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RESUMO

A associacdo entre a hepatite autoimune e as miopatias
inflamatorias idiopaticas tem sido raramente descrita
na literatura. Para o nosso conhecimento, ha apenas
cinco relatos de hepatite autoimune, todos cursando
com a polimiosite.

No presente trabalho, descrevemos uma paciente de
58 anos com a historia de lesdes cutaneas (heliotropo),
fraqueza muscular proximal progressiva dos quatro
membros e sintomas constitucionais ha 12 meses,
e com piora ha dois meses. Vinha também cursando
com episodios de ictericia ha cinco meses. Durante a in-
ternacgdo, apos uma intensa investigacio do quadro cli-
nico, definiu-se o diagnodstico de dermatomiosite e
hepatite autoimune, sendo iniciada corticoterapia e
imunossupressor com uma boa resposta clinicolabora-
torial.
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nes; Hepatite autoimune; Miopatias inflamatorias; Po-
limiosite.

ABSTRACT

The association between autoimmune hepatitis and
idiopathic inflammatory myopathies has been rarely
described in literature. To our knowledge, there are on-
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ly five reports of autoimmune hepatitis, all coursing
with polymyositis.

In the present work, we describe a female patient at
the age of 58 with cutaneous lesions (heliotrope), pro-
gressive proximal muscle weakness of four limbs and
constitutional symptoms for 12 months, and worsened
two months ago. She had also been episodes of jaun-
dice for five months. During hospitalization, after in-
tense clinical investigation, the diagnosis of dermato-
myositis and autoimmune hepatitis were defined, and
the patient had a good clinical and laboratory response
to corticosteroids and immunosuppressive.

Keywords: Dermatomyositis; Autoimmune diseases;

Autoimmune hepatitis; Inflammatory myopathies;
Polymyositis.

INTRODUCAO

A hepatite autoimune é uma hepatopatia inflamatoria
de causa desconhecida. Acomete principalmente mu-
lheres jovens, caracterizando-se geralmente pela pre-
senca de hipergamaglobulinemia, autoanticorpos cir-
culantes ndo-orgao especificos como o anticorpo an-
timusculo e anticorpo antimicrossomal figado-rim-1'2.
Histologicamente, ha presenca de infiltrado inflama-
torio linfoplasmocitario, hepatite por interface e pre-
senca de rosetas de hepatocitos'?. A hepatite autoi-
mune pode se associar com outras doengas autoimu-
nes como tireoidite, anemia hemolitica e glomerulo-
patias'?, destacando-se entre as reumatologicas a
doenca de Still do adulto?, sindrome de Sjogren®, la-
pus eritematoso sistémico™® e miopatias inflamatorias
idiopaticas™'. No caso desta ultima, ha descricdo de
apenas cinco casos, todos com polimiosite’!!. No
presente trabalho, relatamos um caso associado com
dermatomiosite.
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FIGURA 1. Analise histologica do figado evidenciando sinais de hepatite autoimune cronica.

(A) Presenca de fibrose portal e formacao de raros septos porta-porta. Nota-se ainda local com colapso reticulinico e deposicio de
colageno jovem perissinusoidal associados a uma area de necrose confluente lobular prévia. Coloracéo tricromico de Masson,
aumento de 100x. (B) Inflamacéo portal linfomononuclear portal determinando uma atividade de interface moderada e formacio
de algumas rosetas hepatocitarias em regido periportal. Observa-se também degeneracéo balonizante hepatocitaria em zona 1 e
regeneracao de traves hepatocelulares. Coloracao hematoxilina-eosina. Aumento de 200x.

CASO CLINICO

Paciente do sexo feminino de 58 anos, branca, domés-
tica, procedente de Sao Paulo. Apresentava um quadro
de fraqueza muscular proximal progressiva dos quatro
membros, lesdes cutdneas e sintomas constitucionais ha
12 meses, com piora ha dois meses. Estava sendo trata-
da apenas com sintomaticos. Relatava também episodios
de ictericia ha cinco meses, sem uma causa aparente, 0
que nos motivou a interna-la para uma ampla investiga-
cao.

Na internacao apresentava forca muscular grau trés
em regido proximal e simétrica nos quatro membros,
além de lesdes compativeis com heliotropo, vasculite
periungueal, edema bipalpebral e hepatomegalia. La-
boratorialmente, apresentava aumento de enzimas
musculares: creatinoquinase (CK): 1533 U/L (valor de
referéncia: 26-190 U/L), aldolase de 146 U/L (até 7,6
U/L) e desidrogenase lactica de 1596 U/L (211-423
U/L). Outros exames laboratoriais colhidos na ocasido:
alanina aminotransferase de 121 U/L (até 37 U/L), as-
partato aminotransferase de 135 U/L (até 41 U/L), al-
bumina de 3,5 g/dL (3,2-5,0 g/dL), gamaglobulina de
1,9 (0,78-1,5 g/dL), fosfatase alcalina de 240 (32-104
U/L), gama glutamil transferase de 147 (7-32 U/L); bi-
lirrubina total de 1,3 mg/dL (0,2-1,0 mg/dL) as custas
de bilirrubina direta com 0,9 mg/dL (até 0,4 mg/dL);
perfil de ferro e cobre normais; fator antinticleo nu-
clear pontilhado fino 1/640 (imunofluorescéncia em

