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CO-062 - UMA ETIOLOGIA RARA DE HIPERTENSAO PORTAL NAO CIRROTICA

Joana Carv3o?!; Vitor Magno Pereira?; Jodo Adriano Sousa®; Nélia Abreu?; Anténio Oliveira®; Carla Sousa
Andrade?; Ana Capelinha?; Fatima Carneiro?; Luis Jasmins?!

1 - Hospital Central do Funchal; 2 - Hospital Sdo Jodo

Relatamos o caso de uma doente do sexo feminino, 57 anos, aparentemente saudavel até ha cerca de
um ano altura em que refere quadro caracterizado por erupc¢do cutanea generalizada pruriginosa, dor
abdominal recorrente inespecifica associada a diarreia, astenia e aumento progressivo do volume
abdominal. Ao exame objetivo apresentava rash cutaneo eritematoso punctiforme generalizado,
hepatoesplenomegadlia, adenopatias axilares e inguinais e ascite. Analiticamente com anemia
normocitica normocrémica, monocitose, eosinofilia, trombocitopénia e prolongamento do INR. TAC
revela hepatoesplenomegdlia homogénea (sem sinais de hepatopatia croénica), adenopatias
retroperitoneais, retrocrurais, mesentéricas, celiacas, axilares, inguinais e ascite moderada. Por suspeita
inicial de doenca linfoproliferativa realiza excisdo de adenopatia inguinal com achados compativeis com
ganglio inflamatério, bidpsia éssea, medulograma com achados sugestivos de doenga granulomatosa e
bidpsia de lesdes cutaneas com ligeiro infiltrado inflamatério. Referenciada a gastrenterologia por
elevagdo aguda dos pardmetros de colestase (FA 1277 U/L e GGT 324,5 U/L) e ascite para investigacdo
etioldgica. Estudo do liquido ascitico com predominio de células mononucleares e SAAG 19 g/L.
Colocada hipotese mais provavel de hipertensdo portal ndo cirrética (HTPNC). Realiza neste sentido
ecocardiograma com alteragdes calcificantes valvulares inespecificas e ecodoppler abdominal com sinais
de HTP sem trombose do eixo esplenoportal. Atendendo a quadro clinico da doente a hipdtese colocada
foi de sarcoidose, ndao descurando no entanto outras etiologias de HTPNC. Estudo de hepatopatia
crénica, agentes infecciosos, enzima conversora angiotensina foram negativos. Realiza neste sentido
bidépsia hepdtica percutanea (para esclarecimento adicional do caso) que revela a presenca de
numerosos mastocitos (C-KIT +), por vezes atipicos — achados compativeis com Mastocitose sistémica (1
critério major e 1 critério minor WHO).

Os autores pretendem com este caso realgar uma etiologia rara de hipertensdo portal ndo cirrética em
que o contributo anatomopatoldgico foi fundamental para o diagnédstico final.
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