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Extrahepatic biliary atresia: diagnostic methods
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Resumo Abstract

Objetivo: enfatizar a importancia do diagnéstico precoce d Objective: to emphasize the importance of precocious diagnosis
atresia biliar extra-hepatica e sua relacéo direta com o restabeleci- of extrahepatic biliary atresia and its direct relationship with the
mento cirdrgico do fluxo biliar antes do segundo més de vida, surgical re-establishment of the biliary flow before the second month
discutindo os diversos métodos complementares utilizados, objeti- of life. To discuss several complementary methods with the aim of
vando selecionar os de maior evidéncia, evitando retardo diagndsti- selecting the ones that present better evidence, and avoiding delays
co e, conseqlientemente, piora do prognéstico. in diagnosis and worse prognostic.

Método: pesquisa bibliogréafica referente ao periodo de 1985/ a Source of databibliographical researching regarding the period
2001, no Medline e MdConsult, através das palavras-chaves: coles- of 1985-2001, in Medline and MdConsult, using the following key
tase neonatal, atresia biliar extra-hepética e hepatite neonatal. Tam-words: neo-natal cholestasis; extrahepatic biliary atresia; neo-natal
bém foram selecionados artigos nacionais e estrangeiros a partif dahepatitis. National and foreign articles were also selected based on
bibliografia das publica¢des consultadas e, quando necessario, parathe bibliography of consulted publications, and when necessary, for
melhor entendimento do tema, opinides emitidas em teses e livrps- better understanding of the theme, opinions emitted in theses and

textos foram referidas.

Resultados:a revisao da bibliografia consultada permite afir
mar que o diagndstico precoce das AVBEH e tratamento cirlrgi
para restabelecer o fluxo biliar até 60 dias de vida sdo fundamen
na obtencao de bons resultados. Entre os diversos métodos con
mentares de diagndstico, a colangiografia por RM, US e a bi6p

hepética sdo os que proporcionam os maiores indices de acertq.

Conclusdes:o encaminhamento de pacientes portadores
AVBEH para centros de referéncias no Brasil ainda é efetual
tardiamente, provavelmente pela falta de esclarecimento dos mg
cos de atencao primaria, aliada as dificuldades burocraticas e teg
l6gicas. A experiéncia da Inglaterra em relacéo ao programa “Ale
Amarelo”, permitiu que o nimero de criangcas encaminhadas p
tratamento cirlrgico antes dos 60 dias de vida aumentasse signif
tivamente. Entre os métodos complementares, a colangiografia
RM, a US e a bidpsia hepéatica deverado ser utilizados, depende
dos recursos tecnolégicos das unidades de diagnéstico.

J Pediatr (Rio J) 2003;79(2):107-14tresia biliar extra-hepéa-
tica, colestase neonatal, hepatite neonatal, diagndstico.

textbooks were referred.

Summary of the findings: the revision of the consulted
o bibliography led to the assumption that early diagnosis of EHBA and
tais surgical treatment to reestablish the biliary flow up to 60 days of life
pleare fundamental in order to achieve good results. Among several
sia complementary methods of diagnosis, cholangiography by MR, US
and the hepatic biopsy are the ones that provide the largest success

je indexes.

do Conclusions: the referring of patients bearers of EHBA to
2di- centers of references in Brazil, is still made tardily, probably due to
no-lack of enlightenment of the doctors of primary attention, allied to
ta bureaucratic and technological difficulties. The experience in England
ara in relation to the “Yellow Alert” program, allowed that the number
ca- of children referred to surgical treatment before the 60 days of life
por increased significantly. Among the complementary methods, the
ndoMR cholangiography, ultrasonography and hepatic biopsy should be
used, depending on the technological resources of the diagnosis
units.

JPediatr (Rio J) 2003;79(2):107-14xtrahepatic biliary atresia,
neonatal cholestasis, neonatal hepatitis, diagnosis.
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Introducédo chegou a ser comprovado. Alguns virus, como o rotavirus

