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RESUMO

A doenga de Wilson ¢ uma rara patologia, porém, que engloba 6-12% dos pacientes com indicagio de transplante hepitico de
urgéncia. As principais manifesta¢des, além de hepdticas, sio as neurologicas e psiquidtricas, sendo mais raro a evolugio com
hepatite fulminante sem sintomas neuropsiquidtricos. Apesar da urgéncia, o progndstico para os pacientes pés-transplante ¢, em
média, 85% de sobrevivéncia em cinco anos. Neste relato, é apresentado o caso de uma paciente mulher, 18 anos de idade, com inicio
de dor abdominal, ictericia e coldria com evolugdo para hepatite fulminante e necessidade de transplante hepitico de urgéncia.
A paciente evoluiu no pés-operatério com choque séptico devido encefalite herpética, tlcera duodenal com sangramento ativo e
pseudoaneurisma de artéria hepdtica. Apesar das medidas para estabilizagio e solicitagdo, novamente, de um transplante, a paciente
evoluiu para ¢bito.

Descritores: Insuficiéncia Hepética Fulminante; Transplante de Figado; Pseudoaneurisma.

Fulminant Hepatitis as the First Presentation of Wilsons Disease
ABSTRACT

Wilson’s disease is rare, but it affects 6-12% of patients with an indication for urgent liver transplantation. The main manifestations,
in addition to the liver, are neurological and psychiatric, with evolution with fulminant hepatitis without neuropsychiatric symptoms
being rarer. Despite the urgency, the prognosis for post-transplant patients averages 85% 5-year survival. In this report, we present
the case of a female patient, 18 years old, with the onset of abdominal pain, jaundice and choluria that progressed to fulminant
hepatitis and the need for urgent liver transplantation. The patient evolved postoperatively with septic shock due to herpetic
encephalitis, duodenal ulcer with active bleeding and hepatic artery pseudoaneurysm. Despite measures for stabilization and the

request for a transplant again, the patient died.

Descriptors: Fulminant Hepatic Insufficiency; Liver Transplantation; Pseudoaneurysm.
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Hepatite Fulminante como Primeira Apresenta¢doda Doenca de Wilson

INTRODUCAO

A doenga de Wilson é uma desordem genética do metabolismo do Cobre.! A insuficiéncia hepatica aguda é uma apresentagdo
incomum da doenga, ocorrendo em apenas 5% dos casos. Em raras ocasides pode se apresentar com quadro de hepatite fulminante
(HF), cujo prognostico é fatal sem a realizagdo de transplante de urgéncia."?

Neste relato é apresentado o caso de uma paciente de 18 anos, a qual apresentou hepatite fulminante como primeira forma de
manifestacdo da doenca de Wilson, com necessidade de transplante hepatico. No entanto, devido a complicagdes pds-operatdrias,
evoluiu a 6bito.

Este artigo foi registrado sob o CAAE 53121121.4.0000.5362 e aprovado pelo comité de ética da instituigio proponente pelo parecer
n° 5.087.097. Obtido o termo de consentimento livre e esclarecido no uso das informagdes do prontudrio médico pela paciente.

DESCRICAO

Paciente do sexo feminino, 18 anos de idade, com histdria de dor abdominal ha dez dias associada a ictericia e coltiria hd dois dias, sem
demais queixas associadas. Sem comorbidades ou uso de medicamentos prévios. Ao exame fisico, presenga de dor abdominal difusa,
sem sinais de irritagdo peritoneal. Nos exames laboratoriais, hemoglobina de 5,3, hematdcrito de 15,53, leucocitose de 29.650 com
desvio a esquerda (13% de bastdes), sem alteragao plaquetaria. Exames de fungao hepatica com aumento de gama GT (257), TGO (225),
bilirrubina de 40,05 com fragdo direta de 15,28, sem alteragdes na fosfatase alcalina ou TGP. Além disso, apresentava desidrogenase
latica de 1823,7, CPK sem alteracéo. Suspeitado de anemia hemolitica, porém investigagdo com Coombs direto e indireto foi negativa.

