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Colangite biliar primaria - conhecer, diagnosticar e tratar uma doenga rara

O que é a colangite biliar primaria?

A colangite biliar primaria (CBP) € uma doenca crénica e autoimune do figado, em que o sistema
imunitario comecga a atacar as pequenas vias biliares localizadas dentro do figado.

A bilis é produzida pelo figado e transportada nessas pequenas vias biliares, tem um papel
fundamental na digestdo e absorcdo das gorduras, e na eliminagdo de toxinas. Quando ha
destruigdo dessas vias biliares, a bilis deixa de circular adequadamente e acumula-se no figado.
Ao longo dos anos, desenvolve-se inflamagéo cronica, que causa fibrose (cicatrizes); a fibrose
no seu grau mais avangado é designada de cirrose.

Até 2015, a doencga era conhecida como cirrose biliar primaria, nome substituido porque muitos
casos nao evoluem para cirrose.

Quem esta em risco de desenvolver CBP?

A CBP é uma doenca rara, com prevaléncia aproximada de 14/100000 pessoas na Europa. Afeta
sobretudo mulheres, predominantemente entre os 40 e 60 anos. Existe associagdo com outras
doengas autoimunes, como tiroidite, esclerose sistémica, artrite reumatdide e sindrome de
Sjogren.

Qual a causa?

A causa da CBP ainda nado esta totalmente esclarecida. Como doenga autoimune, a CBP
desenvolve-se em pessoas com susceptibilidade genética que s&o expostas a fatores
desencadeantes ambientais, como o tabaco e infe¢des urinarias.

Como diagnosticar?

O diagndstico baseia-se em métodos complementares de diagnéstico (MCD), e em sintomas,
quando existem.

Sintomas

A CBP é habitualmente diagnosticada na fase assintomatica. A auséncia de sintomas contribui
para o atraso no diagndstico e para o mesmo ocorrer numa fase mais avancada da doenca.
Quando ha sintomas, os mais comuns sao a fadiga e o prurido (comich&o). A ictericia € um
sintoma tardio, mais associado a cirrose.

MCD

A CBP deve ser suspeitada quando ha elevagcédo das enzimas do figado, concretamente da
fosfatase alcalina (FA). Pode haver elevacdo das outras enzimas do figado. Aconselha-se a
realizagdo anual destas analises para um diagndstico atempado em fases precoces. Quando ha
elevagdo da FA, mesmo que isolada, devem pesquisar-se os anticorpos anti-mitocondriais,
presentes em cerca de 95% dos casos. Se negativos, devem pesquisar-se outros anticorpos
marcadores de CBP: sp100 e gp210. Existindo elevacédo da FA e positividade para qualquer
anticorpo, mesmo sem sintomas, é estabelecido o diagndstico.
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abdominal e elastografia
hepatica (frequentemente por Fibroscan®), que permite
quantificar o grau de fibrose.

Quando a suspeita € alta e o diagnostico nao foi confirmado pelos MCD supracitados, pode ser
necessario realizar biopsia do figado.

Qual o tratamento?

Apesar de ndo haver cura, existem tratamentos disponiveis que controlam eficazmente a doenca
e evitam a progressao para estadios mais avangados - a cirrose e suas complicagdes. O
tratamento de primeira linha é o acido ursodesoxicolico (AUDC). Quando ha intolerancia ou
resposta insuficiente ao AUDC, o que acontece em cerca de 30 a 40% dos casos, introduzem-
se medicamentos de segunda linha, sobre os quais existem novidades promissoras.

Quando a doenga se encontra em fase de cirrose, particularmente se esta evoluir com
descompensagéao ou cancro do figado, pode haver necessidade de transplante hepatico (TH).
Também o prurido, por vezes debilitante e de dificil tratamento, pode ser indicagédo para TH.

E possivel viver com qualidade?

Sim, é possivel! Apesar da CBP poder ter impacto negativo na qualidade da vida, particularmente
quando ha fadiga, prurido ou em quem ja tem cirrose, a doenga pode ser controlada. Para além
das medidas farmacoldgicas e seguimento adequado com um Médico especialista, € importante
a adogao de habitos de vida saudaveis: uma alimentagao equilibrada, controlo do peso, evicgdo
de alcool e tabaco, bons habitos de sono e exercicio fisico.

O papel ativo das associagdes de doentes na sociedade é também relevante, existindo no nosso
pais a CBP Portugal.

Para saber mais sobre este e outros temas de saude digestiva, consulte: www.saudedigestiva.pt.
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