A expressao clinica da atresia das vias biliares extra- A € C, citomegalovirus e papilomavirus foram implicados
hepatica (AVBEH) é de uma ictericia colestatica, causada na etiologia da AVBEH, mas essas observacdes nao foram
por processo inflamatério perinatal iniciado nos ductos Cconfirmadas. O reovirus 3 € citado em varias publicacdes
biliares, determinando esclerose progressiva e obstrugsioC0mo possivelmente implicado na etiologia da AVBEH,
inclusive da arvore biliar intra-hepatica. Nos Estados Uni- Mas Steele e col., utilizando técnica de PCR (reacéo em
dos, ocorrem anualmente cerca de 400 a 600 casos decadeia de polimerase), ndo detectaram o RNA do virus em
AVBEH! e, apesar de todos avancos no conhecimento tecidos hepéticos de 50 criancas com colestase, sendo 14
desta enfermidade e de recursos diagnésticos modernos cOM AVBEH'.

como a colangiografia por ressonancia magnétca Silveira e col., avaliando o sistema HLA (antigenos de
seqiiencial espectrometria de masaaonfirmacao diag- histocompatibilidade) em 55 criancas com AVBEH, das
néstica ndo cirargica permanece um desafio. guais oito apresentavam outras anomalias congénitas, en-

Na crianca, a colestase é observada fundamentalmentecontraram que grande parte dos pacientes com AVBEH
no periodo neonatal, sendo que 70% a 80% dos casosPertenciaao HLAB12 e aos hapl6tipos A-9B5 e A28835
correspondem & AVBEH ou & hepatite neonatal (HNY A classificacdo da AVBEH em trés tipos permitiu a
King's College Hospita{Londres), em um periodo de 10 comparacédo de resultados entre as diversas unidades espe-
anos (1989-1999), cerca de 998 criancas foram avaliadascializada$8. No tipo 1, a atresia esta limitada ao ducto biliar
em razdo de colestase, sendo que a AVBEH representoucomum, sendo patentes os ductos proximais, enquanto que
22% dos casos, e a HN idiopatica, 44,4%. Outras causasno tipo 2, é o ducto hepatico que se encontra atrésico,
importantes de colestase foram deficiéncia de alfa-1 anti- mantendo-se pérvios os ductos proximais. Esses dois tipos
tripsina (8,1%), sindrome de Alagille (4,5%), cisto de correspondem a 12% dos casos de AVBEH. O tipo 3 é
colédoco (2,4%), relacionada a nutricdo parenteral total encontrado em 90% dos casos, sendo atrésicos o ducto
(2,3%) e colestase intra-hepatica familiar progressiva, sin- hepatico direito e esquerdo e ainda o porta-hepatis.

drome de Byler (2%)5. Dependendo da regido geografica  Em outra classificacsio, descrita por Kasai, a AVBEH é
estudada, os dados estatisticos em relacéo a etiologia dgampém dividida em trés tipos, sendo o tipo 2 subdividido
colestase poder&o ser outros, como na Africa do Sul, ondeem 23 e 2b. No tipo 1, a atresia se localiza no ducto biliar
a sifilis é responséavel por 22% dos c4sos comum. No subtipo 2a, a atresia esta limitada ao ducto

A AVBEH ocorre em aproximadamente 1:10.000- hepatico comum, enquanto que o subtipo 2b mostra a
1:15.000 nascidos vivos, com pequena predominancia no atresia nos ductos biliar comum, cistico e hepatico comum.
sexo feminino (1.4:1). Apesar de observada em todos os O tipo 3 é caracterizado pela obliteracdo dos ductos biliar
continentes, é mais prevalente entre asiaticos, sendo quecomum, cistico e hepatico comum, sem ductos para anasto-
nos EUA acomete mais freqiientemente a populagéo afro- moses no porta-hepakts

americana, na qu:_al aincidéncia é quase duas vezes maiordo  sem tratamento, a doenca evolui inexoravelmente para

que entre caucasianos. a morte, em razéo de fibrose e cirrose biliar, causando
Aproximadamente 10% a 20% das criancas portadoras hipertenséo portal e, eventualmente, carcinoma hepatoce-

de AVBEH apresentam defeitos congénitos associados, lular. A sobrevida sem a realizagdo da drenagem biliar € de

comositus inversusmalformacéo do septo atrial ou do 19 meses em médiaA portoenterostomia de Kasai e o

septo ventricular, auséncia da veia cava inferior, veia porta transplante hepatico mudaram o prognéstico dessa grave

pré-duodenal, ma rotagéo intestinal, poliesplenia ou asple- enfermidade, proporcionando indices de 90% de sobrevida

nia, entre outros. Anomalias cromossdmicas s&o encontra-de longo prazbt.

das em 1% a 2% dos casos de AVBEH, sendo muitas vezes

observadas nas trissomias 13 e 18.

