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REVISAO

RESUMO

Introdugao: Este artigo revisa as manifestagdes clinicas da Colangite Esclerosante
Primaria (CEP) em adultos, uma doenca hepatica cronica caracterizada por inflamacgdo e
fibrose dos ductos biliares. Objetivo: destacar as complexidades diagndsticas e a
variabilidade dos sintomas, que podem variar de assintomaticos a debilitantes.
Metodologia: Revisdo integrativa da literatura, realizada por busca em base de dados
de artigos que correspondessem ao tema proposto. Incluiu-se avaliacdo dos artigos
elegiveis, excluindo aqueles que ndo se enquadram nos objetivos do estudo e sem
contabilizar duplicatas. Resultados e Discussao: A discussao aborda a prevaléncia de
sintomas como prurido e fadiga, bem como as associacées com doencas inflamatérias
intestinais e os desafios no diagndstico precoce. A elevacdo da fosfatase alcalina e a
presenca de autoanticorpos sdo frequentemente observadas, mas sua relevancia clinica
necessita de maior investigagao. Conclusao: Enfatiza que a Colangite Esclerosante
Primaria apresenta manifestac¢des clinicas variadas, que vao desde casos assintomaticos
até sintomas debilitantes. O reconhecimento e o manejo adequado dessas
manifestacdes, especialmente em pacientes com doencas inflamatdrias intestinais, sdo
cruciais para melhorar o progndstico e reduzir complicacdes graves.

Palavras-chave: Colangite; Autoimune; Clinica.

Periddicos Brasil. Pesquisa Cientifica
Volume 3, Issue 2 (2024), Page 1523-1529.



CLINICAS EM ADULTOS
Freire et. al.

PBPC COLANGITE ESCLEROSANTE PRIMARIA: REVISAO ACERCA DE SUAS MANIFESTACOES

PRIMARY SCLEROSING CHOLANGITIS: REVIEW OF ITS
CLINICAL MANIFESTATIONS IN ADULTS

ABSTRACT

Introduction: This article reviews the clinical manifestations of Primary Sclerosing
Cholangitis (PSC) in adults, a chronic liver disease characterized by inflammation and
fibrosis of the bile ducts. Objective: To highlight the diagnostic complexities and
variability of symptoms, which can range from asymptomatic to debilitating.
Methodology: An integrative literature review was conducted by searching databases
for articles relevant to the proposed topic. Eligible articles were evaluated, excluding
those that did not meet the study's objectives and without accounting for duplicates.
Results and Discussion: The discussion addresses the prevalence of symptoms such as
pruritus and fatigue, as well as associations with inflammatory bowel diseases and
challenges in early diagnosis. Elevation of alkaline phosphatase and the presence of
autoantibodies are frequently observed, but their clinical relevance requires further
investigation. Conclusion: It emphasizes that Primary Sclerosing Cholangitis presents
varied clinical manifestations, ranging from asymptomatic cases to debilitating
symptoms. The recognition and appropriate management of these manifestations,
especially in patients with inflammatory bowel diseases, are crucial for improving
prognosis and reducing severe complications.
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1 INTRODUCAO

A colangite esclerosante primdria (CEP) é uma doenca hepdtica cronica,
caracterizada pela inflamacgao e fibrose progressiva dos ductos biliares, que resulta
em uma obstrucdo desses ductos e subsequente colestase. Embora a etiologia da CEP
ainda seja incerta, ha fortes evidéncias que sugerem uma associacdo com condicdes
autoimunes, particularmente doencas inflamatdrias intestinais, como a colite
ulcerativa. A CEP é uma condicdo de evolucdo insidiosa, mas que pode levar a
complicagdes graves, incluindo cirrose hepatica, hipertensdo portal e um risco
significativamente elevado de colangiocarcinoma (BROOME et al., 1996). Devido a
sua natureza complexa e a variabilidade de suas manifestag¢des clinicas, o diagndstico
precoce é muitas vezes desafiador, o que dificulta a implementacdo de estratégias
terapéuticas eficazes.

