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Resumo

O estudo foi realizado através da análise e coleta de dados

dos prontuários de 19 pacientes internados no Hospital das

Clínicas da Faculdade de Medicina de Ribeirão Preto, no

período de 1982 a 1992, com o diagnóstico de atresia de vias

biliares, os quais foram submetidos à cirurgia de derivação

biliar, sendo 12 meninas e 7 meninos.

A cirurgia de derivação foi realizada em 16 pacientes e,

sempre que possível, as crianças foram operadas antes das 12

semanas de vida.

Os exames pré-operatórios que contribuíram para o diag-

nóstico são apresentados.

Concluiu-se que um adequado protocolo para acompanha-

mento dos pacientes com icterícia colestática é muito necessá-

rio, colaborando para um diagnóstico precoce e uma busca de

melhor sobrevida para essas crianças.

J. pediatr. (Rio J.). 1996; 72(1):5-8: atresia biliar, colestase

neonatal, icterícia colestática.

Abstract

This is a retrospective analysis of 19 babies born with

biliary atresia (12 girls, 7 boys) who were treated at the Hospital

das Clínicas of the Ribeirão Preto Medicine School.

The portoenterostomy operation was performed in 16 pa-

tients. All operations were performed before 12 weeks of

postnatal life.

Diagnostic laboratory studies are discussed.

The authors conclude that the cholestatic jaundice protocol

employed proved to be very necessary, can lead to early

diagnosis can  improve survival.

J. pediatr. (Rio J.). 1996; 72(1):5-8: biliary atresia, neonatal

cholestasis, cholestatic jaundice.
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no tratamento cirúrgico, a melhor escolha para a correção

da atresia de vias biliares ainda é a derivação biliar propos-

ta por Kasai em 1959, conhecida como portoenterostomia,

com algumas modificações3,4. No entanto, a evolução

clínica dessas crianças permanece de difícil controle e,

fatalmente, transcorre com complicações.

Este trabalho tem por objetivo avaliar os métodos

diagnósticos e terapêuticos usados no Hospital das Clíni-

cas da Faculdade de Medicina de Ribeirão Preto, correla-

cionando as condutas adotadas com a evolução pré e pós

operatória e a sobrevida a longo prazo.

Materiais e Métodos

Foram estudadas as crianças portadoras de atresia de

vias biliares, atendidas nos ambulatórios de Cirurgia Pedi-

átrica e Gastroenterologia Infantil, no período de 1982 a

1992.

Introdução

A atresia de vias biliares ainda continua um desafio

para o cirurgião pediátrico, mesmo com os avanços tecno-

lógicos conseguidos nos últimos anos. Embora várias

hipóteses tenham sido propostas para explicar sua etiolo-

gia: infecções virais (como o Rheo vírus 3), drogas terato-

gênicas, fatores genéticos e outras, nenhuma delas foi

ainda confirmada como responsável direta pelo apareci-

mento da doençal,2. Dentre as várias técnicas empregadas
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Foi feito um estudo retrospectivo das crianças portado-

ras de icterícia neonatal prolongada, por meio da análise

de prontuários. De 94 crianças com icterícia neonatal

prolongada, dezenove  eram portadoras de atresia de vias

biliares e foram submetidas à cirurgia para tratamento.

Foram excluídos deste estudo os pacientes portadores de

cisto de colédoco e hepatite neonatal, quer por infecção

congênita, doenças metábolicas ou qualquer outra etiolo-

gia, e também as crianças com atresia de vias biliares que

não foram submetidas à laparotomia.

Os seguintes dados foram analisados: sexo, idade (na

ocasião da cirurgia), exames laboratoriais (urina, eletrofo-

rese de proteínas, alfa -1 antitripsina, bilirrubinas e enzi-

mas hepáticas), sorologias (citomegalovírus, lues, rubéo-

la, toxoplasmose e hepatite B), biopsia hepática percutâ-

nea pré-operatória, biopsia hepática intra-operatória, ul-

trassonografia abdominal, gamacintilografia hepática, tu-

bagem duodenal, colangiografia intra-operatória e a técni-

ca de cirurgia utilizada.

O seguimento foi de 1 a 87 meses (média de 44 meses).

Resultados

Dos 19 pacientes estudados, 7 (36,8%) eram do sexo

masculino e 12 (63,2%) do sexo feminino.

Apenas três crianças apresentavam, ao nascer, peso

inferior a 2500g. Quinze (15) crianças foram submetidas

à derivação nas primeiras 12 semanas de vida: 1 (5,3%)

paciente foi operado antes de 8 semanas, 14 (73,7%) foram

operados entre 8 e 12 semanas. Quatro (21,0%) pacientes

foram operados após as 12 semanas de vida, sendo que 3

destes não foram submetidos à derivação por terem sido

operados muito tardiamente, e 1 foi derivado com 18

semanas de vida.

