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APRESENTAÇÃO
O termo “égide” é um substantivo feminino que de acordo com a mitologia grega se 

referia ao escudo utilizado por Zeus em sua luta contra os titãs  e que depois ele deu à sua 
filha deusa Atena. No seu sentido figurado está relacionado àquilo que protege e serve para 
amparar ou oferece defesa.

Partindo dessa breve definição como princípio, a nova obra intitulada “Medicina 
Égide e do Bem estar Populacional” apresentada inicialmente em dois volumes, trás a 
ciência médica e toda sua riqueza de informação e conteúdo como um simbólico “escudo 
protetor” da população, com prioridade às demandas populacionais e consequente bem 
estar do povo.

Nosso principal objetivo é apresentar ao nosso leitor uma produção científica de 
qualidade fundamentada no fato de que a integridade da saúde da população sempre será a 
prioridade, portanto a importância de se aprofundar no conhecimento nas diversas técnicas 
de estudo do campo médico que tragam retorno no bem estar físico, mental e social da 
população. O ano atual tem revelado a importância da valorização da pesquisa, dos estudos 
e do profissional da área médica, já que estes tem sido o principal escudo e amparo nos 
tempos da guerra da pandemia. Esta obra, portanto, compreende uma comunicação de 
dados muito bem elaborados e descritos das diversas áreas da medicina, com ênfase 
em conceitos tais como hipertensão arterial, Doenças Neurodegenerativas, Degeneração 
sensorial, AVE Isquêmico e Hemorrágico, Níveis de Atenção à Saúde, Profissionais de 
saúde, Mycobacterium leprae, diagnóstico molecular, Saúde pública, esgotamento 
profissional, Atividade física, Transtornos de aprendizagem, educação de graduação de 
medicina, narcolepsia, malformações congênitas, Osteopetrose, transplante de medula 
óssea, Embolia Pulmonar, intolerância à lactose, Infecção hospitalar, Complexo de Carney, 
Transtornos da Pigmentação, Mixomas, dentre outros diversos temas relevantes.

É fato que a disponibilização destes dados através de uma literatura, rigorosamente 
avaliada, evidencia a importância de uma comunicação sólida com dados relevantes na 
área médica, deste modo a obra “Medicina Égide e do Bem estar Populacional – volume 
1” apresenta ao leitor uma teoria bem fundamentada desenvolvida em diversas partes do 
território nacional de maneira concisa e didática. A divulgação científica é fundamental 
para o desenvolvimento e avanço da pesquisa básica em nosso país, e mais uma vez 
parabenizamos a estrutura da Atena Editora por oferecer uma plataforma consolidada e 
confiável para estes pesquisadores divulguem seus resultados. 

Novamente desejo à todos uma excelente leitura!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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RESUMO: Introdução: A colangite esclerosante 
primária (CEP) e a colangite biliar primária (CBP) 
são hepatopatias colestáticas crônicas raras, 
autoimunes. O ácido ursodeoxicólico (AUDC) 
é a terapia padrão, mas a resposta bioquímica 
e a sobrevida livre de transplante hepático 
alternam entre as series estudadas. Objetivo: 
Análise epidemiológica dos portadores de CEP 
e CBP em hospital terciário do Distrito Federal. 
Dados de prontuário foram dispostos em planilha 
e analisados.Método:  Estudo retrospectivo 
de 32 pacientes CEP ou CBP entre 2008 a 
2019. Resultados dispostos em planilhas foram 
analisados.Resultados: Nos 14 portadores 
de CBP, predominou no sexo feminino (13:1), 
com idade média de 46 anos ao diagnóstico. 
Sintomas iniciais foram: prurido (29%), fadiga 
(29%) e icterícia (21%). Eram assintomáticos ao 
diagnóstico 36% da casuística estudada.  O AMA 
foi dosado em 10 dos 14 pacientes e positivo em 
todos, enquanto 71% dos pacientes avaliaram 
FAN sendo 57% positivos. Uma paciente foi não 
respondedora ao AUDC e teve necessidade de 
transplante hepático. A CEP em 18 avaliados 
predominou no sexo masculino (3:1), com 
idade média de 26 anos no diagnóstico. Dentre 
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sintomas iniciais icterícia, acometeu 59%, a dor abdominal, 51% e o prurido, 41%. Doença 
intestinal inflamatória aconteceu em 61%, com predomínio de RCU, que esteve presente em 
9 pacientes. Não foram encontrados relatos de colangiocarcionoma Quatro pacientes foram 
transplantados após o diagnóstico. Conclusão: CBP e CEP são raras e em alguns pacientes, 
há progressão de doença apesar do AUDC com necessidade de transplante hepático.
PALAVRAS - CHAVE: Colangite Esclerosante Primária, Colangite Biliar Primária,  
colestase