Ap6s a admissdo hospitalar, a paciente evolui com instabilidade hemodindmica e insuficiéncia respiratdria, com necessidade
de intubagao orotraqueal (IOT) e droga vasoativa (DVA) 0,2 mcg/kg/min, associado a quadro de insuficiéncia renal aguda.
Diagnosticada com quadro de hepatite fulminante, sendo realizada investigagao para febre amarela, dengue, leptospirose,
chikungunya, hepatite A, B e C, todos com sorologias negativas, com suspeita de Doenga de Wilson. Listada para realizagdo de
transplante hepatico, com realizagdo dois dias ap6s com doador expandido (80 anos de idade). No intraoperatério, evidéncia
de figado fibrético com alteragdes perfusionais. Necessitou de transfusdo de 10 unidades de concentrado de hemicias, 2 litros de
plasma e 2 aféreses de plaquetas, com término do procedimento com DVA a 0,6 mcg/kg/min.

No pds operatério, manteve-se em leito de UTI, com necessidade de hemodidlise. O ecodoppler pds-operatério demonstrou
vasos hepéticos pérvios e sem alteragdo do fluxo. A andlise anatomopatoldgica evidenciou quadro de insuficiéncia hepatica cronica
agudizada devido 4 doenga de Wilson (presenca de depdsitos de cobre). Apos duas semanas apresentou melhora clinica, sendo indicada
extubagdo. No entanto, apresentou quadro de herpes em regido ocular e face, sendo iniciado tratamento com Aciclovir. Porém, evolui
nos dias seguintes com choque séptico devido encefalite herpética, necessitando, novamente, de DVA, 0,2 mcg/kg/min, e IOT.

Realizada tentativa de extubagdo sem sucesso, sendo optado por traqueostomia. Nos dias seguintes evoluiu com piora de
enzimas canaliculares, porém bidpsia hepatica ndo demonstrou sinais de rejei¢do. Demonstrou melhora clinica e hemodinimica
gradual, contudo, apresentou episddio de hematémese, devido presenga de tlcera duodenal com sangramento ativo demonstrado
por endoscopia digestiva alta. Evoluiu com necessidade de escleroterapia e coagulagido com eletrocautério.

Apos esse episodio, voltou a necessidade de DVA, 0,3 mcg/kg/min. Depois de duas semanas iniciou novamente com ictericia
e febre, com USG Doppler demonstrando evidéncia de pseudoaneurisma de artéria hepatica associada a tlcera duodenal, sendo
optado por embolizagdo. Paciente ndo demonstrou sinais de melhora, com novo USG apos quatro dias demonstrando ainda
presenga do pseudoaneurisma, sendo assim, prosseguiu com nova embolizagdo. Nas semanas seguintes, a paciente evoluiu com
piora do estado geral, com necessidade de drenagem de via biliar transcutanea, apresentou colonizagdo por KPC e evidéncia
de trombose tardia da artéria hepatica na angiotomografia, com indicagdo de retransplante hepético. No entanto, evoluiu com

quadro de choque refratario um dia apds ser novamente listada, evoluindo a 6bito, quatro meses apds sua internagéo inicial.

DISCUSSAO

A doenga de Wilson ¢é rara, e normalmente se apresenta entre a 2* e 3* décadas de vida. As principais manifestagdes sdo neuroldgicas,
psiquidtricas e/ou hepiticas, sendo que a apresentacdo com hepatite fulminante sem sintomas neuropsiquidtricos ocorre somente
em 5% dos casos.? O mecanismo no qual desencadeia a HF é desconhecido, e, além do acometimento hepdtico, resulta em hemolise
intravascular e insuficiéncia renal, como visto neste caso.?

