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RESUMO

Peliose Hepatica (PH) € uma condigdo vascular rara do figado, caracterizada
por uma proliferagdo de capilares sinusoidais que resultam em cavidades
cisticas cheias de sangue distribuidas aleatoriamente ao longo do figado, com
possivel capacidade expansiva e, portanto, perfil mimetizador de lesbes
malignas. Seu diagnostico acontece desde sua descoberta até os dias atuais
majoritariamente de maneira acidental por exames de imagem ou em analises
post-mortem em autopsias. A auséncia de trabalhos clinicos sistematicos e com
estatistica validada tornam a base do conhecimento da peliose os relatos de
caso até entdo publicados. Grandes amostragens foram obtidas em poucos
trabalhos sem finalidade de manejo clinico, mas que visaram a determinacao
epidemiolégica ou a descricdo morfolégica tanto em abordagens
laparoscopicas quanto em trabalhos radiolégicos. O presente relato aborda um
caso relacionado a imunossupressao, porem, propde ampliar a investigacao
etiolégica ndo se restringindo ao fator causal mais obvio e considerando
agentes infecciosos causais até entdo comumente relacionados a pacientes
HIV positivos.

PALAVRAS-CHAVE: Peliose. Faléncia renal. Transplante.

ABSTRACT

Hepatic Peliosis (PH) is a rare vascular condition of the liver, characterized by a
proliferation of sinusoidal capillaries that result in blood-filled cystic cavities
randomly distributed throughout the liver, with a possible expansive capacity
and, therefore, mimic profile of malignant lesions. Its diagnosis happens from its
discovery to the present day mostly accidentally by imaging tests or in
postmortem analyzes in autopsies. The absence of systematic clinical work and
validated statistics make the basis of the knowledge of peliose the case reports
hitherto published. Large samples were obtained in a few studies with no
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clinical management purpose, but aimed at epidemiological determination or
morphological description in both laparoscopic and radiological studies. The
present report addresses a case related to immunosuppression, but proposes
to broaden the aetiological investigation not being restricted to the most obvious
causal factor and considering causative infectious agents hitherto commonly
related to HIV positive patients.

KEYWORDS: Peliose. Renal Failure. Transplant.
INTRODUGCAO

PH é uma doenga vascular benigna rara, caracterizada histologicamente
por cavidades cisticas cheias de sangue distribuidas aleatoriamente ao longo
do parénquima hepatico (FOWELL et al., 2011; LEVIN; LAUREN, 2016; SOLIS-
HERRUZO et al., 1983).

Inicialmente descrita por Schoenlank (1916) que evidenciou lesoes
microscopicas de aspecto nodular a autopsia em paciente portadores de
doencgas cronicas debilitantes € até hoje objeto de constantes e inéditos relatos
com diversificadas apresentacodes clinicas.

A busca do diagndstico etioldgico € fundamental para o correto manejo,
e a variedade de condi¢des clinicas associadas determinam desafio a tal
objetivo (DEGOTT et al., 1978).

Os autores relatam o caso de um paciente masculino com 45 anos, cuja
conclusao diagnostica de PH demonstrou quadro inicial ndo avancado e
possivel de intervengdo terapéutica e investigagao etioldgica precoce a fim de
evitar a conhecida progressao da doenga de carater grave.

RELATO DE CASO

Este relato apresenta paciente masculino, 45 anos, que procurou
atendimento médico no dia 21 de julho de 2017 devido a dor intermitente, em
regido epigastrica, e intensa avaliada em sete na escala visual, com fator de
piora a alimentagao e o decubito dorsal. Refere quadros de nauseas, émese,
adinamia e hiporexia. Nega queixas de diarreia e febre. Relata perda ponderal
de cerca de sete quilos em quinze dias.

Ao exame fisico se apresentava em regular estado geral, hipocorado
+/4+, hidratado, AAA, eupneico, com linfonodo doloroso e mével em cervical
posterior e esforgco respiratério, pressao arterial de 140/100, frequéncia
cardiaca de 84 bpm, frequéncia respiratéria de 20 ipm. Ao exame de abdémen,
0 mesmo se apresentou plano, doloroso a palpacao superficial, com ruidos
hidroaéreos presentes e figado palpavel a trés cm do rebordo costal direito.
Sem alteragdes no exame fisico cardiaco, pulmonar e de membros superiores
e inferiores. Paciente possui como histéria pregressa um quadro de
hipertensao arterial sistémica e uma glomerulonefrite crénica, que culminou em
um transplante renal em 23 de outubro de 2015 por doador falecido, sendo que
estava ainda em uso da terapia imunossupressora (Micofenolato mofetil 1000
mg a cada 12 horas + tacrolimo 5 mg a cada 12 horas 3 mg a noite, prednisona
5mg por dia).

