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RESUMO

O objetivo deste estudo é descrever o perfil clinico e epidemioldgico das criangas com atresia das vias biliares (AVB)
atendidas no Unico servigco de referéncia para hepatologia pediatrica no Estado da Bahia. Foi realizada uma anélise
descritiva dos prontudarios dos pacientes com AVB, atendidos no Servigo de Hepatologia Pediatrica do Centro Pedidtrico
Professor Hosanah de Oliveira da Universidade Federal da Bahia em Salvador, Bahia, entre janeiro de 1990 a dezembro
de 2010. Entre os 72 prontuarios revisados, 38(52,7%) eram do sexo feminino e a maioria das criangas, 47(65,2%), era
procedente da capital do estado. A média de idade na admissdo dos pacientes foi de 129,8 dias (+ 104,3), sendo que os
residentes na capital do estado chegaram mais cedo ao servigo 108,3 dias (+ 35,5 dias) do que aqueles procedentes do
interior, 170,2 (+ 69,6 dias). A cirurgia de Kasai | foi realizada em 34 (47,2%) criangas com uma média de 90,0 (+38,8) dias
de vida. Entre as criangas que realizaram a portoenteroanastomose, apenas 9 (26,4%) fizeram a cirurgia com idade
menor ou igual a 60 dias de vida. O transplante hepético foi realizado em 31(43,0%) criangas, numa média de idade de
1,5 anos (+ 1,3 anos). Todos os transplantes foram realizados em Sdo Paulo-SP e a maioria (68,0%) foi do tipo intervivos.
Cinco pacientes (6,9%) foram a ébito. Os resultados obtidos demonstram que o diagndstico tardio da atresia biliar ainda
representa um problema grave no estado da Bahia, fazendo-se necessaria ampla campanha de esclarecimento para o
diagndstico precoce.

Palavras chaves: Atresia Biliar. Portoenterostomia Hepatica. Transplantes.

Abstract

The aim of this study is to describe the clinical and epidemiological profile of children with biliary atresia (AVB) treated
at the only referral service for pediatric hepatology in the State of Bahia. We performed a descriptive analysis of medical
records of patients with AVB, treated at the Pediatric Hepatology Pediatric Center Teacher Hosanah de Oliveira, Federal
University of Bahia in Salvador, Bahia, between January 1990 and December 2010. Among the 72 charts reviewed, 38
(52.7%) were female and most children, 47 (65.2%) came from the state capital. The mean age of patients at admission
was 129.8 days (+ 104.3), and residents in the state capital arrived early at the service 108.3 days (+ 35.5 days) than those
coming from interior, 170.2 (+ 69.6 days). The Kasai | procedure was performed in 34 (47.2%) infants with an average of
90.0 (+ 38.8) days. Among children who underwent portoenterostomy, only 9 (26.4%) had surgery aged less than or equal
to 60 days. Liver transplantation was performed in 31 (43.0%) children, with an average age of 1.5 years (+ 1.3 years). All
transplants were performed in Sdo Paulo-SP, and most (68.0%) was the type intervivos. Five patients (6.9%) died. The
results show that late diagnosis of biliary atresia is still a serious problem in the state of Bahia, making necessary extensive
educational campaign for early diagnosis.

Key-words: Biliary Atresia. Portoenterostomy Hepatic. Transplants.

INTRODUCAO

A atresia das vias biliares (AVB) é uma doenca
exclusiva da infancia e a principal causa de colestase
extra-hepatica entre os lactentes. Seu diagndstico
representa uma urgéncia pediatrica devido a rdpida
evolugdo da doenga que podera causar 6bito em até 2
anos. Entretanto, o encaminhamento tardio das criangas
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para o tratamento ainda é uma realidade no pais. A
incidéncia da atresia varia entre 1:10.000-1:15.000
nascidos vivos e relatos de uma maior incidéncia nas
regides da Asia e do Pacifico *.No Brasil, ndo ha dados
que informem a prevaléncia da doenga no pais, devido
a falta de notificagdo sistematizada, fato que dificulta
a obteng¢do de dados fidedignos.