EPIDEMIOLOGICAL PROFILE OF PRIMARY SCLEROSING CHOLANGITIS 
AND PRIMARY BILIARY CHOLANGITIS AT THE BASE HOSPITAL OF FEDERAL 

DISTRICT
ABSTRACT: Introduction: Primary sclerosing cholangitis (CEP) and primary biliary 
cholangitis (CBP) are rare, autoimmune chronic cholestatic liver diseases. Ursodeoxycholic 
acid (UDCA) is the standard therapy, but the biochemical response and liver transplant-free 
survival alternate between the series studied. Objective: Epidemiological analysis of patients 
with CEP and CBP in a tertiary hospital in the Federal District. Medical record data were 
arranged in a spreadsheet and analyzed. Methods: Retrospective study of 32 CEP or CBP 
patients between 2008 to 2019. Results arranged in spreadsheets were analyzed. Results: 
In the 14 patients with CPB, it was predominantly female (13: 1), with a mean age of 46 years 
at diagnosis. Initial symptoms were: itching (29%), fatigue (29%) and jaundice (21%). Were 
asymptomatic at diagnosis 36% of the studied sample. AMA was measured in 10 of the 14 
patients and positive in all, while 71% of the patients evaluated ANA with 57% being positive. 
One patient was unresponsive to the AUDC and needed liver transplantation. CEP in 18 
subjects was predominantly male (3: 1), with a mean age of 26 years at diagnosis. Among 
initial symptoms, jaundice, 59%, abdominal pain, 51% and pruritus, 41%. Inflammatory bowel 
disease occurred in 61%, with a predominance of UC, which was present in 9 patients. No 
reports of cholangiocarcionoma were found. Four patients were transplanted after diagnosis.
Conclusion: CBP and CEP are rare and, in some patients, disease progression despite 
UDCA requiring liver transplantation.
KEYWORDS: Primary Sclerosing Cholangitis, Primary Biliary Cholangitis, cholestasis

INTRODUÇÃO
A colangite esclerosante primária (CEP) e a colangite biliar primária (CBP) 

são hepatopatias colestáticas crônicas relativamente raras, de etiologia autoimune 
(BITTENCOURT, 2010; BEUERS, 2009; YOKODA, 2019; PARÉS, 2018; GONZALEZ, 
2018). A colestase, intra ou extra-hepática, corresponde ao comprometimento da formação 
e/ou fluxo biliar. Clinicamente inaparentes no início podem apresentar-se como fadiga, 
prurido e, na sua forma mais evidente, icterícia. Na maioria das doenças que cursam com 
colestase o acometimento é intra-hepático exclusivo; na CEP pode ser intra e/ou extra-
hepático (BEUERS, 2009; DYSON, 2018; YOKODA, 2019). Os pacientes, na maioria das 
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vezes assintomáticos, geralmente são identificados quando realizam exames laboratoriais 
de rotina ou durante o tratamento de outra doença quando observa-se um aumento no 
nível sérico de fosfatase alcalina (FA) e/ou gamaglutamiltranspeptidase (GGT) (LAZARDIS, 
2016; KARLSEN, 2017).

