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:= INTRODUGAO il CID-10

A colangite biliar primdria (CBP) é uma doenca hepdtica colestética cronica progressiva, Cirrose biliar primaria (Colangite destrutiva
autoimune, com reatividade soroldgica para anticorpos antimitocondriais (AAM) e '~ ) ndo-supurativa crénica) p
anticorpo antinucleo (AAN). Caracterizada pela inflamacdo e destruicdo progressiva dos

ductos biliares interlobulares de pequeno e médio calibre. Pode evoluir para cirrose,
doenca hepatica terminal e ébito. Afeta predominantemente mulheres, na propor¢do
de 10:1.

Pacientes de ambos os sexos, que preencham pelo
menos, 2 de 3 dos seguintes critérios diagndsticos:

Yf DIAGNOSTICO I

Presenga de AAM ou AAN (padrdes especificos a
imunofluorescéncia ou anti-gp210 e anti-sp-100 por Elisa)

Mulher de meia idade que pode apresentar quadro Anormalidades Correlagao

3 E de fadiga e prurido, dor abdominal no quadrante E E colestaticas E E com outras E 3 i Evidéncia histoldgica de colangite destrutiva ndo- {
Vo superior direito, anorexia, hiperpigmentacdo, | | persistentes, por mais | | doengasauto | ! | supurativa i
- xantelasma, hepatoesplenomegalia, ictericia, 1 de6meses, emtestes | . imunes o TTTToTomoooooosoooosooooosooooooooooooooo ’
; E alteragdo no padrdo do sono, osteoporose e E E bioquimicos séricos E E E 1
3 ! sindrome de ma-absorgdo - hepaticos = p 3

(& CRITERIOS DE EXCLUSAO

Alergia a acido ursodesoxicélico ou a qualquer um dos |
_ componentes da formulagdo i

Confirmacdo diagndstica pela presenca de 2 dos 3 dos seguintes critérios (ver fluxograma):

| DIAGNOSTICO LABORATORIAL T R :

Elevagdo
de enzimas

3 E Presenca de anticorpos antimitocondriais (AAM) ou Evidéncia
o colestaticas,

i Vo |
! . . ’ . . ! ! . Y] !
! anticorpo antintcleo (AAN) por imunoflourescencia '+ histolégica
' indireta, padrdes nucleares tipo membrana nucleare ! | de colangite !
{ =
. L
' L

Doenga intestinal inflamatdria e outras condigdes do

intestino delgado, célon e figado, que possam interferir

com a circulagdo entero-hepdtica dos sais biliares

(resseccdo ileal e estoma, colestase intra e extra-
. hepatica, doenca hepdtica grave)

nuclear pontilhado com pontos isolados ou por Elisa, destrutiva ndo- |
anti- gp210 e anti-sp-1001,17 supurativa

especialmente
daFA

| Clicas biliares frequentes i
DIAGNOSTICO POR IMAGEM R

E mandatdrio em pacientes

‘
b Colangiorressonancia
‘ s T
' | com evidéncia bioquimica de
:
|
:
! 1
|

E (preferivel) ou

! Oclusdo do trato biliar (oclusdo do ducto biliar comum !

colestase. colangiopancreatografia. '__ouumductocistico) K
! O N
3 METODOS HISTOLOGICOS | Calculos biliares calcificados radiopacos i

Pacientes com intolerdncia a galactose, deficiéncia de
Lapp lactase ou ma absorg¢do de glicose galactose

A biopsia hepatica é recomendada para diagndstico
de CBP em pacientes com AAM e AAN negativos,
sem alteragdes ao exame de imagem mas com
quadro clinico sugestivo.
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— Solicitar AAM

21:40

CBP

CBP

<1:

Colestase Hepdtica Cronica (FA > 1,5 LSN por 6 meses)

Descartar Diagnosticos Diferenciais*
e
Exame de Imagem (US preferivel)

Mantém suspeita a CBP? —_—

Seguir investigacdo de
diagndsticos alternativos

NORMAL

CBP ————— Bidpsia do figado

Seguir investigacdo de
diagndsticos alternativos

* Diagnosticos especiais:
Colestase medicamentosa,
Hepatites virais,
Obstrugao biliar,
Sarcoidose,
Hepatite autoimune,

Colangite esclerosante primdria.

