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INTRODUCAO:

A atresia de vias biliares, também chamada de colangiopatia obstrutiva progressiva, é a obstrugéo dos ductos biliares. A
maioria dos pacientes tem o inicio da doenca no periodo pds-natal, entre a 22 e 82 semana de vida. J4 seu inicio fetal
embrionario tem apresentagdo ao nascimento e associa-se a outras anomalias congénitas.Sua incidéncia € em torno de 1
caso para 10.000-15.000 nascidos vivos. A etiologia da atresia biliar é variada, ocorrendo participacdo de processos
infecciosos, imunes, auto-imunes, genéticos, epigenéticos, vasculares e alteracao da prépria morfogénese da arvore biliar.
O quadro clinico caracteriza-se pela ictericia, acolia fecal, coluria e hepatomegalia. O diagndstico é realizado perante
guadro clinico do paciente, associado a alteragfes inespecificas nos exames laboratoriais, comprovado por exames de
imagem ou bidpsia.O tratamento cirdrgico deve ser instituido o mais precocemente possivel, j& que a drenagem biliar
satisfatdria é observada em até 80% dos pacientes.
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Chega a maternidade gestante de 27 anos,G3P0C2, 3 consultas pré natais. |G 36 semanas, gestacdo Gemelar(dicoribnica
e diamniético).Tipagem sanguinea O positivo.Sorologias negativas.Gestante em uso de carbamazepina, fenobarbital e
lamotrigina por histérico de epilepsia. Indicada cesarea por pré-eclampsia,realizada no dia 11/03/14.Foi recebido G2, em
sala de parto com APGAR 4/9.RN necessitou de VPP a 100%, pesou 1995¢g e mediu 44 cm.Foi, entdo, transferido para uti
neonatal. Na UTI neonatal paciente foi recebido em colo de plantonista, com 02 inalatério e apresentando geméncia,
tiragem intercostal e dispneia moderada.Exame fisico do aparelho pulmonar demonstrou murmurio vesicular rude e
diminuido bilateralmente,FC: 120 bpm,Sat 92/94% em campanula.Apresentava boa perfusdo em Membros inferiores, sendo
diagnosticado com doenca da membrana hialina (DMH).Foi realizada intubag&o orotraqueal, com subsequente aplicacdo de
surfactante. Apos 18 horas, paciente foi extubado e permaneceu em ar ambiente.Com 24 horas de vida foi iniciado dieta
enteral.Até o 3° dia de vida, paciente ndo havia realizado nenhuma evacuagao.Foi, entdo, realizado lavado intestinal, pelo
qual apresentou evacuacao meconial tipo molde. Também necessitou de fototerapia.Ao 6° dia de vida houve uma piora
clinica, paciente apresentou febre, perfusdo lenta em MMIl e PAM baixa, entrando precocemente com esquema de
ampicilina e gentamicina e dopamina.Ao 7° dia de vida paciente apresentou ictericia, zona 5, acolia e colUria.Laboratérios
identificavam aumento de bilirrubinas totais e fragdes, bem como elevacao de marcadores hepaticos (TGO, TGP).Nesse
momento, realizou-se rastreio para diversas patologias: Sepse , TORCHS (HCVH, HBSAGA, Anti HIV | e I, Sorologia para
LUES, Rubéola IGG e IGM, Herpes simples | e 1) , Hepatite neonatal, Erro inato metabolismo, Fibrose cistica,
Hipotireoidismo , Sindromes, Atresia de vias biliares, Colelitiase, Cisto colédoco e Estenose ductal.A pesquisa de TORCHS
nao mostrou
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alteracBes, bem como o cari6tipo e ultrassonografia abdominal.O teste do pezinho ampliado demonstrou alteracéo na
enzima tripsina-imuno-reativa (139,0ng/ml), exames esses que estavam normais em seu irmao gémeo.lniciou-se tratamento
aos 17 dias de vida (27/03 ) com CREON, por um periodo de 21 dias.Ap0s o término, paciente ndo apresentou melhora
clinica.O estudo genético de fibrose cistica demonstrou parametros normais: Delta f508 : negativo, R55x: negativo, N1303k:
negativo.Com isso, na forte suspeita de alteragcéo nas vias biliares, foi realizada a Cintolografia de vias
biliares(05/05/14),que evidenciou transito biliar anormal, devendo-se considerar atresia de vias biliares, doenca
hepatocelular acentuada ou ainda colestase intrahepatica.A partir do quadro clinico do paciente, bem como considerando
0s exames complementares, chegou-se ao diagnéstico de atresia de vias-biliares.Foi, entéo, realizado procedimento
cirdrgico (Portoenterostomia a Kasai) no dia 08/05/14.

CONCLUSAO:

O presente caso tem como objetivo chamar a atengéo dos pediatras para os diagnésticos diferenciais da colestase
neonatal, exaltando a necessidade de instituir precocemente o diagndstico cirdrgico por bidpsia, uma vez que essa acao
pode mudar de forma decisiva a resposta a terapéutica e o futuro do paciente portador de atresia de vias biliares.
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