Normalmente esses casos se iniciam com sintomas inespecificos, como dor abdominal, fadiga e progressao rapida para ictericia.’
Apresentam altos valores de bilirrubina e teste de Coombs negativo, sendo o anel de Kayser-Fleicher, sinal patognomonico,
encontrado em menos de 50% dos pacientes,® ndo visualizado nesta paciente ao exame a beira leito com oftalmoscopia binocular

direta. Exame com biomicroscépio nao realizado devido as condigdes da paciente.
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Apesar de ser uma doenga rara, 6-12% dos pacientes com indicagao de transplante hepatico de urgéncia por hepatite fulminante
sdo portadores da Doenga de Wilson. O prognostico desses pacientes ap6s o transplante hepatico é excelente, com taxa média de 85%
de sobrevivéncia em cinco anos.>* A evolucdo desfavoravel deste caso ocorreu devido as complicaces associadas, principalmente
pelo pseudoaneurisma e trombose tardia da artéria hepatica. O pseudoaneurisma representa 6 a 10% das complicagdes vasculares
apds transplante. Ele pode se apresentar por meio de sintomas como hemobilia, febre, disfungdo hepatica e sangramento
gastrointestinal, alteragdes evidenciadas nesse caso. Quando presente, é indicagio de tratamento urgente a fim de evitar a perda do
6rgdo transplantado, o que acaba ocorrendo em 1-2% dos casos.*

Além disso, a paciente também evoluiu com trombose tardia da artéria hepatica, complicagdo vascular mais frequente e grave do
transplante hepatico, apresentando incidéncia de 2-9% em adultos e uma mortalidade de 11-35%, sendo a causa principal de disfun¢éo
primaria e perda do enxerto. Os fatores associados a sua incidéncia incluem a técnica utilizada na anastomose, dissecgdo da parede da artéria,
idade avangada do doador (> 60 anos), estado de hipercoagulabilidade no receptor, casos de rejei¢ao ou infecgdo por citomegalovirus.
Neste caso, a paciente apresentava mais de um fator de risco para essa complicagdo, envolvendo tanto a idade avangada do seu doador,
80 anos, quanto a dissec¢do e pseudoaneurisma da artéria hepatica alguns dias antes. Em relagdo a0 manejo no caso da trombose, atualmente
ndo hd consenso sobre um tnico tratamento mais eficaz, e inclui avaliagao do tempo de evolugao e condi¢des da paciente. O diagnostico
precoce, revascularizagio imediata e retransplante estio associados a maior chance de desfecho positivo para o paciente. O retransplante
¢ o tratamento de escolha para a maioria dos grupos estudados na literatura, oferecendo os melhores resultados de sobrevida. A opgao de
tratamento endovascular é uma opgao viével nessa situagdo, porém nao disponivel no servigo referido. Em relagao ao uso de tromboliticos,
ndo ha estabelecido protocolo ou diretrizes especificas para sua aplicagdo nesses casos. Apesar da revascularizagio cirtrgica aberta ser uma
op¢ao, hd maior risco de complicagdes, e a taxa de sucesso é baixa (10,5%), mantendo a necessidade de retransplante. Devido evidéncia de
trombose tardia e condi¢des clinicas da paciente, foi optado por novo transplante hepatico.>”

No caso do pseudoaneurisma da artéria hepatica, seu tratamento pode incluir nova abordagem cirtirgica ou radiologia intervencionista.
Conforme estudos, a realizagdo de nova abordagem envolve alta taxa de morbimortalidade, variando nos estudos de 28-85%. Nesse caso,
o tratamento de escolha foi a embolizagdo com necessidade de realiza¢ido de dois embolizagdes no periodo para manejo. Devido a alta
mortalidade de ambas as complicagdes, a paciente evolui a dbito antes de poder realizar um novo transplante.®”’

Sendo assim, a doenga de Wilson deve ser suspeitada em pacientes jovens que apresentam quadro de hepatite fulminante com
etiologia desconhecida. Apesar de grave, o progndstico apos o transplante hepatico de cardter urgente é favoravel ao paciente.
Porém, deve-se atentar a possiveis complicagdes pds-transplante, como o pseudoaneurisma e trombose da artéria hepatica, que,

apesar de ter pouca incidéncia, pode evoluir a um desfecho fatal mesmo com tratamento adequado, como visto neste caso.
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