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INTRODUCAO

A amiloidose hepatica € uma forma rara de apresentacao de apresentacao da amiloidose sistémica, manifestando-se geralmente com hepatomegalia e
alteracoes bioquimicas de predominio colestatico. Na maioria dos casos, acompanha-se de envolvimento de outros érgaos, como sindrome nefrotico,
insuficiéncia cardiaca congestiva ou neuropatia periférica [1]. Raramente, esta descrito apresentar-se como hipertensao portal ou insuficiéncia hepatica
[2]. O tratamento consiste na correccao do disturbio subjacente. A sobrevida mediana descrita é de apenas 9 meses [3].

MATERIAL/METODOS

Procedeu-se a uma avaliacao de uma base de dados com todos os doentes que realizaram bidpsia hepatica entre Janeiro de 2010 e Dezembro de 2019 no
Centro Hospitalar de Sao Joao, procurando identificar agueles com diagnadstico histoldgico de amiloidose hepatica.
De seguida, com base nos processos clinicos, procedeu-se a uma avaliacao retrospectiva das caracteristicas clinicas e patoldgicas dos casos identificados.

RESULTADOS

Foram identificados 7 casos num total de 1773 biopsias hepaticas, correspondendo a uma prevaléncia de 0.4%. As suas caracteristicas encontram-se
sumariadas na Tabela 1.

A maioria dos doentes era do género feminino (n=6, 87%), com idade média de apresentacao de 57 anos (37-65 anos).

As manifestacoes clinicas iniciais incluiram hepatomegalia (n=4), ictericia (n=2) e edemas periféricos (n=2). 3 doentes encontravam-se assintomaticos.
Foram detectadas alteracdes bioquimicas em todos os doentes, predominantemente elevacao dos marcadores de colestase (n=6), mas também citolise
(n=4) ou hiperbilirrubinemia (n=2). Todos apresentaram alteracdes imagiologicas, geralmente sob a forma de hepatomegalia e heterogeneidade
parenquimatosa. Na maioria (n=5), verificou-se envolvimento de outros orgaos, mais frequentemente sindrome nefrotico (n=3) e miocardiopatia
infiltrativa (n=3).

O tipo mais frequente foi amiloidose AA (n=3), em associacao a sindrome de Muckle-Wells, doenca de Crohn ou adenomas hepaticos, seguido de
amiloidose AL (n=2) em associacao a discrasias plasmocitarias, sendo que em 2 doentes nao foi possivel uma caracterizacao precisa.

Durante o follow-up, que variou entre 1-118 meses, verificou-se a morte de 5 doentes, correspondendo a uma taxa de mortalidade de 71%. A sobrevida
média foi de 46.2 meses (IC95% 10.4-81.9 meses) e a taxa de mortalidade a 1 ano de 43%.

Género Idade Manifestagoes clinicas Alteracoes bioquimicas Tipo de amiloidose Doenc¢a subjacente Outros orgaos Outcome  Follow-up (meses)

#1 Feminino 62 Hepatomegalia, edema, astenia, Citdlise, colestase AL Gamopatia monoclonal  Coracao, Rim Morte 3
perda de peso, poliaquiuria

#2 Feminino 85 Ictericia, hepatomegalia. Evolucao Citolise, colestase, AL Gamopatia monoclonal  Nao determinado Morte 0
rapida como faléncia hepatica aguda  hiperbilirrubinemia

#3 Masculino 72 Ictericia, hepatomegalia Citdlise, colestase, Nao determinada Nao determinada Medula dssea Morte 24

hiperbilirrubinemia
#4 Feminino 67 Edemas periféricos, astenia, dor 6ssea Colestase Nao determinada Nao determinada Coracao, Rim, Morte 10
Medula dssea
#5 Feminino 37 Assintomatico Citdlise, colestase AA Sindrome de Muckle- Coracao, Rim Morte 47
Wells
#6 Feminino 37 Assintomatico Colestase AA Adenoma hepatico Nao Vivo 80
#7 Feminino 39 Assintomatico (Hepatomegalia) Colestase AA Doenca de Crohn Rim, Tirdéide, Pulmao Vivo 118

Tabela 1 — Caracteristicas clinicas e patologicas da amiloidose hepatica.

CONCLUSOES

A amiloidose hepatica € uma forma rara de apresentacao da amiloidose sistémica, que surge habitualmente em associacao a doencas graves e com
envolvimento simultaneo de outros orgao. Pode ter manifestacoes clinicas diversas. Tipicamente, os doentes apresentam-se com hepatomegalia, ictericia
e sintomas decorrentes do envolvimento de outros 6rgaos. Do ponto de vista analitico, caracteriza-se por alteracoes do perfil hepatico de predominio
colestatico, embora possam também ocorrer alteracoes de citolise e hiperbilirrubinemia.

Em geral, associa-se a mau prognostico, decorrente da gravidade das patologias subjacentes e de faléncia organica causada pela deposicao de proteina
amiloide. A mortalidade é elevada, podendo mesmo apresentar-se como insuficiéncia hepatica aguda e evoluir rapidamente para um outcome fatal.
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