Hep2); anticorpo antimitocdndrio, musculo liso e mi-
crossomal de figado/rim negativos; sorologias virais
(hepatites A, B e C; HIV) com resultados negativos. A
eletroneuromiografia apresentava sinais de miopatia
grave dos quatro membros simétrica e proximalmen-
te, sem sinais de neuropatia associada. A biopsia mus-
cular do biceps braquial mostrou importante variagdo
do calibre de fibras musculares, com presenca de fi-
bras em degeneracio, hialinas e basofilicas endomi-
siais e perifasciculares, além de discreto infiltrado in-
flamatorio perivascular sugerindo miopatia inflamato-
ria. Realizada biopsia hepatica a qual demonstrou he-
patite cronica moderadamente ativa, presenca de
expansao fibrosa portal e raro septo porta-porta, au-
mento acentuado dos linfocitos em regiao portal, ne-
crose em saca-bocado moderada, necrose focal de he-
patocitos em numerosos sitios, além da presenca de
moderada atividade de interface e rosetas hepatocita-
rias (Figuras 1A e 1B). Durante a internacdo hospita-
lar, foram afastadas causas secundarias, como as in-
fecciosas, toxicidade medicamentosa e neoplasias.
Com a hipédtese diagnodstica de hepatite autoimune
e dermatomiosite'? foi iniciada corticoterapia (predni-
sona 1,5 mg/kg/dia) e azatioprina (dose maxima de 3
mg/kg/dia) com melhora do quadro clinicolaborato-
rial apos 23 meses, ou seja, melhora das lesdes cuta-
neas e da forca muscular dos membros, além da nor-
malizacdo dos niveis séricos das enzimas musculares,
assim como das enzimas canaliculares e bilirrubinas.
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HEPATITE AUTOIMUNE E DERMATOMIOSITE: UMA RARA ASSOCIACAO

INFLAMATORIAS IDIOPATICAS (POLIMIOSITE)

TABELA I. CASOS RELATADOS NA LITERATURA DA ASSOCIACAO DA HEPATITE AUTOIMUNE E MIOPATIAS

Autores Ano Sexo Idade (anos) Comorbidades

Bradley et al” 1985 F 20 -

Ko et al’ 1995 F 25 Miastenia gravis, timoma

Stefanidis et al' 2008 F 43 Sindrome de Sjogren, nefropatia membranosa

Marie et al® 2010 F 48 Neuropatia V par, virus da hepatite C

Kurihara et al" 2011 F 40 Cirrose biliar primaria, purpura trombocitopénica
autoimune

F: feminino

DISCUSSAO

No presente trabalho, relatamos uma rara associagéo
entre a hepatite autoimune e dermatomiosite.

Acometimento hepdtico em miopatias inflamatorias
idiopaticas é incomum e tem se limitado a relato ou sé-
rie de casos, os quais incluem hepatopatias infecciosas,
neoplasicas e autoimunes’™'"1>1°,

Em relacio a associacdo entre a hepatite autoimune
e as miopatias inflamatorias idiopaticas, ha apenas cin-
co casos descritos na literatura, todas com a polimio-
site™! (Tabela I).

De um modo geral, observamos uma tendéncia da
coexisténcia de outras doencas autoimunes sistémicas,
sugerindo que possam compartilhar mesmo mecanis-
mo imunologico na fisiopatogénese destas doencas.
Assim, Ko et al’ descreveram um paciente com poli-
miosite e hepatite autoimune, cursando também com
a miastenia gravis e o timoma cortical. A paciente re-
cebeu corticoterapia e azatioprina com boa evolucao
clinicolaboratorial. Miastenia gravis sabidamente é as-
sociada a outras doencas autoimunes sendo, porém,
raramente vista em polimiosite*® e dermatomiosite?'. Ja
Stefanidis et al'® relataram uma paciente com polimio-
site e hepatite autoimune, além de sindrome de Sjogren
e nefropatia membranosa, enquanto que Kurihara et
al't descreveram associacdo com a cirrose biliar pri-
maria e purpura trombocitopénica autoimune.

Além das comorbidades, observamos que a asso-
ciacdo de hepatite autoimune a miopatia aparente-
mente ndo estabelece um pior prognadstico na evolucdo
da miopatia inflamatoéria, tendo uma boa resposta a
corticoterapia associada ou ndo a imunossupressores.

Noda et at* relataram recentemente um caso de der-
matomiosite com possivel hepatite autoimune, cur-
sando laboratorialmente com anticorpo antimicrosso-

mal figado-rim. No entanto, devido a nao realizacio
da biopsia hepatica, néo foi confirmada a sobreposicio
destas duas entidades.

Assim sendo, no presente trabalho, relatamos um
caso definido de dermatomiosite que vinha cursando
com episodios de ictericia. Durante a internacao, apos
intensa investigacao do quadro clinico e afastando-se
diagnosticos diferenciais, definiu-se o diagnéstico de
hepatite autoimune. Em ambas as comorbidades, hou-
ve uma boa resposta a despeito do tratamento insti-
tuido, a exemplo dos casos descritos com a polimiosi-
te. Entretanto, diferentemente destes, ndo houve coe-
xisténcia de outras doencas autoimunes sistémicas.
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