De acordo com a auséncia ou presenca de malformacdoManifestacoes clinicas
associada, a AVBEH é subdividida em forma pos-natal, a A AVBEH devera ser considerada como diagndstico
mais comum, na qual a atresia é encontrada iSOladamentepossive| sempre que um quadro deictericia com caracteris-
e forma embridnica/fetal, na qual est4 associada a outrasticas colestaticas se prolongue além do 14° dia apds o
malformacoes. nascimento. Os sinais s&o freqiientemente evidentes entre a

O fato de a doenca raramente acometer recém-nascidossegunda e a sexta semana de vida, razéo pela qual os bebés
pré-termo e ser discordante em gémeos monozigéticos, ictéricos apos essa idade deveréo ser submetidos a analises
poderia reforcar a impressdo de um agente infeccioso, de laboratorio, principalmente para determinagéo da bilir-
isquémico, toxico ou metabdlico atuando no final da gesta- rubinemia. Caso a bilirrubina conjugada se encontre acima
¢do, mas, até o momento, ndo existe apenas um s6 fatode 2 mg/dl (34,2 pmol/l) ou 20% da bilirrubinemia total,
implicado na etiologia da AVBEH. A hipétese de que aHN esta indicado rapida avaliagéo e/ou encaminhamento a
e a AVBEH fossem uma Unica doenca, em fases diferentescentros terciarios de referéncia, para diagnostico definitivo
de evolugdo, chegou a ser aventada, mas tal fato nuncae decisdo terapéutica, uma vez que os indices de bons
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resultados, nos casos de AVBEH e de outras causas trata-constatados peso normal ao nascer, sinais de progressao da
veis, estdo associados a intervenc¢@es precoces. Quando aolestase, figado endurecido e precoce descoloracdo das
realizacdo da portoenterostomia de Kasai foi efetuada até ofezes, a qual se torna permanente, o diagnéstico de obstru-
60° dia de vida, cerca de 80% de bons resultados foramco biliar extra-hepatica é sugesti®diante desses acha-
obtidos, mas esses indices serdo reduzidos consideraveldos, ainvestigagéo diagnoéstica direcionada para AVBEH é
mente com atraso terapéutico de apenas 1&dias obrigatéria e devera ser rapida. Com esse obijetivo, Lai e
Campion e col., analisando retrospectivamente 21 casosC0!- instituiram um protocolo de investigacéo rapida, no
de AVBEH, verificaram que, apesar da existéncia de sinais qual a biépsia hepatica, coloracéo e pico da radioatividade
de colestase aos 12 dias de vida, somente trés criangadlo fluido duodenal, ultra-sonografia do sistema hepatobili-
foram submetidas & cirurgia antes do 45° dia. Cerca de oito @' € Persisténcia da acolia fecal foram os parametros usados
criangas avaliadas pela primeira vez em torno do 21° dia de Para separar os casos de AVBEH dos de HN. Essa aborda-
vida, por apresentarem pelo menos um dado de colestasegem permitiu acerto diagnostico de 96,8%, embora quatro

n&o foram submetidas a qualquer analise laboratorial nessaca@sos de HN (3,17%) tenham sido submetidos a terapéutica
consultd3. cirargica desnecessétia

Os bebés portadores de AVBEH, na maioria dos casos, Os métodos complementares utilizados no diagnéstico
apresentam peso de nascimento adequado a idade gestacii@0 varios, existindo preferéncias de acordo com o grupo de
nal e inicialmente ndo apresentam prejuizo no ganho pon- invest.igadores e t_ambém diante da realidade tecnologica
deral. Os principais sinais clinicos s3o ictericia, coldria, dos diversos servicos.
acolia fecal e hepatomegalia. No inicio, a ictericia é leve,
proporcional aos valores séricos da bilirrubina direta, que
se encontra em torno de 6 mg/dl (102,5 umol/l), e freqiien- Exames complementares
temente é admitida como fisioldgica. Em geral, os niveisde  Testes laboratoriais
bilirrubina total se situam entre 6 e 12 mg/dl (102,5 pmol/l
e 205,2 umol/l), sendo que a fracdo conjugada € de 50% a
60% do total. Segundo Fitzgerald, quando a bilirrubinemia
conjugada for persistentemente inferior a 4 mg/dl (68,5

