As doencas hepaticas auto-imunes (Cirrose biliar primaria, Hepatite
auto-imune, Colangite esclerosante primaria e Sindromas sobreposicao)
constituem a 32 indicacao para transplante hepatico na Europa
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Distribuicdo por género de doenca do figado alcoolico e
nao-alcodlico em 2001

O 7751 Alcoodlicos 63%

O 4620 Nao alcodlicos 37«

Homens Mulheres




DOENCAS AUTOIMUNES HEPATICAS

ACirrose biliar primaria
AHepatite autoimune

AColangite esclerosante primaria

AColangiopatia autoimune

ASindromes de sobreposicéio



CIRROSE BILIAR PRIMARIA

12 Descricao
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CIRROSE BILIAR PRIMARIA

DOENCA AUTO/IMUNE

90% IDADE 40-50 ANOS

ASSOCIACAO COM OUTRAS DOENCAS AUTOIMUNES



Cirrose Biliar Primaria

FACTORES GENETICOS

ASSOCIACAO COM D. AUTOIMUNES

Artrite Reumatoide Miastenia Gravis

S.5jogren Diabetes tipo |

DAI Tiroideia Vitiligo

CREST Sind. Reynold (CBP +PTI)
LES Doenca Celiaca
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CIRROSE BILIAR PRIMARIA
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Celula que representa
Receptor para a proteina o antigénio
HLA - DR e antigénio
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IDENTIFICACAO E NOMENCLATURA

DOS AG; M,

M,a M,b M,c M,d M,e

PESO MOL (KD) 68-80 60-64 50-56 43 - 48 36

IDENTIDADE PDC-E, 7?7 PDC - X PDC - El PDC - El
OGDC - E2 (-SUBUNIT 8 - SUBUNIT
BCOADC - E2



CBP IMUNOGENETICA

HLA Bg

DR, RR -3 Portugal, 1990
HILA Bg ~
HLA DR, RR -9 Gri - Bretankha, 1992
HLA B, Suécia, 1953

I‘ILA DR3, DRwsz, DQWZ

HLA DR,
HLA DQ; Tio 19D



Cirrose Biliar Primaria

SUSCEPTIBILIDADE GENETICA

1. RISCO AUMENTADO PARA CONTRAIR A DOENCA

2. FORMA EVOLUTIVA DA DOENCA

3. RESPOSTA A TERAPEUTICA



Cirrose Biliar Primaria

FACTORES GENETICOS

1. Predominancia em i

2. Predominancia em agregados familiares (6.4%)
3. Alteracdes imunidade celular familiares 1° grau
4. AMA mais prevalente nos familiares

5. Doenga em 2 irmas que vivem longe



Cirrose Biliar Primaria

INTERACCAO

FACTORES AMBIENTA |$=m)CTORES GENETICOS,

AGUA
BACTERIAS

OUTROS



Cirrose Biliar Primaria

Como pode a quebra
PDC provocar apenas lesao limitada da
célula epitelial dos ductos biliares ?

Agente toxico- bilis ?

actéria ?
Agente infeccioso /b

etrovirus ?

d a
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INITIAL MANIFESTATIONS
n=238

%