Neste contexto, este artigo tem como objetivo revisar e discutir as manifestacdes
clinicas da colangite esclerosante primaria em adultos, proporcionando uma visao
abrangente das caracteristicas clinicas que podem auxiliar no diagnéstico precoce e

na gestdao adequada desta patologia.

2 METODOLOGIA

Esta revisdo integrativa foi conduzida em julho de 2024, utilizando a pesquisa e
analise de artigos cientificos coletados por meio de busca eletrénica em bases de
dados especializadas, como a MEDLINE (Medical Literature Analysis and Retrieval
System Online). Os termos de pesquisa utilizados incluiram palavras do Medical
Subject Headings (MeSH) e do DeCs (Descritores em Saude), (Sclerosing Cholangitis)
AND (Clinical). Os critérios de inclusdo consideraram artigos completos publicados em
qualquer data e idioma, resultando em 88 artigos. A seguir, procedeu-se a andlise
minuciosa dos titulos e resumos, seguida pela avaliacdo dos artigos na integra. Os
critérios de exclusdo foram aplicados para eliminar artigos que nao atendiam aos
objetivos do estudo. Teses, dissertacdes e artigos duplicados foram excluidos, bem
como estudos que ndo abordavam diretamente a patologia estudada. Assim, foram

selecionados 7 artigos para compor a amostra desta revisao.
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3 RESULTADOS e DISCUSSAO

A Colangite Esclerosante Primaria (CEP) pode apresentar-se de maneira assintomatica,
sendo frequentemente diagnosticada durante a investigacao de testes laboratoriais anormais.
No entanto, alguns pacientes podem apresentar sintomas como fadiga e prurido. O exame
fisico pode revelar ictericia, hepatomegalia, esplenomegalia e escoriacdes na pele, embora
seja comum que o exame fisico seja normal em muitos casos. Os testes bioquimicos hepaticos
geralmente demonstram um padrdo colestatico, com elevacdo predominante da fosfatase
alcalina sérica na maioria dos pacientes. Achados radiograficos incluem ductos biliares com
aparéncia anormal, apresentando espessamento das paredes, dilatacdes e estenoses

(TISCHENDOREF et al., 2007).

Os pacientes com CEP também podem apresentar manifestagdes relacionadas a
doenca inflamatdria intestinal, como a colite ulcerativa e a doenga de Crohn, o que
ressalta a complexidade da condicdo e a necessidade de uma abordagem diagndstica
abrangente. Cerca de metade dos pacientes com CEP sdo assintomaticos no momento
do diagnéstico, apesar de alguns ja apresentarem doenca avancada. Nesses casos, a
CEP é frequentemente detectada como parte da avaliagdo de testes hepaticos
anormais em pacientes com doencas inflamatadrias intestinais. Entre os pacientes que
apresentam sintomas, a fadiga e o prurido sdo comuns, embora o mecanismo exato
por tras da fadiga ainda seja pouco compreendido, podendo, em alguns casos, se
tornar bastante debilitante (MENDES et al., 2007).

O prurido é um sintoma particularmente prevalente em pacientes com CEP e
pode ser extremamente incapacitante, levando a escoriagdes severas e uma
diminuicdo significativa na qualidade de vida. Curiosamente, os pacientes com prurido
associado a colestase frequentemente apresentam niveis normais de bilirrubina, o que
pode dificultar a correlacao clinica. Além disso, alguns pacientes podem apresentar
febres, calafrios, sudorese noturna e dor no quadrante superior direito do abdémen,
sintomas que podem refletir episédios de colangite bacteriana decorrente de
obstrucdo biliar, em vez de indicarem doenca avancada. Durante esses episddios, os

testes bioquimicos hepaticos podem mostrar uma piora, porém a ictericia persistente
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geralmente indica uma doenga em estagio mais avancado (BERGASA, 1995).

