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5 CAUSA RARA DE HIPERTENSAO PORTAL NAO CIRROTICA
Martins C., Ribeiro S., Teixeira C., Trabulo D., Gamito E., Cardoso C., Oliveira A.P.,

A infiltracao hepatica por doenga hematol6gica constitui uma causa intrahepatica ndo cirrética rara a ter
em consideracdo quando a investigacado classica é negativa.

Os autores apresentam o caso de um homem de 72 anos, leucodérmico, internado por quadro
consumptivo com 3 meses de evolucao associado a febre vespertina e fezes sugestivas de melenas no
altimo més. Analiticamente apresentava anemia normocitica e normocrémica, monocitose, eosinofilia,
trombocitopenia, elevacdo da fosfatase alcalina com restante bioquimica hepéatica normal,
hipoalbuminemia, eletroforese das proteinas sem hipergamaglobulinemia e elevacao da velocidade de
sedimentacédo e beta2microglobulina. Foi submetido a EDA que mostrou varizes esofagicas pequenas e
gastropatia hipertensiva portal grave. Do estudo etiolégico efetuado destacavam-se habitos etilicos
moderados ja cessados; serologias negativas para virus hepatotrépicos; estudo metabdlico e autoimune
negativos. A ecografia e TC abdominais revelaram hepatoesplenomegalia homogénea; doppler hepético
com critérios de hipertenséo portal mas sem evidéncia de trombose das veias porta ou suprahepaticas.
Foi efetuada biopsia hepatica que mostrou fibrose portal score 3/6 (escala de Ishak) e microgranulomas
intraparenquimatosos inflamatérios sem necrose central. O doseamento da enzima de converséo da
angiotensiva foi normal e a pesquisa de agentes infecciosos incluindo M. tuberculosis, Coxiella,
Rikettsia, Schistosoma, Borrelia e Leishmania foi negativa. O estudo das altera¢cdes hematoldgicas foi
complementado com mielograma que demonstrou alteragdes compativeis com mastocitose sistémica,
verificando-se infiltracdo medular por mastécitos no tecido 6ésseo. A biopsia hepética foi revista com
marcagao imunohistoquimica para a proteina CD117 que confirmou infiltragdo macica do tecido
hepatico por mastdcitos.

Destaca-se um caso singular de hipertensao portal secundaria a infiltracdo hepética por mastocitose
sistémica, um disturbio mieloproliferativo raro e de prognostico reservado.
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