Doenca Hepéatica
Croénica Avancada (DHCA) ao rastreio de CHC;

2) identificar e analisar as razdes de ndo adesdo ao
rastreio entre pacientes com DHCA;

3) quantificar a proporcdo de nédulos identificados
através do rastreio que sdo confirmados como CHC;

4) avaliar se a adesdo ao rastreio de CHC resulta na
detecdo em estadios mais precoces em comparagao com
a ndo adesao.

Material e Meétodos: Trata-se de um estudo
observacional retrospetivo de doentes adultos com
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DHCA e critérios para rastreio de CHC, consultados
durante o ano de 2022 numa Unidade de Hepatologia.
Foram excluidos pacientes com ECOG > 3, pacientes CP
C ndo elegiveis para transplante hepatico, pacientes com
diagndstico prévio de neoplasia hepatica ou doenca
metastatica hepatica, e aqueles sob rastreio
personalizado por nddulos hepaticos previamente
identificados.

Por protocolo, a adesao ao rastreio foi definida como a
realizacdo de dois testes de imagem com intervalo entre
150 a 210 dias.

Foram analisadas as taxas de adesdo, as razdes para a
nao adesdo e a incidéncia de nédulos hepaticos e CHC
durante um ano de rastreio.

Resultados e Conclusdes: Foram admitidos 621 doentes
para analise apos aplicacdo dos critérios de inclusao e
exclusdo. A taxa de adesdo ao rastreio de CHC foi de
54,8%. O intervalo mediano entre os eventos de rastreio,
nos aderentes, foi de 189 dias.

Nas principais causas de ndo adesdo estiveram fatores
relacionados com o hospital (41,6%), com o paciente
(29,9%) e com o médico assistente (28,5%). A falta de
suporte social/familiar aumentou significativamente a
probabilidade de falta ou abandono de seguimento por
parte dos doentes.

A taxa de adesdo neste estudo é maior que a reportada
mundialmente, mas menor que alguns estudos
europeus, com a ressalva de que muitos desses trabalhos
foram em contexto prospetivo o que pode justificar taxas
de adesdo mais altas dado o alerta e motivacdo maior de
todas as partes. A taxa de adesao por parte dos médicos
foi de 87,1%, sendo maior que a reportada noutros
estudos. Estes indicadores demonstram, como noutros
trabalhos, o beneficio de seguimento em unidades
especializadas.

Neste estudo, 77 pacientes foram identificados com
nddulos hepéticos na ecografia de rastreio, dos quais
20,8% (n=16) foram confirmados como CHC. A maioria
dos casos de CHC (10 em 16) foi confirmada apds
tomografia computorizada (TC) trifasica. Contudo, 25
pacientes dos 60 que fizeram TC, necessitaram de
exames adicionais para esclarecimento (22 ressonancia
magnética; 3 bidpsia).

Apesar de se ter verificado, nos casos de adesdo ao
rastreio, tendéncia para estadios BCLC mais precoces ao
diagnostico, ndo houve significancia estatistica, o que
pode ter acontecido pelo curto tempo de seguimento (1
ano).

CcOo6

AVALIAGAO DA PROGRESSAO NA COLANGITE
BILIAR PRIMARIA: RESULTADOS DE UMA COORTE
MONOCENTRICA

Ana Luis Vasconcelos'; Ana Sofia Silva®; Sofia Sequeira’;
Carolina Anjo*; Gisela Goncalves®; Inés Peneda Ferreira®;
Inés Soares?; Rui Jorge Silva'; Miguel Angelo Sousa?;
Emanuel Fernandes’; Sofia Santos Pereira*; Sénia Carvalho®;
Sandra Morais®; Ana Barreira®; Joana Calvao®

Ménica Mesquita®; Inés Pinho®; Paulo Carrola®;

José Presa Ramos®

" Hospital de Braga

2 Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia / Espinho

3 Hospital de Santo Espirito da Ilha Terceira

4 Centro Hospitalar Tondela Viseu

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

6 ULS Trds-Os-Montes E Alto Douro

7 Hospital Distrital de Portalegre

Introducdo: A colangite biliar primaria (CBP) é uma
doenca colestatica autoimune crénica, que pode evoluir
para cirrose. A prevaléncia varia entre 1,9 e 40,2 por
100.000 pessoas, sendo mais comum no sexo feminino.
O diagnostico baseia-se em alteragdes analiticas,
padrdes imunoldgicos ou bidpsia hepatica. A resposta ao
tratamento é avaliada por scores validados e possui valor
prognostico, permitindo a identificagdo precoce de
doentes em risco.

Objetivos: Descrever uma populacdo de doentes com
CBP e comparar os dados obtidos com a literatura
existente.

Material e Métodos: Estudo de coorte observacional
retrospetivo com dados recolhidos a partir de registos
hospitalares. Incluiu doentes adultos da consulta de
Hepatologia com CBP num hospital terciario portugués,
em seguimento ativo no ano de 2023.

Resultados e Conclusées: Foram identificados 134
doentes com CBP, dos quais 28 foram excluidos por
sindrome de sobreposicdo com hepatite autoimune ou
falta de dados. Analisaram-se 106 doentes,
maioritariamente do sexo feminino (90,5%), com idade
mediana ao diagndstico de 60 anos e mediana de
seguimento de 61 meses.

Ao diagnostico, 61% dos doentes apresentavam niveis
de fosfatase alcalina (FA) pelo menos 1,5xULN e 87%
apresentavam niveis de gama-glutamil transferase (GGT)
igualmente elevados. A aspartato aminotransferase (AST)
e alanina aminotransferase (ALT) estavam aumentadas
em 51% e 60% dos doentes, respetivamente. A maioria
apresentava valores normais de bilirrubina total (BT). A
imunoglobulina M estava aumentada em 38% dos casos.
Em relacdo ao padrdo imunoldgico, 69% tinham
anticorpos anti-mitocondriais anti-M2 (AMA) positivos e
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57% anticorpos anti-nucleares positivos (anti-gp210 32%
e Sp100 16%). 11% nao tinham marcagdo imunoldgica.
A biopsia hepaética foi realizada em 47%, confirmando o
diagnostico em 52% dos casos.

A elastografia ao diagnostico foi realizada em quase
metade dos doentes, com mediana de rigidez hepatica
de 6,4 kPa (doenca precoce).

Em um terco dos doentes foi identificada outra etiologia
de doenca hepatica concomitante, sendo a mais
prevalente a doenca hepatica esteatdsica associada a
disfuncdo metabolica (MASLD) (26%).

Cerca de 63% apresentaram sintomas relacionados com
a doenga, incluindo prurido (41%) e fadiga (33%).

A mediana de tempo de tratamento foi de 55 meses, 98%
dos doentes estavam medicados com acido
ursodesoxicolico, 42% com fibrato e 11% com é&cido
obeticolico. Uma associacao de dois ou mais farmacos foi
encontrada em 47%.

A resposta ao tratamento apés 1 ano foi avaliada pelos
scores de Paris-ll, Barcelona e GLOBE. Observou-se
resposta em 63% (Paris-Il) e 62% (Barcelona). O score
GLOBE classificou 86% dos doentes como baixo risco e
4% como alto risco. A FA normalizou em 35% dos
doentes ao fim de 1 ano. Durante a evolucao da doenca,
15% dos doentes apresentaram evolugdo para cirrose
(doenga avangada). Apenas dois doentes apresentaram
descompensacdo, ambas com hemorragia digestiva.
Todos os doentes eram Child-Pugh classe A e o MELD-
Na mediano foi 8. Foram registadas 2 mortes e nenhum
doente foi transplantado.

A prevaléncia estimada, considerando uma populagéo de
369000 habitantes na area de influéncia do hospital, foi
de 32 por 100000.

Os parametros bioquimicos ao diagndstico sdo
semelhantes aos estudos publicados na populacao
portuguesa. O padrdo imunoldgico mostrou uma menor
percentagem de AMA positivos (70%) comparando com
mais de 90% na literatura. A maior percentagem de
doentes AMA negativos parece estar associada a uma
maior prevaléncia de gp210 e sp100 positivos do que o
reportado globalmente.

A percentagem de doentes de alto risco pelo score de
GLOBE e o numero de eventos adversos
(descompensacdo, transplante ou morte) foi inferior ao
reportado na literatura.

Dos scores avaliados, unicamente o score de Barcelona
mostrou ser preditor de resposta ao tratamento
(p=0,0001) na nossa coorte.

Estes dados permitem concluir que a populacdo
abrangida pela area de influéncia hospitalar apresenta
uma prevaléncia elevada de CBP, que se apresenta
maioritariamente em fase precoce de evolucdo o que
permite a instituicdo atempada de terapéuticas que
alteram a histéria natural da doenca. Deste modo é

possivel prevenir ou atrasar a evolucdo para formas
avancadas, justificando-se assim a baixa mortalidade e
referenciagdo para transplante hepético encontradas.

co7

DRENO ABDOMINAL DE LONGA DURACAO NO
CONTROLO DE ASCITE REFRATARIA - CASUISTICA
DE UMA UNIDADE

Emanuel Fernandes'; Joana Calvio?; Inés Soares>;

Miguel Angelo Sousa?; Rui Jorge Silva*; Sofia Santos Pereira®;
Sénia Carvalho?; Inés Pinho?; Ménica Mesquita;

Sandra Morais? Ana Barreira?; Paulo Carrola?; José Presa?

" Hospital Distrital de Portalegre

2 Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro, EPE /
Hospital de Vila Real

3 Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia / Espinho

4 Hospital de Braga

® Hospital de Viseu

O aparecimento de ascite € um marco muito significativo
na histéria natural da doenca hepatica crénica estando
intimamente associado a um pior prognéstico para o
doente. Quando este quadro se torna refratario, seja por
nao resposta ou por intolerancia a terapéutica médica
com diuréticos, deve ser considerada a necessidade de
transplante a curto prazo estimando-se uma sobrevida
sem o mesmo de apenas 6 meses. No entanto a grande
maioria dos doentes nesta situacdo nao retine condicbes
para a realizacdo de transplante e a realizagdo de shunt
portossistémico intra-hepatico transjugular apenas é
aplicavel a uma pequena minoria. Frequentemente estes
doentes acabam por ser manejados com recurso a
paracenteses de grande volume periddicas, realizadas
em contexto de hospital de dia ou mesmo de
internamento hospitalar, com custos elevados para o
sistema de salde e desconforto inerente ao
procedimento para os doentes.

Os drenos abdominais de longa duragao sao dispositivos
médicos de colocacdo Unica sob anestesia local e
permitem drenagem do liquido ascitico de forma regular
e faseada, de acordo com as necessidades do doente,
mitigando o sofrimento associado a multiplos
procedimentos, assim como, permitindo um melhor
controlo dos sintomas associados ao estado ascitico.
Concomitantemente, e dado a possibilidade da
realizacdo das multiplas drenagens em contexto
domiciliar por familiares instruidos ou profissionais
afetos aos cuidados domiciliares, possibilita uma
reducdo de custos aos sistemas de saude significativa
sem compromisso da qualidade e eficaicia dos
tratamentos.

Realizamos uma avaliacdo retrospetiva da casuistica da
Unidade de Hepatologia da Unidade Local de Saude de
Trés-os-Montes de Alto Douro entre julho de 2022 e
junho de 2024, considerando todos os doentes que
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colocaram drenos abdominais de longa duracdo para
controlo de ascite refrataria e que mantiveram
seguimento no departamento. Todos os 16 doentes (13
homens e 3 mulheres) foram avaliados, caso a caso,
como elegiveis para a colocacdo do dispositivo. A larga
maioria dos doentes apresentava doenca hepatica
avancada subjacente ao consumo alcodlico. O tempo
médio de uso do dispositivo foi de 3.6 meses verificando-
se uma incidéncia de complicacdes associadas de 31%. O
tempo médio até surgimento de complica¢des foi de 1.9
meses nenhuma resultando na morte do doente. A data
de término da recolha de dados (ou morte do doente) 13
dispositivos mantinham-se funcionantes.

O uso de drenos abdominais de longa duracdo afigura-
se como uma ferramenta valida e eficiente no manejo de
doentes com ascite refrataria. A selecao criteriosa dos
doentes, assim como o acompanhamento e apoio
subsequente dos mesmos e das suas familias, permite
uma maior eficacia e durabilidade do dispositivo. Apesar
da casuistica ainda escassa do nosso centro esta técnica
parece promissora no que respeita a diminuicdo de
custos para o sistema de saude e melhoria da qualidade
de vida para o doente. Estudos prospetivos direcionados
a avaliacdo destas varidveis sdo necessarios de forma a
sedimentar o uso destes dispositivos de forma mais
frequente.
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PO 01

DEGENERESCENCIA HEPATOCEREBRAL ADQUIRIDA
- A TEMIVEL IMITADORA

INES SOUSA MIRANDA MENDES SILVA'; Marta Machado?;
Cristiano Rodrigues?; Sofia Carvalhana®; Helena Cortez Pinto®
" Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental, EPE / Hospital Egas
Moniz

2 Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca

3 Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE / Hospital de Santa
Maria

Introducdo: A  degenerescéncia  hepatocerebral
adquirida (DHA) é uma sindrome neuroldgica rara que
ocorre em doentes com doenga hepatica avancada.
Descricao: Trata-se de uma mulher de 53 anos, lucida e
auténoma, encontrando-se de baixa médica desde ha 2
meses por invalidez, trabalhava como notaria.

Historia pessoal de cirrose hepatica de etiologia
autoimune (diagnostico aos 24 anos), com hipertensao
portal (varizes gastroesofagicas e trombocitopenia). Sem
episddios prévios de descompensacdo da doenca
hepatica. Sem terapéutica imunossupressora.

1 ano antes da admissdo hospitalar iniciou quadro de
tremor, lentificacdo psiquica e incapacidade de execucdo
de tarefas intelectuais, interpretado na base de etiologia
psiquiatrica (burnout e ansiedade/depressao), medicada
com multiplos psicofarmacos sem melhoria sustentada.
Verificou-se agravamento clinico progressivo em 6
meses, com surgimento de movimentos involuntarios
orofaciais (coreodistonia), descoordenacdo motora,
desequilibrio com incapacidade para a marcha e
necessidade de apoio bilateral, bem como, deterioracdo
cognitiva, com total dependéncia de terceiros,
motivando, assim, a admissdo hospitalar. Ndo
apresentava febre ou sintomatologia de outros 6rgéos e
sistemas.

Ao exame objetivo encontrava-se sonolenta, com

movimentos coreodisténicos orofaciais, mioclonias
negativas nos  membros  superiores, reflexos
osteotendinosos  patoldgicos, dismetria  bilateral

e marcha em pontas dos pés com desequiliibro marcado.
Sem outras alteracdes ao exame fisico.

Do estudo complementar realizado destaca-se
ressonancia magnética cerebral com depdsitos de
manganés nos nucleos da base, sugestivo de
degenerescéncia hepatocerebral adquirida.

O estudo genético de doenca de Wilson foi negativo.
Foi iniciada terapéutica laxante e haloperidol em baixa
dose com melhoria parcial da sintomatologia
(encefalopatia, coreia e desequilibrio).

5 meses apos a alta hospitalar a doente foi submetida a
transplante hepatico e a reavaliacdo aos 6 meses apds
transplante verificou-se melhoria franca do quadro
motor e cognitivo, recuperando vida autdbnoma.

Conclusao: A fisiopatologia da DHA nao esta totalmente
esclarecida. A deposicdo cerebral de manganés parece
apresentar um papel. Esta condi¢do faz importante
diagndstico diferencial com a doenca de Wilson. E
considerada irreversivel devido a refratariedade a
terapéutica farmacolégica. O transplante hepatico pode
ser curativo, considerando-se a terapéutica de eleigao.

PO 02

GAMA-GLUTAMIL TRANSFERASE ISOLADAMENTE
ELEVADA E DIAGNOSTICO DE DISTURBIO
VASCULAR PORTO-SINUSOIDAL. A PROPOSITO DE
UM CASO CLiNICO.

Filipe Nery'; Manuel Teixeira Gomes?; F4tima Carneiro®

! Clinica do Figado

2 Hospital dos Lusiadas Porto

3 Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

Introdugdo: O disturbio vascular porto-sinusoidal
(DVPS) é uma entidade clinica Unica com varios aspetos
patolégicos e um espectro de apresentagdo muito
amplo, desde forma assintomatica, até a expressdo com
hipertensdo portal clinicamente significativa (HTPCS),
com ou sem trombose da veia porta. A heterogeneidade
da forma de apresentagdo contrasta com o modo como
o diagnostico definitivo é estabelecido, o qual assenta no
resultado histologico.

Descricao: Homem, 62 anos, com excesso ponderal,
incremento de peso superior a 10kgs face aos 20 anos de
idade, dislipidemia mista e histdria pregressa de
amaurose fugaz em 2023, sob terapéutica com acido
acetilsalicilico e atorvastatina desde entdo. Recorre a
consulta de doencas do figado por gama-glutamil
transferase (GGT) elevada conhecida desde ha cerca de
30 anos, assintomatico. Sem consumo regular de alcool
ou padrdo de binge drinker. Ao exame objetivo, sem
estigmas de doenca hepéatica crénica e/ou de
hipertensdo portal (sem ictericia, telangiectasias malares,
hipertrofia parotidea, atrofia temporal, aranhas
vasculares ou sinais de circulacdo  colateral),
documentando-se um IMC de 28.6Kg/m2. O estudo
analitico revelou hemograma normal, com plaquetas de
208000/uL, AST=24Ul/L, ALT=36Ul/L, GGT=77UI/L,
FA=116UI/L, &cidos biliares=2.5umol/L, sem argumentos
analiticos para doencas metabdlicas (parametros
marciais, de cobre, valor de alfa 1 antitripsina e de enzima
de conversdo de angiotensina na faixa da normalidade),
do foro autoimune (perfil de Imunoglobulinas,
nomeadamente 1gG4, bem como ANAs, AMAs, sp100 e
gp210 todos negativos) ou viricas. Realizou ecografia
abdominal, com um figado morfologicamente normal,
um ultrasound fatty liver index de 2, baco normal, fluxo
na veia porta hepatopeto de velocidade normal, sem
sinais de hipertensao portal. A elastografia era de 7.4KPa

XVII JORNADAS DO NUCLEO DE ESTUDOS DAS DOENGAS DO FiGADO 13



e 0 CAP de 275dB/m. Dada a auséncia de etiologia clara
para a alteragdo analitica com 3 décadas de persisténcia/
evolugdo da GGT, decidiu-se pela realizacdo de biopsia
hepética percutanea ecoguiada. Fragmento de bidpsia
de 2,1cm, estando representados 11 espacos porta,
constatando-se presenga de veias centrolobulares
dilatadas, sem alteracées inflamatérias ou estruturais da
parede, dilatacdo das veias porta, herniagdo de ramos
das veias porta na periferia de algumas estruturas portais
e, ainda, dilatacdo sinusoidal multifocal. Auséncia de
lesdes dos ductos biliares e presenca, em localizagdo
intralobular, de esteatose médio-vesicular dispersa, de
intensidade ligeira. Os aspetos das vénulas portais e
sinusoides sdo compativeis com o diagnédstico definitivo
de DVPS, sem sinais de HTPCS.

Conclusao: As alteracdes analiticas associadas ao DVPS
sdo  inespecificas e, normalmente, discretas.
Recentemente, um estudo retrospetivo de coorte
italiana, mostrou que 45% dos doentes com GGT
isoladamente elevada submetidos a bidpsia hepatica,
tinham DVPS. Uma outra coorte chinesa, documentou
que a GGT induzida era um achado também frequente
nos doentes com DVPS sem HTPCS. A GGT tem elevada
sensibilidade na avaliagdo de doenga hepato-biliar, mas
carece de especificidade associada a determinada
etiologia, nomeadamente ao DVPS. Apesar de, no
fluxograma de atuacdo na investigacdo de GGT
isoladamente elevada, o diagnostico de DVPS néo ser
habitualmente considerado, a bidpsia hepatica deve ser
realizada, sobretudo na auséncia de outros fatores que
possam promover o seu incremento, como farmacos,
consumo de alcool, doengas genéticas colestaticas e a
patologia das vias biliares de uma forma geral, mesmo
na presenca de morfologia, elastografia e funcdo
hepatocelular preservadas. Este caso clinico ¢é
representativo deste paradigma.