Os exames sorológicos, o exame de urina tipo I, a

pesquisa de galactosemia e dosagem de alfa-1 antitripsina,

realizados com o objetivo de diagnosticar possível hepa-

tite e triagem de erros inatos do metabolismo, foram

negativos em todas as 19 crianças.

O exame ultrassonográfico foi realizado pré-operato-

riamente em 18 dos 19 pacientes. A vesícula biliar não foi

visualizada em 13 (72,2%), e as vias biliares não foram

visualizadas em 18 (100%). Em 18 (100%) dos casos

estudados pela gamacintilografia, os resultados foram

negativos, não mostrando excreção do radioisótopo (IDA)

pelas vias biliares; em um paciente o exame não foi

realizado por motivos técnicos.

A tubagem duodenal, realizada pela sondagem duode-

nal e colheita de 3 amostras, mostrou a ausência de pig-

mentos biliares no aspirado duodenal em todos os 19 casos

(100%) (Tabela 1).

A avaliação da função hepática pré-operatória mostrou

transaminases elevadas, principalmente a TGO, que não

ultrapassou valores de 300 U/L (nl = 0 a 21 U/L), e a

GAMA GT variou de 89 a 804 U/L (nl = 4 a 18). Os níveis

de bilirrubinas (direta e indireta) estavam alterados em

todas as crianças, mas não chegavam a valores maiores

que 10 mg/l00 ml. O tempo de protrombina (TP) encontra-

do foi de 1 caso (5,3%) na faixa de 25-50%, de 6 casos

(31,6%) entre 50 - 75% e 12 casos (63,1%) entre 75 - l00%

do TP controle.

Exames Positivo Negativo

n % n %

Cintilografia 18 (100) 0

n = 18

Tubagem duodenal 19 (100) 0

n = 19

Utrassom (vesícula) 13 (72,2) 5 (27,8)

n = 18

Em 12 pacientes (63,2%) submetidos à laparotomia

constatou-se que a vesícula biliar estava atrésica, e portan-

to não foi possível a execução da colangiografia intra-

operatória. Em 7 dos casos nos quais ela foi realizada, não

houve contrastação das vias biliares.

A biopsia hepática pré-operatória realizada em 11

(57,9%) pacientes e a intra-operatória em 19 (100%)

pacientes confirmaram o diagnóstico de atresia de vias

biliares, como pode ser analisado na Tabela 2.

Biópsia Hepática Pré- Intra-

operatório operatório

n (%) n (%)

Proliferação Ductal 11/11 (l00) 19/19 (100)

Fibrose Portal 9/11 (8l,8) 19/19 (100)

Alargamento do Espaço Porta 6/11 (54,5) 14/19 (73,4)

Degeneração hepatocítica 8/11 (72,7) 7/19 (36,8)

Nos 16 casos nos quais se realizou a derivação biliar,

a portoenterostomia foi realizada como proposta por Ka-

sal3, variando, entretanto, a técnica de reconstrução do

trânsito intestinal. Em 14 (87,5%) casos, a reconstrução

usada foi Y de Roux longo (Kasai I modificado), em 1

(6,3%) a técnica de Sawagushi5 e em 1 (6,3%) a técnica de

Suruga II4.

Tabela 2 - Resultados dos estudos histológicos realizados nas

biópsias hepáticas no pré e intra-operatório

Tabela 1 - Exames laboratoriais realizados na investigação pré-

operatória
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Discussão

Em nosso estudo, a distribuição quanto ao sexo mos-

trou-se semelhante à encontrada na literatura,  2:11,2 com

maior evidência no sexo feminino. Apesar da ultrassono-

grafia ser um exame pré-operatório não invasivo, e portan-

to mais atrativo, acreditamos que o índice de erro diagnós-

tico pode ser grande. Casos estudados, nos quais não se

visualizou a vesícula biliar na ultrassonografia, mostra-

ram a sua presença no ato operatório (Tabela 1). A impor-

tância do exame ultrassonográfico consiste principalmen-

te no diagnóstico de cisto de colédoco e das formas de

atresia antigamente denominadas "corrigíveis" (com dila-

tação proximal das vias biliares), conforme já enfatizado

por Karrer et al.2,7,8

O estudo cintilográfico usado na investigação da coles-

tase neonatal prolongada mostrou-se efetivo e de muita

valia no diagnóstico pré-operatóriol,8-10. Karrer et al.2 e

M.W. Lai et al.8 observaram que a captação hepática

mostrou-se preservada, mas não havia excreção pelas vias

biliares, o que também foi verificado em 100% dos nossos

casos. A excreção positiva sempre exclui atresia de vias

biliares.