A base patogénica para o desenvolvimento da
AVB ainda permanece com varias lacunas no conheci-
mento. A doenga ndo é considerada hereditaria e
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acredita-se que por uma interagdao multifatorial com
associacdo ambiental e genética, ocorra um processo
inflamatdrio perinatal nos ductos biliares e no sistema
vascular do seu entorno, que progredira para fibrose, e
posteriormente cirrose® 3. Os sinais clinicos iniciais da
afeccdo sdo representados por ictericia, acolia fecal,
coluria, hepatomegalia e se tornam mais evidentes entre
a segunda e sexta semanas de vida. Com a evolucdo da
doenga, estes pacientes apresentardo hepatoespleno-
megalia e hipertensdo portal, além de um provavel
guadro de desnutricdo e retardo no crescimento, com
progressiva insuficiéncia hepatica®.

O tratamento inicial da atresia das vias biliares
é exclusivamente cirurgico, sendo a portoentero-
anastomose hepdtica (PE) ou cirurgia de Kasai |, a
primeira opgao terapéutica. Em cerca de 70,0% a 80,0%
das criangas que realizaram esse procedimento com
idade abaixo de 60 dias, a drenagem biliar é restaurada®.
Porém, quanto mais tardiamente essa cirurgia é
realizada, menos resultados satisfatorios serdo
obtidos, tornando o transplante hepatico inevitdvel.
Apesar da Cirurgia de Kasai | proporcionar bons
resultados como primeira opc¢do terapéutica, ela ndo é
curativa e cerca de 65,0% dos pacientes terdo que
posteriormente ser submetidos ao transplante
hepatico®. A idade em que é realizada a portoentero-
anastomose é de grande importancia para se obter um
bom progndstico, entretanto ha outros pontos que
também influenciam a evolugdo do paciente. A
experiéncia do cirurgido, o local onde ocorreu a atresia
dos ductos extra-hepaticos e os episddios recorrentes
de colangite, sdo fatores citados por Sokol et al (2003)
como fundamentais para se obter bons resultados pds
Kasai I.

A AVB é atualmente a principal causa de
transplante hepatico na populagdo pediatrica,
representando 42,0% das causas e cerca de 76,0% das
indicagdes em criangas abaixo de 2 anos de idade*’.A
presenca de desnutri¢do, raquitismo, neuropatias ou
sinais de descompensagdo hepatica sdo fatores
importantes que norteiam o momento ideal para o
transplante 7. A sobrevida dos pacientes com AVB que
se submetem ao transplante hepatico é grande, podendo
atingir mais de 90,0% segundo estudos publicados por
paises europeus®®. No Brasil, poucos centros tém
experiéncia nesse tipo de cirurgia hepatica. Na Bahia e
em muitos estados do Nordeste, o transplante hepatico
pediatrico ndo é realizado, sendo necessdario o
encaminhamento dos pacientes para a realizagdo da
cirurgia em outras cidades brasileiras tais como S3do
Paulo, Porto Alegre e Curitiba. No Brasil, ha poucos
estudos que descrevem o perfil das criangas portadoras
de atresia das vias biliares e na Bahia, até o momento,
ndo ha nenhum estudo publicado isoladamente que
mostre as condig¢des clinicas e epidemiolégicas das
criangas atendidas no principal servico de referéncia
para a patologia no Estado. O objetivo deste estudo é
descrever as caracteristicas clinicas e epidemioldgicas
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dos pacientes com atresia das vias biliares atendidas
no centro de referéncia do Estado da Bahia.