Por dor e epigastralgia, foi realizado tomografia de abdémen no dia 05
de agosto, com presenca de ndédulos hepaticos que podiam corresponder a
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infeccdo fungica. Foi programada bidpsia hepatica no dia 19 de agosto, com
anatomopatolégico evidenciando: a macroscépica, quatro fragmentos filiformes
de tecido branco amarelado e fibroelastico, com o maior medindo 0,5 cm; a
microscopia: cortes histoléogicos do parénquima hepatico evidenciando
dilatacdo dos sinusdides com formagdes microcisticas delineada por endotélio
e com delicados septos os separando, por vezes com leve perda do arcabougo
reticulinico, sendo que os hepatécitos entre as dilatagdes sinusoidais
encontram-se com padrao regenerativo, e os espago porta contém estruturas
vasculares e biliares preservados, notando-se leve/moderado infiltrado
inflamatoério composto por linfécitos, histiocitos e plasmécitos nos espacgos
porta e nos delicados septos que separam o0s microcistos vasculares, com
siderose leve em células de Kupfer e hepatdcitos.

Tabela 1 — Exames laboratoriais do paciente

DATA 05/07/2017 10/07/2017 12/07/2017 14/07/2017
Hemograma
Eritrocitos (mi/mm?®) 3.61 3.58 3.65
Hemoglobina (g/dL) 9.9 9.8 9.8
Hematacrito (%) 31.4 31.50 31.40
VCM (fL) 87.10 87.90 86.00
HCM (pg) 27.40 27.40 26.80
CHCM (%) 31.50 31.10 31.20
RDW (%) 12.60 12.90 12.50
Leucdcitos (mm ; 6.570 5.020 12.770
Bastonetes (mm®) 197 251 511
Segmentados (mm ) 5.519 3.766 10.215
Eosindfilos (mm ) 66 100 894
Linfocitos (mm?® 657 803 639
Mondcitos (mm®) 131 100 511
Plaquetas (mm?®) 134.000 123.000 85.000
TAP (seg) 13 16 13
INR (seg) 1.15 1.5 1.18
KPTT (seg) 29 45
GGT (U/l) 114
Magnésio (mg/dL) 0.34 1.5
Potassio (mEq/L) 4.7
Saédio (mEg/L) 133
TGO - AST (U/L) 23
TGP — ALT (U/L) 13
Bilirrubina total (mg/dL) 0.36
Bilirrubina direta (mg/dL) 0.1
Bilirrubina indireta (mg/dL) 0.25
Ureia (mg/dL) 31 52
Creatinina (mg/dL) 1.3 14 1.3
Fosfatase alcalina (U/L) 95
Hemocultura Duas amostras
negativas
Gasometria Venosa Venosa
PH 7.3 7.37
PCO2 (mm/Hg) 56 40
PO2 (mm/Hg) 26 50
% de saturagao 40 84
B.E 0.6 -2.0
HCO3 (mEq/L) 27.6 23.1
CO2 total (mMI/L) 29.3 243
Sédio (mEq/L) 132 135
Potassio (mEq/L) 3.8 3.9
Lactato (mmol/dL) 1.7
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Lactato (mg/dL) 15.31
Calcio idnico (mmol/L) 1.22
Citomegalovirus PCR 243
quantitativo
Urina |
Volume (ml) 20
Aspecto Levemente turvo
Amarelo ouro
Cor 1.020
Densidade 50-6.5
pH Proteinas (+)
Exame quimico 1.000
Leucécitos (ml) 500
Hemacias (ml) Oxalato de calcio
Cristais (+++)
Negativa

Bacterioscopia

Fonte: o autor.
DISCUSSAO

A PH é classificada como um tipo especifico de lesao vascular multifocal
benigna (LEVIN; LAUREN, 2016). Habitualmente descrita como lesdes cisticas
de conteudo sanguinolento e morfologia variavel quanto a regularidade de
bordos e septagdo, frequentemente manifesta-se por lesdes multiplas de
tamanho entre 1 mm a 2 centimetros, raramente chegando a 5 centimetros, e
cujo acometimento nao é exclusivo do tecido hepatico. (FOWELL et al., 2011;
KEMPF et al., 2011; STEINKE; TERRACIANO; WIESNER, 2003).