Na investigacdo da crianga ictérica, os testes de avalia-
¢do de funcdo, como a albumina e a bilirrubina, sdo avali-
ados em conjunto com os exames denominados marcadores
. ~ A . de lesdo hepética, como as aminotransferases, fosfatase
umol/.l), po.d.e-se afirmar a ndo existéncia de obstrucéo total alcalina e gama-glutamil transferase. Como o tempo é um
das vias biliares14. elemento importante no prognéstico da AVBEH, os exa-

Coldria € um aspecto freqliente, mas podera ndo sermes indicados na elucidacéo diagndstica dever&o ser efe-
facilmente percebido em razao do débito urinario aumenta- tyados sob uma abordagem ampla, visando a afastar as
do nessa faixa etéria, diluindo o material biliar. A coloracdo demais possibilidades etioldgicas. Desta forma, esta indi-
das fezes é um elemento importante no diagndstico, pois,cada a sorologia para infeccdes congénitas (TORCHS),
diante da obstrucao total, ndo devera conter pigmentos quedosagem do cloro no suor e eletroforese de proteinas, cuja
possam torna-la amarelada ou esverdeada. Em 30% dosyormalidade da fragdo al praticamente afasta deficiéncia
casos de AVBEH, persisténcia de fezes pigmentadas pode-ge al-antitripsina.
réo ser encontradas por algumas semanas ap0s 0 nascimen- A radiografia no diagnéstico da AVBEH é utilizada

9 . 7 .
to”. Hepatomegalia podera estar presente ao nascimento, o elemento diferencial, pois, diante de par&metros

ousera ,eV|dente coma evolugao_. O aumento da.ConS'Sten'definidos, poderemos esclarecer a etiologia da colestase. A
cia do figado ocorrera progressivamente, e muitas vezes

x4 oo : A . o doenca de Alagille poderé ser suspeitada diante do encon-
nao é facil av_ahar esse parametro clinico nas primeiras tro daimagem de vértebra em “asa de borboleta”, enquanto
semanas de vida. gue dextrocardia situs inversu€ um achado comum na
Nem sempre a forma clinica de apresentacdo da atresia de vias biliares. A toxoplasmose congénita, ou a
AVBEH é a habitualmente observadando descritos  doenca de inclusdo citomegalica poderdo causar calcifica-
cinco casos de AVBEH associadas a peritonite meconial, cges cerebrais e, na sifilis, encontramos sinais de periostite
na qual o diagndstico da atresia néo foi efetuado durante ag gsteocondrite altamente indicativos.

cirurgia para tratamento da perfurago intestal Na investigacado laboratorial, visando especificamente

o diagnéstico de AVBEH, Fitzgerald sugere que a analise
) o da fosfatase alcalina (FA) e da gamaglutamiltransferase
Abordagem diagnostica (GGTP) proporciona elementos sugestivos de doenca obs-
Na presenca de colestase nas primeiras semanas de vidayutiva, osquais, aliados a outros métodos complementa-
a pesquisa de quatro sinais clinicos é importante na consi-res, permitem um alto indice no diagndstico correto de
deragdo da existéncia de AVBEH, séo eles: peso do nasci-AVBEH.
mento, verificacéo da coloracdo das fezes durante 10 dias A FA é produzida pelas células epiteliais de revestimen-
consecutivos, época do surgimento da descoloracdo dasy dos canaliculos biliares, sendo os niveis séricos aumen-
fezes, e o aspecto clinico da hepatomegalia. Quando s@qados na obstrucio extra-hepatica, colangite e colestase
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intra-hepatica. Como a FA é também produzida nos 0ssos, semanas, detectaram o sinal do cordéo triangular em 10 de
as enfermidades 6sseas associadas poderao trazer dificul12 criangas, cujo diagnéstico final foi de AVBEH, sem
dades na interpretacdo dos resultados. Nessa situacdo, aenhum caso falso-positi¥® No Brasil, no hospital uni-
dosagem da 5'-nucleotidase, juntamente com as concentra-versitario da UFMG, o sinal do cordéo triangular como
¢Oes séricas do calcio e fosforo, poderdo dirimir davidas. elemento diagnéstico para AVBEH apresentou sensibilida-

A GGTP é uma proteina de membrana dos canaliculos de de 62,5% e especificidade de 168%
biliares, que nos quadros de colestase apresenta valores Corddes triangulares falso-negativos podem ocorrer em
séricos elevados. Na presenca de FA elevada e GGTPalguns casos de AVBEH, em raz&o de radiculas hepaticas,
acima de 600 U/I, a atresia biliar ou outra leséo ductal tais como ductos hipoplasicos, aplasicos ou ductos hepati-
obstrutiva, sindrome de reduc&o ductal primaria, ou ainda cos fibrosos e, ainda, em estagios precoces. No caso da néo
deficiéncia de al-antitripsina seriam as principais possibi- Visualizagdo, Kotb e col. recomendam a realizagédo da
lidades diagnésticas. biépsia hepatic®. Os autores sdo unanimes em afirmar
gue, para uma precisa interpretacao do cordéo triangular, é
indispensavel que o ultra-sonografista seja experiente e
entusiasta do método.