METODOLOGIA

Estudo descritivo no qual foram analisados 72
prontudrios dos pacientes pediatricos portadores de
atresia das vias biliares, admitidos e diagnosticados
para tal patologia no Servigo de Hepatologia Pediatrica
do Centro Pedidtrica Professor Hossanah de Oliveira
(CPPHO), no periodo de 1990-2010. Este servigo € o Unico
de referéncia no Estado da Bahia em hepatologia
pediatrica e esta vinculado ao Complexo Hospitalar
HUPES-CPPHO da Universidade Federal da Bahia (UFBA).

Foram registradas neste periodo 114 criangas
diagnosticadas com AVB. Foram solicitados todos os
prontuarios desses pacientes para o Sistema de
Arquivos Médicos (SAME), entretanto, nao foi possivel
a obtengdo de todos os arquivos. Entre os motivos
observou-se: a recente mudanga de localizagdao do SAME,
fato que dificultou a localizagdo de alguns prontuarios;
a discordancia entre a numeragdo/nome dos pacientes
dos prontuarios mais antigos no programa eletronico
disponivel para solicitagdo dos mesmos e a numeracgdo/
nome do SAME; a ndo existéncia de alguns prontudrios
de pacientes da década de 1990. Entre os prontuarios
obtidos, 6 foram excluidos devido a dados insuficientes.
Para a andlise do perfil epidemioldgico, foram
estudados: data de nascimento, género, naturalidade e
procedéncia, data da admissdo no servico e idade. Para
o perfil clinico, foram coletados os dados referentes ao
inicio da ictericia; peso ao nascer; presenca de ma
formacgdes associadas; exames laboratoriais (AST, ALT,
FA, GGT, BT e BD, Albumina); ultrassonografia; bidpsia
hepatica; idade ao realizar Kasai | e o motivo caso ndo
tenha feito; idade ao realizar o transplante hepatico,
local onde foi realizado o transplante, tipo de doador e
causas de oObito. Para os exames laboratoriais, foram
pesquisados os resultados do primeiro exame solicitado
na admissdo do paciente; todos foram realizados no
proprio laboratério do HUPES e os valores de referéncia
citados foram fornecidos por este laboratdrio. Os
resultados das ecografias e bidpsias hepaticas foram
descritos de acordo o exame inicial do paciente,
obtendo-se como referéncia a data de admissdo e
realizados antes de qualquer procedimento terapéutico.
Aidade de realizagdo da cirurgia de Kasai |, foi separada
em 3 diferentes faixas etarias:menor ou igual a 60 dias;
entre 60 e 90 dias e maior que 90 dias de vida.

O projeto foi encaminhado e aprovado pelo
comité de ética da Escola Bahiana de Medicina e Saude
Publica, atendendo aos requisitos da resolu¢do no196/
96 do conselho nacional de saude. Para a andlise do
banco de dados, foi utilizado o software EXCEL® 2007.

RESULTADOS

Perfil epidemiolégico

Na tabela 1 encontram-se as caracteristicas
epidemioldgicas referentes a populagdo estudada.
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Perfil clinico

O aparecimento da ictericia foi percebida pelas
maes nesta populagdo numa média de 14,9 dias
(+20,4dias) apds o nascimento das criangas. A média
de peso as nascer foi de 3081,8g (+ 514,2g). Apenas 7
(9,7%) criangas apresentaram um peso menor que 2500
g ao nascimento. Foram encontrados quatro pacientes
com ma formacgdes associadas: uma imperfuragdo anal,
uma estenose pulmonar, um situs inversus/poliesplenia
e uma paciente com comunicagao interventricular.