PO 03

ENVOLVIMENTO HEPATICO NA SINDROME DE
TURNER. A IMPORTANCIA DA HISTOLOGIA.
Filipe Nery'; Manuel Teixeira Gomes?; Fatima Carneiro®
" Clinica do Figado

2 Hospital dos Lusiadas Porto

3 Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

Introducgao: A Sindrome de Turner (ST) afeta cerca de 1
em cada 2500 nascimentos do género feminino, sendo o
caridétipo 45X o mais frequente, com impacto no
crescimento, e podendo ter envolvimento multiorganico.
Aos 33 anos, 36% das doentes apresenta perfil hepatico
alterado com traducdo patoldgica, e a prevaléncia
aumenta com a idade. Os autores descrevem 2 casos de
ST com envolvimento hepético, e analisam a importancia

da avaliacdo histoldgica no esclarecimento etiolégico e
conduta terapéutica.

Descricao: Caso 1. Diagnostico de ST aos 33 anos de
idade. Hepatite aguda a VHB aos 14, com seroconversao
espontanea. Recorre, aos 42 anos, a consulta de doencgas
do figado por perfil hepatico alterado (AST=70UI/L,
ALT=82Ul/L, GGT=392UI/L, FA=440Ul/L, BT=1mg/dL,
BD=0,4mg/dL). Estudo etiolégico complementar
negativo [nomeadamente doseamento de
imunoglobulinas (incluindo 1gG4), com ANAs, ASMA,
AMAs, Ac anti-gp210 e anti-sp100 negativos; acidos
biliares normais; sem argumentos para doencas
metabdlicas]. Colangioressonancia a revelar figado de
morfologia normal, sem oclusdo vascular, e normal
anatomia das vias biliares, sem dilatacio ou
irregularidades no estudo colangiografico. Elastografia
de 9,5KPa e CAP de 172dB/m. Proposta bidpsia hepética,
que a doente recusou, iniciando terapéutica empirica
com AUDC na dose de 15mg/kg. Cerca de 2 anos e meio
mais tarde, sob AUDC, apresentava AST=57UI/L,
ALT=68UIl/L, GGT=136UI/L, FA=184UI/L, tendo iniciado
agonista PPAR (bezafibrato). Seis meses apds, com
AST=29UI/L, ALT=33Ul/L, GGT=82UI/L, FA=140UI/L,
BT=12mg/dL com BI=0.8mg/dL. A doente realizou
estudo genético para doencas colestaticas (estudo de 15
genes), sem variantes potencialmente patogénicas, e
acedeu a realizacdo de biépsia hepatica, documentando-
se figado de arquitetura trabecular com alteragdes
necro-inflamatodrias discretas, de carater inespecifico, e
metaplasia biliar focal em hepatdcitos peri-portais.
Caso 2. Diagnostico de ST aos 5 anos de idade, sob
hormona de crescimento até aos 16. Envolvimento
multiorganico, com rins em ferradura e tiroidite de
Hashimoto. Recorre a consulta de doencas do figado aos
32 anos, por perfil hepatico alterado com 2 anos de
evolucdo, de predominio colestatico [AST=28Ul/L
ALT=37Ul/L, GGT=66UIl/L, FA=145Ul/L (LSN=116UI/L),
BT=0.5mg/dL]. Ecodoppler abdominal sem alteragdes.
Elastografia de 34KPa e CAP=171dB/m. Estudo
etioldgico analitico negativo (viroldgico, autoimune,
incluindo AMAs, Ac anti Sp100 e gp210 e metabdlico),
tendo iniciado AUDC na dose de 13,5mg/Kg. Cerca de 1
ano apdés o inicio da terapéutica, realizada bidpsia
hepatica, havendo documentacao de 10 espacos porta, 2
deles de dimensdes superiores aos restantes. Nestes,
com veias de parede fina e [limen ectasiado. Nas regides
centrolobulares, existéncia de veias ectasiadas sem
hiperplasia muscular da parede, sem fibrose envolvente
e sem alteracdes inflamatérias e, em localizacdo
intralobular, ectasia ligeira e focal de sinusoides.
Auséncia de lesdes necro-inflamatdrias, esteatose,
bilirrubinoestase ou siderose. Ultima avaliacdo analitica,
com AST=35 Ul/L, ALT=40 Ul/L, GGT=33 Ul/L, FA=123
Ul/L, BT=0.4 mg/dL.
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Conclusao: As manifestagdes hepaticas na ST podem ser
heterogéneas, a variar de lesdo dos dutos biliares (desde
alteracdes inespecificas a entidades bem definidas como
a colangite biliar primaria) até aos vasos [distUrbio
vascular porto-sinusoisal (DVPS)]. A bidpsia hepatica é
uma ferramenta fundamental na investigagao etiologica
e orientacdo terapéutica. Sdo apresentados 2 casos de
doentes com ST e envolvimento hepatico distinto, uma
com alteragdes inespecificas das vias biliares e, a outra,
com alteracbes vasculares que ndo excluem a
possibilidade de DVPS. O tratamento em ambas
permitiu, num curto espago de tempo, melhorar o perfil
hepatico e, na primeira doente, com melhoria do valor
da elastografia. Consideramos poder existir eventual
interferéncia da terapéutica ndo sdé no resultado
histoldgico (as biopsias foram realizadas 3 e 1 ano apds
a introducdo do AUDC) como, também, na historia
natural da doenca.

PO 04

PERITONITE BACTERIANA ESPONTANEA - ANALISE
DOS NUMEROS

Isabel V. Rodrigues; Ana Monteiro; Rita Domingos;

Paula Teixeira Pinto; Ana Margarida Vaz; Horacio Gurreiro;
Ana Pimenta de Castro; Catarina Mendonga

Hospital de Faro

Introdugao: Dada a prevaléncia da doenga hepatica e
das suas complicagdes como motivo de internamento
hospitalar, resolvemos debrugar-nos sobre uma
complicacdo em particular, a Peritonite Bacteriana
Espontanea (PBE). Apesar de ndo ser um diagndstico raro
associado a doenga hepatica crénica (DHC), é muitas
vezes subestimada, motivo pelo qual quisemos rever o
seu significado a nivel estatistico.

Objectivos, Material e Métodos: Estudo retrospetivo
dos doentes internados num hospital entre 2017 e 2022
com o diagndstico estabelecido de PBE. Foi feita uma
caracterizagao clinica e laboratorial. A colheita de dados
foi feita através da consulta dos processos clinicos.
Resultados: Foram avaliados 80 doentes no total, com
idade média de 59,55 anos, sendo que 86,25%
correspondiam ao género masculino. 57,5% recorreu ao
Servico de Urgéncia por Sindrome Confusional e
aumento do perimetro abdominal. A demora média do
internamento foi de 21,33 dias. Em 26,25% foi feito
diagnostico inaugural de DHC. 67,5% foram internados
pela 12 vez com diagnostico de PBE. 23,75 % estavam sob
profilaxia, destes, 57,89% com Norfloxacina e 42,11%
com Rifaximina. De acordo com a escala Child-Phug 65%
estavam no estadio C, 32,5% no estadio B e 2,5 % no
estadio A. Em 72,5% ndo houve isolamento bacteriano
nas culturas no liquido ascitico (LA). De entre os
isolamentos bacterianos, a Eschericia coli foi a mais

comum (3637%), e 36,37% eram bactérias
multirresistentes, 77,5% ndo tinha tomado antibiético
nos 3 meses anteriores. No internamento, 53,75% foi
medicado antobidtico em monoterapia e 46,25% com 2
ou mais antibidticos, sendo Ceftriaxone o mais utilizado
(48,75%). Albumina foi administrada a 70% destes
doentes. 35% tinham lesdo renal na admissao (creatina
sérica >12 mg/dl). 15% tinham Bilirrubina Total
<1,2mg/dl na admissdo, 52,5% tinham bilirrubina total
entre 1,2mg/dl e 5 mg/dl, 16,25% entre 51mg/dl e
10mg/dl, 6,25% entre 10,1mg/dl e 15mg/dl, 5% entre
15,Tmg/dl e 20mg/dl, 1,25% entre 20,1mg/dl e 30mg/dI
e 3,75% >30mg/dl. 31,25% tinha INR<1,5 na admissao,
33,75% entre 1,5 e 2, 23,75% entre 2,1 e 3, € 6,25% >3.
26,25% apresentou hiponatremia (Na sérico <133
mmol/ml) na admissdo. Durante o internamento 41,25%
tiveram complicacdo infeciosas, sendo a infecdo do trato
urinario (ITU) a mais comum (23,4%). Entre outras
complicacdes no internamento a encefalopatia
portosistémica foi a mais comum (41,25%) e, 12,5%
evoluiram para Acute on Chronic Liver Failure (ACLF).
3,75% tiveram necessidade de cuidados intensivos,
3,75% de cuidados intermédios e 3,75% passam pelos
cuidados intensivos e intermédios. 41,25% faleceram no
internamento.

Discussao/conclusao: PBE é um diagndstico comum. A
maioria dos doentes sdo do sexo masculino, em idade
jovem, com diagnostico de DHC ja conhecido em estadio
avancado, e j& com estigmas da doenca, como o
aumento da bilirrubina, o prolongamento do INR e a
hiponatremia. A maior parte foi internada por PBE pela
12 vez, sem isolamento bacteriano no LA. Uma minoria
apresentou isolamento de bactérias multirresistentes.
Uso de Ceftriaxone deve-se ndo sb ao seu largo espectro
de acdo mas também a ndo necessidade de ajuste &
funcdo renal sendo que a maioria apresentava na
admissdo creatinina aumentada. Objetivou-se também
que uma pequena percentagem estava sob proflixaxia. A
baixa percentagem de recorréncia de PBE esta
provavelmente relacionada com a alta taxa de
mortalidade. O tempo de internamento é prolongado,
com  multiplas  complica¢des/intercorréncias. A
administracdo de albumina ndo foi universal,
provavelmente associada a condi¢cdes médicas e ao
internamento fisico do doente. Expectavelmemte a ITU é
a infecdo mais prevalente nestes doentes e, a EPS como
manifestacdo da DHC descompensada também foi
comum. Apesar do nimero de doente que evoluiram
para ACLF a admissdo em cuidados intensivos foi
minima, provavelmente no contexto de progndstico
reservado de faléncia organica terminal.
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PO 05

ASSOCIACI\O DE COLANGITE BILIAR PRIMARIA
COM ESPONDILOARTROPATIA: DESAFIOS
TERAPEUTICOS NUM CASO CLiNICO RARO
Maria Eduarda Martins; Sara Moreira Pinto; Fani Ribeiro;
Joana Rigor

Centro Hospitalar Pévoa de Varzim/Vila do Conde

Introducdao: A Colangite Biliar Priméaria (CBP) é
caracterizada pela agressdo aos pequenos ductos biliares
mediada por linfocitos T, levando a sua destruicdo
progressiva. E considerada uma doenca rara, com uma
prevaléncia de 2 a 40 por 100000 pessoas, e afeta
predominantemente mulheres, sendo que apenas 40-
50% dos doentes apresenta sintomas na altura do
diagnostico. Dos doentes com CBP, cerca de 28,3% tera
outras doengas autoimunes extra-hepaticas
concomitantes, das quais 17% do foro reumatolégico -
no caso da espondililte anquilosante (EA), a prevaléncia
é estimada em 0,2%.

O prognostico da CBP tem vindo a melhorar gragas ao
diagnéstico precoce e tratamento com o acido
ursodesoxicolico (UDCA). Nos casos raros de auséncia de
resposta terapéutica ao UDCA, podera ser associado o
acido obeticdlico. Existem ainda outras armas
terapéuticas atualmente em estudo, como os fibratos, a
budesonida e os agonistas dos receptores ativados por
proliferador de peroxissoma. No caso de faléncia da
terapéutica médica, os doentes poderao ser submetidos
a transplante hepatico, caso retnam as condi¢oes
necessarias para este.

No caso da EA com predominio de atingimento axial, o
tratamento de primeira linha passa pelo uso dos anti-
inflamatdrios ndo esterdides, seguidos da sulfazalassina
com progressdo até outros DMARd's bioldgicos se
auséncia de resposta ao ultimo.

Descricao: Sexo feminino, 46 anos, com antecedentes de
gastrite cronica e tabagismo, referenciada a consulta
externa de Medicina Interna por nauseas, anorexia,
astenia marcada e enfartamento progressivos, com mais
de 6 meses de evolucdo. Negava coluria, acolia e prurido.
Do estudo realizado, apresentou gama-
glutamiltransferase (GGT) de 329 U/L, fosfatase alcalina
(FA) de 781 U/L, alanina aminotransferase de 59 U/L,
bilirrubina total de 0,5 mg/dL, albumina de 41,8 g/L,
anticorpos antinucleares negativos, anti-musculo liso
1/20, anti-mitocdndria M2, anti-Sp100 positivo e anti-
PML positivos, Imunoglobulina G de 1690 mg/dL, anti-
VHC, AgHBs e AcHBs negativos. Estabelecido diagnostico
de CBP. Realizou bidpsia hepatica que mostrou lesdo
ductal florida sem lesdes de hepatite de interface e sem
fibrose, excluindo-se overlap com hepatite auto-imune e
doenca hepatica avancada.

Iniciou UDCA 750 mg/dia (~14,4 mg/kg/dia), mantendo,
no entanto FA elevada (863 U/L) e astenia incapacitante,
apesar de 1 ano de terapéutica. Associado bezafibrato
400 mg/dia e proposta para acido obeticolico que
aguarda autorizagdo até ao momento. Apos 3 meses de
associacdo UDCA e bezafibrato, observou-se uma
diminuicdo progressiva de FA, sendo que no estudo
analitico mais recente apresentada FA de 218 U/L.
Concomitantemente, apresentou um quadro de
poliartrite aditiva inflamatoria de médias e grandes
articulagdes, de predominio axial com entesite associada,
com documentacdo de sacroileite na RMN compativel
com diagnéstico de EA. Iniciou terapéutica com
sulfassalazina, a qual desenvolveu reacdo alérgica;
alterado para metotrexato, que ndo tolerou por sintomas
gastrointestinais.  Ap6s  discussdo  em  grupo
multidisciplinar, proposta para realizagcdo de etanercept,
para o qual aguarda autorizagdo até ao momento.
Iniciada prednisolona a 0,5 mg/kg/dia durante 2
semanas, com posterior desmame até 20 mg/dia, com
melhoria parcial das queixas algicas.

Conclusao: A CBP é uma doenca rara, e a coexisténcia de
outras doencas autoimunes traz desafios acrescidos.
Apesar de rara, a auséncia de resposta ao UDCA ocorre,
sendo, nesses casos, indicada a associacdo com acido
obeticélico. Em alternativa, apesar de off-label, a
associacdo de fibrato tem mostrado beneficios. No caso
apresentado, a associacdo do bezafibrato originou uma
diminuicdo de FA de cerca de 75%, suportando os
estudos que mostram o sucesso desta associacdo. No
caso do tratamento da EA, os farmacos utilizados
apresentam  um  risco ndo  desprezivel de
hepatotoxicidade bem como efeitos secundarios comuns
a CBP, o que acresce a complexidade do tratamento de
ambas as patologias.

PO 06

DOENCA DE WILSON COM MANIFESTA(;GES
NEUROPSIQUIATRICAS: UM DESAFIO DIAGNOSTICO
E TERAPEUTICO

Jorge Bezerra; Rita Morais Passos; Rogério Corga Silva;
Francisco Teixeira Silva; Jodo Andrade; Alfredo Pinto;

Diana Guerra

Unidade Local de Satde do Alto Minho, EPE / Hospital de Santa
Luzia

Introducdo: A doenga de Wilson (DW) resulta de
excrecao biliar deficitaria de cobre (Cu) por muta¢des no
gene ATP7B (proteina transportadora de Cu). A
abordagem diagndstica, de seguimento e terapéutica é
complexa, sendo fundamental uma
investigagdo etioldgica meticulosa e um seguimento
multidisciplinar para abordar casos particulares.
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Caso clinico: Homem de 57 anos, com antecedentes de
hipertensdo arterial e dislipidemia desde os 22 anos;
esteatose hepéatica. Seguimento em Neurologia por
monoparésia ligeira e descoordenacdo do membro
inferior esquerdo (MIE). Associadamente, sintomas
depressivos. Enviado a consulta de Medicina Interna,
para estudo de doenca hepética cronica (DHC). Ao
exame objetivo: humor francamente deprimido, discreta
contratura de Dupuytren, sem outros estigmas de DHC.
No estudo inicial com ceruloplasmina diminuida
(8mg/dl), cobre aumentado na urina de 24 horas
(76,3ug/24h). Simultaneamente, diagnosticada infecdo
por virus da imunodeficiéncia humana 1 (VIH-1) e sifilis
de novo, que foi tratada. Referenciado a consulta de
VIH, iniciou tratamento com anti-retroviricos. Sem
evidéncia de altera¢des oftalmoldgicas. Manteve queixas
de humor depressivo e descoordenagdo do MIE
sugestivos de discinésias e coreoatetose; contudo
ressonancia magnética (RM) cerebral e eletromiografia
sem alteracdoes. Manteve-se a duvida da etiologia dos
sintomas, dada dificuldade na supressdo da carga virica
do VIH. Reavaliagdo por RM abdominal com esteatose
hepatica severa e bidpsia hepatica com esteatohepatite
crénica, fibrose grau 1, sem sinais de acumulagdo de
cobre. Estudo genético com homozigotia para a variante
¢.3295G>A do gene ATP7B, confirmando DW. Foi
reavaliado em consulta diferenciada de Neurologia
(Doencas do Movimento), tendo sido revista a RM
cerebral, sendo descrito hipersinal dos ganglios da base,
talamo e pedunculo cerebeloso médio, compativeis com
toxicidade por cobre. Decisdo multidisciplinar de iniciar
trientina, em doses crescentes, sob vigilancia clinica
apertada e doseamento frequente da cupruria.
Apresentou agravamento paradoxal da clinica
neurolégica nos primeiros meses apds inicio do
tratamento quelante de cobre, conforme descrito na
literatura. Por indisponibilidade de trientina a nivel
hospitalar, iniciou penicilamina, com desenvolvimento de
erupcdo cutanea pruriginosa generalizada, apés 1 més
de tratamento, tendo reiniciado trientina. Em 3 anos de
seguimento, resposta clinica favoravel, traduzida em
diminuicdo dos episddios de discinesias e resolucdo da
sintomatologia depressiva.

Conclusdao: A DW pode apresentar-se em qualquer
idade, mas é mais comum entre os 5 e 35 anos. Cerca de
1/3 dos doentes manifestam alteragoes
neuropsiquiatricas desde inicio. Em doentes complexos,
com varias patologias em estudo, é dificil atribuir uma
etiologia especifica a clinica apresentada. E igualmente
desafiante a elaboracdo de esquemas terapéuticos,
considerando comorbilidades, adesdo terapeutica e
efeitos laterais. Para tal é importante uma discussdo
multidisciplinar e um seguimento ativo e regular, de
forma a garantir o melhor outcome.

PO 07

“NEM TODA A HIPERTENSAO PORTAL E DHC”
André Da Silva Neves; Claudia Afonso Andrade;

Joana Formiga Viegas; Ana Paula Vilas

Centro Hospitalar de Lisboa Norte, EPE / Hospital de Santa
Maria

I: Perante um caso de hipertensdo portal (HTp), a
tendéncia é assumir Doenga Hepatica Crénica (DHC) ou
Cirrose Hepatica (CH). Existem, no entanto, outras causas.
A pseudocirrose hepatica (pCH), raramente reconhecida,
€ um exemplo, correspondendo a metastizacao hepatica
macica e manifestando-se por HTp em 80% dos casos. A
Trombose Venosa Crénica da Mesentérica Superior
(TVCMs), que representa 20-40% das tromboses venosas
da mesentérica superior, também se pode manifestar por
HTp, surgindo habitualmente em casos de estados
protrombaticos.

CC1: Mulher de 73A, com neoplasia da mama esquerda
em estadio IV, com metastizagdo dssea, pulmonar e
hepéatica macica. Internada por Hemorragia Digestiva
Alta (HDA), encontrava-se hemodinamicamente estavel,
com Hb de 9.7g/dL, plaquetas de 63000/uL e alteracdo
das provas hepaticas (ALT 98U/L, AST 643U/L, GGT
742U/L, FA 528U/L, BbT 6.0mg/dL, BbC 4.2mg/dL, LDH
1456U/L). A Endoscopia Digestiva Alta (EDA) identificou
alteracdes compativeis com HTp grave com varizes
esofagicas grandes com 2 pontos de rotura, sem
hemorragia ativa. A ecografia abdominal evidenciou
“Figado dismorfico, de contornos irregulares e de
ecostrutura marcadamente heterogénea
(pseudocirrose)”. Assumiu-se assim HTp 2@ a pCH.

