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O objectivo deste estudo foi contribuir para um melhor conhecimento da colangite biliar primaria (CBP) através da
caracterizacdo da populagdo de doentes incluidos no LIVER.pt. O LIVER.pt € um registo nacional de base epidemioldgica
que permite coligir dados de diagndstico e tratamento em ambiente do mundo real. Incluiu varidveis relacionadas com a
demografia, histéria médica, estadiamento das doencas hepéticas, comorbilidades, exames laboratoriais, terapias e
resultados do tratamento. Neste estudo caracteriza-se o coorte de doentes com CBP. A informacao recolhida diz respeito
ao periodo 1990 a 2016. A resposta ao acido ursodesoxicdlico um ano ap6s o inicio do tratamento foi avaliada aplicando
os critérios de Barcelona. Foram avaliados 167 doentes com diagndstico de CBP incluidos em 12 centros até Outubro de
2016. Este coorte era maioritariamente constituido por mulheres (90,4%), com idade média (DP) de 56,5 (11,2) anos na
data do diagnostico. A analise aos anticorpos antimitocondriais (AMA) foi positiva em 85,2% e aos anticorpos
antinucleares (ANA) em 54,6%. No diagndstico, 59,5% dos doentes ndo apresentava sintomas e os restantes
manifestavam fadiga (38.8%), prurido (31.8%), hiperpigmentacao (7%), ictericia (5.1%) e xantelasma (3%). Ao diagn0stico,
24,4% do coorte apresentava cirrose. Doencas autoimunes concomitants foram observadas em 19,4% desta populagdo:
artrite reumatoide (6,1%); sindrome de Sjogren (4.8%). A maioria (92%) dos doentes foi tratada com acido
ursodesoxicolico com uma taxa de resposta de 67,8% (critérios Barcelona). Alteragdes aos parametros laboratoriais na
data da Ultima avaliacdo disponivel: fosfatase alcalina (50,3%); bilirrubina (15,3%); aspartato aminotransferase (38%),
alanina transaminase (16.7%). O Liver.pt demonstrou ser um repositério de informacdo importante para o conhecimento
da colangite biliar priméaria em Portugal. Encontrou-se uma elevada propor¢do de doentes cirréticos no diagndstico. Um
terco dos doentes ndo tinha resposta adequada ao acido ursodesoxicélico, facto que conjugado com a presenca de
alteracdes aos parametros hepaticos pode indiciar uma necessidade terapéutica por preencher.