No caso de normalidade séricada FA e GGTP abaixo de
100 U/1, é possivel o diagndstico de colestase intra-hepética
familial progressiva, ou erro inato da sintese dos acidos
biliares. Quando os resultados da FA e GGTP forem baixos,
€ provavel a existéncia de doenca hepatocelular primaria,  Tubagem duodenal

como a hepatite neonatal idiopafita Método simples, pouco utilizado, cuja negatividade

Avaliando, retrospectivamente, o valorda GGTP parao para bile sugere processo obstrutivo. A sonda nasogastrica
diagnéstico diferencial entre AVBEH e HN, quando reali- ¢é colocada na porgéo distal do duodeno, sendo o liquido
zada antes das 10 semanas de idade, Liu e col. observaramecolhido durante 24 horas. Caso nio seja visualizado
que os niveis séricos eram significativamente mais eleva- fluido biliar amarelado, o procedimento é estendido por
dos nos casos de AVBEH (622,5 +£211,9 U/lna AVBEH e mais 24 horas. A administracdo de sulfato de magnésio a
168,8 + 100,3 U/l na HN). Usando o valor de 300 U/l da 25%, na dose de 1 ml/ky ou colecistocinina, por via
GGTP para separar os diagndsticos, os autores obtiveramendovenosa, podera ser efetuada quando da negatividade
85% de acerto para o diagnostico de AVBEH e, quando o do fluido biliar, apés 24 horas de colheita do liquido
critério empregado foi o da avaliacédo seriada da GGTP, a duodena®.

elevag&o de 6U/I/dia permitiu acerto diagnéstico de’$8% Em recente publicacdo (2001), a tubagem duodenal
como instrumento diagnéstico para AVBEH mostrou sen-
Ultra-sonografia (US) sibilidade de 97,3%, especificidade de 93,7%, valor predi-

tivo positivo de 92,3% e valor preditivo negativo de 98,5%.

Método de investigacao rapido, ndo invasivo, e quando S . ;
gac P . Os autores deste estudo indicaram a colangiografia opera-

executado por profissional bem treinado, proporciona re- ", . :
p L . . . téria nos casos de tubagem duodenal bile neddtiva

sultados excelentes. E muito Gtil no diagnéstico de cisto de , j . S
colédoco e também para verificagcdo de auséncia de vesicu- Atuba}gem €também usada napesquisa d? radloqtlv]da-
la, 0 que poderia sugerir o diagnostico de AVBEH, embora de no fluido gastroduodenall, apos a realizagdo da cm'qlp-
néo seja um sinal confiavel. No entanto, quando na avalia- 9rafia com DISIDATc99m, visando a aumelntqr a especifi- |
c&o pela US em série ocorrer modificacdo no volume da ¢idade desse exame. Com essa metodologia, Jaw e col.
vesicula biliar apés a alimentacdo, a AVBEH podera ser enpontraram picos elevados de. radioatividade, ou seja,
excluida. Apesar da dificuldade de identificagdo em razao 2¢ima de 1.500 com/100mcl/mCi dose nos casos de HN,
do seu pequeno volume, a contratilidade da vesicula biliar €"dUanto gue, nos casos de AVBEH, a atividade maxima se

dos portadores de atresia das vias biliares podera ser obser€ncontrava abaixo de 500 cpm/ 100mcl/mCi dése
vada apoés a alimentacao em 19% a 22% dos casos, emrazao
da presenca de um canal biliar patente. Cintilografia com Tc99m