CC2: Homem de 76A, com vérios fatores de risco
cardiovascular e doenca aterosclerética generalizada,
com doenca corondria grave. Em 2020 havia tido sido
internado por hemorragia digestiva (HD), tendo anemia
grave (Hb 6.0g/dl). A investigacdo etioldgica
documentou angiectasias a nivel do estdbmago e célon.
Iniciou Tamoxifeno e posteriormente nado ocorreram
novos episédios de HD. Internado em Out./2023 com
Trombose Venosa Profunda (TVP) femoral direita e
Trombo Embolismo Pulmonar (TEP) bilateral lobar,
segmentar e subsegmentar, com enfartes pulmonares a
esquerda e insuficiéncia cardiaca direita. Iniciou
tratamento anticoagulante e, ponderado estado
protrombotico 2™ ao Tamoxifeno, este foi suspenso.
Ponderou-se também paraneoplasia, atendendo a idade
do doente, e foi feito uma investigacdo exaustiva, que foi
negativa. Um més apos a alta, o doente foi novamente
internado, agora por HD com necessidade de suporte
transfusional (Hb 5.7g/dL). Os estudos endoscépicos
evidenciaram confluente varicoso duodenal (D3), numa
extensdo de 8cm, que superficialmente apresentava
varias angiectasias. A angio TC abdominal evidenciou
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alteracbes compativeis com TVCMs, sendo o figado
normodimensionado, de contornos regulares, com
parénquima homogéneo e ndo tendo evidéncia de
lesdes nodulares focais. Assumida assim HTp 2™ a
TVCMs.

D: A HTp refere-se a um aumento da resisténcia do fluxo
de sangue no sistema porta, podendo esta ocorrer a nivel
hepético (ex.: cirrose hepatica), pré-hepatica (trombose
venosa do sistema porta) ou pds-hepatica (ex.: sindroma
de Budd-Chiari). A causa mais frequente é a DHC/CH, o
que leva a que o diagnostico de HTp faca de imediato
equacionar a hipdtese de DHC. Os casos apresentados
relembram, no entanto, que existem outras etiologias,
que poderdo implicar medidas terapéuticas especificas.

PO 08

HEPATITE COLESTATICA TOXICA ASSOCIADA A
SUPLEMENTO FITOTERAPICO

Mariana Martins Teixeira; Ana Rita Antunes; Filipe Breda
Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia / Espinho

Introducdo: A tendéncia crescente do consumo de
fitoterapicos sem prescricdo médica, aliada ao fato de
nem todos estes produtos serem submetidos ao mesmo
crivo regulatério e cientifico dos medicamentos
convencionais, acarreta um risco exponencial de efeitos
toxicos. O diagnostico de hepatite toxica é
predominantemente clinico, uma vez que nao ha
marcadores especificos para a condicdo, baseando-se na
exclusdo de outras causas. O teste com maior valor
preditivo seria a reexposi¢do a substancia suspeita, mas
essa abordagem é geralmente contraindicada na maioria
dos casos.

Caso Clinico: Homem, 55 anos, acompanhado em
consulta de Hepatologia por MetSLD. Desenvolveu

agravamento  subito da enzimologia hepatica,
predominio colestase (factor R 0,6). Internado
eletivamente  para  esclarecimento do  quadro,

apresentando a data de admissdo: AST 131 U/L, ALT 62
U/L, FA 310 U/L, GGT 2510 U/L, BIT 1.57 mg/d|, BID 0.94
mg/dl, Ferritina 5172 ng/ml, CT 406 mg/dl, TG 1272
mg/dl, fibrinogénio 188 mg/dl e restante estudo de
coagulacdo normal. Da entrevista do doente destacou-se
o inicio, aproximadamente 2 meses antes, do uso de
suplemento alimentar Xiao Yao Pian, contendo
ingredientes fitoterdpicos. Clinicamente assintomatico.
No estudo etioldgico realizado, a TC-TAP mostrou figado
de dimensdes normais, sem evidéncia de no6dulos
suspeitos e sem alteracdes nas vias biliares. Serologias
virais negativas. Causas autoimunes e metabdlicas foram
excluidas. Durante o internamento, manteve-se sempre
assintomético, com diminuicdo progressiva da
enzimologia hepatica, ferritina e perfil lipidico, sem
terapéutica dirigida, apds a suspensdo do suplemento.

Realizou biopsia hepatica percutanea que objetivou
inflamagdo portal moderada com lesdo de interface leve
a moderada e reacao ductular exuberante, esteatose leve
de tipo misto com balonizacdo de hepatdcitos, presenca
de corpos de Mallory-Denk no parénquima lobular,
corpos  apoptoticos e  inflamacdo  dispersa,
lipogranulomas, depésitos de ferro periportais nas
células de Kupffer, colestase focal e fibrose portal com
formacdo de septos e fibrose pericelular e perivenular
centrolobular.

Discussdo: Os achados indicam esteatohepatite tdxica,
sugerindo que a inflamacdo e o dano hepaético foram
causados por um suplemento toxico. Caracteristicas
semelhantes a esteatohepatite ndo alcodlica sugerem
uma combinacdo de fatores. O uso de um suplemento
alimentar, cuja suspensdo levou a normalizagdo das
enzimas hepaticas apds 3 semanas, reforca a hipdtese de
hepatite colestatica tdxica. Embora a maioria dos
doentes recupere apds suspender o agente tdxico,
alguns desenvolvem DILI cronica, cirrose, necessidade de
transplante hepéatico ou morte. Doentes sem doenca
hepatica pré-existente tém melhor prognoéstico. E crucial
revisar detalhadamente toda a medicacdo, incluindo
fitoterdpicos, que muitas vezes sdo omitidos pelos
pacientes devido a sua suposta inocuidade.

PO 09

DISTURBIOS DE ENCURTAMENTO DE TELOMEROS:
UMA CAUSA RARA DE HIPERTENSAO PORTAL
Paula Mesquita'; Catarina Borges?; Adélia Sim&o?

Jodo Madaleno?

T CH BAIXO VOUGA - INF D PEDRO

2 Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra / Hospitais da
Universidade de Coimbra

Introducdo: As telomeropatias ou distirbios de
encurtamento dos telémeros (DET) sdo um grupo
heterogéneo de doencgas decorrentes de mutacdes que
afetam os genes envolvidos na manutencdo dos
teldbmeros. Estes sdo sequéncias repetitivas de ADN
localizados nas extremidades dos cromossomas que
mantém a sua estabilidade, sendo essenciais para atrasar
0 encurtamento que ocorre a cada divisdo celular e o
consequente envelhecimento celular prematuro. Os
6rgdos mais comummente afetados sdo aqueles com
elevado turnover celular como a medula éssea, a pele,
pulmao e o trato gastrointestinal, sendo a insuficiéncia
medular, fibrose pulmonar idiopatica, enfisema
prematuro, hiperplasia nodular regenerativa e cirrose
criptogénica, algumas das manifesta¢des clinicas mais
comuns. Aguando da suspeita clinica, a tecnologia de
flow-FISH é a preferida para avaliar o comprimento dos
telémeros. A sequenciacdo genética para os diferentes
genes envolvidos como o DKC1, TERC, TERT, NOP10 e
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NHP2 (que codificam componentes de telomerase ou
um fator associado a telomerase) e o TINF2 (uma
proteina telomérica) pode ser utilizada mas uma
mutacdo causal sé é identificada em 40% dos casos.
Descricao: Homem de 21 anos, seguido em consulta de
Hematologia por pancitopenia e diagnostico recente de
sindrome mielodisplasia (SMD) hipoplasica, com especial
atingimento da série granulocitica com 20% de
celularidade, foi referenciado a consulta de Doenca
Hepatica por achados imagiolégicos sugestivos de
hipertensdo portal. De antecedentes pessoais, a destacar
asma, SMD, histéria de herpes zoster aos 20 anos e
internamento aos 14 anos por laringoespasmo, aspiragdo
de vomito, pneumomediastino e enfisema subcutaneo
secundarios a etilismo agudo. Sem antecedentes
cirdrgicos ou familiares de relevo. Referia queixas de
desconforto abdominal e retorragias ocasionais com 6
meses de evolucdo. Associadamente nauseas e vomitos
exacerbados pelo consumo de alcool. Ao exame objetivo,
a destacar, alguns cabelos brancos, placas de coloracdo
mais escura na transi¢cdo do pescoco para o tronco e
bago palpavel 2 cm abaixo do rebordo costal. Realizado
estudo laboratorial com pancitopenia com hemoglobina
12,3 g/dL; leucocitos 2,2x1019/L, plaquetas 32x1079/L e
GGT 120U/L; TAC abdominal com esplenomegalia
homogénea (19 cm) e outros achados sugestivos de
hipertensdo portal (ectasia da veia esplénica e da veia
porta e sinais de colaterizagdo venosa na pequena
curvatura gastrica). Endoscopia digestiva alta sem
evidéncia de varizes esofagicas. Realizada cavografia
com medigdo de pressdes compativel com hipertensao
portal com gradiente de 31 mmHg e bidpsia hepatica
transjugular com achados compativeis com doenca
vascular porto-sinusoidal. Pela suspeita clinica, foi
realizado estudo genético, que revelou uma homozigotia
para a variante TERT p.Arg696Cys (R696C), compativel
com o diagnéstico de DET.

Conclusao: Pretendemos com este caso alertar para esta
etiologia rara de hipertensdo portal, para a qual nao
existem critérios de diagnoéstico bem estabelecidos, ndo
sendo frequentemente reconhecida e portanto,
provavelmente subdiagnosticada. Alguns estudos tém
demonstrado que a terapéutica hormonal androgénica
pode melhorar a pancitopenia e diminuir a necessidade
de transfusdo sanguinea, mas pelo potencial de
hepatotoxicidade, a sua eficacia ndo tem sido estudada
quando existe doenga hepética. O transplante é o Unico
tratamento curativo mas com fracos resultados. A
sobrevivéncia global destes doentes tem no entanto
melhorado ao longo dos anos, tanto pelos melhores
resultados no transplante de células hematopoiéticas e
hepético, como pelo diagnostico de fendtipos mais
indolentes, sendo as principais causas de morte

resultado da faléncia medular, como a hemorragia ou as
infecdes.

PO 10

CEUS NA AVALIACAO DA RESPOSTA AO
TRATAMENTO POR TERMOABLACAO DO
CARCINOMA HEPATOCELULAR

Tiago Castro Pinto; Catarina Tavares; Verénica Guiomar;
Eduardo Eiras; Filipe Andrade

Unidade Local de Satde de Matosinhos, EPE / Hospital Pedro
Hispano

Introdugdo: A ecografia com contraste (CEUS) é uma
modalidade diagnostica que permite o estudo detalhado
da vasculatura e padroes de perfusdo, essencial para a
identificagdo e diagndstico diferencial de varios tipos de
lesdes hepaticas tais como o carcinoma hepatocelular
(CHQ). A termoablacdo por microondas (MWA) é um
método eficaz para o tratamento de CHC em doentes
selecionados. Atualmente a avaliacdo da eficacia do
tratamento é realizada por TAC ou MRI. O objetivo do
nosso trabalho foi comparar o resultado da utilizagado de
CEUS as 24h para avaliagdo da eficacia da MWA,
utilizando como gold standard a realizacdo de TAC aos
30 dias pds-tratamento.

Descricao: Relatam-se os 7 casos com CHC, BCLC A, de
6 homens e 1 mulher com idades compreendidas entre
os 51 e 77 anos, 2 deles com cirrose hepatica (CH)
alcodlica, 2 com CH por esteatose hepatica associada a
disfuncdo metabdlica (MASL-D), 1 com CH por Hepatite
C curada e 2 com Hepatite B. Todos os nédulos eram
visiveis em ecografia e apresentavam dimensdes entre os
12 e os 38 mm.Foram submetidos a MWA, sem
intercorréncias. Estes 5 doentes realizaram CEUS as 24h,
5 deles apresentavam areas de ablacdo completa. A TAC
aos 30 dias pés MWA foi concordante com os achados
na CEUS.

Conclusao: Nesta série retrospectiva de casos, a CEUS
demonstrou ser uma ferramenta Util para avaliar a
eficacia da MWA em doentes com CHC. As avaliacbes
24H apds ablacao foram congruentes com os resultados
da TC aos 30 D. Estes dados corroboram a eficicia da
CEUS como alternativa a TC, permitindo a identificacdo e
tratamento de doentes sem ablagcdo completa de forma
mais precoce.

PO 11

DA BICITOPENIA A DOENCA POLIQUISTICA
HEPATICA

Flavia Freitas'; Beatriz Rosa'; Dany Cruz'; Rita Sevivas';
Rui Caetano Oliveira®; Alexandra Leitdo"; Jodo Mota';
Carlos Oliveira'

T ULSBE

2 Laboratério Dr Germano de Sousa
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Introducdao: A Doenca Poliquistica do Figado é uma
condicdo rara podendo estar presente em trés condigdes
genéticas: Doenca Poliquistica Hepatica Autossdmica
Dominante, Doenca Poliquistica Renal Autossdmica
Dominante e Doenca Renal Poliquistica Autossomica
Recessiva. Caracteriza-se por alteracdes estruturais no
desenvolvimento da arvore biliar e multiplos quistos
hepéticos. O diagnéstico baseia-se sobretudo em
exames de imagem e o diagndstico molecular apenas
tem valor no aconselhamento genético e na distin¢do
das doengas exclusivas do figado ou mistas. O
tratamento varia de acordo com a clinica e as
complicacbes da doenca associadas ao crescimento dos
quistos.

Descricao: Mulher, 62 anos, com antecedentes de
psoriase e epilepsia. Sem habitos etilicos ou tabagicos,
sem antecedentes familiares de relevo. Habitualmente
medicada com clobazam.

Referenciada a Consulta de Medicina Interna por
hematomas e equimoses faceis, sobretudo nas maos ao
nivel das articulagdes interfalangicas. Do estudo
realizado, apresentava bicitopenia com anemia
normocitica e normocrémica (hemoglobina de 11,5g/dL)
e trombocitopenia (115000 plaquetas) discretas.
Elevacdo de enzimas de citocolestase hepatica com
predominio de colestase, com valores de FA e GGT
superiores a cinco vezes o limite superior da
normalidade. Apresentava também VS elevada (54mm).
Do restante estudo, de ressalvar imunoglobulina M
aumentada (590,2 mg/dL) com imunoglobulinas A e G
diminuidas. Imunofenotipagem demonstrou a presenca
de populacdo de linfocitos B com alteracdo da expressao
de cadeias leves kappa/lambda. Do estudo auto-imune,
anti-musculo liso de 1/80 e Mi-2beta fracamente
positivo. Apresentou IgM anti-cardiolipina aumentado
em duas medic¢des sucessivas (59,1 e 57,3 UQ) com IgG
negativo. Cobre sérico e urinario e ceruloplasmina
normais. Endoscopia digestiva alta com esboco de
varizes esoféagicas no no 1/3 inferior do esdfago. Dadas
alteracoes apresentadas, realizou RM e ColangioRM que
demonstraram “figado ligeiramente dismérfico e com
hipertrofia do lobo esquerdo e caudado, sugerindo
doenca hepatica cronica, ligeira dilatagdo das vias biliares
intra-hepéticas, de contorno regular, sem claras
estenoses. Associava-se dilatagdo do colédoco em que
ndo se podia excluir a presenca de estenose
recomendando-se estudo endoscopico (...) e bidpsia da
vertente mais distal da via biliar principal para
diagnostico histolégico e exclusdo de estenose
inflamatéria no contexto de colangite esclerosante
primaria. do tipo I.” Apresentava também
“esplenomegalia homogénea com varizes periesofagicas
e no territério da gastrica esquerda, sugerindo
hipertensdo portal”. A nivel renal, “rins de dimensdes

normais e com parénquima renal de espessura
globalmente conservada, embora com contornos
lobulados de forma difusa, sugerindo alteracbes de
natureza cicatricial/sequelar”. Tendo em conta estes
achados, foi submetida a ecoendoscopia que
demonstrou dilatacdo da VBP sem identificacdo de lesdo
obstrutiva e a biopsia hepatica que apresentou
parénquima hepatico com alteragbes enquadraveis em
doenca poliquistica autossdmica recessiva.

Assim, foram assumidos os seguintes diagnosticos:
Doenca Poliquistica Autossémica Recessiva associada a
Colangite Esclerosante Primaria ou Secundaria vs Doenca
de Caroli com hipertensdo portal, esplenomegalia e
bicitopenia no contexto. Levantou-se, também, a
suspeita de imunodeficiéncia comum variavel.

Iniciou tratamento com carvedilol, espironolactona e
acido ursodesoxicélico, mantendo seguimento em
Consultas de Medicina e Hepatologia com estabilidade
clinica e quase normalizacdo analitica.

Conclusao: Este caso demonstra que, embora a Doenca
Hepatica Poliquistica seja uma entidade rara e de
aparecimento precoce, as suas manifestacbes podem
surgir mais tardiamente e ja com complicacbes
associadas, como esplenomegalia e hipertensao portal.
A associacdo com a Doenca Renal Poliquistica deve
sempre ser descartada, dada a associagao frequente com
esta doenca. Este caso revela-se interessante para
compreender melhor esta doenca.

PO 12

O PAPEL DO ACIDO OBETICOLICO NA COLANGITE
BILIAR PRIMARIA

Flavia Freitas; Dany Cruz; Alexandra Leitdo; Jodo Mota;

Carlos Oliveira
ULSBE

Introdugdo: A Colangite Biliar Priméaria (CBP) é uma
doenca hepatica autoimune de etiologia desconhecida.
A doenca afeta maioritariamente mulheres com
diagnostico, sobretudo na fase pds menopausica pelo
seu curso indolente. O diagndstico da doenca baseia-se
na clinica, exames de imagem e bidpsia hepéatica com
alteracdes especificas sugestivas de CBP. O tratamento
inicia-se com acido ursodesoxicolico (AUDC) e a maioria
dos doentes responde eficazmente a terapéutica
instituida. Contudo, quando ndo existe resposta
suficiente a0 mesmo (10-20%), deve ser introduzido o
acido obeticolico.

Descricao: Mulher, 49 anos, antecedentes de suspeita de
morfeia vs liquen escleroso em seguimento em consulta
de Dermatologia. Sem outros antecedentes patoldgicos
de relevo. Sem consumo etilico significativo, sem
consumos tabégicos.

20 XVII JORNADAS DO NUCLEO DE ESTUDOS DAS DOENGAS DO FIGADO



Em 2010/2011, em contexto de andlises pré-natais foram
detectadas elevagdo das transaminases e aumento da
imunoglobulina G. Do estudo realizado, sem consumo de
complemento, ANA positivos (1/1280), anti mitocondria
positivo (1/1280), Anti M2 mitocondrial positivo
(>200U/mL) com Sp100, M2-3E e M2 positivos. Restante
estudo auto-imune negativo. Discreta elevacdo da IgM
com IgA e IgG normais. Porfirinas urinarias aumentadas.
Ressonancia abdominal sem alteracdes de relevo a nivel
hepatico e das vias biliares. Dado estudo analitico, iniciou
acido ursodesoxicolico com optimizagdo de dose, mas
sem resposta bioquimica. Realizou bidpsia hepatica em
2015 que demonstrou “figado de arquitectura trabecular
preservada com quadro morfoldgico tipo de hepatite
crénica com granulomas portais, sem septacao fibrotica
do parénquima, com presenga de ductos biliares em 47%
dos espagos porta. Estes aspetos morfoldgicos
corroboram o diagndstico clinico de cirrose biliar
primaria - estadio Il/IlI". Fibroscan sem evidéncia de
fibrose.

Por ndo cumprir critérios de resposta com acido
ursodesoxicolico, foi associada terapéutica com o acido
obeticélico 5 mg por dia tendo a doente apresentado
melhoria analitica com resposta bioquimica completa,
mantendo-se assintomatica.

Conclusao: Este caso demonstra o diagnostico de CBP
numa fase mais precoce da vida, aos 35 anos, relacionada
com a detecdo esporadica de um aumento das enzimas
de colestase hepatica sem outros fatores associados. A
anatomia patoldgica veio confirmar o diagndstico de
CBP bem como a presenca de ANAs positivos. Contudo,
a doente apresentou uma resposta insuficiente ao AUDC
instituido, com risco de progressao para fibrose se assim
se mantivesse, tendo apresentado resultados positivos
com terapéutica com acido obeticdlico.