A abordagem diagnóstica inicial da colestase inclui, além da história e exame físico, 
a ultrassonografia abdominal, para a diferenciação da colestase intra e extra-hepática. Se 
exclusão de obstrução mecânica, uma investigação mais aprofundada depende da causa 
presumida. Numa perspectiva diagnóstica, a colangiopancreatografia por ressonância 
magnética (CPRM) é uma opção segura para explorar a árvore biliar extra-hepática haja 
suspeita de acometimento extra-hepático (BITTENCOURT, 2010). Se a colestase não 
envolve a via biliar extra-hepática, considera-se investigar CBP, com a dosagem de anticorpos 
antimitocondriais séricos (AMA) nos adultos com colestase intra-hepática crônica, pois é 
a principal causa de doença biliar de pequenos ductos, não sendo necessário o estudo de 
imagem para a confirmação do diagnóstico. São necessários dois critérios de três para 
o diagnóstico de CBP: FA elevada, AMA positivo ou Anticorpo antinuclear (FAN) positivo 
característico de CBP (padrões nucleares tipo membrana nuclear e nuclear pontilhado com 
pontos isolados) e histologia hepática compatível (TEIXEIRA, 2009; GONZALEZ, 2018).

A CEP pode lentamente progredir para cirrose hepática e caracteriza-se por 
inflamação difusa, fibrose e estenose de ductos biliares intra e/ou extra-hepáticos 
(DYSON, 2018; LAZARDIS, 2016; BITTENCOURT, 2015). É considerada rara no Brasil, 
sendo responsável por menos de 1 a 5% dos casos de doença crônica parenquimatosa 
do fígado. Acomete, predominantemente, adultos jovens, aos 40 anos de idade e do sexo 
masculino (BITTENCOURT, 2010; LAZARDIS, 2016; BITTENCOURT, 2015). Na maioria 
dos casos, associada à doença inflamatória intestinal (DII), importante fator de risco para 
o desenvolvimento do câncer colorretal (BITTENCOURT, 2010; DYSON, 2018; LAZARDIS, 
2016).

A CBP é designada pela inflamação e destruição progressiva dos ductos biliares 
interlobulares de pequeno e médio calibre (PARÉS, 2018; GONZALEZ, 2018; CHALIFOUX, 
2017). São escassos os estudos de prevalência de base populacional da CBP em razão da 
relativa baixa prevalência dessa patologia. Afeta predominantemente as mulheres (PARÉS, 
2018), com média de 50 anos (CHALIFOUX, 2017; YOUNOSSI, 2019).

Ambas as doenças são tratadas com o ácido ursodeoxicólico (AUDC) como terapia 
de primeira linha e, na CBP há melhora bioquímica e histológica e redução de complicações 
e de necessidade de transplante hepático (GIDEON, 2017). Os critérios de resposta ao 
tratamento são acessados por análise de enzimas hepáticas e bilirrubinas ao final de um 
ano, sendo considerada uma resposta terapêutica por critério de Paris II, a ausência de FA 
ou TGP > 1,5 vezes acima dos limites de referência ou bilirrubina > 1mg/dl (CORPECHOT, 
2011). A CEP caracteriza-se por maior possibilidade de evoluir, apesar do uso de AUDC, 
em doses maiores que as habituais usadas na CBP, entre 17 a 23mg/kg/dia. 
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METODOLOGIA
Trata-se de um estudo retrospectivo com análise de prontuários de 37 pacientes 

diagnosticados com CEP ou CBP admitidos no Hospital de Base do Distrito Federal entre 
2008 a 2019. A coleta dos dados aconteceu a partir de anotações de prontuários. Foram 
excluídos 5 pacientes devido a prontuários que estavam com ausência de dados clínico-
laboratoriais.  As informações de 32 prontuários foram colhidas para a execução de uma 
planilha para cada uma das patologias, sendo coletadas informações gerais do paciente 
como nome, sexo e idade atual do diagnóstico, além de informações relevantes de acordo 
com a doença estudada, como manifestações iniciais, comorbidades, doenças intestinais 
associadas, metodologia usada para diagnóstico, exames laboratoriais ao diagnóstico e 
de seguimento, estadiamento de fibrose hepática, além de medicamentos utilizados para o 
tratamento e controle das doenças, resposta terapêutica e desfecho transplante hepático. 
Para o critério de resposta após um ano de tratamento na CBP foram utilizados os critérios 
de Paris II, com falha terapêutica definida se FA ou TGP > 1,5 vezes acima dos limites de 
referência ou bilirrubina > 1mg/dl (CORPECHOT, 2011).  Todos os procedimentos estavam 
de acordo com os padrões éticos do comitê de pesquisa institucional e / ou nacional e 
com a declaração de Helsinque de 1964 e suas alterações posteriores ou padrões éticos 
comparáveis.

