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1 CONNECTING THE DOTS: SERA POSSIVEL UM DIAGNOSTICO UNIFICADOR?
Gongalves BM, Bastos P, Prakash G, Culver EL, Collier J

A doenca associada a IgG4 (DA-1gG4) representa uma sindrome imuno-mediada com reconhecimento
crescente e que compreende um conjunto de caracteristicas clinicas, serolégicas e patologicas
especificas.

Os autores apresentam o caso de uma doente de 40 anos, com antecedentes de colangite esclerosante
primaria e colite ulcerosa diagnosticados em 2003 por quadro de ictericia, dor abdominal e diarreia,
tendo iniciado tratamento com messalazina e acido ursodesoxicolico. Nessa altura realizou biopsia
hepética que revelou alterac¢des inespecificas de infiltrado inflamatério eosinofilico e fibrose portal. Em
2004 a doente desenvolve um quadro de doenca pulmonar intersticial eosinofilica com necessidade de
multiplos cursos de corticoterapia. Foi notada ao longo do seguimento da doente que as alteracdes das
provas hepaticas, que nunca normalizaram, melhoravam aquando da utilizacédo da corticoterapia para a
doenca pulmonar. Pela suspeita de hepatite auto-imune / sindrome de sobreposicéo repetiu a bidpsia
hepatica em 2011 que revelou hepatite moderada/grave, com caracteristicas de colangite esclerosante,
hepatite auto-imune e mais de 30 linfécitos IgG4-positivos por campo grande de ampliacdo (CGA). Os
niveis séricos de IgG4 estavam aumentados (>2xLSN-7.2g/l) e a revisdo das bidpsias colicas e
hepética de 2003 revelaram presenca de >40 linfécitos 1IgG4-positivos/CGA. Assim, os diagnosticos da
doente foram revistos tendo sido considerada a DA-1gG4, na forma de colangite esclerosante associada
a IgG4 e possivel colite associada a IgG4 (vs. colite ulcerosa), tendo iniciado tratamento com
prednisolona e azatioprina. A doente apresentou melhoria clinica e analitica mas sem normalizacéo das
provas hepaticas e com manutencédo do quadro respiratério ndo controlado. Atualmente aguarda
reavaliacdo da doenca pulmonar, com realizagédo de bidpsia pulmonar. Caso esta revele alteragcfes
sugestivas de DA-IgG4, a doente ira iniciar tratamento com Rituximab.

Com este caso os autores pretendem discutir o dificil diagnéstico desta entidade, a necessidade de uma
avaliacdo multidisciplinar nestes doentes e as opgfes de tratamento na doenca refrataria a
corticoterapia.
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