E considerada uma doenca rara devido a sua incidéncia referida de
0,13% em 3.035 laparoscopias analisadas por Solis-Herruzo et al. (1983). O
conceito anatomopatoldgico classico refere a peliose como doenga tipica de
orgaos com sistema fagocitario mononuclear também denominados por 6rgaos
pertencentes ao sistema reticulo endotelial, portanto sua manifestacao seria
presente em tecidos como figado, bago, medula 6ssea e linfonodos (KENT JR,
1961; KUBUSAWA, 1989). No entanto consistentes relatos indicam que
pulméo, trato gastrointestinal, glandulas paratiredides, pancreas, supra renais e
rins podem também ser afetados (CASTELLI, 1986; ISHIJIMA, 1980; KOVACS,
1986; LIE, 1985).

Descrita por Shoenlank (1916) a PH vem desde entdo sendo associada
a diferentes condigbes clinicas. Inicialmente observada em associagdo a
doencgas cronicas debilitantes como tuberculose, hepatites e malignidades foi
também, posteriormente, relacionada a transplantados renais apods a
disseminacgao deste método e ao crescimento de casos HIV/AIDS. Em 1978 em
um grande trabalho com 500 pacientes realizado por Degott et al. (1978),
evidenciou importante presenga de peliose hepatica em individuos pos
transplante renal. Atualmente inUmeros relatos e trabalhos laparoscopicos
correlacionam drogas, infecgdes e condigdes moérbidas outras como possiveis
fatores etioldgicos e/ou como condigdes clinicas associadas ao diagndstico de
PH (DEGOTT et al., 1978). Tais situacdes estdo compiladas na tabela 2 e tem
importante papel na abordagem ao paciente.
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Tabela 2 - Condigbes associadas relatadas na Peliose hepatica e literatura relacionada

Drogas e Quimicas
Esterdides androgénicos — anabdlicos
Tamoxifeno
Esterdides contraceptivos
Azatioprina
Corticosteroides
Arsénico
Dioxido de torao
Cloreto de vinilo
Sulfato de cobre
Sindrome do 6leo toxico
Infecgdo bacteriana
Endocardite
Tuberculose
Hanseniase
Gamopatia monoclonal
Mieloma multiplo
Macroglobulinemia de Waldenstrom
Malignidades
Tumores malignos
Doenga de Hodgkin
Outras condicoes
Transplante renal e cardiaco
Hemodialise crénica
Diabetes
Sindrome da deficiéncia imunoadquirida (AIDS)
Psilose
Vasculite necrotizante
Fonte: ATILA et al. 2007.

A PH é assintomatica e apresenta tendéncia a manifestar sinais de
insuficiéncia hepatica, hepatomegalia e hipertensdo portal. Sua evolugdo de
carater progressivo € concordante com o comprometimento tecidual e a
disseminagao da leséo, podendo resultar em faléncia hepatica ou hemorragia
do ¢6rgao afetado. (BLEIBEL; CURRY, 2017; KIM, et al., 2007).

Sao diagnosticos diferenciais outras lesbes hepaticas, como:
hemangioma, carcinoma hepatocelular, metastases, adenoma, hiperplasia
nodular focal e abcessos. Que devem ser excluidos com bidpsia e estudo
histolégico (GOUYA et al., 2001; STEINKE; TERRACIANO; WIESNER, 2003;
TATEISHI; MACHI; MORIOKA, 1998).

Apos estudos radiolégicos com tomografia e ressonéncia nuclear
magnética evidenciou-se uma grande diversidade de padrdes de captacdo e
washout do contraste empregado firmando dessa forma como método
diagndstico de escolha o estudo anatomopatoldgico, cabendo a imaginologia o
papel de triagem e acompanhamento evolutivo das lesdes (BLEIBEL; CURRY,
2017; KIM, et al., 2007).

O tratamento compreende: Manejo de complicagbes como rompimento
espontaneo do 6rgao afetado com consequente hemorragia intra capsular ou
abdominal, remog¢ao do possivel agente causal associado, exérese cirurgica da
area lesionada ou transplante hepatico (BLEIBEL; CURRY, 2017; PAN, et al.,
2013).