O aprimoramento dos especialistas em US e a melhor O radiois6topo mais freqiientemente utilizado é o DISI-
definicdo das imagens nos aparelhos de ultima geragdoDA Tc99m (Tc99m ligado ao 2,6-diisopropil), o qual
permitiram a identificagéo de uma imagem de forma trian- possui meia-vida curta, emissao mais baixa de raios gama,
gular ou tubular, com densidade ecogénica justa cranial a gtima concentragéo no figado, excrecdo ndo conjugada na
bifurcagdo da veia porta, correspondendo ao cone fibroso bile e indice de excrecdo renal baixo. A literatura refere
no porta-hepatis, denominado “cord&o triangdfaf® A indices de 10% de falso-positivos/negativos. O radioiséto-
presenca do corddo triangular no exame por US mostra po BRIDA Tc99m (Tc99m ligado ao 2,4,6-trimetil-3-bro-
acerto de 95% no diagnostico de AVBEH, com 85% de mo) é também recomendado, apresentando a vantagem que
sensibilidade e 100% de especificidade. Park e col. referem 98% da dose administrada é eliminada pelo figado, enquan-
que o sinal do cord&o triangular possui valor preditivo to que com o DISIDA a eliminacdo hepética é de 5%
positivo de 95%!. Tan Kendrick e col., avaliando 60  Durante a semana antecedente ao exame, o paciente devera
criangas com colestase, com idades entre duas e dozeeceber fenobarbital na dose de 5 a 10 mg/kg/dia, associado
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ou ndo a colestiramina, na dose de 0,25 mg/kg/dia. O AVBEH, sendo inclusive abandonada a avaliacado radio-
fenobarbital é um potente indutor de enzimas microssomi- légica das vias biliares no ato cirargio

ais, aumenta o fluxo biliar, facilitando a excre¢ao da bilir- Nos melhores centros de investigacdo, a biépsia hepa-
rubina conjugada. E necessario jejum de 2 a 4 horas antesica apresenta sensibilidade e especificidade de 85% a
do procedimento. 95%26,35. E importante referir que a proliferagéo ductal é

O exame com DISIDA Tc99m néo é recomendado ampém observada na galactosemia e deficiéncia de a-1-

mg/dl (342 pmol/l). Nessa situagéo, deve-se empregar gpservada na AVBEH.

BRIDA Tc99m, pois, mesmo com valores elevados de
bilirrubina, mantém captacéo hepatica de 70%. Infelizmen-
te, a auséncia do radiois6topo no intestino ndo indica, com

A microscopia eletrénica dos cortes histoldgicos de
figado mostra que nos casos de AVBEH as anormalidades
inflamatérias e desarranjos estruturais sdo predominantes

certeza, a existéncia de obstrucao biliar extra-hepética. No . ~
no espago porta, enquanto que na HN predominam as les6es

entanto, a presenca do radiotracador no intestino afasta ahepatocitéria%f’ Estudo imunohistoquimico mostrou
hip6tese de atresia de vias biliares. Os prematuros, recém- ~ .
malformacdo da placa ductal em 38% dos casos de AV-

nascidos de baixo PEeso € chiancas em nutrlgac~) parenteraIBEH, a qual mantinha a configuracéo fetal. Este achado é
total, mesmo com vias biliares pérvias, podem néo apresen- ! . X
N 2 ; . considerado um sinal de mau prognéstico
tar excre¢do do radiofarmaco para o intestino, estando
indicada a repeticdo do exame duas semanag®p6s
Colangiografia

Bidpsia hepatica Se apoés as investigagfes descritas persistir a davida
~ . . . quanto a possibilidade de AVBEH, estara indicada a reali-
Embora ndo exista um aspecto patognoménico na ana-__ ; ) . . .

zacao da colangiografia. O tipo de colangiografia a ser

lise histologica do material hepético colhido através de > .
o A L efetuado dependera dos recursos presentes nas unidades de
bidpsia percutanea ou em cunha, a somatoria dos achados

! - ~ - .. diagnostico, as quais deverdo estar aptas a realizar o trata-
fornece importantes subsidios para formulacéo diagnostica S o
L . N L .. mento cirdrgico que se fizer indicado nos casos de AVBEH.
definitiva. Através da avaliagéo histopatologica de bidpsias
hepaticas, efetuadas em 78 criangas com colestase, Zerbini
procurou identificar parametros que pudessem diferenciar ~ Colangiografia retrograda endoscopica (CGRE)