Um teste muito utilizado no passado, a pesquisa de

pigmentos biliares na secreção duodenal está listado na

Tabela 1, mostrando boa correlação com o diagnóstico

definitivo, de acordo com dados de M.W. Lai et al.8

Em publicações anteriores, vários autores encontra-

ram níveis de Gama-GT maiores que 300 U/L.l,8  No nosso

estudo, a função hepática mesmo que alterada, não se

mostrou muito comprometida, exceto em relação aos

níveis da Gama-Glutamil-Transpeptidase (Gama-GT), que

foi estudada em 18 crianças com resultado variando de 89

a 804 U/L (nl = 4 a 18 U/L).  O Tempo de Protrombina (TP)

se mostrou próximo dos valores normais (50%), levando a

pensar na preservação da função hepática nas fases iniciais

da doença. Isto lembra ser de fundamental importância o

diagnóstico e a derivação precoces.

A eletroforese de proteínas mostrou-se normal em

todos os pacientes, não se detectando deficiência da enzi-

ma alfa-1 antitripsina. Esta pesquisa feita na peça da

biopsia hepática auxilia o diagnóstico pré-operatório, pois

as alterações histológicas da deficiência de alfa-l antitrip-

sina são muito semelhantes às da doença atrésica2,12.

O estudo histológico, tanto no período pré, como no

intra-operatório mostrou aumento do espaço portal, proli-

feração ductal, degeneração hepatocítica, fibrose portal e

sinais de sais biliares no citoplasma dos hepatócitos e nos

canalículos biliares, como foi também observado por

Howard et al.l, Karrer et al.2 e M.W. Lai8.  Ressaltamos que

o achado mais característico da atresia de vias biliares, a

proliferação ductal, esteve presente em 100% dos 11 casos

em que a biopsia foi realizada no pré-operatório, e em

100% dos 19 casos realizados no intra-operatório. Este

fato confirma a importância da biopsia pré-operatória

como orientação na conduta diagnóstica e terapêuti-

cal,2,8,9,11.

Das 19 crianças estudadas, 10 (52,6%) foram a óbito a

médio e longo prazo, 2 (10,5%) perderam seguimento e 7

(36,9%) ainda fazem seguimento. A sobrevida pós-opera-

tória nestes casos varia de 14 meses a 6 anos, e 3 crianças

(42,9%) estão evoluindo bem, anictéricas, sem colúria ou

acolia fecal.

Uma das 2 crianças que perderam seguimento estava

com 6 anos de evolução pós-operatória.

A sobrevida média das crianças que foram a óbito foi

de 25 meses após a cirurgia (Figura1).
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Figura 1 - Sobrevida pós-operatória

Apenas uma das crianças submetidas à derivação foi

operada após 12 semanas de vida; a derivação não foi

realizada, pois havia cirrose avançada e estava muito além

da idade preconizada pela literatura para a realização da

portoenterostomia3.

Quanto mais precoce for realizada a derivação, parti-

cularmente se antes de 8 semanas de vida, conforme Kasal

et.al., melhor será o prognósticol,2,8,13. Este fato, também

observado em nosso estudo, corroborou para a importân-

cia do diagnóstico precoce de atresia de vias biliares.

Três das crianças não submetidas à derivação biliar

estavam com cirrose biliar avançada e, portanto, numa

fase muito tardia e irreversível da moléstia.

Maior simplicidade da técnica cirúrgica,  maior expe-

riência da equipe nesse procedimento como também cui-

dados pós-operatórios mais acessíveis à família determi-

naram a escolha da técnica de Kasai I com Y de Roux longo

na derivação biliar das 16 crianças operadas.

Conclusão

Na análise retrospectiva dos dados obtidos com o

protocolo seguido no nosso serviço, podemos concluir o

seguinte:

- as sorologias para infecções congênitas são exames

importantes no diagnóstico diferencial de colestase

neonatal prolongada;

Atresia de vias biliares - Estudo de 19 casos -  Pileggi, FO et alii
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- a bilirrubinemia é um exame que não colaborou para o

diagnóstico diferencial das icterícias neonatais. Am-

bas as bilirrubinas (direta e indireta) elevam-se mode-

radamente nas crianças com atresia de vias biliares;

- achamos conveniente a realização da derivação biliar

sempre que possível, apesar das controvérsias da lite-

ratural4, pois o transplante hepático é ainda uma difícil

realidade no nosso país;

- a biopsia hepática pré-operatória mostrou-se funda-

mental para direcionar a conduta terapêutica a ser

adotada, dando maior segurança para a abordagem

cirúrgica;

- a tubagem duodenal para pesquisa de pigmentos bilia-

res, como exame complementar, contribuiu de maneira

efetiva no diagnóstico pré-operatório.

A atresia de vias biliares continua sendo uma patologia

de dificil condução clínica e cirúrgica, porém acreditamos

que, seguindo-se um protocolo adequado de investigação

diagnóstica nos casos de colestase neonatal prolongada

podemos, sempre que houver o diagnóstico precoce, inter-

vir cirurgicamente, proporcionando uma melhor sobrevi-

da para essas crianças.
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