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DEFINICAO

A atresia de vias biliares (AVB) ¢ uma
doenga progressiva, idiopatica e fibro-
obliterante da arvore biliar extra-hepatica,
na qual se observa uma obstrucdo biliar
exclusivamente no periodo neonatal.
Apesar de ter uma incidéncia geral baixa
(aproximadamente 1 em 10.000 a 20.000
nascidos vivos), a AVB ¢ uma das causas
mais comuns de ictericia neonatal com in-
dicagdo cirurgica. Vale ressaltar que ¢
uma das causas mais comuns de indica-
¢do de transplante hepatico em criangas.

TIPOS

Criancas com AVB podem ser agrupa-
das em trés categorias:

Atresia das vias biliares sem qualquer
outra anormalidade ou malformagao:
ocorre em 70 a 80% das criangas com
AVB. Tipicamente, essas crian¢as nascem
sem ictericia, mas, ao longo dos 2 primei-
ros meses de vida, desenvolvem ictericia
e as fezes, progressivamente, apresentam-
se acolicas.

Atresia das vias biliares em associa-
¢ao com malformacgdes de lateralidade:
também conhecida como atresia biliar,
malformagao esplénica (ABME) ou atre-
sia biliar “embrionaria”, ocorre em 10 a
15% dos casos. As malformagoes de late-
ralidade incluem situs inversus, ma rota-
¢do, interrupgao inferior de veia cava, as-
plenia ou poliesplenia e anomalias cardi-
acas. Dados sugerem que criangas com
ABME possuem pior progndstico quando

comparadas aquelas com AVB perinatal,
possivelmente devido as anomalias cardi-
acas associadas.

Atresia das vias biliares em associa-
¢do com outras malformagdes congénitas:
ocorrem nos remanescentes 5 a 10% dos
casos de AVB. As malformacdes congéni-
tas associadas incluem atresia intestinal,
anus imperfurado, anomalias renais e/ou
malformacgoes cardiacas. Também ha as-
sociagdo com Alagille.

MANIFESTACOES CLINICAS

A maioria das criangas com AVB nas-
cem a termo, com peso adequado para a
idade gestacional e ostentam facies sau-
daveis até o inicio dos sintomas.

Achados pré-natais

Em geral, criangas com AVB apresen-
tam monitoramentos pré-natais, incluindo
ultrassonograficos normais. Ocasional-
mente, a ultrassonografia identifica anor-
malidades sugestivas de AVB, como cis-
tos no hilo hepatico ou sindrome de hete-
rotaxia. Se alguns desses sinais estiverem
presentes, a crianga devera passar, poste-
riormente ao nascimento, por uma inves-
tigacdo ultrassonografica e clinico-labo-
ratorial em busca de sinais de AVB du-
rante as primeiras semanas/meses de vida,
especialmente se houver aumento de bi-
lirrubina conjugada.
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Sinais e sintomas

A ictericia € o primeiro sinal de AVB.
Inicialmente, a ictericia pode manifestar-
se somente na esclera dos olhos, ocor-
rendo entre o nascimento e as primeiras 8
semanas de vida, sendo muito raro abrir o
quadro apo6s esse periodo. A acolia fecal
persistente ¢ um sinal de alerta para sus-
peita de AVB. No Brasil, existe o cartao
das cores das fezes, que € entregue a mae
na maternidade, para que fiquem atentas
a possiveis alteragdes e procurem um es-
pecialista para investigacao.

AVALIACAO

Criangas com suspeita de AVB devem
ser avaliadas prontamente, pois 0 sucesso
da intervengao cirurgica diminui progres-
sivamente apos os dois primeiros meses
de vida.

A avaliagdo envolve uma série de exa-
mes sorologicos, laboratoriais, de urina e
de imagem. O pedido dos exames € base-
ado na ordem dos principais diagndsticos
diferenciais, tais como obstrugdo biliar,
infec¢des e doencas metabdlicas. Como o
intervalo para a cirurgia € limitado, a ava-
liagdo deve ser completada o mais rapido
possivel.

Exames laboratoriais

Exames de sangue para avaliacdo da
funcdo e lesdo hepdtica e outras desor-
dens metabolicas. Dentre eles: bilirrubina
total e conjugada, AST e ALT, fosfatase
alcalina e gama-GT, proteinas totais e al-
bumina, eletrolitos, bicarbonato e glicose
e TAP e TTPA.

Ultrassonografia abdominal

A avaliacdo da anatomia biliar co-
meca com a ultrassonografia e sua princi-
pal utilidade € excluir outras causas ana-
tomicas de colestase (cisto de colédoco,
dilatacdo do ducto biliar intra-hepatico e
colelitiase). Além disso, alguns achados
ajudam no diagndstico da AVB, tais como
a auséncia da vesicula biliar, vesicula em
formato irregular e poliesplenia. O sinal
do cordao triangular (uma densidade eco-
génica triangular vista acima da veia
porta hepdtica) ¢ altamente sugestivo de
AVB (Figura 28.1).