Para a análise estatística de prevalência foram utilizadas média, mediana e 
percentual.

RESULTADOS
Dentre os 14 pacientes portadores de CBP avaliados a prevalência foi maior no 

sexo feminino, em 93% dos casos, conforme evidenciado na Figura 1. A idade média ao 
diagnóstico de CBP foi de 46 anos sendo a idade mínima de 23 anos e a máxima de 55 
anos (Figura 2). Os sintomas iniciais mais preponderantes estão demonstrados na Figura 3 
e foram: prurido (em 29%), fadiga (em 29%), seguido por icterícia que acometeu 21% dos 
casos. Eram assintomáticos ao diagnóstico 36% da casuística estudada. 

O AMA foi dosado em 10 dos 14 pacientes e positivo em todos, com títulos de 1:640, 
em 4 pacientes, 1:320, em 4 pacientes e 1:160 em 2 pacientes, ao diagnóstico. O FAN foi 
avaliado em 71% dos pacientes, e foram positivos em 57%, não sendo possível resgatar 
dados do padrão. 

As comorbidades foram identificadas como de origem autoimune em 5 pacientes 
com hepatite autoimune (HAI), 2 pacientes com tireoidite e em 1 portador de doença celíaca.  
Sete pacientes foram submetidos à biópsia hepática diagnóstica, e com achados típicos de 
CBP em todos. As manifestações ósseas foram detectadas em 4 dos 7 portadores de CBP 
com densitometria óssea realizada, sendo 3 com osteopenia e 1 com osteoporose. 

No seguimento, todos foram tratados com AUDC com dose de 15 mg/kg/dia e ao final 
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de um ano, 13 foram estadiados quanto à resposta por critério de Paris II, com resposta em 
12 destes. O paciente não respondedor era uma mulher que apresentava FA elevada 6,5 
vezes acima do normal, ALT 2 vezes acima dos limites normais e bilirrubina de 1,29mg/dl. 
Essa paciente chegou a usar fibrato, sem resposta e evoluiu para um transplante hepático 
10 anos após o diagnóstico de CBP. 

 

Figura 1: Distribuição de pacientes com CBP quanto ao sexo.

Figura 2: Distribuição de pacientes com CBP quanto à idade de apresentação.
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Figura 3: Sinais e sintomas de CBP 

Foram analisados 18 prontuários de portadores de CEP, predominante no 
sexo masculino (3:1) conforme demonstra a Figura 4, com idade média de 26 anos ao 
diagnóstico, sendo a idade mínima de 10 anos e a máxima de 55 anos, conforme revela 
a Figura 5. Destes 18, 13 foram diagnosticados com CEP clássica, 3 com CEP e HAI e 2 
com CEP de pequenos ductos. Os sintomas iniciais (Figura 6) mais prevalentes foram: 
icterícia (59%), seguida por dor abdominal (53%) e prurido (41%). Em 11 pacientes a 
CPRM foi realizada para o diagnóstico, 4 pacientes realizaram a Colangio Pancreatografia 
Retrógrada Endoscópica (CPRE) e a biópsia hepática foi realizada em 7 pacientes. 

  

Figura 4: Distribuição de pacientes com CEP quanto ao sexo.



 
Medicina Égide do Bem Estar Populacional Capítulo 19 164

Figura 5: Idade ao diagnóstico de pacientes com CEP.

  

Figura 6: Sintomas iniciais de portadores de CEP.

A densitometria óssea foi realizada em 9 dos 18 pacientes e estava normal em 
4, apresentava osteopenia em 3 e osteoporose em 2. Como manifestação extra-hepática 
de CEP, nenhum paciente apresentava espondilite anquilosante ou artrite soronegativa. 
Doença intestinal inflamatória aconteceu em 61%, com predomínio de retocolite 
ulcerativa (RCU), que esteve presente em 9 pacientes. Não foram encontrados relatos de 
colangiocarcionoma. 