PO 13

HEPATITE TOXICA COMO REAC(;AO ADVERSA A
AMOXICILINA-ACIDO CLAVULANICO - CASO
CLiNICO

Maria Luis Santos; Tania Silva; Magda Costa; Sandra Barbosa;
Elisa Torres; Jorge Cotter

Hospital Senhora da Oliveira - Guimardes

Introducdo: A hepatite tdxica/medicamentosa por
Amoxicilina-Acido clavulanico estad amplamente descrita,
tendo habitualmente uma recuperacdo rapida apds
suspensdo. O risco de desenvolver esta complicagcdo nao
é dependente da dose e ndo é conhecido qual dos dois
componentes a causa. Em raros casos, a hepatite
colestatica associada pode recuperar mais lentamente,
podendo inclusive implicar necessidade de transplante
hepaético.

Descricao: Doente de 86 anos, sexo masculino,
auténomo. Cumpriu terapéutica com Amoxicilina-Acido
clavulanico em 30/11/2023 por ferida infectada no
membro inferior. Em 24/12, recorreu ao SU por nauseas,
vomitos, prurido e ictericia das escleras. Documentada
hiperbilirrubinémia 12 mg/dL a custa da directa com 9.74
mg/dL e alteracdo da enzimologia hepéatica com padréo
de citocolestase com TGO/TGP 80/102 UI/L, FA 305 UI/L,
GGT 298 UI/L, sem hipoalbuminémia ou coagulopatia,
tendo sido internado para estudo de hepatite aguda
colestatica. Sem consumo etilico de relevo, sem consumo
de suplementos ou produtos de ervanaria. Realizou TC
AP com ligeira proeminéncia das vias biliares, sem
evidente causa obstrutiva radiodensa, ndo se
confirmando em ColangioRMN que também nao
demonstrou outras alteracdes de relevo. Realizou estudo
etiologico durante o internamento — analiticamente com
estudo negativo, incluindo serologias de hepatite A, B, C,
D e E, doseamento de alfa-fetoproteina e perfil de
autoimunidade. Realizou bidpsia hepatica que apoiou
diagndstico suspeito de provavel etiologia tdxica.
Durante o internamento com hiperbilirrubinemia directa
em perfil ascendente, atingindo a bilirrubina total/directa
maxima 27.73/20.10mg/dL no dia 15/01/2024 com
posterior perfil descendente mantido, apresentando a
data de alta (em 26/01) 21.26/15.89mg/dL, tendo
mantido hidratacdo endovenosa vs oral e tratamento
sintomatico. Ndo desenvolveu insuficiéncia hepatica ou
encefalopatia hepatica. Apresentou sobrecarga de ferro
— em provavel contexto secundario, considerando que,
em 28/12/2023, teria estudo de cinética de ferro sem
sobrecarga com Sat transferrina de 38%, mas em
09/01/2024 com Sat transferrina 81%, associando-se
presenca de evidéncia de sobrecarga de ferro na peca da
bidpsia hepatica e pesquisa gene HFE negativa.
Reavaliado a curto prazo com reavaliagdo analitica em
contexto de consulta, tendo apresentado descida
sustentada de hiperbilirrubinemia até resolugdo em
03/2024. A data da Ultima reavaliacdo analitica em
contexto de Consulta Externa em 06/2024, mantinha
estudo analitico sem alteragdes da enzimologia hepatica.
Conclusao: Nao existindo biomarcadores que firmem o
diagnostico, é importante excluir outras possiveis causas,
podendo a demora na melhoria analitica apds suspensao
de farmaco actuar como factor confundidor, ja que esta
descrito possibilidade de manutencao de
hiperbilirrubinémia até 24 semanas. Considerando que a
hepatite toxica por este farmaco pode existir até 12
semanas apds exposicao inicial, é importante a vigilancia
clinica de possivel sintomatologia que indique possivel
hepatite num farmaco amplamente usado num espectro
alargado de infeccdes em ambulatério e ambiente
hospitalar.
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PO 14

HEPATITE TOXICA - QUEM TERA SIDO O CULPADO?

Gldria Gongalves; Isabel Viana Novo; Alice Fernandes Pinheiro;
Ana Pessoa; Olinda Lima Miranda; Mario Esteves

Centro Hospitalar do Médio Ave, EPE / Unidade de Vila Nova de
Famalicdo

A hepatite corresponde a uma inflamacéo do figado que
cursa com alteracdes das enzimas hepaticas.
Clinicamente, pode manifestar-se de forma diversa,
desde quadros ligeiros até quadros fatais de faléncia
hepatica. A sua apresentacdo clinica, gravidade e
progndstico dependem da etiologia. A etioldgica toxica
corresponde a uma minoria dos casos de hepatite,
muitas vezes dificil de identificar ja que a relagdo entre a
exposicao e a toxicidade hepatica nem sempre é clara e
pode ser varidvel, de facto, na maioria dos casos, o
agente toxico ndo ¢ identificado apesar de uma historia
clinica exaustiva e estudo etioldgico alargado.

Apresentamos o caso de um homem de 68 anos com
antecedentes de dislipidemia e habitos etilicos
moderados, que recorreu ao servigo de urgéncia (SU) por
quadro de coluria, acolia e ictericia com uma semana de
evolugdo e com agravamento progressivo; negada dor
abdominal, febre, nauseas ou vémitos. Sem contexto
epidemiolégico de relevo identificado, tendo negado
introducao de novos
medicamentos/alimentos/suplementos, ingestdo de
alimentos  malcozinhados, consumo de d&gua
contaminada, viagens recentes e contacto com animais.
Do estudo realizado, identificada uma
hiperbilirrubinemia a custa da direta (Bilirrubina total 10
/ Direta 8mg/dL) associada a citocolestase hepatica (TGO
194 / TGP 409 / GGT 887 / FA 289 Ul/L), sem alteracdo
das restantes provas hepéticas (albumina e coagulacdo
normais); despistada causa obstrutiva por ecografia
abdominal e tomografia computorizada e decidido
internamento para estudo. Durante o internamento,
clinicamente sobreponivel, sem prurido ou aparecimento
de outra sintomatologia, mas, analiticamente, com
agravamento da hiperbilirrubinemia (méximo total 21 /
direta 13 mg/dL). Excluida patologia virica e imunoldgica;
avaliacdo por colangiorressonancia magnética sem
evidéncia de alteracdes; alta hospitalar ap6s realizacdo
de bidpsia hepatica, orientado para consulta de
hepatologia para reavaliacao e observacao de resultados
pendentes. Aproximadamente um més depois da alta
hospitalar, recorre novamente ao SU por manutencdo de
ictericia associada a perda ponderal de 15kg em dois
meses, nauseas e prurido generalizado de novo.
Analiticamente sobreponivel, com hiperbilirrubinemia
exuberante a custa da direta (total 25 / direta 19mg/dL),
sem citocolestase de relevo; reavaliagdo imagioldgica
sem alteracdes. Tendo em conta agravamento clinico e

analitico, decidido novo internamento. Durante este
periodo, muito sintomatico com nauseas importantes
que limitavam a alimentacéo (por periodos, sem via oral
presente); revista novamente e exaustivamente historia
clinica e contexto epidemiolégico com referéncia a
ingestdo de cha néo especificado; observados resultados
pendentes a data de alta, que se revelaram negativos.
Repetido estudo ja realizado, nomeadamente realizacdo
de nova bidpsia hepatica, estudo microbiolégico
alargado com microbiolégico de fezes, pesquisa de
zoonoses, estudos endoscédpicos e ecoendoscopia sem
alteracoes e estudo genético de colestase intra-hepatica
familiar rapidamente progressiva negativo; sem
identificagdo da etiologia. Clinicamente apesar de
agravamento diario da hiperbilirrubinemia (maximo
30mg/dL), sem disfuncdo de 6rgdo, assumindo-se como
mais provavel diagndstico de toxidade hepatica a
produto ndo identificado; mantendo tratamento de
suporte, com atingimento de plateau com posterior
melhoria gradual. Perante estabilidade clinica e analitica,
alta para domicilio com vigilancia analitica semanal com
evidéncia de melhoria gradual e resolugédo dos sintomas
apds 3 meses.

Salienta-se este caso pela sua gravidade clinica e desafio
diagndstico que implicou elevada suspeita clinica
perante auséncia de indicios claros que estabelecessem
um diagnostico, com necessidade de exclusdo de outras
etiologias e confirmacdo de melhoria apenas com
tratamento de suporte.

PO 15

MASSA ESTERNAL - UMA APRESENTA(;AO ATIPICA
DE CARCINOMA HEPATOCELULAR

André Abreu; Joana Pinto Coelho; Daniela Santos;

Arsénio Santos

Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra / Hospitais da
Universidade de Coimbra

Introducdo: Anualmente, mais de 1 milhdo de pessoas
sdo afetadas por neoplasias hepaticas, sendo o subtipo
mais prevalente o carcinoma hepatocelular (CHC),
constituindo, aproximadamente, 90% destas.
A incidéncia varia geograficamente, sendo mais elevada
em regides com alta prevaléncia de hepatite B e C. Nos
paises ocidentais, a incidéncia tem aumentado devido
aos casos de hepatite C, doenca hepatica associada ao
alcool e a disfuncdo metabdlica associada a doenca
hepatica esteatdsica (MASLD).

O rastreio é essencial para a detecdo precoce do CHC,
especialmente em populagdes de alto risco, sendo
recomendada vigilancia, a cada 6 meses, por ecografia
abdominal. Alguns estudos demonstram um aumento da
sensibilidade do rastreio quando combinado com o
doseamento da alfa-fetoproteina. Dos doentes que
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perdem vigilancia, cerca de 10 a 15% apresenta-se com
metastases ao diagndstico, sendo os locais mais
frequentes pulmao, ganglios intra-abdominais, osso e
glandula suprarrenal.

Descricao: Homem, de 58 anos, apresenta-se no servico
de urgéncia com dor retrosternal que agrava com a
inspiracdo, com cerca de dois meses de evolugao, que
surgiu apos queda da propria altura. Associadamente,
referia tumefagdo esternal ndo dolorosa, queixas algicas
da anca esquerda com irradiacdo para a face externa da
coxa e perda ponderal ndo quantificada. Antecedentes
pessoais de infe¢do por virus da hepatite C (VHC), com
realizacdo de tratamento com peg-interferdo e ribavirina
ha 20 anos, mas com perda de seguimento. Ao exame
objetivo, destaca-se uma tumefacdo esternal nao
dolorosa, de consisténcia elastica e aderente aos planos
profundos e a presenca de hepatomegalia. Realizou TC
do torax que descreveu uma “lesdo ovoide com
densidade de tecidos moles, de aproximadamente
50x45mm, adjacente ao terco médio do corpo do
esterno, identificando-se alteracdes da normal estrutura
Ossea, sugestiva de localizagdo  secundaria”.
A ecografia abdominal revelou “inUmeras massas
hepaticas, a maior com 13 c¢m, sugerindo metastizacdo
hepatica difusa” e a TC da bacia apresentava “sinais de
fratura patoldgica do pequeno trocanter do fémur
esquerdo, aparentemente secundaria a lesdo litica”,
tendo sido internado para estudo.
Do estudo realizado durante o internamento, destaca-se,
analiticamente, hepatite C crénica (HCV-RNA -
1960000UI/mL, gendtipo 1a), alfa fetoproteina 19ng/ml,
AST 81U/L, ALT 93U/L, FA 213U/L, GGT 348U/L e valores
normais de albumina, INR e plaquetas. Na TC toraco-
abdomino-pelvica, apresentava “estigmas de
hepatopatia crénica, com multiplas lesdes hepaticas
hipervasculares, sendo o maior com 142mm, pelo menos
uma delas sangrante com 160x70x118mm e trombose
tumoral do ramo esquerdo da veia porta associada a
adenopatias abdominais/implantes tumorais e multiplas
metastases Osseas”. Assim, foi decidida realizacdo de
biépsia da massa esternal, com diagnostico de CHC,
tendo sido orientado para tratamento.

Conclusdao: O carcinoma hepatocelular constitui uma
doenca complexa com diversos fatores de risco e opgdes
de tratamento, tornando-se a vigilancia e o diagnostico
precoce cruciais para melhorar o seu progndstico.
Trata-se de uma apresentacdo rara de carcinoma
hepatocelular avancado, num doente autébnomo com
infecdo crénica por VHC e que se encontrava sem
seguimento desde ha cerca de 20 anos. Realga-se assim
a importancia do seguimento e manutencado do rastreio
do CHC em doente com hepatite C.

PO 16

INFECAO FUNGICA - UMA COMPLICAGCAO A NAO
ESQUECER

André Abreu; Diogo Alves Leal; Daniela Santos; Arsénio Santos
Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra / Hospitais da
Universidade de Coimbra

Introducao: A hipertenséo portal ndo cirrética resulta de
um grupo heterogeno de patologias que afeta,
principalmente, o sistema vascular hepatico, podendo
ser classificada como pré-hepatica, hepatica (pré-
sinusoidal, sinusoidal ou pds-sinusoidal) e pds-hepatica.
Esta patologia é caracterizada por hipertensdo portal,
esplenomegalia, hiperesplenismo e pancitopenia, sendo
as complicagdes mais frequentes a hemorragia varicosa,
trombose da veia porta, ascite e encefalopatia hepatica.
O diagnéstico continua a ser um desafio na pratica
clinica, por auséncia de sinais ou sintomas especificos,
tornando-se essencial a realizagdo de bidpsia hepatica.

Estes doentes apresentam um risco aumentado de
infecdes, incluindo as flngicas, por varios motivos,

nomeadamente imunossupressdo  secundaria  ao
hiperesplenismo, uso de medicamentos
imunossupressores  ou  procedimentos  invasivos
frequentes.

Descricao: Mulher de 74 anos, com antecedentes de
mielofibrose primaria e hepatopatia crénica com
hipertensdo portal de etiologia desconhecida, e dois
internamentos recentes por bacteriemia com ponto de
partida urinrio e peritonite bacteriana espontanea (PBE)
com recurso a antibioterapia de largo espetro.

Recorre ao servico de urgéncia por astenia, gonalgia
direita de ritmo inflamatério com quatro dias de
evolucdo, limitando a deambulacdo e, associadamente,
com aumento dos parametros inflamatérios (proteina C
reativa (PCR) 29.23mg/dL), pancitopenia grave e
pesquisa de SARS-CoV-2 positiva, tendo sido internada
medicada com levofloxacina e metronidazol, por
suspeita de infecdo bacteriana associada a liquido
sinovial com 30688 leucécitos. Ao segundo dia de
internamento, por choque sético iniciou meropenem,
linezolide e caspofungina. As hemoculturas e cultura do
liquido sinovial isolaram candida albicans. Apesar das
medidas instituidas, ndo houve melhoria clinica,
culminando com o ébito.

Homem de 52 anos, com antecedentes pessoais de
hipertensdo portal ndo cirrética secundaria a sindrome
de Budd-Chiari e mielofibrose, status pds-colocagéo de
TIPS para controlo de ascite refratéria e internamento
recente por hemorragia digestiva alta devido a rotura de
varizes gastricas com necessidade de tratamento
endoscopico.

Recorre ao servico de urgéncia por dor abdominal difusa
associada a aumento do perimetro abdominal, anorexia
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e nocdo de febre, com um dia de evolugdo. Do estudo
complementar, destaca-se aumento da PCR (6.98mg/dL)
e ecografia abdominal a demonstrar derrame peritoneal
volumoso e esplenomegalia com 231 mm de didmetro
longitudinal, com &rea extensa de enfarte. Realizada
paracentese diagndstica e iniciado, empiricamente,
piperacilina-tazobactam, tendo sido internado com o
diagnostico de PBE. Ao terceiro dia de internamento, foi
detetado crescimento de Candida norvegensis no liquido
peritoneal, tendo sido adicionada micafungina a
terapéutica instituida com boa resposta clinica e
analitica.

Conclusao: A hipertensao portal ndo cirrotica, apesar de
uma entidade incomum e com uma evolucdo
relativamente benigna, tem complicagdes que podem
colocar em risco a vida do doente.

Assim, com este trabalho, pretendemos realcar a
importancia das infe¢des fungicas nestes doentes que,
apesar de descritas, sdo subvalorizadas devido ao
advento das infecOes bacterianas multirresistentes.

PO 17

HEPATITE E - ENTIDADE A NAO ESQUECER NA
DOENCA HEPATICA CRONICA AVANCADA
DESCOMPENSADA
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Ana Luis Vasconcelos?; Sofia Sequeira®; Carolina Anjo*;
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Introducao: Tradicionalmente, a hepatite E era uma
doenca maioritariamente associada aos paises em
desenvolvimento e a condi¢des higieno-sanitarias
precarias, sendo o seu modo de transmissdo mais
comum a via fecal-oral. No entanto, atualmente
apresenta-se como um problema crescente de Saude
Global, sendo cada vez mais endémica nos paises
desenvolvidos, principalmente como uma infecdo
zoondtica e associada predominantemente ao gendtipo
3. Sabe-se que a infecdo aguda pelo virus da Hepatite E
(VHE) é na maioria dos casos clinicamente silenciosa.
Contudo, a literatura aponta que os gendtipos 3 e 4
predispdem homens de idades mais avangadas ao
desenvolvimento de hepatite aguda sintomatica e a
presenca de fibrose hepatica pré-existente potencia este
risco. A utilizacdo de ribavirina pode ser considerada nos
casos de hepatite aguda grave, em doentes

imunodeprimidos ou gravidas, ou em que haja
agudizacao de doenca hepética cronica prévia.
Descricao: Sexo masculino, de 66 anos, autonomo.
Antecedentes de doenca hepatica cronica avancada
compensada de etiologia MetALD, diabetes mellitus tipo
2, hipertensao arterial e excesso ponderal. Recorreu ao
Servico de Urgéncia por ictericia, astenia e sonoléncia.
Sem conviventes préximos com a mesma
sintomatologia. Epidemiologicamente, a relevar contacto
com varios animais: porcos, coelhos, galinhas, vacas e
cdes (vacinados), e também ingestdo de agua de
nascente em terreno proprio. A admissdo apresentava
hepatite com padrdo hepatocelular - R value 11,5:
aspartato amino-transferase — 1757 U/L, alanina amino-
transferase - 1173 U/L, gamma glutamil transferase - 380
U/L, fosfatase alcalina - 323 U/L, desidrogenase lactica -
396 U/L e bilirrubina total (BT) - 8,62 mg/dL com direta
(BD) - 7,77 mg/dL), sem alteracbes da coagulagao.
Exames de imagem sem altera¢des de novo. Do restante
estudo, destaque para estudo imune negativo e despiste
de hepatites A, B, C, HIV, CMV, EBV, Parvovirus B19 e
Adenovirus negativo. Painel das zoonoses negativo. A
carga virica para HEV revelou-se positiva (69463.0
copias). Durante o internamento, inicialmente
apresentou agravamento da funcdo hepatocelular, com
maximo de BT 10,60 mg/dL (CLIF-C AD 49). Por
agravamento de doenca hepatica crénica avancada, o
doente iniciou tratamento com ribavirina durante 12
semanas, tendo tido alta 5 dias apds o seu inicio, com
melhoria gradual da func¢do hepatocelular.

Conclusoes: Atualmente, a exposicdo ocupacional e o
consumo de carnes mal cozinhadas de gado suino sdo
uma fonte conhecida da infe¢do pelo VHE nos paises
desenvolvidos, no entanto, a possibilidade de infecdo
humana através de dgua contaminada com excrementos
deste gado também estd a ser equacionada na literatura
e pode ter sido a causa da infecdo do doente descrito.
Fica também evidente com este caso que a pré-
existéncia de doenca hepatica crénica predispde a
hepatite sintomatica e mais grave, com possibilidade de
evolucdo, quer para descompensacao aguda, quer
mesmo ACLF. A utilizagdo de ribavirina nestes casos
pode ser promissor para controlo da infecdo e prevencéo
da evolucdo para forma mais graves e potencialmente
fatais.
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PO 19

SARCOIDOSE HEPATICA: UMA APRESENTACAO
RARA DE NODULO SOLIDO EM IDOSO
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Introducao: A sarcoidose é uma doenca granulomatosa
multissistémica de causa desconhecida, caraterizada pela
formacao de granulomas ndo caseosos. Pode ocorrer em
qualquer faixa etaria, sendo mais comum entre os 20 e
40 anos, com um segundo pico em mulheres entre os 50-
60 anos. O seu diagnostico obriga a presenca de
carateristicas clinicas, imagioldgicas e histopatolégicas
compativeis, sendo necessaria a exclusdo de outras
patologias granulomatosas. Habitualmente, afeta o
pulmdo, podendo apresentar outras manifestagdes
extrapulmonares. A sarcoidose hepatica é uma doenca
clinicamente silenciosa e subdiagnosticada. O seu
diagnéstico ocorre, por norma, no contexto de
alteracdes laboratoriais da enzimologia hepatica ou
incidentalomas. Nao frequentemente, pode ser marcada
pelo desenvolvimento de complicacbes desde a
colestase e hipertensdo portal até a cirrose e possivel
faléncia hepatica.