Legenda: FA, fosfatase alcalina;
LSN, limite superior da
normalidade; AAM, anticorpo
antimitocondria; AAN, anticorpo
antinucleo; CBP, colangite biliar
primaria.

Solicitar AAN - Solicitar colangioressonancia (preferivel) ou
(anti-sp 100, anti-gp210) colangiopancreatografia retrogada (via endoscopia)

Estenose e dilatagdo intra-
e/ou extra-hepaticas

Seguir investigacdo de
diagndsticos alternativos
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& TRATAMENTO

Beneficios esperados: reducdo dos sintomas de prurido e fadiga, reversado ou regressao das lesdes hepaticas, aumento na sobrevida livre de
transplante, melhora dos sintomas e da qualidade de vida dos pacientes.

Tratamento colangite biliar primaria

nica ou dividida em até quatro doses

2Inite - 1 Cessacao do tabagismo : Dieta balanceada
didrias Apresentacgdo:

Tratamento medicamentoso Tratamento ndo medicamentoso i Evitar alimentos com cafeina
i '

. Acido ursodesoxicélico 1 Suspender consumo de alcool  Exercicio fisico regular

' Dose: 13 mg a 15 mg/kg/dia, via oral, dose

|

'

O transplante hepatico deve ser considerado quando as demais intervencdes disponiveis se mostrarem ineficazes e em quadros avangados.

X! CRITERIOS DE INTERRUPCAO DO TRATAMENTO

O tempo de tratamento ndo pode ser pré-determinado e deve ser realizado a longo prazo. Espera-se beneficios em termos de retardo ou
interrupcdo da evolucdo da doenca, quando realizado de maneira continua.

# MONITORIZACAO

Ap0ds 12 meses do inicio do tratamento realizar testes bioquimicos hepaticos: fosfatase alcalina, bilirrubina, AST, ALT, aloumina e plaquetas
conforme a tabela 1.

Tabela 1 - Avaliacdo da resposta ao tratamento com acido ursodesoxicdlico em pacientes com CBP1

Definigdes bindrias qualitativas Tempo (meses) Falha ao tratamento
Barcelona 12 Redugdo < 40% na ALP e ALP > 1 x LSN
. ALP > 3 x LSN ou AST >2 x LSN ou bilirrubina
Paris | 12
>1mg/dl
Roterda 12 Bilirrubina >1 x LSN ou albumina <1 x LSN
Toronto 24 ALP >1,67 x LSN
. ALP>1,5 x LSN ou AST>1,5 x LSN ou bilirrubina
Paris Il 12
> 1mg/dl
Sistema de escores continuos Tempo (meses) Parametros de pontuagao
Bilirrubina, ALP e AST (ou ALT) em 12 meses.
UK-CBP 12 K R
Albumina e contagem de plaquetas no baseline
GLOBE 12 Bilirrubina, ALP, albumina, contagem de plaquetas em 12 meses. Idade

no baseline.

Legenda: GGT: gama-glutamiltransferase; ALP: fosfatase alcalina; AST/TGO: aspartato aminotranferase; LSN: limite superior do normal.

¥ As informagdes inseridas neste material tem a finalidade de direcionar a D|59UE
consulta rapida dos principais temas abordados no PCDT. A versdo completa SAUDE )
corresponde a Portaria Conjunta n2 11 de 09 de setembro de 2019 e pode 1 sus+ M'N'STESF*)\%gé ‘;‘;‘é‘:’r’;‘l’
ser acessada em http://conitec.gov.br/index.php/protocolos-e-diretrizes.



