Qual a diferenca entre
colangite biliar primaria e
colangite esclerosante
primaria?

A colangite biliar primaria (CBP) e a colangite esclerosante
primaria (CEP) sao doencas hepaticas cronicas que afetam os
ductos biliares, mas apresentam diferencas significativas em
termos de patogénese, apresentacao clinica e diagndstico.

A CBP, anteriormente conhecida como cirrose biliar primaria, é
uma doenca autoimune que afeta principalmente os ductos
biliares intra-hepdticos. E mais comum em mulheres e
freqguentemente se apresenta com fadiga e prurido. O
diagnostico é geralmente confirmado pela presenca de
anticorpos anti-mitocondriais (AMA) em mais de 95% dos
pacientes, juntamente com evidéncias bioquimicas de colestase,
como elevacao da fosfatase alcalina.[1][2]

Por outro lado, a CEP é caracterizada por inflamacao e fibrose
dos ductos biliares intra e extra-hepaticos, levando a
estenoses multifocais. A CEP esta frequentemente associada a
doencas inflamatdrias intestinais, especialmente a colite
ulcerativa, e nao possui um marcador soroldgico especifico
como a CBP. 0 diagnostico é geralmente feito por
colangiografia por ressonancia magnética (MRCP), que revela
estenoses e dilatacOes caracteristicas dos ductos biliares,
conferindo uma aparéncia “em contas”.[3]1[4][5]

Em termos de complicacdes, a CEP esta associada a um risco
aumentado de colangiocarcinoma e outras malignidades, enquanto
a CBP pode progredir para cirrose e insuficiéncia hepatica se
nao tratada.[2][5] O tratamento para CBP inclui o uso de acido
ursodesoxicdélico, que pode retardar a progressao da doenca,
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enquanto para CEP, o transplante hepatico é a Unica opcao
curativa, uma vez que nao hd tratamentos médicos eficazes
disponiveis.[2][4]

Quais sao os grupos de pacientes
mals afetados por essas condicodes?

A CBP ¢é wuma doenca hepatica <crdénica que afeta
predominantemente mulheres, com uma proporcao de
aproximadamente 9:1 em relacao aos homens. A maioria dos casos
é diagnosticada em mulheres de meia-idade, geralmente entre 40
e 60 anos.[1]

Por outro lado, a CEP é mais comum em homens, com cerca de 60%
a 70% dos casos ocorrendo em pacientes do sexo masculino. A
idade média de diagndstico é geralmente entre 30 e 40 anos.[4]
A CEP esta fortemente associada a doenca inflamatédria
intestinal (DII), especialmente a colite ulcerativa, que esta
presente em aproximadamente 70% dos pacientes com PSC.[3][6] A
prevaléncia da PSC é maior em populacdes do norte da Europa e
da América do Norte.[6]

Quais sao os principals sintomas?

Na colangite biliar primdaria (CBP), os principais sintomas
relatados pelos pacientes incluem fadiga e prurido. Esses
sintomas sao frequentemente debilitantes e podem impactar
significativamente a qualidade de vida dos pacientes, embora
nao haja uma boa correlacao entre a presenca desses sintomas e
o estagio da doenca.[4]

Por outro lado, na colangite esclerosante primaria (CEP),
muitos pacientes sao assintomaticos no momento do diagnéstico,
sendo a condicao frequentemente identificada por testes de
funcdao hepdtica anormais persistentes. Quando presentes, os
sintomas mais comuns incluem fadiga, prurido e ictericia.
Outros sintomas podem incluir desconforto abdominal no



quadrante superior direito e perda de peso. A CEP também esta
associada a doencas inflamatérias intestinais, como a colite
ulcerativa, o que pode complicar o quadro clinico com sintomas
gastrointestinais adicionais.

Quais as opcoes de tratamento
disponivels para esses paclentes?

Para a colangite biliar primaria (CBP), o tratamento de
primeira linha é o acido ursodesoxicolico (UDCA), que melhora
os marcadores bioquimicos de colestase e esta associado a uma
melhor sobrevida livre de transplante hepatico.[7][8] No
entanto, cerca de um terco dos pacientes nao responde
adequadamente ao UDCA, necessitando de terapias adicionais.
Nesses casos, 0 acido obeticdélico, um agonista do receptor
farnesoide X, pode ser utilizado como terapia de segunda
linha.[7]1[9] Além disso, agonistas do receptor ativado por
proliferadores de peroxissoma (PPAR), como o seladelpar, estao
sendo investigados e mostram resultados promissores.[9]
Fibratos, como bezafibrato e fenofibrato, também sao usados
off-label para pacientes com resposta inadequada ao UDCA

Para a colangite esclerosante primaria (CEP), atualmente nao
ha terapias aprovadas que modifiquem a progressao da doenca,
além do transplante hepatico, que é a Unica opcgao
curativa.[7][10] O UDCA tem sido utilizado, mas sua eficacia
em retardar a progressao da doenca ou melhorar a sobrevida nao
foi comprovada Varios agentes estao em desenvolvimento,
incluindo agonistas do receptor farnesoide X, como o acido
obeticélico, cilofexor e tropifexor, além de inibidores de
ASTB/IBAP e analogos do fator de crescimento de fibroblastos
(FGF)19.[11] A pesquisa continua a explorar novas terapias que
possam abordar os mecanismos subjacentes da CEP, incluindo
agentes que atuam na microbiota intestinal e nas vias de
metabolismo dos dcidos biliares.[11]
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Tabela 1: comparacao entre colangite biliar primdaria e

colangite esclerosante primaria.
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