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INTRODUCAO

A hipertensao portal (HTP) idiopatica € uma condicao rara, mas claramente subdiagnosticada, caracterizada por HTP na auséncia de cirrose?.
CASO CLINICO

* Homem de 37 anos, moldavo 4 dias de evolucao: ) Exame objetivo:

e Habitos etandlicos ligeiros * mal-estar geral, astenia e tonturas * ascite moderada e esplenomegalia

EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO

Tabela 1. Avaliagao analitica

Hb (g/dL) 7,2 AST/ALT (U/L) 50/41 | TP (seg) 14,7/11,6 | Creat (mg/dL) 0,72 e Estudo de doenca hepatica cronica:
Leuc (cel/ul) | 2590 |GGT / FA (U/L) 94 /154 |INR 1,25 | Ureia (mg/dL) 58 negativo a exce¢do de > cupruria
Plag (cel/uL) | 61.000 | Bil. total (mg/dL) 0,69 PCR (mg/dL) 0,1 Na* (mmol/L) 135 e Estudo de trombofilias: negativo
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X+ P
 TC abdédmino-pélvica: figado de contornos lobulados hipertrofia dos lobos

esquerdo caudado, esplenomegalia exuberante, trombose extensa da veia
esplénica, circulacao colateral marcada, ascite moderada

 EDA: varizes EG grandes com realizacao de lagueacao elastica

hysiclas

- * Bidpsia 0ssea sem alteracoes

Fig 2. EDA e Elastografia hepatica: 7,9 kPa

e Bidpsia hepatica transjugular: fibrose hepatica ligeira com depositos de cobre

Fig 1. TC abdominopélvica

EVOLUCAO CLINICA

2 episddios de hemorragia digestiva Por suspeita de doenca de Wilson (score de Leipzig 4 pontos), iniciada
grave por escaras de laqueacao elastica terapéutica com penicilamina. Contudo:
l e Estudo genético a revelar apenas variante do gene ATP7B de significado
indeterminado

Terapéutica com laqueacao elastica,
cianoacrilato, protese ELLA-Danis® e TIPS

v

* Revisao de bidpsia em centro SER
de referéncia: A RN - e e

perda de ramos da porta (A), fibro-obliteracao
sinusoidal (B) e esclerose portal (C) compativel

com:
HIPERTENSAO PORTAL RN
IDIOPATICA Fig 4. Resultado anatomo-
Fig 3. Prétese ELLA-Danis® patoldgico

CONCLUSAO

A apresentacao clinica mais frequente da HTP idiopatica € a hemorragia grave por rotura de varizes esofagicas, sendo a esplenomegalia
exuberante e trombocitopenia caracteristicas. Devemos suspeitar desta entidade quando a elastografia € desproporcionalmente baixa

relativamente a gravidade da HTP e a biopsia hepatica exclui cirrose. O prognostico € geralmente favoravel, contudo um subgrupo de
doentes evolui para faléncia hepatica com necessidade de transplante hepatico.
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