Descricao: Apresentamos o caso de um doente de 80
anos, sexo masculino, auténomo, com antecedentes
pessoais de hipertensao arterial, dislipidemia e habitos
alcoolicos de cerca de 70g/dia.

Referenciado a consulta de Hepatologia por nédulo
hepéatico evidenciado inicialmente em ecografia
abdominal e, posteriormente, em TAC abdominal e
Ressonancia magnética nuclear onde é relatado “Nédulo
sélido com cerca de 45x35mm no plano axial, bem
circunscrito, questionando-se presenca de cépsula
fina. (...) Ndo apresenta o comportamento mais tipico de
adenoma ou HNF e ndo tem carateristicas de
hemangioma ou metéastase.”. Feita bidpsia da lesdo
(confirmada em segundo momento) que revelou lesdes
de hepatite granulomatosa, com diversos granulomas
epitelidides ndo necrotizantes com negatividade para
Bacilo de Koch (BK), hepatite de interface grau 1 e fibrose
estadio 3.

Doente negava dor abdominal, prurido, febre, perda
ponderal e ictericia. Realizou elastografia hepética (15
KPa; IQR 12,7, compativel com F4) e esplénica (29,8kPa;
IQR 10,5).

Analiticamente, destacava-se elevacdo da GGT desde ha
10 anos, sem alteracbes da restante enzimologia
hepatica e hiperbilirrubinémia. Serologias para Hepatite
A, B e C e HIV negativas. Enzima conversora de
angiotensina (valor 71 U/L N:20-70 U/L).

Atendendo a forte suspeita de sarcoidose efetuado
estudo complementar para confirmagdo diagndstica:
broncofibroscopia com lavado bronco alveolar (alveolite
macrofagica e linfocitica com componente inflamatério
constituido por neutrofilos e eosindfilos, relagao
CD4/CD8 de 529 e 20% de linfécitos) e aspirado
bronquico (negativo para BAAR e DNA de BK). A TAC
Torax de alta resolucdo ndo revelou alteracbes do
intersticio, assim como a espirometria ndo revelou
alteracoes da capacidade de difusdo do monédxido de
carbono. Estabelecido assim o diagnéstico de sarcoidose
com atingimento pulmonar e hepatico.

Conclusao: A sarcoidose hepatica é uma manifestacdo
relativamente comum da sarcoidose (50 a 80% dos
casos) muitas vezes ndo diagnosticada devido a sua
apresentacdo clinica inespecifica. Este caso destaca-se
pela sua forma de apresentacdo, pseudo-nodulo
hepatico, que pode colocar desafios no seu diagnostico
diferencial, particularmente num doente que apresenta
ja elastografia e bidpsia compativeis com doenca
hepatica cronica.

PO 20

COLANGIOPATIA PORTAL: UMA COMPLICA(;AO
RARA A NAO ESQUECER DE TROMBOSE CRONICA
DA VEIA PORTA

DANIELA AUGUSTO; Inés Peneda Ferreira; Cristiana Fernandes;
Ana Isabel Barreira; Sonia Carvalho; Inés Pinho; Sandra Morais;
Joana Calvao; Paulo Carrola; José Presa
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Introdugdo: Define-se por colangiopatia portal a
presenca de alteracdes na vesicula e via biliar resultantes
da trombose crénica da veia porta e formacdo de
colaterais venosas peri-portais, com consequente
compressdo e deformacdo dos ductos biliares. Embora
maioritariamente  assintomatica, pode traduzir-se
clinicamente sob a forma de prurido, ictericia obstrutiva,
colecistite ou colangite.

Descricao: Apresenta-se o caso de uma doente do sexo
feminino, de 63 anos, encaminhada a consulta para
estudo etiolégico de anemia. Como antecedentes
pessoais apresentava alopecia areata, osteoporose e
trombose venosa profunda de etiologia ndo esclarecida.
Esplenectomizada aos 18 anos por esplenomegalia,
assumida como secundéria a hipertensdo portal nao
cirrética. Medicada habitualmente com nebivolol. Do
estudo efetuado, destacava-se ecografia abdominal com
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descricio de figado de normais dimensdes mas
dismérfico, atrofia do lobo esquerdo e proeminéncia do
lobo caudado, sem defini¢do de lesdes focais suspeitas
nos planos acessiveis e ressonancia magnética nuclear
que confirmava dismorfia e atrofia do lobo esquerdo e
acrescentou sinais de transformacdo cavernosa da veia
porta. Elastografia hepatica de 5,3 kPa (IQR 58%) —F1 -e
CAP 112 dB. Endoscopia digestiva alta com visualizacdo
de varizes esofagicas grandes, varizes gastricas e
gastropatia varioliforme papulosa. Analiticamente,
monocitose de longa data e doseamento de alfa-1-
antritripsina sérica (A1AT) de 73,1 mg/dL, com detecdo
das variantes ¢.863A>T p.(Glu288Val) e c.1096G>A
p.(Glu366Lys) em heterozigotia no gene SERPINA1.
Prosseguiu-se investigacdo com realizacdo de biopsia
Ossea com aspetos morfoldgicos compativeis com
neoplasia mielodisplasica/mieloproliferativa — provavel
leucemia mielomonocitica cronica (LMMC) — e bidpsia
hepatica percutanea (transjugular ndo possivel de
realizar por trombose da veia jugular interna) com lesdes
inflamatdrias crénicas com aspetos morfoldgicos
sugestivos de défice de ATAT. Estudo protrombdtico
com resultado negativo; posterior laqueacdo
endoscépica de varizes esofagicas e inicio subsequente
de hipocoagulagdo. Assumida hipertensdo portal como
secundaria a défice de ATAT versus transtorno vascular
porto-sinusoidal. Apresenta internamento por hepatite
aguda de padrdo misto (fator R = 2,4) associada a
dilatagdo e irregularidades das vias biliares intra e extra-
hepéticas.  Realiza  colangiopancreatografia  por
ressonancia magnética (CPRM) com relato de estenose
focal na convergéncia biliar inferior, pelo que efetua,
adicionalmente, colangiopancreatografia retrégada
endoscépica (CPRE) com constatacdo de resisténcia a
passagem do baldo de Fogarty no local da estenose
descrita, com posterior considerdvel e persistente
hemorragia, controlada com introducdo de protese
metalica totalmente recoberta. Repetida CPRE apos 4
meses, para remoc¢do da protese e realizacdo de
colangioscopia, permitindo a observacdo de areas
polipdides na porcao distal da via biliar, compativeis com
colangiopatia portal, provavel causa de hemorragia
descrita em CPRE anterior.

Conclusao: Com o presente caso clinico pretendemos
relembrar a colangiopatia portal como complicacdo rara
associada a trombose crénica da veia porta. A sua
suspeicdo deve ser elevada na presenca de
irregularidades e complicagdes biliares, sendo
mandatdria a realizagcdo de exames de imagem. Embora
nao exista consenso em relagdo a terapéutica, a maioria
dos autores afirma que ndo sdo necesséarias medidas nos
casos assintomaticos. A administracdo de acido
ursodesoxicolico (10-15mg/kg/dia) estd recomendada
quando existe alteracdo da fungdo hepatica. Pode ainda

haver necessidade de realizacdo de CPRE com
esfincterotomia e colocacdo de protese (com a ressalva
do elevado risco hemorragico devido a vascularizacdo
que pode existir em redor da papila, como descrito no
nosso caso) ou, em Ultimo caso, mediante derivacdo
porto-sistémica.

PO 21

HIPERTENSAO PORTO-PULMONAR: UMA
COMPLICAGAO A NAO ESQUECER NA DOENGCA
HEPATICA CRONICA AVANGADA COM POTENCIAL
IMPACTO NA ESTRATEGIA DE TRANSPLANTACAO
HEPATICA
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Introducdo: A hipertensdo porto-pulmonar (HPP)
caracteriza-se pela presenca de hipertensdo arterial
pulmonar associada a hipertensdo portal. Trata-se de
uma complicagdo reconhecida da hipertensdo portal,
seja esta resultante de doencga hepatica crdnica ou causas
extra-hepaticas. No passado, a presenca de HPP
contraindicava o transplante hepatico, devido a elevada
mortalidade  perioperatéria.  Atualmente, embora
possivel, exige o cumprimento de critérios rigorosos.

Descricao: Apresenta-se o caso clinico de um doente do
sexo masculino, 49 anos, motorista de profissdo. De
referir, como antecedentes pessoais, hipertensao arterial,
diabetes mellitus tipo 2, obesidade grau 2 e perturbacdo
do uso do alcool (com consumo >120 g/dia). Medicado,
habitualmente, com telmisartan, hidroclorotiazida e
metformina. Referenciado a consulta de Hepatologia por
estigmas de doenca hepética cronica. Apds estudo
etiolégico, assumida como metabolic and alcohol
related/associated liver disease (MetALD). Destaque para
elastografia hepatica a admissdo com 74,7 kPa (IQR 2%)
— F4 — CAP 279 dB, ecografia abdominal com evidéncia
de figado globoso, com dimensdes dentro dos limites na
normalidade, com contornos irregulares e textura
difusamente heterogénea, compativel com hepatopatia
crénica e endoscopia digestiva alta com varizes
esofagicas pequenas, gastropatia de hipertenséo portal
ligeira e eritematosa do antro. Ao longo do seguimento
apresentou duas descompensacdes: a primeira por
hepatite aguda relacionada com o alcool (com
abstinéncia posterior) e a segunda com choque
hemorragico por rotura de varizes esoféagicas.
Posteriormente, em exame de imagem de rastreio,
identificado carcinoma hepatocelular, tendo realizado
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termoablacdo, com resposta completa e sem sinais de
recidiva ao longo de follow-up. Referenciado a consulta
de Transplante Hepatico, no entanto durante estudo pré-
transplante realizado ecocardiograma transtoracico (ETT)
que revelou hipertensdo pulmonar grave (PSAP 86
mmHg +pVC). Na altura, o doente referia ja dispneia para
moderados esforcos pelo que foi encaminhado para a
consulta de Doenca Vascular Pulmonar por suspeita de
HPP. Nesse sentido, realizou cateterismo direito
compativel com hipertensdo pulmonar com componente
pré-capilar, com pressdo média da artéria pulmonar
(PMAP) de 46mmHg. Iniciou ambrisentan 10mg qd e,
apos um ano de terapéutica, repetiu cateterismo que
revelou uma reducdo significativa de PMAP, para
37mmHg, associada a clara melhoria funcional.
Atendendo a evolucdo e resposta a terapéutica vai
equacionar-se de novo a hipdtese de transplante
hepatico.

Conclusao: Todos os doentes com hipertensao portal e
sintomas sugestivos de hipertensdo pulmonar devem ser
avaliados por ETT para despiste de HPP. O limiar para
suspeicdo desta entidade nos doentes com doenca
hepatica cronica deve ser baixo, uma vez que podem
manifestar dispneia por multiplas etiologias. Com o
presente caso pretendemos relembrar a importancia da
realizacdo de ETT e da referenciagdo para consulta
especializada na presuncdo de HPP, de forma a ser
iniciado tratamento dirigido o mais precocemente
possivel, dado que a evolucdo e o progndstico do doente
esta dependente da resposta ao mesmo.

PO 22

FEBRE Q COM ENVOLVIMENTO HEPATICO -
PARTICULARIDADES DE 2 CASOS CLiNICOS
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Introducao: A febre Q, causada pelo agente Coxiella
burnetii, € uma zoonose com elevada prevaléncia em
zonas rurais e com presenca de gado, com manifestacoes
clinicas variadas. Contempla desde apresenta¢des mais
ligeiras como sindrome febril auto-limitado até quadros
de pneumonia ou hepatite aguda, podendo também
complicar nas formas cronicas com endocardite. O
diagnostico precoce e o tratamento adequado reduzem

a duragdo da doenga e, consequentemente, a progressao
para as suas formas mais graves. Assim, a utilizacdo de
métodos como a detecdo do anticorpo anti-cardiolipina
numa fase inicial para diagnostico e monitorizacdo da
evolu¢do da doenga tem vindo a desenvolver um papel
fundamental na abordagem terapéutica, associando-se
as tradicionais formas de diagnostico da infecdo. Este
trabalho visa a analise de 2 casos clinicos de Febre Q que
se apresentaram com hepatite.

Descricao: O primeiro caso trata-se de um individuo do
sexo masculino, 39 anos, sem antecedentes de relevo,
residente em zona rural e com contacto com bovinos. A
admissdo no Servico de Urgéncia (SU) com febre,
mialgias e astenia generalizada com 1 semana de
evolucdo. Ao exame objetivo apresentava-se febril, com
hepatomegalia palpavel. Analiticamente apresentava
aumento dos parametros inflamatérios, com leucocitose
neutrofilica de 12.45x10«3»/uL, proteina C reactiva (PCR)
de 6.95mg/dL, velocidade de sedimentagdo (VS) de
Tmm/12h, hepatite de padrdo hepatocelular (Factor R
5.2) e hiperbilirrubinemia de 2.10 mg/dL, serologias
viricas e autoimunidade negativas. A ecografia
abdominal demonstrou hepatomegalia de 19cm. A
bidpsia hepatica revelou hepatite granulomatosa. As
restantes serologias ficaram disponiveis posteriormente
e revelaram resultado positivo para Coxiella burnetii no
painel de zoonoses, com doseamento de IgM de fase |
positivo (1600U) e anticorpo anti-cardiolipina (aCL) IgM
positivo (>40U/mL). Realizou ecocardiograma
transtoracico e transesofagico, bem como PET, que
excluiram complicagdes, nomeadamente endocardite
infeciosa. Teve alta orientado para seguimento em
hospital de dia de Hepatologia, com resolucdo completa
da infecdo e normalizacdo das enzimas hepaticas apds
antibioterapia com doxiciclina 100mg bidiaria e
hidroxicloroquina 200mg tridiaria, durante 6 semanas.

O segundo, de um homem de 56 anos, também
residente em éarea rural, com antecedentes de diabetes
mellitus tipo 2. Apresentou-se no SU por febre arrastada
com cerca de 3 semanas de evolucdo, associada a tosse
seca e hiperglicemia. Sem altera¢des de relevo ao exame
objetivo. Analiticamente com elevagdo dos parametros
inflamatorios (leucocitose neutrofilica de 6.92 x10«3»/ulL
e PCR de 19.27mg/dL), bem como hepatite de padrao
colestatico (Fator R de 1). Descricdo de hepatomegalia de
19cm, sem lesdes focais, e esplenomegalia homogénea
de 17,5cm em TC abdominal. Do restante estudo,
identificagdo de C. burnetii por biologia molecular e
positividade para os anticorpos IgG anti-fase Il (>200U)
e anti-cardiolipina IgM (>40U/mL). Foi feita exclusdo de
endocardite por ecocardiograma. Evolugéo favoravel sob
antibioterapia com doxiciclina 100mg bidiaria e
hidroxicloroquina 200mg tridiaria durante 7 semanas.
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Conclusao: Os autores pretendem com estes 2 casos
clinicos alertar para a necessidade de incluir este tipo de
infecdo no diagnostico diferencial de hepatites,
principalmente quando a clinica e o contexto
epidemiolégico sao indiciadores. Ndo esquecer também
a importancia do diagnéstico precoce, a utilizagdo de
técnicas de biologia molecular mais recentes e o
doseamento dos anticorpos anti-cardiolipina, estes
Ultimos muito importantes para a abordagem adequada
destes doentes.

PO 23

DOENGA HEPATICA CRONICA AVANGADA EM
DOENTE COM COLANGITE ESCLEROSANTE
PRIMARIA E COLITE ULCEROSA - EVOLUCAO
INEXORAVEL COM FINAL FELIZ PARA
TRANSPLANTE HEPATICO
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Introducdo: A colangite esclerosante primaria (CEP) é
caracterizada pela inflamacéo e fibrose progressiva dos
ductos biliares, frequentemente associada a doenca
inflamatoria intestinal (DIl) como a colite ulcerosa. A
coexisténcia  destas duas entidades aumenta
significativamente o risco de evolucdo para doenca
avancada, que resulta da fibrose hepatica extensa e
consequente perda de funcdo. A evolucdo para cirrose
pode ser particularmente agressiva e rapida nestes casos
o que, aliado a auséncia de terapéuticas dirigidas que
alterem a histéria natural da doenca, leva a que a
alternativa final do doente seja o transplante hepético.
Caso clinico: Doente do sexo feminino, com
antecedentes de carcinoma invasor multifocal da mama
submetida a mastectomia, sob hormonoterapia desde
2018, e sem evidéncia de recidiva.

Foi encaminhada para a Consulta de Hepatologia,
através da Consulta de Oncologia, por apresentar
trombocitopenia e alteracdo dos parametros de
bioquimica hepatica. Da investigacdo inicial realizada
destacava-se aumento de IgG (2289mg/dL; N<1560) e p-
ANCA positivos. Imagiologicamente, apresentava sinais
de hepatopatia crénica em ecografia abdominal e na

colangiopancreatografia por ressondncia magnética
apresentava ectasia e irregularidades dos contornos das
vias biliares intra-hepaticas. Elastografia hepatica com
rigidez hepatica de 36,8 KPa (IQR: 5,1) (F4). Realizada
bidpsia hepatica que mostrou arquitetura lobular
globalmente conservada e focalmente com distorcao e
fiborose com pontes porto-portais. Apresentava ja
evidéncia de hipertensdo portal com varizes grau Il no
terco médio e inferior. Na colonoscopia, verificado

processo  inflamatério  crénico com  estudo
anatomopatolégico a confirmar colite ulcerosa.
Estabelecido assim o diagnostico de colangite

esclerosante primaria com doenga hepatica cronica
avangada com hipertensdo portal e colite ulcerosa.
Iniciou acido ursodesoxicélico (15 mg/kg/dia) e manteve
seguimento em CE de Hepatologia. Evolui com
agravamento clinico progressivo com ascite refrataria,
em programa regular de paracenteses evacuadoras e
encefalopatia persistente. Neste sentido foi discutido o
caso com Centro de Transplantagdo. Dado apresentar ja
mais de 5 anos livres de doenga oncoldgica e restante
estudo sem outras contraindicagdes foi aceite para
transplantacdo que realizou em 2023.

Atualmente, em seguimento na Consulta Externa de
Hepatologia, Transplantacao Hepatica e
Gastroenterologia com plena autonomia e recuperacdo
da sua qualidade de vida prévia.

Conclusao: Este caso pretende destacar a importancia
do diagndstico precoce da CEP, para o qual é necessario
um elevado indice de suspeicdo, bem como de doencas
associadas, como é o caso da DIl, que podem
condicionar nestas situacdes formas mais agressivas de
evolucdo. Destacamos ainda a discussdo salutar com os
Centros de Transplantacdo, principalmente quando
dividas  surgem  relativamente a  potenciais
contraindicagdes como era o diagnostico prévio de
carcinoma da mama.
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Introducdo: O carcinoma hepatocelular é o tipo mais
comum de neoplasia primaria do figado, geralmente
associado a doencas hepaticas crénicas, como cirrose e
hepatite. Embora seja frequente a invasdo de estruturas
vasculares e disseminacdo locorregional, nomeadamente
pulmonar e o&ssea, também pode acometer outras
localizagdes menos frequentes.

