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Apresentacao do paciente

HPMA

Terceiro filho de pais
nNao consaguineos;
irmaos mais velhos
saudaveis; Nao ha
historico familiar de

doencas hepaticas e

metabdlicas

L.G.F.S

Masculino, 2
meses e 18 dias

HPMA

Nasceu de parto normal; 39
semanas; APGAR 9/10;
3,5kg; recebeu alta da
maternidade com a mée, duas semanas —
anictérico, recebendo recomendado banho
aleitamento materno livre de sol, porém sem
demanda melhora do quadro

Queixa Principal

21°: ictericia, com
piora importante em

Queixa Principal

Mae refere junto com a
piora da ictericia,
escurecimento da
urina, e ha 3 dias,

fezes brancas

Acolia fecal




Exame fisico

Baco néo é palpavel,

5,100kg; 50cm; faces: mas a percussao do

: espaco de Traube é
corada, hidratada, Abdome levemente pac S .
ictericia 3+/4+, sem distentido, porem macica. Sem ascite.
esboco de dor ao flacido e sem massas - Nao se visualiza
Ipavei circulacao colateral em
exame, calmo paipavels .
A parede abdominal
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Ictericia visivel pela esclerae  Apresenta figado palpavel — Apés retirada das fraldas,

ALiVO e reativo aos pele do paciente, porém 3cm do rebordo costal nota-se fezes acolicas e

lente se apresenta saudavel irei isténci i 2 Iri
, pacien P » direito, de consisténcia urina de aspécto coldrico.
estimulos h deral _ . S
com ganho ponderal € levemente endurecida, N&o ha hernias inguinais,
desenvolvimento contornos finos e genitalias e perineo sem

neuropsicomotor adequado para regulares alteracio
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Exames complementares

Bilirrubina total: 18 (até 1.2 mg/dL)
Bilirrubina direta: 16,2 (até 0,4 mg/dL)
Bilirrubina indireta: 1,8 (até 0,8 mg/dL)

Albumina: 3,9 (2.8 a 4.6 g/dL)
Amonia: 20 (11 — 32 umol/L)

TGO: 356 (16 — 62 U/L)
TGP: 251 (26 — 55 U/L)
GGT: 890 (1 — 39 U/L)
FA: 670 (56 — 390 U/L)

INR: 1,09 (0,8 — 1)
Fator V: 70% (50 — 150 %)
HB: 10,9 (11,5 — 14,8 g/dL)
Leucdcitos: 6.000 sem desvio com predominio de
neutrofilo (4.000 — 10.000)

Solicitado Ultrassonografia de Abdome

Figado com ecotextura heterogénea e aumento pequeno de suas

dimensdes; pequena esplenomegalia; presenca de angulo fibroso

ao nivel do porta hepatis e auséncia de vesicula biliar. Doppler de
porta, artéria e supra-hepaticas sem alteracées. Sem ascite.




Hipotese diagndstica

A confluéncia dos achados clinicos com
exames laboratoriais e
ultrassonograficos direcionam o
diagnostico para a atresia de vias
biliares. Dos marcos clinicos, sem
duvida, a ictericia associada a acolia
fecal persistente devem levantar a forte
suspeita para esse diagnostico

Como paciente apresenta funcao
hepatica preservada, nao ha indicios
clinicos e ultrassonograficos de cirrose
avancada, a cirurgia de Kasai foi
indicada para o caso




Tratamento

No intraoperatoério identificou-se vesicular biliar
atrésica e fibrose da via biliar extra-hepatica. O figado
era de consisténcia pouco endurecida e colestatico.
Baco levemente aumentado com poliesplenia. A
cirurgia de derivagao biliodigestiva em y de roux com
porto enteroanastomose ocorreu sem intercorréncias