Na avaliagdo laboratorial, os testes bioquimicos hepaticos frequentemente
revelam um padrdao colestdtico, com elevacdo da fosfatase alcalina sérica
predominando na maioria dos pacientes. Esse marcador, juntamente com a bilirrubina,
pode flutuar substancialmente, sugerindo uma obstrucdo transitéria dos ductos
biliares estenosados por lodo biliar ou pequenas pedras. As aminotransferases séricas,
por outro lado, tendem a permanecer abaixo de 300 unidades internacionais por litro,
e a concentragao de albumina sérica geralmente é normal em pacientes com doenca
em estdgio inicial. No entanto, pacientes com doenca inflamatéria intestinal ativa
podem apresentar hipoalbuminemia (CHAPMAN et al., 2009).

Além disso, uma série de achados sorolégicos pode ser observada em pacientes
com CEP, incluindo hipergamaglobulinemia em aproximadamente 30% dos casos e
niveis elevados de imunoglobulina M (IgM) em 40 a 50% dos pacientes. Anticorpos
antineutrofilos perinucleares atipicos (P-ANCA) podem ser detectados em 30 a 80%
dos casos. Outros autoanticorpos, como antinuclear, antimusculo liso, anticardiolipina,
tiroperoxidase e fator reumatoide, podem estar presentes, mas sua significancia clinica
ainda é incerta. Anticorpos antimitocondriais, caracteristicos da colangite biliar
primaria, geralmente estao ausentes na CEP (ANGULO et al., 2000).

O nivel sérico de imunoglobulina G4 (IgG4), um marcador caracteristico da
pancreatite autoimune, pode estar elevado em alguns pacientes com CEP, sugerindo
uma entidade distinta conhecida como colangite associada ao 1gG4. Apesar de menos
comum, niveis elevados de IgG4 foram relatados em aproximadamente 9% dos
pacientes com CEP, o que pode indicar uma sobreposicdo com outras condicdes
autoimunes (MENDES et al., 2006).

Em termos de achados radiograficos, pacientes com CEP que passam por imagem
radiografica com ultrassom podem apresentar evidéncias de ductos biliares anormais,
embora esses achados frequentemente ndo sejam diagndsticos e o exame pode ser
normal. As descobertas ultrassonograficas em pacientes com CEP incluem
espessamento da parede dos ductos biliares e dilatagdes focais dos mesmos. Além
disso, anomalias da vesicula biliar, como espessamento da parede, aumento do érgao,
calculos biliares, colecistite e lesdes de massa, também podem ser observadas em

pacientes que desenvolveram complicacdes (CHAPMAN et al., 2009).
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A tomografia computadorizada pode revelar espessamento e inflamagdo dos
ductos biliares, dilatagdes saculares do ducto intra-hepatico, dilatacdo heterogénea do
ducto biliar, evidéncias de hipertensdo portal, como varizes, e lesdes de massa. A
colangiopancreatografia por ressonancia magnética, por sua vez, frequentemente
demonstra estenoses multifocais curtas e anulares que se alternam com segmentos
normais ou levemente dilatados, resultando em uma aparéncia "perolada" dos ductos
biliares. Estenoses longas também podem ser vistas e sdo particularmente

preocupantes para a presenga de colangiocarcinoma.

4 CONCLUSAO

A Colangite Esclerosante Primdria (CEP) apresenta uma gama diversificada de
manifestacdes clinicas, desde casos assintomaticos até sintomas debilitantes como
prurido severo e fadiga. A complexidade diagndstica é acentuada pela associacdo
frequente com doengas inflamatdrias intestinais e pelos achados laboratoriais e
radiograficos que podem variar conforme o estdgio da doenca. A elevagao da fosfatase
alcalina e a presenca de autoanticorpos sdo caracteristicas marcantes, embora a
significancia clinica de muitos desses marcadores ainda ndo esteja totalmente clara. A
progressdo da doenca pode levar a complicacGes graves, como colangiocarcinoma e
necessidade de transplante hepatico. Portanto, o reconhecimento precoce e o manejo
adequado das manifestacdes clinicas sdo cruciais para melhorar o desfecho dos
pacientes com CEP, destacando a necessidade de uma abordagem eficaz no

acompanhamento desses casos.
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