Caso clinico: Doente do sexo feminino, 74 anos, com
doenca hepatica crénica avangada por hepatite B crénica
em tratamento com Entecavir 0,5 mg/dia. No decorrer do
estudo imagioldégico de controlo, diagnosticado
carcinoma hepatocelular (CHC) BCLC-0 no segmento I,
tendo sido submetida a hepatectomia atipica. Em
consulta de follow-up aos 2 anos, constatado aumento
de alfa-fetoproteina e tomografia computorizada (TC) do
abddémen com nova lesdo nodular subcapsular na unido
do segmento V/VI, submetida a biopsia tendo-se
concluido recidiva de CHC, proposta para nova cirurgia
que a doente recusou, motivo pelo qual se optou por
termoablacdo da lesdo. Apds 1 ano, no decorrer do
seguimento, realizada nova TC abdominal que descreve
lesdo nodular com 18 mm na espessura dos musculos da
parede abdominal a direita, de natureza suspeita. Sem
sinais de recidiva tumoral na loca de termoablacdo.
Submetida a bidpsia que conclui tratar-se de uma
metastase de CHC. Pela raridade de lesdo Unica
metastatica de CHC, prosseguiu-se no estadiamento de
metastizacdo a distancia tendo realizado tomografia de
emissdo de positroes (PET) com lesdo Unica tumoral
maligna hipermetabdlica na parede abdominal antero-
lateral direita. Discutida em reunido de grupo tendo sido
excisada a lesdo, confirmado tratar-se de metastase de
CHC por anatomia patoldgica. Rediscutida em reunido de
grupo, por auséncia de outras lesdes secundarias, optou-
se por vigilancia com realizacdo de PET em 3 meses.
Conclusao: O carcinoma hepatocelular com
metastizacdo restrita a parede abdominal exemplifica a
raridade e complexidade do comportamento
metastatico deste tipo de neoplasia. Este caso sublinha a
importancia da vigilancia e do diagndstico precoce de
metastases incomuns para otimizar o tratamento e
melhorar o progndstico dos doentes.
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DOENGA HEPATICA NA IMUNODEFICIENCIA
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Introdugdo: A imunodeficiéncia comum variavel (IDCV)
é a principal imunodeficiéncia primaria sintomatica
diagnosticada em adultos. E caracterizada pela presenca
de hipogamaglobulinemia, incapacidade de producao de
imunoglobulinas especificas e presenca de infe¢des
recorrentes, associando-se ainda a fendmenos de
desregulagdo imunitaria. O envolvimento hepético é
possivel, estando provavelmente subdiagnosticado.
Descricao: Relata-se o caso de uma mulher de 74 anos,
com diagnostico de IDCV estabelecido em 2016, com
infecOes  respiratorias, urindrias e  gastrenterite
recorrentes desde 2010, e suspeita de enteropatia
associada. Encontrava-se desde 2019 em estudo por
perda ponderal e adenopatias generalizadas, com estudo
de neoplasia e de tuberculose negativo. Foireferenciada
a consulta de Hepatologia por observacdo de varizes
esofagicas (grau Il) em estudo endoscdpico.

Apesar de apresentar normalidade das enzimas
hepaticas, tinha ecografia abdominal que documentava
esplenomegalia (18cm) e dilatacdo da veia porta. No
exame de imagem, o figado ndo apresentava aumento
dimensional nem lesdes focais e excluiram-se alteracoes
vasculares por Doppler. A contagem de plaquetas
oscilava em torno do limite inferior do normal (140 000-
200 000/pL), com elastrografia hepatica transitoria
(Fibroscan®) de 6.7 kPa (IQR 9%) e elastografia esplénica
de 43.6 kPa.

A avaliagdo hemodindmica documentou um gradiente
de pressao venosa hepatica de 13 mmHg (N <5 mmHg) e
a bidpsia, ainda que pouco representativa, nado
demonstrava altera¢des morfoldgicas que se afastassem
da normalidade.

A pesquisa de virus hepatotrépicos e as serologias de
doenca imunomediada foram negativas, tendo sido
igualmente excluidas causas metabdlicas e farmacos
hepatotoxicos. A contagem de IgG situava-se
persistentemente abaixo dos 500 mg/dL.
Estabeleceu-se o diagnostico de doenca hepatica
relacionada com a IDCV (DH-IDCV) com provéavel doenca
vascular porto-sinusoidal, tendo aumentado o alvo de
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suplementacdo com imunoglobulina e iniciado beta-
bloqueante néo seletivo, com boa tolerancia.
Conclusao: Os doentes com IDCV tém frequentemente
envolvimento hepatico, de evolucéo silenciosa, com uma
proporcao significativa de doentes a apresentar sinais de
hipertensdo portal aquando do diagndstico. Reconhece-
se atualmente que a presenga de DH-IDCV tem impacto
negativo na morbimortalidade. Pretende-se alertar para
esta causa pouco reconhecida de doenca hepatica, assim
como para a importancia do seu rastreio em doentes
com IDCV, de forma a estabelecer um diagndstico
precoce, possibilitar a abordagem atempada e atuar na
prevencao de complicacdes.
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Introducdao: O pseudomixoma peritoneal é uma
entidade clinica rara, caracterizada por ascite
mucinosa com implantes mucinosos multifocais na
superficie peritoneal. Estd associado a tumores benignos
ou malignos do ovério e apéndice cecal, sendo de
diagnostico dificil por os exames laboratoriais e
radiol6gicos serem frequentemente inconclusivos.
Descricao: Mulher de 78 anos, com histéria de
histerectomia radical com ooforectomia, que recorre aos
cuidados de saude por dor e aumento do perimetro
abdominal com um més de evolucdo. Ao exame clinico
apresentava volumosa ascite, sob tensao. Analiticamente
apresentava lactato desidrogenase elevada (615 U/L) e
discreta elevacdo dos parametros inflamatorios, sem
alteracdo das enzimas e funcao hepéticas.

A paracentese realizada inicialmente apenas drenou um
pequeno volume de liquido (130 mL), por apresentar
elevada viscosidade. O exame citoquimico dessa amostra
nao foi possivel pelas caracteristicas do liquido, tendo
apenas permitido a exclusdo de atipia celular.

Por esse motivo, solicitou-se a radiologia de intervencéo
a colocacdo de dreno pigtail e realizacdo bidpsia
peritoneal. Houve necessidade de repetir o
procedimento, por o primeiro ndo ter obtido
rentabilidade. A andlise do liquido entdo colhido revelou
um gradiente sero-ascitico de albumina de 0,9 g/dL com
abundantes células mononucleares (1350/pL) e
mesoteliais, pesquisa de Mycobacterium tuberculosis

negativa e um doseamento de antigénio
carcinoembrionario de 5553 ng/mL. A biopsia identificou
a presenca de multiplos plasmécitos com marcacdo para
IgG4 (>40 por campo de grande ampliacdo), porém sem
achados suficientemente especificos para afirmar a
hipdtese de doenca relacionada a IgG4.

A tomografia computorizada documentava calcificagdes
peritoneais, densificagdo omental difusa compativel com
implantes peritoneais, com achados sugestivos de
pseudomixoma peritoneal. A tomografia por emisséo de
positrdes confirmou captacdo peritoneal, sem outra
focalizagdo. O estudo endoscédpico e mamografico nao
tinha particularidades.

Decidiu-se pela realizagdo de laparoscopia exploradora,
de cuja biodpsia de metastase peritoneal se obteve a
confirmagao de adenocarcinoma mucinoso.

Conclusao: Alerta-se para esta causa alternativa e elusiva
ao diagndstico de aumento do volume abdominal e
ascite recorrente.
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Introdugdo: A faléncia hepatica aguda (FHA) é uma
condicdo  clinica infrequente, mas grave e
potencialmente fatal. Entre as suas principais etiologias
contam-se as infecdes virais, os tdxicos, as causas
vasculares e as doengas imunomediadas. A infiltracdo
hepatica maligna é uma causa incomum,
correspondendo a menos de 1% do total de casos.

Descricao: Mulher de 81 anos, autbnoma, hipertensa,
recorreu a urgéncia por duas semanas de evolucdo de
astenia, cefaleia e sensacdo de mal-estar inespecifico,
seguidos de dificuldades na marcha, nduseas e vomitos.
A admissdo apresentava-se apirética, obnubilada, sem
sinais meningeos, com dor na palpacdo dos quadrantes
superiores do abdémen. Do estudo analitico destacava-
se a presenca de hiperlactacidemia (12 mmol/L) na
auséncia de instabilidade hemodinamica ou sinais de ma
perfusdo periférica, com elevacdo de parametros
inflamatérios (proteina C reativa 10,87 mg/dL), lesdo
renal aguda AKIN2 e enzimologia hepética com padréo
misto, em  agravamento, = acompanhado de
hiperbilirrubinemia (2 mg/dL) e elevacao do tempo de
protrombina (21 segundos). Iniciou cobertura antibiética
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empirica com cefalosporina e prosseguiu na marcha
diagnostica de faléncia hepatica aguda.

Os virus hepatotropicos e o estudo de auto-imunidade
foram negativos e ndo se identificaram farmacos
hepatotdxicos nem sobrecarga metabdlica. A imagem
abdominal documentou hepatosplenomegalia,
espessamento nodular peritoneal e da gordura
retroperitoneal, e ténue éarea nodular hipocaptante
hepatica.

Por encefalopatia hepatica de grau IV, foi admitida nos
cuidados intensivos e ventilada invasivamente. Evoluiu
com choque com disfuncdo multiorgénica e necessidade
de suporte aminérgico, tendo sido alargado o espectro
de cobertura antibidtica. O estudo do liquor revelou
discreta pleocitose (168 polimorfonucleares/uL) e
hiperproteinorraquia (162 mg/dL), com elevacdo de
lactato desidrogenase e B2-microglobulina. A
ressonancia magnética cranio-encefalica documentou
paquimeningite  difusa, sem outras altera¢des
intracranianas.

O extenso painel de agentes infeciosos pesquisados e
exames culturais colhidos revelou-se repetidamente
negativo, tanto no soro como no liquor. Mais tarde
identificou-se a presenca de anemia hemolitica a
aglutininas frias e de hipercalcemia.

Apesar de um breve periodo de melhoria clinica com a
introducdo de corticoide em alta dose, evoluiu com
coagulacdo intravascular disseminada e deterioracdo
clinica refrataria as medidas de suporte, tendo falecido
ao fim de duas semanas de internamento.

Os achados da autdpsia mostraram-se compativeis com
linfoma ndo-Hodgkin de células B (CD79+) com
envolvimento generalizado do figado e atingimento
medular 6sseo, ganglionar, cardiacoe do sistema
nervoso central. A histologia hepética era notavel pela
presenca de proliferacdo linféide nodular de predominio
portal e numerosas areas de necrose envolvidas pelo
linfoma descrito.

Conclusao: Trata-se de uma forma de apresentacdo
inicial rara de doenca linfoproliferativa com hepatite
fulminante. O presente caso clinico traduz a
complexidade inerente ao diagndstico célere e exaustivo
das causas de FHA e sublinha a importancia de manter
um elevado grau de suspeicdo para causas menos
comuns, como as neoplasias hematolégicas.
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Introdugdo: O termo hepatite é usado para descrever
inflamacdo do figado, caracterizando-se em aguda,
quando a sua duragdo é inferior a 6 meses, ou crénica,
guando é superior a 6 meses. Traduz-se, entre outros
achados, em elevacao dos valores das aminotransferases
no sangue que, dependendo do grau de elevacao, pode
ser sugestiva de diferentes etiologias. Quando esta
elevagdo é marcada (acima de 10x o limite superior do
normal), deve incitar uma alta suspeicdo clinica para
etiologia virica e tdxica, na qual se incluem diversos
farmacos.

Caso clinico: Um homem de 70 anos, com antecedentes
de Doenga Hepatica Crénica por Perturbacdo de Uso de
Alcool (144 Unidades de Bebida Padrdo/dia), foi
admitido no servico de urgéncia por um quadro clinico
com poucos dias de evolucdo de cefaleia esporadica,
sem outra sintomatologia associada, nomeadamente
febre, dor abdominal, nduseas ou vomitos. Referia estar
em abstinéncia alcodlica ha 4 meses. Negava uso de
drogas intravenosas, comportamentos sexuais de risco,
transfusGes sanguineas, ingestdo de produtos de
ervanaria e viagens ao estrangeiro. Tinha sido avaliado
no més anterior por edema bilateral dos membros
inferiores e aumento do perimetro abdominal, tendo
sido medicado com furosemida 40 mg, espironolactona
25 mg e dissulfiram 500 mg - desde entdo, com
regressdao do edema. Ao exame objetivo, estava vigil e
orientado, apresentava abdémen globoso, com macicez
a percussdo nos flancos. Foi pedido estudo analitico,
destacando-se: Bilirrubina Total 2.12 mg/dL [Valor
Referéncia (VR) 0.2-1.2], Bilirrubina Direta 1.23 mg/dL (VR
< 0.5), Fosfatase Alcalina 361 U/L (VR 50-116), Gama-
Glutamil Transferase 323 U/L (VR < 55), TGO 900 UI/L (VR
0-45), TGP 658 (VR 0-55) e INR 1.3. O célculo do fator R
era de 5.5, compativel com lesdo hepatica hepatocelular.
Foi pedida TC-abdominal, a revelar figado dismérfico,
com lobulacdo dos contornos e textura difusamente
heterogénea, bem como shunts portossistémicos trans e
extra-hepéticos, a sugerir doenca hepéatica cronica com
hipertensdo portal. Realizou-se uma paracentese, sem
critérios de peritonite bacteriana espontanea e sem
crescimento de microorganismos, com GASA > 1.1. Dado
o valor das aminotransferases 10x superior ao limite
superior do normal, num doente abstinente, foi pedido
novo estudo, que foi negativo para virus hepatotropicos,
nomeadamente hepatite A, B, C, E, Epstein barr e
Citomegalovirus, com normal doseamento de
ceruloplasmina e alfa 1 antitripsina bem como estudo
imunolégico sem alteracdes (A.N.A., Anticorpos Anti-
Mdsculo liso, Anti-mitocondrias, gp210, sp100, LC1, SLA,
LKM negativos). Foi repetido TC abdomino-pélvico com
contraste, excluindo-se infiltracdo maligna, hepatite
isquémica e oclusdo venosa. Tendo em conta o inicio
recente de dissulfiram, sem ingestdo de outras toxinas ou
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inicio de outros farmacos hepatotdxicos, foi considerado
provavel tratar-se de uma Hepatite Tdxica secundaria a
dissulfiram. O farmaco foi suspenso e o doente ficou em
medidas de suporte. Apds duas semanas, o doente
estava assintomatico e, ao exame objetivo, com
diminuicdo do perimetro abdominal e do edema
periférico. Analiticamente, apresentava
aminotransferases em perfil descendente.

Conclusado: A interpretacdo de alteracbes laboratoriais
do perfil hepatico pode revelar-se um desafio, sobretudo
em doentes com doenga hepatica crénica, que podem
apresentar alteracSes destes valores que refletem o seu
estado basal. Uma elevacito marcada de
aminotransferases deve sempre levantar a suspeita de
outros fatores de descompensacdo. Nestes doentes, a
revisdo terapéutica é fundamental, com a suspenséo de
farmacos potencialmente hepatotdxicos. O dissulfiram é
um farmaco com forte associacdo a lesdo hepatica, pelo
que havia uma grande probabilidade de ser o causador
das alteracbes do perfil hepéatico neste doente. A
resolucdo sintomatica e analitica com a sua suspensdo
reforcam o diagndstico.
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Introducdo: A colangite esclerosante secundaria
associada ao doente critico (CES-DC) representa uma
complicacdo hepatobiliar emergente e desafiadora,
observada em pacientes submetidos a cuidados
intensivos prolongados, acreditado-se que afete 1 em
cada 2000 doentes admitidos em Unidade de Cuidados
Intensivos (UCI). Caraterizada por lesdes dos ductos
biliares, é frequentemente subdiagnosticada devido a
complexidade do quadro clinico e a sobreposicdo com
outras disfunc¢des organicas.

Estdo identificados como fatores de risco para CES-DC:
hipoperfusdo hepatica, uso prolongado de ventilacdo
mecanica invasiva, prone position, infecao grave e uso de
drogas hepatotdxicas.

Descricao: Doente de 55 anos, sexo masculino, sem
antecedentes pessoais ou medicamentosos de relevo.
Internado na UCI em contexto de sépsis com ponto de
partida em doenca pneumocdcica invasiva associado a

insuficiéncia respiratoria com necessidade de ventilacdo
mecanica invasiva e colocacdo em prone.

Do estudo analitico da admissao, a destacar elevacao dos
parametros inflamatérios e alteracdo da funcdo renal,
mas sem avaliacdo prévia conhecida. Ecografia renal sem
alteracdes de relevo. Sem outras alteracdes a considerar,
nomeadamente a nivel da enzimologia e funcdo
hepatica.

Durante o internamento, apresentou necessidade de
suporte aminérgico em contexto de choque sético e
também hemorragico por episédios de hematoquézias e
retorragias, por retite isquémica, assim como de
hemoptises por cavitacdes pulmonares.

Ao 20° dia de internamento, apds estabilizagdo do
doente, verifica-se o aumento de enzimas de colestase
aliada a hiperbilirrubinémia, tendo efetuado ecografia
abdominal sem alteracdbes de relevo. Realizou
colangiopancreatografia por ressonancia magnética
(CPRM) com evidéncia de irregularidade do calibre das
vias biliares intra-hepéaticas (sobretudo do lobo
esquerdo) e do canal hepatico/via biliar principal,
visualizando-se area de estenose no canal hepatico
comum. Colheu igualmente serologias para virus da
imunodeficiéncia humana, hepatite B e C, Epstein Barr,
CMV e leptospira, assim como estudo autoimune que se
revelaram negativos.

Foi realizada bidpsia hepatica verificando-se, a nivel dos
espagos porta, infiltrados inflamatérios ligeiros e fibrose
portal moderada a acentuada, proliferacdo e metaplasia
ductulares. Em localizacdo intralobular, colestase com
padrdo predominantemente hepatocelular e canalicular,
aspetos de degenerescéncia reticular de hepatdcitos e
enfarte biliar. No estudo imuno-histoquimico nio se
observaram plasmécitos IgG4+ em nUmero superior ao
habitual.

Perante os achados descritos, foi assumido o diagnéstico
de CES-DC e iniciada terapéutica com 4acido
ursodesoxicolico (AUDC), tendo-se verificado frustre
melhoria dos parametros de colestase, mas com
agravamento progressivo de hiperbilirrubinémia. O
doente acabou por apresentar uma evolucao
desfavoravel, sobretudo do ponto de vista respiratério,
acabando por falecer ainda durante o internamento da
ucl.

Conclusdo: O caso clinico apresentado evidencia a
gravidade e a complexidade da CES-DC.

Podemos verificar varios fatores de risco a que o doente
esteve exposto, nomeadamente a necessidade de
ventilacdo  mecanica invasiva, a instabilidade
hemodinamica, o estado pr6-inflamatério associado ao
quadro séptico per sii a necessidade de suporte
transfusional e o prone. O desenvolvimento de lesdo
hepatica colestatica sustentada num doente previamente
saudavel, aliados aos achados imagioldgicos da CPRM
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com defeitos do preenchimento das vias biliares intra-
hepéticas poupando o ducto biliar comum distal e
altera¢des como fibrose portal e colestase intralobular na
bidpsia, corroboram o diagndstico de CES-DC.

Este caso sublinha a alta mortalidade associada a CES-DC
e reforca a importancia de um diagnostico precoce,
destacando o transplante hepatico como a Unica opcao
terapéutica curativa para casos avangados. Reforca-se
deste modo a necessidade urgente de estratégias para a
detecdo e gestdo precoce desta patologia.
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IMPACTO DO SINDROME HEPATORRENAL UM ANO
APOS TRANSPLANTE HEPATICO
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Introducdo: O sindrome hepatorrenal (SHR) é uma
complicacdo comum da cirrose, atingindo cerca de 50%
dos doentes internados por descompensacdo. O impacto
do SHR apos o transplante hepético (TH) ainda nao esté
esclarecido.

Objetivo: Com este estudo, os autores pretendem
avaliar a evolucdo da funcdo renal no primeiro ano apos
transplante hepéatico em doentes com antecedentes de
sindrome hepatorrenal.

Material e métodos: Estudo transversal retrospectivo;
incluidos adultos submetidos a TH entre 2020 a 2023 que
apresentaram SHR. Usada a definicdo das guidelines da
EASL de 2018 de SHR; taxa de filtragdo glomerular (TFG)
calculada pela férmula MDRD; Excluidos doentes que
faleceram no pos transplante imediato e os
retransplantados. Posteriormente foi calculada a TFG
basal do doente, no dia do TH e apds o primeiro ano. De
seguida procedeu-se a analise descritiva dos dados
aferidos.

Resultados: No total de 178 doentes apenas 15 doentes
cumpriram os critérios de inclusdo (8,4%). Doze do sexo
masculino, com idade média de 60 anos. A principal
etiologia da cirrose foi o lcool (12 doentes). Dez doentes
encontravam-se em ACLF. Todos fizeram a terapéutica
médica standard com terlipressina e albumina (média de
9 dias de terlipressina, 5-23). Cinco doentes necessitaram
de terapéutica de substituicdo da funcdo renal.
Comparando a TFG a data do transplante e 12 meses
depois, 6 doentes (40%) apresentaram agravamento da
funcdo renal, 4 com TFG < 60 ml/min/1.73m2. Apenas
um doente ficou em dialise.