Todos os pacientes foram submetidos ao uso de AUDC e, ao final de um ano de 
tratamento, 8 (44%) apresentavam FA elevada em valores 1,5 a 4 vezes acima do normal. 
Do total de 18 portadores de CEP, 4 (22%) foram submetidos a transplante hepático e 
foram transplantados, em um período que variou de 2 meses a 3 anos e 8 meses após o 
diagnóstico.
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DISCUSSÃO
A CBP é a principal causa de causa de doenças biliares de pequenos ductos (BEUERS, 

2009; GONZALEZ, 2018; PARÉS, 2018). Apesar da patogênese ainda desconhecida (LLEO, 
2018), há evidências da influência de fatores genéticos (CHALIFOUX, 2017) e ambientais 
(LLEO et al, 2017; TEIXEIRA, 2009) na etiopatogenia da CBP. A tríade diagnóstica clássica 
é composta por: autoanticorpos AMA e/ou FAN típico, lesões dos ductos biliares e elevação 
de fosfatase alcalina (FA). O diagnóstico é provável quando há pelo menos dois desses 
critérios (GIDEON, 2017). As aminotransferases séricas geralmente são discretamente 
aumentadas (CHACAROLLI et al, 2019). 

Nos portadores de CBP houve predominância do sexo feminino (13:1), concordante 
com o que está registrado em literatura; também houve concordância em relação a média 
de idade acometida de 46 anos que se aproxima da média de 50 anos descrita em séries 
(CHALIFOUX, 2017; YOUNOSSI, 2019). 

A maioria dos pacientes diagnosticados com CBP é assintomática ao diagnóstico, 
e a doença é suspeita a partir de padrão bioquímico colestático, com elevação de FA, 
aminotransferases e gamaglutamiltranspeptidase (GGT) em exames laboratoriais de rotina 
(FAGUNDES, 2020; PARÉS, 2018). Nos pacientes estudados quanto aos sintomas iniciais, 
36% eram assintomáticos e em 2 pacientes não foram relatadas informações a respeito. A 
presença de sintomas não é correlacionada à gravidade da doença hepática (TEIXEIRA, 
2009; CHALIFOUX, 2017). O prurido cutâneo precede a icterícia, em estágios mais 
avançados da doença, e pode melhorar com progressão da doença, afeta 40 a 80% dos 
pacientes (CHACAROLLI, 2019; TEIXEIRA, 2009; CHALIFOUX, 2017). Costuma acometer 
toda a superfície corpórea, principalmente as palmas das mãos e plantas dos pés, sendo 
menos grave no verão e piora ao anoitecer (CHACAROLLI, 2019). O prurido acometeu 29% 
dos portadores de CBP, sendo o sintoma mais frequente, assim como a fadiga, presente em 
29% da amostra e em segundo lugar apareceu a icterícia em 21%. É importante considerar 
que, mesmo na fase assintomática, o tratamento pode retardar a progressão e melhorar a 
sobrevida livre de transplante (CHACAROLLI, 2019; CORPECHOT, 2011).

O anticorpo antimitocondrial (AMA) é altamente específico para CBP detectado 
em 90-95% dos pacientes e menos de 1% dos controles não doentes (YOUNOSSI, 2019; 
LLEO, 2017), sendo positivo na serie estudada em todos os 10 pacientes em que foi dosado 
e em títulos elevados. Indivíduos com AMA positivo, podem desenvolver a doença mesmo 
se assintomáticos (CHACAROLLI et al, 2019) (LLEO et al, 2017). Os pacientes sem a 
dosagem de AMA tiveram o diagnóstico a partir de alterações de FA e histologia hepática 
em contexto clínico compatível após exclusão de outras causas de hepatopatias. O FAN 
pode ser detectado em cerca de 30% dos pacientes AMA negativo e está relacionado com 
a gravidade e a progressão da doença, sendo também de alta especificidade, mas baixa 
sensibilidade (CHACAROLLI, 2019); na casuística de 14 pacientes, foi avaliado em 71,4% 
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dos pacientes e positivo em 57,1% destes. 
Alteração histopatológica característica da CBP é a colangite crônica não supurativa 

e destrutiva, envolvendo ductos biliares interlobulares de 40-80μm de diâmetro associada a 
infiltrado inflamatório portal com redução de ductos biliares. Há quatro estágios histológicos 
que caracterizam a patologia: inflamação restrita às tríades portais; inflamação além dos 
tratos portais para o parênquima intralobular, com redução quantitativa dos ductos biliares 
normais; septos fibrosos conectando tratos portais adjacentes; e cirrose (TEIXEIRA, 2009). 
Na série avaliada em 50% dos pacientes com CBP foi necessária a biópsia hepática e em 
todos as alterações histopatológica foram características.