a colestase eXtra-hepética da intra—hepética. Como dados O desenvolvimento dos modernos duodenoscépios in-
sugestivos de colestase extra-hepatica foram descritos: fantis, de fibra tica de tltima gerac&o, tornou a CGRE um
proliferacao ductal portal, colestase em ductos neoforma- método diagnéstico com baixo indice de complicacao.
dos, pronunciada colestase canalicular, trombo biliar em Apgs a aplicacdo do contraste radiolégico na papila de
area portal e acentuada fibrose portal e peritubular. A Vater, poderemos observar se ha progressao ou niao do
auséncia ou discreta proliferagéo ductal e a ndo existénciacontraste na via biliar e no ducto pancreatico. Se n&o houver
de fibrose portal 'descartariam a pOSSibilidade de COleStaseprogressao normaL poderemos observar trés tipos de ima-
extra-hepétic&. E importante frisar que a biopsia hepatica gens: (a) via biliar ndo visualizada; (b) visualizagdo do
efetuada antes da 4% semana podera nao evidenciar a proligucto biliar comum distal e vesicula biliar, sem visualiza-
feracdo ductal e afibrose, comumente observadas nos casogzo do ducto hepético principal; (c) opacificacéo do ducto
de atresia de vias biliares. Nessa situa¢ao, esta recomendapiliar comum distal, vesicula biliar e segmento principal do
da uma segunda bi6psia algum tempo déois ducto hepético, com presenca de lagos biliares no porta-
Na casuistica de Mowat, os principais achados histo- hepatig®.
l6gicos indicativos de anormalidade do trato biliar foram
0s seguintes: alargamento do espago porta; numerosos Colangiografia por ressonancia magnética (CGRM)
ductos biliares; ductos biliares alongados, distorcidos e

angulados; linfedema; infiltrado inflamatério e aumento A CGRM € utilizada como instrumento importante no
da fibrose no espago porta. Quando a doenca era dediagnostico diferencial entre AVBEH e HN nos paises

natureza hepatocelular, os principais elementos encon_desenvolvi_dos. De acordo com os _servic;os gue utilizam esta
trados na histopatologia foram infiltragdo de células Metodologia, a CGRM deveraserincorporada como proce-

mononucleares nos I6bulos hepaticos, esteatose e colo-dimento de rotina nos casos de colestase neonatal.

racéo desigual dos hepatécitoSantos e col. avaliaram Com o objetivo de excluir o diagnéstico de AVBEH,

os exames histopatoldgicos de 46 criancas com colesta-Jaw e col. avaliaram 16 criangas com ictericia e 10 contro-
se, tendo encontrado, como dados indicativos de AV- les, com idades entre trés dias e cinco meses, através da
BEH, a proliferagéo ductal portal e periportal, colestase CGRM. Os resultados mostraram indice de diagndstico
portal em neoductos e pontes portal-pdtalia Univer- correto em 100% dos casos. Nos 10 controles e em 10
sidade de S&o Paulo, o grupo de cirurgia infantil obser- criangas ictéricas, das quais nove comprovadamente eram
vou que a bidpsia hepatica apresentava grau de confiabi-portadoras de HN e um apresentava redugao dos ductos
lidade superior a 95% na confirmac&o diagnostica da biliares intra-hepatico, sendo a vesicula biliar identificada,
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bem como os ductos hepéatico comum e biliar comum. Os 15% das criancas, conforme pesquisa realizada por Kelly e
demais seis pacientes ictéricos apresentavam AVBEH. Santon, sendo que, no grupo de 1.170 criancas avaliadas,
Todos os pacientes ictéricos também foram submetidos an&o foi assinalada doenca hepatica significAtivapesar
exame cintilografico (99mTc-DISOFENIN), sendo que de criticas em relacdo aos custos envolvidos nessas inves-
quatro de 10 pacientes sem obstrucdo das vias biliarestigacBes, o “Alerta Amarelo” permitiu que o indice de
tiveram resultado falso-positivo no estudo cintilogréaifco criancas submetidas ao tratamento cirlrgico antes dos 60
Peng e col., utilizando a mesmatécnica (CGRM), avaliaram dias de vida passasse de 15%, em 1974, para 60% em
15 pacientes (neonatos e lactentes) com colestase, sendd 995",

seis criancas com AVBEH e nove com HN. Os pesquisado- o estudo nacional francés, avaliando o prognéstico da
res observaram apenas um caso de resultado falso-positivoy\/BEH no periodo de 1986-1996, mostrou que precocida-

para o diagndstico de AVBER de do tratamento, as condi¢des anatdmicas favoraveis ao
fluxo biliar e a auséncia de malformac¢des associadas eram
Colangiografia operatoria (CO) indicadores de bons resultados, os quais poderiam ser