Este estudo apresenta varias limita¢des: dimensdo da
amostra, a forma de calculo da funcao renal, a nao

valorizagdo das comorbilidades e auséncia de grupo de
controlo.

Conclusdes: Neste estudo podemos observar que uma
percentagem importante dos doentes com SHR
prétransplante ao fim de um ano tem um agravamento
da funcdo renal. A referenciacdo atempada dos doentes
com doenca hepatica cronica avancada podera obviar
este problema.
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EXPERIENCIA DO USO DE TROCA PLASMATICA NOS
DOENTES COM LESAO HEPATICA GRAVE NUM
HOSPITAL TERCIARIO
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A insuficiéncia hepatica aguda (IHA) e a faléncia hepatica
aguda (FHA) correspondem a diferentes patamares de
lesdo hepatica em doentes sem doenca prévia. Apesar da
terapéutica médica dirigida e de suporte dos orgaos,
alguns casos evoluem desfavoravelmente com
necessidade de transplante hepatico (TH). A ativagdo do
sistema imune de forma desregulada esta associada a
um pior progndstico. Assim sendo a troca plasmatica
surge como uma possibilidade terapéutica.

Entre janeiro de 2020 e julho de 2023 foram submetidos
a esta técnica 9 doentes (4 por IHA e 5 por FHA).

Em relacao a IHA: 3 do sexo feminino, idade média de 38
anos; todos de etiologia toxica (2 por paracetamol, 1 por
multiplos farmacos e 1 por ingestdo de cogumelos);
todos receberam troca plasmatica de alto volume, entre
1 e 3 sessdes (1 doente realizou apenas uma sessao,
dado ter apresentado uma erupcdo cutanea
generalizada, 1 hora apds inicio do procedimento com
melhoria apds terapéutica médica). Todos sobreviveram.
Relativamente aos 5 doentes com FHA: 3 do sexo
masculino, idade média de 58 anos:

Caso 1: Mulher de 71 anos, FHA por ingestdo de
cogumelos; recusou TH por motivos religiosos. Realizou
3 sessdes de troca plasmatica de alto fluxo, com franca
melhoria clinica e analitica, mas apds interrupgéo
apresentou agravamento marcado, acabando por
falecer.

Caso 2: Homem de 74 anos com hepatite isquémica em
contexto de estenose adrtica severa com disfuncao
biventricular. Foi realizada apenas uma sessdo de troca
plasmatica de baixo volume contudo com evolugéo
desfavoravel dado impossibilidade de tratamento da
patologia de base.

XVII JORNADAS DO NUCLEO DE ESTUDOS DAS DOENGAS DO FiGADO 33



Caso 3: Homem de 62 anos com FHA de etiologia
indeterminada. Realizou 3 sessbes de troca plasmatica
sem intercorréncias, com melhoria analitica tendo sido
submetido a TH, mas com evolucdo desfavoravel, tendo
falecido em menos de 48 horas ap6s o transplante.
Caso 4: Mulher de 47 anos, com FHA de etiologia toxica,
realizou apenas uma sessdo de troca plasmatica de alto
volume, dado ter sido transplantada entretanto, com
sucesso.

Caso 5: Homem de 37 anos, com FHA de etiologia
indeterminada; realizou 3 sessdes de troca plasmatica
com volume normal. Transplantado com sucesso.

Todos os doentes descritos apresentaram melhoria
analitica apds inicio da troca plasmatica tanto com alto
(7 doentes) como volume normal (2 doentes), o que vai
de encontro ao descrito na literatura. Na lesdo hepatica
grave por téxicos apenas uma doente faleceu, mas por
ter recusado o TH. Dos 3 doentes transplantados, a troca
plasmatica serviu de ponte para o mesmo; um doente
morreu, mas ndo por complicagdes relacionadas com o
TH.

Segundo os Ultimos estudos, o beneficio da troca
plasmatica na FHA é independente da etiologia, sendo
que aumenta a sobrevida entre os doentes com
contraindicacdo para TH. Nesta amostra os 2 casos com
contraindicacdo acabaram por falecer. De salientar ainda
que se registou uma reacdo adversa com necessidade de
interrupgdo do tratamento, o que ndo é de menosprezar.
O intuito desta revisdo é mostrar que o uso da troca
plasmatica deve ser uma terapéutica a considerar nos
doentes com lesdo hepatica grave, quer como ponte
para transplante quer como alternativa em doente sem
condigdes para o mesmo. Claro que todas as conclusdes
estdo naturalmente limitadas pela pequena dimensao da
amostra. Sdo necessarios mais estudos para melhor
definicdo dos melhores candidatos a esta terapéutica.
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HEPATITE POR SARS-COV2: A IMPORTANCIA DA
BIOPSIA HEPATICA
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Introducao: A infecdo por SARS-Cov2 é uma realidade
desde 2019. O atingimento hepético estd muitas vezes
associado a infecdo moderada ou grave. Os
transplantados hepéticos sdo considerados como um
grupo de risco, contudo os estudos mostraram que estes
doentes ndo apresentam pior evolucao.

Descricao: Os autores apresentam o caso de um homem
com 38 anos submetido a transplante hepatico a

21/07/2023 por faléncia hepatica aguda de etiologia
indeterminada. Intra e pds-operatério imediato sem
complicagdes. Em maio de 2024 diagndstico de infecdo
ligeira por SARS-Cov2, sem necessidade de recurso aos
cuidados de salde e sem tratamento dirigido. Esquema
vacinal de SARS-Cov2 prévio completo. Observado em
consulta externa a 21/05/2024 encontrando-se
assintomatico, com elevacdo das transaminases duas
vezes o limite superior da normalidade. Ao exame fisico
com saturagao periférica superior em ar ambiente a 96%
e sem altera¢des na auscultacdo cardiopulmonar. Niveis
de imunossupressdao adequados. Sem introducdo de
farmacos de novo ou consumos de produtos de
erbanaria[SC1]. Colocada a hipotese de etiologia
infeciosa versus rejeicdo. Serologias e cargas virais
negativas. Bidpsia hepatica, cerca de um més depois,
com aminotransferases ja em descida, descrevendo
hepatite aguda em resolucdo, sem lesdes de interface e
com algumas células macréfagicas com pigmento
ceroide, sem sinais de dificuldade do fluxo biliar e com
infiltrado inflamatoério mononucleado ligeiro sinusoidal,
compativel com hepatite ligeira por SARS-Cov2.
Reavaliacdo analitica 2 semanas depois com
normalizacdo das aminotransferases.

Conclusao: O atingimento hepatico causado pelo SARS-
Cov2 apresenta-se mais frequentemente com um quadro
de hepatite, com elevagdo moderada das transaminases,
sendo raro a evolugdo para faléncia hepatica aguda.
Pode cursar ainda com colangiopatia que nos casos mais
extremos pode levar ao transplante hepético se evoluir
para colangite esclerosante secundaria.

Neste caso apesar da clinica fruste, houve atingimento
hepatico, sendo tal pouco frequente. Apesar de poucos
casos descritos na literatura, a infecdo ligeira em doentes
transplantados apresenta bom progndstico, sendo
apenas necessario ajustar a imunossupressao.
Destacamos a importancia da bidpsia hepatica para o
esclarecimento etioldgico e abordagem terapéutica.
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MIELOMA ESCONDIDO
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O mieloma multiplo (MM) representa cerca de 1-2% de
todas as neoplasias. Com maior incidéncia no sexo
masculino a apresentagdo classica cursa com leses
Osseas, hipercalcemia, anemia e insuficiéncia renal. O
diagnostico é feito frequentemente com a identificagao
de presenca de proteina M ou aumento das cadeias leves
assim como um valor elevado de plasmécitos (> 10%) no
medulograma. Apenas em 4% dos casos é verificada a
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presenca de envolvimento hepatico, podendo este
ocorrer sob a forma de infiltracdo difusa ou presenca de
padrdo nodular. A dificuldade na identificacdo desta
forma de mieloma extramedular prende-se de forma
significativa com o alto grau de suspeigdo necessario e a
necessidade de técnicas imagioldgicas mais avangadas,
nomeadamente tomografia de emissdo de positrdes.
Apresentamos o caso de um homem de 70 anos, com
antecedentes relevantes de perturbagdo de uso do alcool
e HTA que recorreu ao SU com queixas de dor na cintura
pélvica com irradiacdo para os membros inferiores e
limitagdo da locomocdo desde ha um més. Previamente
ja teria feito toma de anti-inflamatérios, mas sem sucesso
no controlo algico. A avaliacdo inicial foram identificadas
alteragdes analiticas e imagioldgicas compativeis com
mieloma tendo sido o diagndstico firmado pela presenga
de > 10% de plasmécitos no medulograma.
Imagiologicamente foram identificadas em tomografia
computorizada sinais de infiltragdo neoplasica difusa das
pecas vertebrais, do sacro e dos o0ssos iliacos abrangidos
pelo estudo, caracterizada sobretudo por lesdes
osteoliticas com maior expressdo no corpo vertebral L4.
ApOs estratificacdo e discussdo do caso optou-se por
iniciar tratamento com radioterapia e corticoterapia em
esquema de pulsos. Apds cada ciclo verificou-se a
ocorréncia de elevagdo expressiva das enzimas hepéticas,
na ordem das centenas e com predominio das enzimas
marcadoras de colestase, assim como
hiperbilirrubinemia (> 4mg/d|, quase totalmente a custa
da directa). Verificou-se sempre declinio espontaneo dos
valores a posteriori, mas sem nunca alcangar
normalizacdo. Inicialmente entreteve-se a hipotese
diagnostica de doenca hepatica associada ao alcool
agudizada por farmacos no momento, dada a histéria
pregressa e o contexto actual do doente. No entanto a
incoeréncia entre o padrdo enzimatico e de agravamento
dos valores analiticos suscitava duvidas acerca desta
hipdtese. Foi realizado estudo analitico descartando
outras patologias hepéticas frequentes ndo se tendo
identificado nenhuma etiologia especifica. Em
tomografia computorizada abdominal verificava-se uma
elevacdo da hemicupula diafragmatica direita, e figado
de densitoestrutura heterogénea mas sem ndédulos
suspeitos. Optou-se por realizar bidpsia hepatica para
clarificagdo do caso tendo a mesma relevado a presenca
de dilatacdo sinuisodal difusa devido ao preenchimento
por populacdo celular polimorfa, predominantemente
plasmécitos. Foi assumido o envolvimento hepético por
neoplasia de plasmécitos.

Infelizmente, como é frequente em doentes com
quadros hematoldgicos, durante o internamento o
doente teve vérias intercorréncias infeciosas acabando
por falecer em contexto de sépsis grave.

Este caso apresenta a descri¢do de uma causa incomum
de afecgdo neoplasica hepatica assim como salienta a
importancia da correlagdo da clinica do doente com os
exames complementares no sentido de guiar a marcha
diagnéstica e alcancar um cabal esclarecimento da
patologia do doente.
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MUTACAO DO GENE ABCB4: UM DIAGNOSTICO A
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Introducdo: As doencas hepaticas colestaticas
relacionadas com mutagdes do gene ABCB4 apresentam
um amplo espectro de manifestacdes clinicas e de
alteracOes genéticas. Este gene codifica a proteina Multi-
Drug Resistant 3 (MDR3), um transportador responsavel
pela translocacdo de fosfolipideos pela membrana do
hepatdcito para os canaliculos biliares. O défice de MDR3
leva a dano do epitélio biliar, induzindo apoptose e
inflamagdo, com consequente colestase e fibrose e,
também, a aumento do risco de formacao de calculos de
colesterol. Entre as varias doencas relacionadas as
mutacées do ABCB4 encontram-se a colestase intra-
hepatica progressiva familiar (PFIC) tipo Ill, a colestase
intra-hepética benigna recorrente (BRIC) e a colelitiase
associada a niveis baixos de fosfolipideos (LPAC), entre
outras.

Descricdo: Apresenta-se o caso de uma mulher, de 39

anos, com antecedentes de doenca de refluxo
gastroesofagico e litiase biliar, com
colangiopancreatografia retrégrada endoscépica

recente com célculo de 5mm no hilo hepatico e litiase
das vias biliares intra-hepaticas. Foi referenciada a
consulta de Hepatologia por episédios de dor abdominal
epigastrica em cdlica, diarreia, nauseas, prurido e
alteracdo das enzimas de bioquimica hepéatica.

Analiticamente apresentava AST 91mg/dL, ALT 73mg/dL,
gama-glutamiltransferase 470U/L, fosfatase alcalina
520U/L, bilirrubina total de 1.92mg/dL com conjugada de
1.38mg/dL. Elastografia hepética de 4,0kPA (IQR 6%) e
CAP de 260dB/m. Iniciou de forma empirica acido
ursodesoxicolico (AUDC) na dose de 13-15 mg/kg/dia.
Realizou estudo analitico alargado com identificacdo de
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anticorpos antinucleares positivos (1:640), anticorpo
anti-musculo liso positivo e IgG normal.

Ecografia abdominal com “figado de normal morfologia
e dimensdes, com incipiente ectasia das radiculas biliares
intra-hepéaticas sem causa obstrutiva identificada”.
Realizou colangioressonancia “sem significativa dilatagdo
das vias biliares intra e extra-hepaticas, admitindo-se
ligeira tortuosidade das vias biliares intra-hepaticas,
aspeto este de caracteristicas inespecificas, podendo
estar em relacdo com colangite esclerosante (CE)".
Realizou biopsia hepatica para exclusdo de outras
etiologias, nomeadamente CE de pequenos ductos, que
mostrou “tecido hepatico sem alteracbes morfoldgicas
dignas de registo. No estudo imunohistoquimico com
anticorpo anti-CK7 observa-se marcacdo regular dos

ductos biliares presentes nos espacos porta
representados”.  Realizou, posteriormente, estudo
genético que revelou “variante provavelmente

patogénica c.959C>T p. (p.Ser320Phe) detetada em
heterozigotia no gene ABCB4".

Manteve terapéutica com AUDC com normalizagdo das
enzimas de bioquimica hepatica. Ao longo do
seguimento apresentou um episédio de dor abdominal
e febre por colangite.

Conclusao: As doencas colestasticas relacionadas com o
défice de MDR3 apresentam algumas manifestagdes
clinicas e altera¢des analiticas sobreponiveis, sendo por
vezes dificil enquadrar o doente num diagnéstico
especifico. Com este caso clinico salienta-se a
importancia da realizacdo do teste genético em doentes
com colestase mantida sem etiologia identificada apos
investigagdo exaustiva. A LPAC deve, também, ser
considerada em doentes com colelitiase sintomatica em
idade jovem, com presenca de litiase intra-hepatica e se
manutenc¢do de sintomas mesmo apds colecistectomia.
Neste grupo de doengas, a primeira linha de tratamento
é com AUDC, com resposta parcial ou total na maioria
dos doentes.
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ANEMIA HEMOLITICA AUTOIMUNE NA DOENCA
HEPATICA CRONICA: 2 CASOS CLINICOS DE
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A Anemia Hemolitica Autoimune (AHAI) é uma condicao
imunoldgica que pode coexistir em doentes com doenca
hepética crénica, nomeadamente de etiologia

autoimune, viral ou outras condi¢des imunomediadas
(como tratamento com interferdo alfa ou ribavirina, Acute
on chronic liver failure e transplante hepatico) e outras
doencas  hepaticas quando  complicadas com
hipertensédo portal, devendo ser incluida no diagnostico
diferencial de anemia nestes doentes. A abordagem deve
ser multidisciplinar e continua para evitar complicagbes
graves.

Os autores apresentam dois casos de AHAI: uma doente
com Hepatite autoimune (HAI) e um doente com infecdo
crénica pelo virus da Hepatite B (VHB), salientando o
desafio diagndstico e as terapéuticas envolvidas.

Caso 1: Mulher de 53 anos, com HAI diagnosticada em
2016, com evolugdo em fase cirrdtica com hipertensdo
portal clinicamente significativa (HTPCS) e trombose da
veia porta. Realizou terapéutica de indugdo com
corticbide e posteriormente  permaneceu com
terapéutica de manutencdo com azatioprina. Por varizes
esofagicas grandes ingressou em programa de
erradicagdo com laqueacdo endoscopica (LEVE). Em
fevereiro 2023 por complicacdo durante sessao de LEVE,
foi submetida a shunt intrahepatico portossistémico
transjugular  (TIPS).  Posteriormente,  apresentou
episddios recorrentes de encefalopatia hepatica. Em abril
2023, diagnostico de AHAI, com hemoglobina 8,9g/dL,
sem intercorréncia hemorragica e teste de Coombs
direto  (TAD) francamente  positivo.  Reiniciou
corticoterapia em alta dose com descalacdo progressiva
até dose de manutencdo associada a azatioprina; sem
necessidade transfusdes. Em setembro desse ano foi
submetida a transplante hepatico, com resolugdo da
AHAI (TAD negativo).

Caso 2: Homem de 25 anos, natural da Guiné, com
diagnostico em junho de 2022 de cirrose com HTPCS por
infecdo crénica VHB de transmissdo vertical. Ao
diagnostico, anemia hemolitica (hemoglobina 11,0g/dL),
com haptoglobina indoseavel e TAD positivo. Medicado
com entecavir, mas sem recuperacao da funcao hepatica
(MELD score de 26) e 2 episddios de descompensagao
com peritonite bacteriana espontanea, mantendo valores
de hemoglobina estaveis, sem necessidade de suporte
transfusional. Em agosto 2023 submetido a transplante
hepatico, com resolucdo da AHAI (hemoglobina
14,6g/dL, TAD negativo).

Estes casos ilustram a complexidade da relacdo entre
doencas hepaticas cronicas e AHAI, e a importancia de
uma abordagem integrada para o diagndstico e gestdo
eficazes. O transplante hepatico foi o tratamento
definitivo, levando a resolucdo da AHAI e melhorando
significativamente a qualidade de vida dos doentes.
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Introducdo: A trombose da veia porta é uma condicdo
rara que ocorre tipicamente em doentes com cirrose ou
disturbios tromboticos.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, de 49 anos, nao
fumador, com consumo 20g de alcool diariamente. Sem
comportamentos sexuais de risco, uso de drogas
endovenosas, transfusdes prévias ou viagens recentes.
Sem outros antecedentes de relevo conhecidos ou
medicacdo habitual. Sem histéria familiar de doencas
reumatoldgicas ou trombofilias.

Recorre ao servico de urgéncia por dor lombar esquerda
com 2 dias de evolucdo. Ao exame objectivo apenas com
Murphy renal positivo a esquerda e sem outras
alteragdes, nomeadamente ascite ou outros estigmas de
doencga hepética cronica.

Neste contexto realiza ecografia abdominal superior e
renovesical que evidencia trombo ndo oclusivo, que
ocupa grande parte do limen no ramo principal da veia
porta, com cerca de 23mm de maior eixo e rim esquerdo
com duplicagdo pielocalicial com moderada ectasia das
cavidades excretoras.

Estudo analitico com hemograma, tempos de
coagulacdo e funcdo renal sem alteracdes, sem elevacdo
dos parametros citocolestase, sem hiperbilirrubinemia e
proteina C reativa negativa.

Pelo achado incidental de trombose parcial da veia porta
inicia hipocoagulacdo com enoxaparina e é referenciado
para consulta de Medicina Interna. Mantém estudo da
funcéo hepética sem alteracdes, com
hipercolesterolemia, estudo de trombofilias negativo,
imunoglobulinas e electroforese proteica sem altera¢des,
VS normal e serologias VHB, VHC, VHE, CMV, EBV e HIV
negativas. Cinética de ferro dentro da normalidade,
ceruloplasmina e alfa  antitripsina  negativas.
Autoimunidade negativa, com anticorpos
anticardiolipina e B2 glicoporteina, anticoagulante ltpico
negativos.

Solicitada tomografia computadorizada  toréacica
abdomino pélvica que descreve um figado de dimensdes
conservadas e de textura homogénea, com multiplos
micronddulos compativeis com quistos biliares e tronco
da veia porta com calibre conservado, com sinais de
extensa trombose ndo recente no ramo direito da veia
porta. Sem achados sugestivos de neoplasia. Realizado
estudo endoscdpico, com endoscopia e colonoscopia,
que nao revela alteragdes. PSA total 0.61 ng/mL.

