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Definicio das Sindromes de Imbricamento

Overlap Syndromes Definition

Paulo Lisboa Bittencourt
Hospital Portugués; Salvador, BA, Brasil. E-mail:plbbr@uol.com.br

A co-existéncia de caracteristicas clinicas, laboratorias e histolégicas de hepatite auto-imune,
colangite esclerosante primaria e cirrose biliar primaria em um mesmo paciente gera as chamadas
sindromes de embricamento, que podem variar de acordo com a caracteristica mais proeminente,

colestase ou inflamacio.

Palavras-chave: hepatite auto-imune, colangite esclerosante primaria, cirrose biliar primaria.

The co-existency of clinical, laboratorial and histological characteristics of autoimmune
hepatitis at the same patient generates the so called overlap syndromes, which vary according to
the most important characteristic, cholestasis or inflammation.

Key words: autoimmune hepatitis, primary sclerosing cholangitis, primary biliary cirrhosis.

As sindromes de imbricamento entre a cirrose biliar
priméria (CBP) e hepatite autoimune (HAI), e HAl e
colangite esclerosante priméaria (CEP) sado
caracterizadas pela coexisténcia de caracteristicas
clinicas, laboratoriais e histologicas de mais de uma
doenga hepatica auto-imune em um mesmo paciente,
que ndo sao suficientes para confirmagao ou exclusiao
do diagnéstico individual de CBP, CEP ou HAI!-6.7,

Nao existem critérios diagndsticos universalmente
aceitos para caracterizac¢ao dessas formas clinicas®.
Recentemente, Beuers® caracterizou essas formas
de imbricamento, como formas hibridas (HAI e
CBP, HAI e CEP, HAI e colangite auto-imune) e
formas marginais (colangite auto-imune e formas
seqiienciais, nas quais ocorre evolucdao de uma
doenca para outra, envolvendo a HAl e CBP e HAI
e CEP) (Tabela 1).

Alguns autores nomeiam essas sindromes de
imbricamento como formas variantes®, incluindo
pacientes com auto-imunidade associada ao virus C,
nos quais existe divida diagndstica entre HAI e hepatite
C. Com excecao da sindrome de imbricamento entre
HAI e CEP, denominada por autores britdnicos como
colangite esclerosante auto-imune, a freqii€éncia dessas
sindromes na prética clinica € muito baixa (Tabela 2),

sendo seu diagndstico muitas vezes secundério ao
emprego de critérios diagndsticos de HAI em pacientes
com CEP e CBP.

As sindromes de imbricamento devem ser aventadas
na coexisténcia de caracteristicas clinicas, laboratoriais,
radioldgicas e histoldgicas de HAl e CBP ou HAI e
CEP. Na maioria das vezes, o paciente apresenta
diagnéstico de uma doencga auto-imune do figado com
caracteristicas adicionais de outra enfermidade hepatica
auto-imune. As principais situacdes clinicas relatadas
na literatura para discussao sao-”: Hepatite auto-imune
com anticorpo antimitocondria, hepatite auto-imune
com lesao biliar, hepatite auto-imune com colestase,
hepatite auto-imune com doenga inflamatdria intestinal,
hepatite auto-imune sem resposta ao tratamento
imunossupressor, hepatite auto-imune com alteracoes
colangiograficas sugestivas de CEP, cirrose biliar
primadria sem anticorpo antimitocondria, cirrose biliar
primdria sem colestase, cirrose biliar primaria com
atividade de interface e atividade lobular acentuadas,
cirrose biliar primaria com doenca inflamatdria
intestinal, colangite esclerosante primdria com
granulomas, colangite esclerosante primaria com
colangiografia normal e colangite esclerosante primaria
com atividade de interface acentuada.
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Tabela 1. Sindromes de embricamento das doengas
auto-imune®.

Sindromes
Hibridas Marginais Sequenciais
HAI-CBP CAI HAI-CBP
HAI-CEP HAI-CEP
HAI-CAI

A colangite auto-imune (CAI) foi inicialmente descrita
como uma sindrome de imbricamento da CBP,
caracterizada pela presenga de caracteristicas clinicas e
laboratoriais de colestase em pacientes com quadro
histolégico compativel com colangite cronica
granulomatosa nao supurativa, na auséncia de AAM
(considerado o marcador soroldgico da CBP). Embora
alguns autores tenham considerado a CAI como uma
sindrome de imbricamento de CBP e HAI pela presenca
de AAN e AAML circulantes e resposta bioquimica ao
tratamento imunossupressor, sabe-se atualmente que a
CAI é uma variante sorologicada CBP, uma vez que ndo
existem diferengas clinicas, laboratoriais e histologicas entre
CBP e CALl, observando-se em ambas 0 mesmo padrao

Tabela 2. Freqiiéncia das formas variantes®.

de resposta ao tratamento com 4cido ursodeoxicolico.
Os pacientes com CAI exibem o mesmo perfil de
reatividade para o AAN, quando comparados aqueles
com CBPe apresentam reatividade parao AAM, quando
este auto-anticorpo é pesquisado por técnicas de mais
sensiveis de ELISA e immunoblotting!-".

Referéncias Bibliograficas

1. Alvarez F. Autoimmune hepatitis and primary sclerosing
cholangitis. Clin Liver Dis 2006;10:89-107.

2. Beuers U. Hepatic overlap syndromes. Journal of
Hepatology 2005; 45:S93-S99.

3. Czaja Al. Frequency and nature of the variant syndromes of
autoimmune liver disease. Hepatology 1998; 28:360-5.

4. Heathcote J. Diagnosis of primary biliary liver diseases,
overlap syndromes and changing diagnoses. In: Dienes
HP; Leuschner U, Lohse AW, Manns MP (ed). Autoim-
mune Liver Disease. Falk Symposium 142. Dordrecht:
Springer Verlag, 2005; 171-182.

5. Heathcote J. Variant syndromes of autoimmune hepatitis.
Clin Liver Dis, 2002; 6: 381—396.

6. Poupon Raoul. Autoimmune overlapping syndromes. Clin
Liver Dis 2003; 7:865-878.

7. Vierling JM. Primary biliary cirrhosis and autoimmune
cholangiopathy. Clin Liver Dis 2004; 8:177-194.

Formas variantes HAI CBP CEP Total
(n=162) (n=37) (n=26) (n=225)
HAI/CBP 8 (5%) 7 (19%) 0 (0%) 15 (7%)
HAI/CEP 0 (0%) 0(0%) 14 (54%) 14 (6%)
CAI 11 (7%) 0(0%) 0 (0%) 11 (15%)
Total 19 (12) 7 (19%) 14 (54%) 40 (80%)