As manifestações extra-hepáticas da CBP que são observadas em até 73% dos 
pacientes (CHALIFOUX et al, 2017), sendo comuns a Síndrome de Sjogren, em 7,1%, 
tireoidite, observada em 14,3%, e esclerose sistêmica. Outras manifestações típicas incluem 
hiperpigmentação cutânea, xantelasmas e xantomas em consequência das alterações 
metabólicas do colesterol (CHACAROLLI, 2019; TEIXEIRA, 2009). As comorbidades 
identificadas como de origem auto-imune nesta série se manifestaram como: HAI (36%), 
tireoidite (14%) e doença celíaca (7%). Com estudos retrospectivos de coletas de dados em 
prontuários ficam limitadas padronizações acerca de descrições de xantomas, xantelasmas 
e pigmentação cutânea e não foram avaliados esses dados.  

Com a progressão da doença, ocorrem perda ponderal, desnutrição, esteatorreia e 
osteoporose, associadas à má absorção de vitaminas lipossolúveis (CHALIFOUX , 2017), 
além disso, há complicações mais raras e graves como cegueira (TEIXEIRA, 2009). A 
osteoporose possui prevalência de 35% e relacionada à idade, estado pós-menopáusico e 
estágio histológico avançado (PARÉS, 2018; CHALIFOUX, 2017). A densitometria óssea foi 
realizada em 50% da série estudada ao diagnóstico e destes, 42% já se apresentavam com 
osteopenia e 14% com osteoporose.  São limitadas as ofertas de exames de densitometria 
para pacientes brasileiros em acompanhamento ambulatorial em hospitais públicos, o que 
pode retardar o diagnóstico e tratamento adequado da perda óssea nesta população. 

No seguimento, houve resposta acessada em 13 pacientes com o AUDC e apenas 
uma não respondeu e evoluiu com necessidade de transplante hepático apesar do uso de 
fibrato. Em indivíduos que não respondem ou são tolerantes ao UDCA, como opção temos 
o uso de ácido obeticólico (OCA), que foi aprovado em maio de 2017 pelo FDA (FLOREANI, 
2018; WONG, 2018). O AUDC pode ser associado com fibratos em não respondedores 
(PARÉS,2018; WONG, 2018). O uso de fibrato associado foi realizado em apenas um 
paciente. 

As possíveis complicações da CBP como transplante, hipertensão portal, 
colangiocarcinoma (FAGUNDES et al, 2020) e cirrose (GONZALEZ, 2018; PARÉS, 2018), 
podem ser reduzidas com acompanhamento baseado na estratificação de risco do paciente 
e na terapia individualizada que resultam em um melhor prognóstico  (CRISTOFERI, 2018; 
LLEO, 2017).
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A CEP é uma doença auto-imune prevalente em homens jovens (KARLSEN, 2017; 
FRICKER, 2019). Os critérios diagnósticos de CEP incluem um nível sérico aumentado 
de FA persistente por mais de 6 meses, achados colangiográficos típicos de estenoses e 
dilatações do ducto biliar detectados por meio de CPRM e exclusão de causas de colangite 
esclerosante secundária (LIWINSKI, 2018; LAZARDIS, 2016; KARLSEN, 2017).

Na serie de portadores de CEP houve predominância do sexo masculino, com 
idade média de 26 anos ao diagnóstico, mais jovem que a idade de 40 anos relatada na 
literatura (LAZARDIS, 2016; KARLSEN, 2017; FRICKER, 2019). Tal fato pode ser explicado 
por linearidade de acompanhamento destes pacientes que iniciam muitas vezes seu 
acompanhamento em ambulatório de gastroenterologia pediátrica na mesma instituição. 
Outros pacientes são encaminhados diretamente para o ambulatório de gastroenterologia 
de adultos e, portanto, explica a grande variação entre idades no diagnóstico, de 10 a 55 
anos, nesta casuística.