O uso de anabolizantes, corticoides ou outras drogas possiveis de terem
0 uso descontinuado torna facil o manejo, entretanto na condicdo de pods-
transplante, a retirada do imunomodulador ou planejamento cirdrgico
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configuram medidas terapéuticas potencialmente desfavoraveis ao paciente.
Em duas publicagbes foram descritos pacientes renais crénicos sem
transplante com diagndstico de PH, tais evidéncias suscitam a importéncia de
excluir todas as possiveis causas/condi¢des associadas antes de firmar junto
ao transplantado que a lesdao € decorrente do uso de imunossupressores. A
populagao imunossuprimida pelo virus HIV forneceu dados importantes sobre a
PH permitindo a descoberta de agentes especificos relacionados e terapias
com potencial de mudar o curso da doenga.

Tabela 3 - ParAmetros da fungdo imune e regimes de drogas usados

CD4 indice de Indice de Proliferacao de
espécies que Fagocitose fitohemaglutinina A
reagem a (PHA)
oxigénio (ROS)
Prednisolona + 1031578 173163 (10/14) 196470 2223+739 (3/15)
Azatioprina (n= 15) (4/15) (2/14)
Ciclosporina + 7101224 1781126 213165 270711364 (16/60)
Azatioprina (n= 64) (15/64) (37/62) (1/62)
Ciclosporina + 9021338 167186 (14/24) 209471 20501021 (9/23)
Azatioprina +  (4/24) (1/24)
Prednisolona (n= 24)
Ciclosporina + Mofetil 967+379 1601113 (11/16) 194451 2081277 (18/18)
micofenolato (n= 19) (4/19) (0/16)
Ciclosporina + Mofetil 7921277 160469 (14/24) 192455 3831755 (23/24)
micofenolato + (6/25) (0/24)
Prednisolona (n= 25)
Ciclosporina + 6831419 78124 (5/5) 181164 (0/5) 282942107 (2/4)

Prednisolona (n= 5) (2/5)

Fonte: HUTCHINSON, P. et al. 2003.

A Peliose bacilar, uma variante de etiologia infecciosa, apresenta
sintomas como: Febre moderada, anorexia, emagrecimento, dor abdominal,
nausea, vomito e diarreia principalmente se envolvimento visceral associado ou
exclusivo. Séo lesdes cutaneas tipicas ndédulos ou papulas angiomatosas que
podem estar isoladas ou agrupadas com tamanho variavel entre milimetros a
centimetros. Outra apresentagcao possivel € a de aspecto similar a celulite com
linfadenopatia regional ou ainda, menos frequentemente, por placas
endurecidas e hiperpigmentadas. O agente Bartonella spp pode ser isolado em
cultura do produto hematico lesional via bidpsia ou pungdo e responde ao
tratamento com eritromicina na dose de 2 gramas por dia (ROLAIN, et al.,
2004; VELHO, et al., 2003).

Relatos descrevem a peliose bacilar também em individuos
transplantados reforcando o papel de causas infecciosas na populagao
transplantada renal (APALSCH; BAKR; RONALD, 1993; CLINE et al., 1999;
JUSKEVICIUS; VNENCAK-JONES, 2004; NASIMUL et al., 1998).

Outro agente descrito em pacientes transplantados renais é o
Pneumocystis carinii conhecido classicamente por quadros de pneumonia
muitas vezes fatal. Mohle-Boetani et al. (1996), em trabalho prospectivo com
pacientes HIV, demonstrou que a incidéncia da PH diminui diante de
abordagem profildtica ao pneumocystis carinii com sulfonamida. Porém
nenhum relato evidencia tal agente no tecido hepatico quando em vigéncia de
peliose (BENTO et al., 2014; MOHLE-BOETANI et al.,1996).

Hutchinson et al. (2003) apresenta quanto variavel pode ser o perfil do
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sistema imune do transplantado conforme a terapia de modulagéo imunoldgica
empregada, investigar tal perfil e reconsiderar a terapia vigente em casos de
baixa performance desse sistema é conduta ainda nido proposta por estudos
em pacientes com peliose.

CONCLUSAO

O paciente transplantado renal tem classicamente o uso de
imunomoduladores como principal condicdo associada a PH. Porém as
limitacbes terapéuticas em tal grupo devem nos incentivar a sistematica
investigacao infecciosa , bem como a solicitagdo de testes especificos, assim
como bidpsia da lesdo pelidtica com finalidade identificar agentes como os
citados anteriormente e outros tipicamente oportunistas ndo contemplados
nessa discussao. Medidas profilaticas podem ser consideradas devido ao
conhecido mecanismo de perda arquitetural hepatica principalmente no
paciente transplantado sem muitas opgoes terapéuticas.
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