Optou-se entdo por alterar hipocoagulacdo para DOAC.
Neste periodo repete doseamento de anticoagulante
lipico com resultado inconclusivo. Apds 6 semanas do
primeiro doseamento e 12 semanas deste Ultimo repete
doseamento de anticoagulante IUpico, ambos com
resultado  positivo. Sempre  com  anticorpos
antiocardiolipina e B2 glicoproteina negativos. E
importante salientar que as trés medi¢des foram
realizadas ap6s uma semana de suspensao de DOAC.
Tendo em conta os achados descritos assume-se
sindrome antifosfolipidico primario e doente inicia
hipocoagulacao oral com varfarina.

Conclusdao: A trombose da veia porta associa-se a
estados de hipercoagulabilidade e frequentemente
apresenta-se em doentes com cirrose. Neste doente
foram descartadas como possiveis causas do quadro:
doenca hepatica crénica, infecdo hepatobiliar, disturbios
da coagulacdo hereditarios, doencas mieloproliferativas
ou outras neoplasias. A associacdo de SAF e trombose da
veia porta € rara, contudo atendendo a exclusdo dos
diagnosticos  anteriormente  referidos e  aos
doseamentos de anticoagulante lUpico positivos, o SAF
parece ser a causa mais provavel de trombose da veia
porta neste doente.

PO 37

UMA CAUSA POUCO HABITUAL DE
HEMOPERITONEU NUM DOENTE COM DOENCA
HEPATICA CRONICA AVANGADA

Miguel Angelo Sousa'; Maria Inés Pinto?; Cristiana Fernandes?,
Emanuel Fernandes®; Inés Soares’; Rui Jorge Silva*,

Sofia Santos Pereira®; Sonia Carvalho?; Inés Pinho?;
Joana Calvdo?;, Ménica Mesquita®;, Sandra Morais?,

Ana Barreira®; Paulo Carrola®; José Presa?

" Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia / Espinho

2 ULS Trds-Os-Montes E Alto Douro

3 Hospital Distrital de Portalegre

4 Servico de Medicina Interna, ULS de Braga

® Centro Hospitalar Tondela-Viseu, EPE / Hospital de Séo
Teotoénio, EPE

Introdugdo: Na Doenca Hepatica Crénica (DHC), o
hemoperitoneu ndo traumatico é uma entidade rara e
que pode ocorrer de forma espontdnea ou
secundariamente a causa organica ou a procedimentos.
A terapéutica  inclui  ressuscitagdo  volémica,
hemoderivados, embolizacdo angiografica ou cirurgia
em casos refratarios.

Descricdo: Homem de 61 anos, Katz Scale 6, Clinical
Frailty Scale 4. Antecedentes de DHC associada a
Perturbacdo do uso do élcool, descompensada (Child-
Pugh B9), histéria de duas Peritonites Bacterianas
Espontaneas, Gastropatia da hipertensdo portal,
Melanoma maligno do braco (excisado em 2023 no IPO
Porto, sem evidéncia de recidiva no follow-up) e
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Orquidectomia radical esquerda recente (16/05/2024)
por via inguinal por endurecimento testicular suspeito.
Recorre ao SU no dia 29/05/2024 por aumento do
perimetro abdominal e dor abdominal difusa de baixa
intensidade com 1 dia de evolucdo. Sem febre ou outra
sintomatologia. Sem histéria de trauma. Ultima
paracentese realizada ha 4 meses. Transito intestinal de
caracteristicas normais. Ao exame objetivo, apresenta-se
vigil e orientado, corado, hidratado, apirético,
normotenso e normocardico, com abdémen globoso e
difusamente doloroso a palpagao, sem sinais de irritacdo
peritoneal, com ascite de grau 3. Realiza paracentese
com saida imediata de liquido hematico (Eritrécitos
1095000/uL, Polimorfonucleares 480/ul, LDH 227 U/L,
Proteinas totais 3.4 g/dL, Glicose 70 mg/dL, GASA 1.4).
Analiticamente, com Hemoglobina (Hb) 9.2 mg/dL
(prévio 11.4), VGM 105 fL, leucograma normal, Plaquetas
43000/uL. Child-Pugh C10, MELD-Na 21. Realiza AngioTC
abdominopélvico que relata ascite de grande volume,
sem sinais de hemorragia ativa e sem aparentes
complicacdes no contexto do pds-operatdrio recente.
Atendendo a estabilidade clinica e a auséncia de
evidéncia de foco hemorragico, decidido tratamento
conservador. Admitido na Unidade Intermédia de
Medicina para monitorizagdo e prosseguimento da
investigacao etiologica.

Durante o internamento, mantém queda sustentada da
Hb, com necessidade de suporte transfusional de
hemoderivados. Nunca sd3o objetivadas perdas
hematicas além do hemoperitoneu ja descrito. Repete
paracentese, com liquido ascitico que mantém
caracteristicas hematicas, e o estudo alargado revela
citolégico negativo, bacteriolégicos negativos, ADA e
pesquisa de DNA de micobactérias negativas. Por
agravamento da dor abdominal e manter necessidade de
suporte transfusional, repete TC que ndo deteta
extravasamento de contraste, mas encontra hematoma
recente de 75 mm posteriormente a grande curvatura
géstrica, nédulo de 18 mm em contacto com a parede
géstrica e nédulo de 20 mm adjacente ao rim esquerdo,
este Ultimo compativel com adenopatia ou implante
peritoneal. Apds discussdo multidisciplinar entre
Medicina Interna — Hepatologia, Medicina Intensiva,
Cirurgia Geral e Radiologia de Intervencao, tendo em
conta as comorbilidades graves e irreversiveis, a
impossibilidade de tratamento endovascular e o alto
risco cirirgico, o doente é proposto para Melhores
Cuidados de Suporte, tendo vindo a falecer ao 17.° dia
de internamento. O relatério anatomopatolégico do
testiculo e dos ganglios linfaticos inguinais excisados
previamente, aguando da orquidectomia e disponiveis a
posteriori, revelou metastases de Melanoma Maligno.
Conclusao: O hemoperitoneu de origem nédo traumatica
é comummente um desafio diagndstico, como é

evidente no caso que trazemos. Apesar do desfecho
desfavoravel, trazemos este caso pelo seu didatismo,
deixando uma mensagem muito clara: nunca deixar de
considerar na investigagdo etioldgica de eventos agudos
os antecedentes pessoais graves do doente, como é o
caso do diagnostico de Melanoma Maligno que, mesmo
sem evidéncia de recidiva no follow-up que o doente
mantinha, se apresenta como provavel causa do
hemoperitoneu em contexto de carcinomatose
peritoneal.
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HEPATITE AUTO IMUNE E LUPUS CUTANEO
SUBAGUDO - UMA RELACAO POUCO PROVAVEL
Inés Soares; Ana Sofia Silva; Rosélia Lima;

Catarina Antunes Salvado; Tiago Fernandes

Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia / Espinho

Introducao: A hepatite autoimune (HAI) é uma doenca
hepatica cronica rara presente na Europa em cerca de
0.02% da populacdo. Esta patologia estd associada a
diferentes manifestagdes cuténeas, que podem
apresentar-se em qualquer fase da doenca,
incluindo psoriase, vitiligo, liquen plano, lUpus discoide
ou eritema nodoso, sendo no entanto as mais comuns
lesdes inespecificas.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 63 anos.
Antecedentes pessoais de hepatite autoimune
controlada com azatioprina 50mg por dia, sem
agudizacdes recentes e sem evidéncia de doenca
hepatica cronica avancada. Apresentou-se na consulta
com lesdes cutaneas eritematosas e descamativas de
novo sem outra sintomatologia de relevo. Foi realizada
bidpsia cutanea que mostrou alteracbes compativeis
com ldpus cutaneo subagudo (LCSA). A marcha
diagnoéstica prosseguiu com estudo analitico com painel
autoimune que mostrou leucopenia, ANAs positivos
(1/640) com padrao mosqueado, antiSSA (Ro60 e Ro52)
positivo mas, antidsDNA e antiSm negativos, auséncia de
consumo de complemento confirmando assim o
diagnostico de LCSA e excluindo o diagnéstico de lUpus
eritematoso sistémico. O doente iniciou plaquinol com
boa resposta sintomatica e com o desaparecimento das
lesbes descritas.

Conclusao: A revisao da literatura torna clara a ligacao
entre a HAI e vérias manifestacdes extra-hepaticas sendo
que as patologias dermatoldgicas se encontram dentro
das mais comuns. A relacdo entre hepatite autoimune e
lGpus cutaneo subagudo é, no entanto, pouco relatada
sendo mais comum a sua ligagdo com lupus discoide.
Este caso pretende ndo s salientar um caso raro de
relagdo entre LCSA e hepatite auto-imune como alertar e
sensibilizar o internista para a importancia do
esclarecimento diagnostico quando deparado com
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alteragbes cutaneas num doente com HAI uma vez que
estas podem exigir ndo sé o melhor controlo da doenca
como também terapéutica dirigida.

PO 39

EMBOLIZACAO ESPLENICA NUM CASO DE
HIPERESPLENISMO SECUNDARIO A CIRROSE
HEPATICA

Beatriz Vitdé Madureira; Jodo Goncalves; Rita Quelhas Costa;
Andreia Tavares

Centro Hospitalar de Entre Douro e Vouga, EPE / Hospital de S.
Sebastido

Introducgao: A cirrose hepatica caracteriza-se pelo dano
difuso e irreversivel do parénquima hepatico, através da
necrose dos hepatdcitos e distorcdo da arquitetura
hepatica. Dependendo da sua gravidade, diversas
complicacdes podem surgir, como a hipertensdo portal
e, secundariamente, ascite, varizes e esplenomegalia. No
hiperesplenismo, o aumento dimensional do baco
traduz-se numa hiperfuncdo associada a citopenias,
podendo o seu tratamento ser um desafio. Para além
da abordagem médica ou cirdrgica, a embolizacdo
esplénica é também uma opgdo terapéutica possivel,
embora o seu uso ndo seja amplamente difundido ou
consensual.

Descricao: Homem de 72 anos, seguido em consulta de
Hepatologia por doenga hepatica crénica avancada de
etiologia alcodlica. Durante o acompanhamento,
apresentou trés episddios de hemorragia digestiva alta,
dois deles por rotura de varizes e um devido a
gastropatia de hipertensdo portal. Ja tinha iniciado
erradicagdo endoscdpica de varizes e colocado shunt
portossistémico intra-hepatico transjugular (TIPS), dada
a intolerancia a introducdo de beta-bloqueador por
bradicardia sintomatica. Ainda no contexto da doenca,
apresentava também esplenomegalia macica (baco de
21cm) associada a trombocitopenia grave, cujo estudo
exaustivo excluiu outras causas, nomeadamente doenca
hematol6gica priméria. Atendendo ao risco hemorragico
e de rotura do baco, foi considerada a realizacdo de
embolizacdo esplénica com apoio da Radiologia de
Intervencdo, realizada posteriormente em internamento,
sem intercorréncias. Ao terceiro dia pds-procedimento, o
doente desenvolveu febre e dor abdominal, assumida em
contexto de sindrome pds-embolizacdo. Realizada
tomografia  computorizada (TAC) que  excluiu
complicagdes e confirmou a embolizacdo de cerca de
70% do parénquima esplénico. O quadro evoluiu
favoravelmente, com aumento  progressivo  das
plaquetas e alta ao fim de 7 dias de internamento. Foi
reavaliado em consulta 15 dias apds o procedimento e
apresentava 110.000/ul plaquetas.

Conclusdao: A embolizacdo parcial do bago tem-se
mostrado um tratamento eficaz na melhoria das
citopenias, em doentes com hiperesplenismo. A
sindrome pds-embolizacdo representa a principal
complicacdo da técnica, podendo manifestar-se com
febre, emese e dor abdominal. Embora este
procedimento possa nao ser adequado em todos os
doentes com cirrose, em casos selecionados, como o
descrito, a embolizagdo esplénica pode ser uma opcao
terapéutica valida.

PO 40

DA POLIARTRITE AO DIAGNOSTICO DO
COLANGIOCARCINOMA INTRA-HEPATICO

Catarina Pinheiro; Marta Castro Tomé; Ana Rita Gomes;
Joana Soares Mendonca; Verénica Guiomar; Eduardo Eiras
Unidade Local de Satude de Matosinhos, EPE / Hospital Pedro
Hispano

Introducdo: O colangiocarcinoma intra-hepatico é a
segunda neoplasia primaria mais comum do figado,
precedida pelo carcinoma hepatocelular. A incidéncia
global deste tipo de tumor tem apresentado um
crescimento significativo nas Ultimas quatro décadas.
Esta neoplasia estd associada a uma elevada taxa de
mortalidade, atribuida a sua progressao silenciosa, que
frequentemente resulta num diagnostico tardio, a sua
natureza extremamente agressiva, e a resposta aos
tratamentos disponiveis. Diversas condig¢des
preexistentes sdo reconhecidas como fatores de risco
para esta patologia, incluindo colangite esclerosante
primaria, colelitiase, quistos biliares, hepatites virais,
diabetes mellitus e cirrose.

Descricao: Homem de 69 anos de idade, com
antecedentes de diabetes mellitus, perturbacdo de uso
de &lcool e obesidade recorreu ao seu médico assistente
por edema assimétrico dos membros inferiores, mais
evidente a esquerda, associado a artrite na primeira
articulagdo metatarsofalangica esquerda com 4 dias de
evolucdo. O pulso pedioso ndo era palpavel, sendo
encaminhado ao servico de urgéncia (SU) onde foi
excluida trombose venosa profunda. No estudo analitico
apresentava elevacdo da proteina C reativa (PCR) (240
mg/L) e anemia normocitica normocrémica de novo
(hemoglobina de 9,2 g/dL). Foi assumida celulite e
prescrita amoxicilina e acido clavulanico durante 7 dias,
com indicacdo para estudo de anemia pelo médico
assistente.

Apos seis dias, regressou ao SU por manutencdo das
queixas, com anorexia e artrite de novo do punho direito
e das articulagdes metacarpofalangicas e interfalangicas
proximais dos trés primeiros dedos da mao direita.
Associadamente, presenca de tofos gotosos no polegar
direito. Assumida crise de gota, teve alta sob

XVII JORNADAS DO NUCLEO DE ESTUDOS DAS DOENGAS DO FiGADO 39



corticoterapia. Dois dias depois, retornou ao SU por
auséncia de melhoria clinica e nocdo de aumento do
perimetro abdominal. Analiticamente, apresentava
anemia agravada (hemoglobina de 7,1g/dL), elevacdo
discreta das enzimas de colestase (gama-GT de 57 U/L e
fosfatase alcalina de 60 U/L), hiperbilirrubinemia ligeira
(bilirrubina total de 1.9 mg/dL e bilirrubina direta de 1.0
mg/dL) e PCR em crescendo (330 mg/L). Ficou internado
para controlo algico e estudo das alteracdes descritas.
Resolucdo da artrite sob colchicina e ibuprofeno.
Realizou estudos endoscopicos para estudo da anemia
que excluiram sinais de hemorragia recente e
neoformacdes. Foi realizada tomografia computorizada
que revelou lesdo hepatica nodular no segmento VII. A
ressonancia magnética confirmou a presenca do nédulo
com cerca de 35 mm de contornos irregulares,
hipointenso em T1 e hiperintenso em T2. A bidpsia
revelou tratar-se de colangiocarcinoma.

Ainda no internamento, teve episddio de
recrudescimento da artrite, mas com aparecimento de
novo de lesdes eritematodescamativas no membro
superior direito que resolveram por completo sob
corticoterapia.  Por  isso, assumida  sindrome
paraneoplasica como etiologia do quadro inflamatério e
das lesbes cutaneas com poliartrite. Apds analise
retrospetiva, concluiu-se que as alteracdes cutaneas
eram suspeitas de Sindrome de Bazex, mas na auséncia
de lesdes cutaneas ativas apds inicio de corticoterapia,
nao foi possivel realizar bidpsia cutanea.

O doente foi orientado para hepatectomia segmentar
face a doenca localizada, ap6s discussdo multidisciplinar
em Reunido de Grupo Oncoldgico.

Conclusao: Este caso demonstra que o
colangiocarcinoma é uma neoplasia com uma
apresentacdo clinica muito inespecifica, sendo
frequentemente diagnosticada de forma incidental.
Quadros clinicos mais floridos como poliartrite associada
a fadiga e anorexia podem ser manifestacdes iniciais que
devem suscitar a suspeita deste diagnostico, o qual deve
ser confirmado através de estudos imagiol6gicos.

PO 41

INFECAO DE QUISTO HEPATICO EM DOENTE COM
DOENCA POLIQUISTICA

Tiago Alexandre'; Jodo Fernandes Cunha? Sara Campos’;
José Soares?; Rita Afonso?; Roberto Calcas?; Ana Cabrita?;
Ana Paula Silva®

" Hospital do Barlavento Algarvio

2 Hospital de Faro

Introducdo: A doenca renal poliquistica autossémica
dominante (DPRAD) é uma doenca hereditaria com
elevado grau de penetrancia e caracterizada pelo
desenvolvimento de numerosos quistos renais e

extrarrenais, sendo comum a afetacdo hepética. A
doenca hepatica poliquistica (DHP) apresenta-se
inicialmente assintomatica, estando os sintomas
geralmente relacionados com o crescimento dos quistos
e compressdao das estruturas adjacentes. Uma das
complicacbes mais raras desta doenca é a infecdo de
quistos hepaticos, de dificil diagndstico e tratamento.
Discussdao: Doente de 69 anos, sexo feminino, com
antecedentes conhecidos de DPRAD e DHP, submetida a
nefrectomia bilateral por hemorragia intraquistica em
Abril de 2024, estando a data em hemodialise por cateter
venoso central jugular, apresenta em Julho de 2024, em
sessdo de hospital de dia quadro de febre e dor
abdominal difusa, referindo dor nos quadrantes direitos
do abddémen nos 3 dias prévios. Por suspeita de infecdao
do acesso, sdo colhidas hemoculturas e é medicada
empiricamente com gentamicina e vancomicina, e por
agravamento apos 48 horas, é enviada ao servico de
urgéncia.

Ao exame objetivo destaca-se dor a palpacdo abdominal
do hipogastro e flanco direito, ligeiro edema dos
membros inferiores e auséncia de sinais inflamatorios
locais do cateter, apresenta-se febril e hipotensa.
Realizou  tomografia  computorizada(TC)  toraco
abdomino pélvica que demonstra “(...)consolidacdo no
lobo inferior direito, derrame pleural direito,
hepatomegalia heterogénea por presenca de multiplas
formagdes quisticas de dificil avaliagdo de eventual
complicacdo por auséncia de contraste e moderado
volume de derrame peritoneal disperso por todos os
quadrantes(...)" e apresentou isolamento de Klebsiella
pneumoniae produtora de betalactamases de largo
espetro(ESBL) nas hemoculturas que colheu, ficando
internada ao cuidado da Nefrologia com o diagndstico
de bacteriemia a K. pneumoniae ESBL de ponto de
partida a esclarecer. Realizou paracentese diagndstica e
iniciou meropenem de acordo com o teste de
sensibilidade. Ao terceiro dia de internamento mantinha
febre, hipotensdao e dor abdominal. Isolou-se uma
Klebsiella pneumoniae produtora de carbapenemases no
liquido peritoneal, tendo-se escalado a antibioterapia
para ceftazidime-avibactam que cumpriu durante 2
semanas com franca e rapida melhoria. A doente teve
alta no final de Julho com resolugdo do quadro clinico,
mas cerca de 3 semanas depois foi enviada de novo ao
servico de urgéncia com as mesmas queixas, tendo
realizado ecografia abdominal com evidencia de
“(..)Multiplos quistos hepaticos, sedimento em muitos
dos quistos hepéticos na porcdo dependente que
determina um nivel liquido-liquido(..)" e derrame
peritoneal.

Iniciou novamente ceftazidime-avibactam e o caso foi
discutido com a equipa de radiologia de intervengao, que
determinou que pelas caracteristicas ndo seria possivel
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intervencdo terapéutica por essa via. O caso foi discutido
com o centro de transplantacdo de referéncia, onde foi
novamente discutido em reunido multidisciplinar e foi
colocada em lista de transplante.

Conclusao: A infecdo de quisto hepatico em doentes
com DHP é uma complicagdo rara mas grave. O seu
diagnostico carece de elevado grau de suspeicao e os
achados imagioldgicos sdo pouco sensiveis e especificos.
O diagnostico definitivo e tratamento pode passar pela
drenagem dos quistos, mas por vezes & necessario o
transplante hepatico.
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