A maioria dos pacientes foi diagnosticada com CEP de grandes ductos e 11% 
foi diagnosticada com CEP de pequenos ductos, proporção similar à encontrada em 
grandes amostras (BOONSTRA, 2013). Na CEP de pequenos ductos a biópsia hepática é 
fundamental para o diagnostico e também esta pode esclarecer concomitância de doenças 
hepáticas autoimunes que necessitam de abordagem diferente do uso de AUDC isolado. 
Na série estudada, a biópsia foi necessária em 7 pacientes para a elucidação diagnóstica, 
a CPRM foi realizada em 11 pacientes e a CPRE, em 4 pacientes. A CPRE atualmente não 
é preconizada para diagnóstico por ser invasiva e oferecer riscos de iatrogenia mas no 
passado, com o alto custo da CPRM, era o exame padrão disponível para o diagnóstico 
de CEP. Os pacientes que realizaram a CPRE tiveram seus diagnósticos na década de 90.

A CEP pode cursar clinicamente com sintomas inespecíficos (fadiga, perda ponderal 
e astenia), dor em hipocôndrio direito, mas também com quadro mais característico de 
colestase com icterícia e prurido, sendo estes os mais comuns. (BITTENCOURT, 2010; 
DYSON, 2018; KARLSEN, 2017). Este estudo confirma os resultados de estudos anteriores, 
mostrando como manifestações iniciais a icterícia, dor abdominal e prurido. Naqueles 
com suspeita de CEP de pequenos ductos ou de síndrome de sobreposição da CEP com 
HAI, a biópsia hepática está indicada para confirmação diagnóstica (LAZARDIS, 2016; 
KARLSEN, 2017; YOKODA, 2019). Apenas 11% dos analisados estavam assintomáticos 
ao diagnóstico, diferentemente de alguns estudos que relatam que cerca de 40-50% dos 
portadores de CEP encontram-se assintomáticos e com alterações laboratoriais ou com 
achados acidentais de exames de imagem (FRICKER, 2019; BOONSTRA, 2013). Quatro 
foram transplantados e dois deles após 2 e 3 meses, respectivamente, do diagnóstico e, 
portanto foram diagnosticados tardiamente, o que explica mais sintomas. 

No portador de CEP, indica-se a colonoscopia anual, mesmo que assintomático 
(BITTENCOURT, 2015), devido à concomitante presença de DII associada em 60-80% dos 
casos (DYSON, 2018; KARLSEN, 2017). Doença intestinal inflamatória aconteceu em 61% 
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da série com predomínio de RCU.
A CEP está relacionada ao colangiocarcinoma e há limitação quanto às 

estratégias para detecção precoce, não havendo método adequado para o rastreamento 
(BITTENCOURT, 2010; DYSON, 2018; LAZARDIS, 2016). Na nossa série não houve 
associação com esta complicação.

A doença óssea metabólica é complicação da CEP e deve ser manejada 
adequadamente através da suplementação de cálcio e vitamina D (BITTENCOURT, 2015; 
LAZARDIS, 2016; KARLSEN, 2017). A densitometria óssea foi realizada 50% da amostra e 
estava alterada em 5 pacientes.

Devido à natureza progressiva da CEP e sintomas refratários que não respondem 
à terapia padrão, aproximadamente 40% dos pacientes necessitarão de transplante de 
fígado (BITTENCOURT, 2010; LAZARDIS, 2016; KARLSEN, 2017). No caso dos pacientes 
analisados neste estudo, 4 pacientes realizaram o transplante de fígado, perfazendo 22% 
da amostra. 

As limitações do presente estudo relacionam-se com a pequena amostra de pacientes 
e com o desenho retrospectivo. O número limitado de casos pode ser justificado por se tratar 
de um estudo unicêntrico sobre doenças com baixa prevalência. São necessários estudos 
multicêntricos epidemiológicos na população brasileira acerca destas enfermidades. 

CONCLUSÃO
As doenças autoimunes de vias biliares são raras e o AUDC está definido como 

padrão de tratamento com respostas diferentes nos subgrupos de doenças. Alguns 
pacientes evoluirão com progressão de doença à despeito do tratamento.
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