Atresia de Vias Biliares

Uma das principais doencgas hepaticas cirdrgicas do recém-nascido e O diagnostico precoce é fundamental para a indicacdo cirurgica e
a maior causa de transplante de figado na populacao pediatrica deve, sempre que possivel, ser feito antes das 12 semanas de vida.
A caracteristica marcante desta doenca é o intenso processo de Apos este periodo existe maior chance de ja ter instalado processo
fibrose da via biliar extra-hepatica levando a cirrose biliar irreversivel de cirrose e, desta forma, a cirurgia para drenagem da

secundaria ao acumulo de bile no figado via biliar ndo traria beneficio




Atresia de Vias Biliares

As manifestacdes clinicas iniciais sdo tipicas das colestases. Ictericia

com predominio da bilirrubina direta, associada a coluria e acolia Nao ha predilecao por etnias. Infelizmente muitos pacientes
fecal estao presentes, com certa frequéncia, desde o inicio do pediatricos morrem de insuficiéncia hepatica sem que a causa seja
quadro. Entretanto, o principal marco clinico das ictericias identificada. Estima-se que, aproximadamente, 294 recém-nascidos
neonatais, que deve levantar fortemente a suspeita de atresia de via desenvolvam atresia de vias biliares no Brasil anualmente

biliares é a acolia fecal
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Atresia das Vias Biliares

A cirurgia de Kasai consiste em
uma derivacgao biliodigestiva em
y de roux, com anastomose da
alca intestinal diretamente no
parénquima hepatico do porta-
I — hepatis (local da confluéncia dos
ductos biliares direito e
esquerdo, onde o processo de
fibrose e atresia ocorrem na
doencga)

O achado de trigono fibroso com
vesicula biliar vazia ou atrésica
na ultrassonografia, em um
recém-nascido com ictericia de
padrao colestatico, praticamente

. " fecha o diagndstico
A complementacdo diagnodstica pode ser

feita por exames laboratoriais simples
gue mostraram ictericia de padrao
colestatico as custas de

] hiperbilirrubinemia direta

A teoria mais aceita atualmente é que a AVB
seja efeito da exposicao a agentes infecciosos
que desencadeiam uma resposta inflamatdria
contra a via biliar extra-hepatica nas primeiras
semanas de vida




Conclusao do caso clinico
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Recebeu alta hospitalar no 82 dia pds-operatdrio, em bom estado geral, ictérico 1+/4+, fezes
coradas e aleitamento materno exclusivo livre demanda. Na prescricao de alta recebe
sulfametoxazol-trimetroprima, ursacol e prednisolona. Mantém seguimento ambulatorial com
equipe cirurgica e hepatologia pediatrica

Sulfametoxazol-trimetroprima:
antibiodtico de amplo espectro,
doses para criancas 6 semanas a 5
meses (suspensao 200mg + 40mg)
2,5mL a cada 12 horas

Ursacol (acido ursodesoxicdlico):
acido biliar presente na bile humana, inibe a
sintese hepatica de colesterol e estimula a
sintese de acidos biliares, estabelecendo o
equilibrio entre eles

Prednisolona:
anti inflamatério e imunossupressor. A dose pediatrica inicial pode variar
de 0,14 a 2 mg/kg de peso por dia, ou de 4 a 60 mg por metro quadrado
de superficie corporal por dia, administrados de 3 a 4 vezes por dia



Conclusao do caso clinico

g =" Em casos de nao sucesso na cirurgia ou em que esta nao pode ser realizada, o proximo passo de
o tratamento é o transplante hepatico

Medicamentos designados glicocorticoides tem sido utilizados historicamente no tratamento da
ATVB ap0s a cirurgia: potencial anti inflamatdrio e capacidade de aumentar o fluxo biliar

A cirurgia nao cura a atresia biliar, mas ajuda o fluxo de bile de volta ao intestino e reduz a
sobrecarga hepatica. Mesmo quando a operacao é bem sucedida, cerca de metade dos bebés
e : continuam a ter uma piora na doenga hepatica, desenvolvendo cirrose, precisando eventualmente
~ = de um transplante hepatico. No caso de bebés que nao podem passar por essa operacao, eles em
geral precisam de um transplante de figado até os dois anos de idade
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