
üAs doenças hepáticas auto-imunes (Cirrose biliar primária, Hepatite

auto-imune, Colangite esclerosante primária e Síndromas sobreposição)

constituem a 3ª indicação para transplante hepático na Europa

European Liver Transplant Registry Report



Evolução de admissões
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DOENÇAS AUTOIMUNES HEPÁTICAS

ÅCirrose biliar primária

ÅHepatite autoimune

ÅColangite esclerosante primária

ÅColangiopatia autoimune

ÅSíndromes de sobreposição



CIRROSE BILIAR PRIMÁRIA

1ª Descrição

GuyËs Hosp.Rep.1851;7:265











Cirrose Biliar Primária 

Artrite Reumatoide Miastenia Gravis

S.Sjögren Diabetes tipo I

DAI Tiroideia Vitiligo

CREST Sind. Reynold (CBP +PTI)

LES Doença Celíaca

DII

FACTORES GENÉTICOS

ASSOCIAÇÃO COM D. AUTOIMUNES



















Cirrose Biliar Primária

1.  RISCO AUMENTADO PARA CONTRAIR A DOENÇA

2.  FORMA EVOLUTIVA DA DOENÇA

3.  RESPOSTA Á TERAPÊUTICA

SUSCEPTIBILIDADE GENÉTICA



Cirrose Biliar Primária 

1. Predominancia em ¡

2. Predominancia em agregados familiares (6.4%)

3. Alterações imunidade celular familiares 1º grau

4. AMA mais prevalente nos familiares

5. Doença em 2 irmãs que vivem longe

FACTORES GENÉTICOS



Cirrose Biliar Primária

ÁGUA

BACTÉRIAS

OUTROS

INTERACÇÃO

FACTORES AMBIENTAIS FACTORES GENÉTICOS



Cirrose Biliar Primária

Agente tóxico - bilis ?

Como pode a quebra da toler©ncia ao ñselfò 

PDC provocar apenas lesão  limitada da 

célula epitelial dos ductos biliares ?  

bactéria ?
Agente infeccioso

retrovírus ?



PRIMARY BILIARY CIRRHOSIS

INITIAL MANIFESTATIONS
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