. . . ~ .. __melhorados quando a abordagem cirurgica fosse efetuada
A CO é efetuada quando os demais meios propedéuticos q ooraag gics o
em centros com experiéncia nos procedimentos indica-

nao permitiram a feitura do diagndstico definitivo. Como os . . ) . X
P g dos'143 No Brasil, em hospitais universitarios pesquisa-

pacientes portadores de colestase intra-hepatica poderéo . ~
ter seu quadro agravado emrazéo dos produtos anestésico%oznr;ziss 1%(3/6‘%6055 iis%il\;g?;r:; ssl?t?mzztailélc())seai?rrlg(r) 'gefgr?
alteracdes hemodinamicas e infeccao, a investigacao quempenos de 6?) didd 9
antecede a CO deverd ser a mais ampla possivel, na tenta-

tiva de diagnéstico nédo invasivo.

A CO devera ser realizada em centro médico capaz de

efetuar, em seguida, a portoenterostomia de Kasai quando .

necessaria. Como nos casos de AVBEH, a CO sera factivelCOnclusoes

somente em 17% a 25% dos casos, em razdo da impossibi- Esta estabelecido que a portoenterostomia de Kasai,

lidade da introducdo do meio de contraste através da vesi-quando realizada antes dos 60 dias de vida, proporciona

cula biliar. E imprescindivel que o cirurgifo pediatrico seja bons resultados, ou seja, restabelece o fluxo biliar em 80%

suficientemente experiente para afirmar a ndo existéncia dedos casos, permitindo dessa forma o crescimento do paci-

estrutura pérvias para o fluxo biliar do figado ao duotfeno  ente, e, se necessario, a realizagdo posterior do transplante
hepético. No entanto, em hospitais universitarios brasilei-
ros, apenas 10% dos casos foram encaminhados para cirur-
gia antes da oitava semana de vida. O programa denomina-

Diagndstico confirmado do “Alerta Amarelo”, instituido na Inglaterra, em 1993,

Uma vez confirmado o diagndstico de AVBEH, esta permitiu que o indice de crian¢gas encaminhadas precoce-
indicada a seguinte conduta: (a) a portoenterostomia de Mente para tratamento g:irl]rgico, antes dos 60 dias de vida,
Kasai é a primeira terapia cirGrgica indicada; (b) o trans- aumentasse em 45%. E provavel que a falta de esclareci-
plante hepatico é a op¢do indicada nos casos de falha ddnento dos médicos de atencao primaria, aliada as dificulda-
portoenterostomia de Kasai; (c) o transplante de figado des burocraticas e tecnoldgicas, contribua para o encami-
devera ser postergado pelo maior tempo possivel, visandonhamento a centros terciarios tardiamente. Campanhas
0 maximo crescimento do paciente; (d) o transplante hepé_similares Qe esclarecimento deveriam ser estimuladas em
tico ndo devera ser realizado até que ocorra agravamento nd'0SS0 Meio.
progressao da colestase, descompensacédo hepatocelularou Entre os diversos métodos complementares para diag-
grave hipertenséo porta; (e) multiplas tentativas de revisdo nostico da AVBEH, a US é imprescindivel, pois se trata de
de uma portoenterostomia ndo bem-sucedida ndo sdo recométodo nao invasivo, no qual a identificacdo do “cordéo
mendadas, pois a realizacdo do transplante torna-se maigriangular” mostra boa sensibilidade (85%) e especificida-
dificil e perigosél. de (100%). Outro exame que merece destaque, em razdo do
elevado indice de acerto diagndstico de AVBEH, é a
colangiografia por RM, que certamente devera serincorpo-
rada nos protocolos de investigagéo.

“Alerta Amarelo” Dentro da realidade brasileira, a bidépsia hepatica é

Trata-se de uma campanha iniciada na Inglaterra em aindatécnica diagnostica valiosa, accessivel nas principais
1993, de esclarecimento aos médicos de atengao primariaidades. O achado histol6gico de proliferacéo ductal portal
em relacdo & importancia da investigacdo etiolégica de € periportal, colestase em ductos neoformados, trombo

ictericia em bebés com idade acima de duas semanas dé)lllar emarea portalefibrose portal sao muito SUgeStiVOS de
vida. A ictericia além do 15° dia de vida é observada em AVBEH, determinando confiabilidade acima de 95%.
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