Figura 28.1 Ultrassonografia de abdome superior
mostrando densidade ecogénica

L
Fonte: Zhou ef al. (2015).

Cintilografia hepatica

A cintilografia hepatica serve para
avaliar a permeabilidade da arvore biliar
extra-hepatica. A falha na excrecdo do
marcador utilizado no exame ¢ sugestiva
de AVB, mas nao exclui outras doengas.
Se ha forte suspeita de AVB, como em pa-
cientes com acolia fecal, a excre¢ao do
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marcador ¢ muito improvavel. Logo, ¢
aceitavel proceder diretamente com a bi-
opsia hepatica.

Biopsia hepatica

A realizacao da biopsia hepatica pode
ocorrer virtualmente em todas as criangas
com suspeita de AVB por duas razdes. A
primeira, para identificar alteragdes histo-
logicas consistentes com obstrucdo que
justifiquem a exploracdo cirurgica. A se-
gunda, para diferenciar AVB de outras
causas de colestase intra-hepatica que nao
precisam de exploragdo cirurgica. Pode
ser realizada de forma pouco invasiva,

guiada por ultrassonografia ou tomogra-
fia.

DIAGNOSTICO

O diagnostico de AVB ¢ sugerido pela
presenca clinico-laboratorial de ictericia,
hiperbilirrubinemia conjugada neonatal e
acolia fecal. A suspeita ¢ fortalecida pelos
exames de imagens (ultrassonografia e
cintilografia hepatobiliar) e biopsia hepa-
tica, todavia o diagnostico definitivo & re-
alizado através da colangiografia intrao-
peratoria.

Colangiografia

E 0 exame padrdo-ouro para diagnos-
tico de atresia biliar. Ele € essencial para
a investigacao da permeabilidade das vias
biliares intra e extra-hepaticas. Quando a
colangiografia intraoperatéria confirma
obstru¢do biliar, o procedimento corre-
tivo € realizado de imediato. Nos casos
em que a colangiografia ndo pode ser re-
alizada, o cirurgido deve tomar a decisao

baseado na inspe¢do visual das arvores
biliares. Em casos selecionados, com alta
suspeicdo clinico-laboratorial, pode ser
indicada laparotomia exploradora com
colangiografia, mesmo na auséncia dos
resultados ou na indisponibilidade de to-
dos os testes solicitados.

TRATAMENTO

Se a AVB for confirmada pela colan-
giografia, a hepatoportoenterostomia
(HPE), também conhecida como cirurgia
de Kasai, deve ser realizada imediata-
mente (Figura 28.2). Essa cirurgia busca
restaurar o fluxo biliar do figado para o
intestino delgado proximal. Nesse proce-
dimento, uma alga em “Y de Roux” ¢é
anastomosada ao hilo hepatico apos a ex-
cisdo do remanescente biliar e da placa fi-
brosa portal. Deve-se manter antibiotico-
profilaxia com cefalosporinas, acido ur-
sodesoxicolico (15 a 40 mg/kg) e corti-
coide (predinisona 1 mg/kg) diarios.

Se a HPE for bem-sucedida, os peque-
nos ductos biliares patentes remanescen-
tes drenardo para o intestino e a ictericia
comegcara a desaparecer nas primeiras se-
manas apos a cirurgia. Mesmo se o fluxo
biliar for restabelecido e a colestase me-
lhorar, muitos pacientes terdo doenca he-
patica lentamente progressiva.

Infelizmente, a maioria dos pacientes
com AVB necessitard de um transplante
hepatico. Pelo menos 50% dos pacientes
que se submetem a HPE necessitardo de
transplante de figado até os 2 anos de
idade, como resultado de falha primaria
da cirurgia e/ou falha de crescimento.
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Figura 28.2 Hepatoportoenterostomia
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Fonte: Adaptado de Erlichman et al. (2021).

DIAGNOSTICOS DIFERENCIAIS

Além da atresia biliar extra-hepatica,
causa mais comum de colestase neonatal
(25%), temos como diagnosticos diferen-
ciais: hepatite neonatal autoimune (25%),
hepatite infecciosa (11%), nutricdo paren-
teral (6%), doencas metabolicas (galacto-
semia, tirosinemia) (4%), deficiéncia de
alfa-1-antitripsina  (4%), sindrome de
Alagille (1%) e colestase intra-hepatica
progressiva familiar (1%).

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

BANDARKAR, A. Case courtesy of Dr Anjum
Bandarkar. Radiopedia, 2009.

ERLICHMAN, J. et al. Biliary atresia. UpToDate.
2021.

STARWELL, C. Treatment for your child’s biliary
atresia: Kasai procedure. Fairview, 2020.

ZHOU, L. et al. Optimizing the US diagnosis of
biliary atresia with a modified triangular cord
thickness and gallbladder classification. Radio-
logy,v. 271, p. 181, 2015.

Cap 28 - Atresia de vias biliares

158