Ndo foi possivel analisar os resultados dos
exames laboratoriais a admissdo dos 72 pacientes
estudados devido ao preenchimento incorreto de alguns

Tabela 1 - Dados epidemioldgicos de pacientes
pediatricos estudados no Servigo de Hepatologia
Pediatrica UFBA do CPPHO/HUPES, Salvador 1990/2010

Caracteristicas Namero (%)
Sexo 72 (100)
Feminino 38(52,7)
Masculino 34 (47,3)
Procedéncia
Capital 47 (65,2)
Interior 25 (34,8)

Média de idade na admissdo/Meses
aproximados

Capital

Interior

129,8 dias = 4,3 meses
108,3 dias = 3,6 meses
170, 2 dias = 5,6 meses

prontuarios. Em relagdo a bilirrubina total (BT) e direta
(BD), foram coletados resultados de 71 pacientes e as
médias foram de: 10,9 mg/dL (+ 4,8 mg/dL) e 8,2 mg/dL
(£3,4 mg/dL) respectivamente. Para as aminotranferases
hepaticas, 65 pacientes apresentaram médias de: AST
196,7U/1 (£100,7 U/1); ALT 215,2U/1 (£ 122,8 U/I). Em 68
pacientes foi possivel mensurar os valores da Fosfatase
Alcalina (FA), com média de 1895,4 U/I(+ 1756,9 U/I) e
gamaglutamiltransferase (GGT) com média 618,5 U/I
(£510,6 U/l) . Em todas as 72 criancas, foi possivel
coletar os valores da albumina, média de 3,14g/dL (+
0,8).

Nos exames ultrassonograficos realizados em 70
(97,2%) criangas, havia algum sinal de hepatopatia
cronica descrito na ecografia, mas em nenhum foi citada
a presenca do sinal triangular, achado sugestivo de AVB
na ultrassonografia.

Os resultados das bidpsias hepaticas foram
analisados em 68 (94,4%) dos pacientes. As principais
caracteristicas histolégicas apresentadas foram: em
78,4% dos exames havia sinais de proliferagao
ductular; 63,8% mostraram presencga de plugs biliares;
em 93,8% das bidpsias havia fibrose; e em 66,6% ja
havia descrigdao de cirrose.

Na populagdo estudada, 34 pacientes realizaram
a Cirurgia de Kasai |. Na tabela 2 encontram-se os

Tabela 2 - Dados sobre a realizagdo da cirurgia de Kasai
| em pacientes portadores de AVB no Servigo de
Hepatologia Pediatrica UFBA do CPPHO entre 1990 a
2010

CIRURGIA DE KASAIl | Populagao Capital Interior
total
Quantos realizaram 34 b2 | 13
Média de idade (dias) | 90 (+ 38,8) 78,2 (¥24,3) | 109,0 (+88,9)
< 60 dias 9 (26,4%) 8 1
<60 e <90 dias 13(38,2%) |7
> 90 dias 12 (35,2%) 6

principais achados cirurgicos nesta populagdo. As
demais 37 criangas envolvidas no estudo nao
realizaram a portoenteroanastomose devido ao
diagndstico mais tardio, excedendo muito a idade limite
para a realizagdo da cirurgia de Kasai I. Em apenas um
paciente ndo foi possivel realizar essa cirurgia devido
a disturbios de coagulagdo.

O transplante hepatico foi realizado em 31
(43,0%) criangas. A média de idade dos pacientes na
cirurgia do transplante foi de 1,5 anos (+ 1,3 anos).
Entre as criangas que haviam realizado previamente a
cirurgia de Kasai I, 10 (29,4%) pacientes necessitaram
realizar o transplante hepdatico posterior com uma
média de idade de 1,4 anos (* 1,1 anos). Entre as
criangas que ndo realizaram a portoenteroanastomose
devido a idade avangada no diagndstico inicial, em
21(75,0%) foi necessaria a realizagdo do transplante
na idade de 1,5 anos de vida (figura 1). Todos os
transplantes hepaticos foram realizados em S3o Paulo.
A maioria dos transplantes foi do tipo intervivos (68,0%)
e apenas 32,0% dos pacientes obteve o figado de um
doador cadaver. Treze pacientes foram encaminhados
para a realizagdo do transplante hepatico, entretanto
0s mesmos ndo retornaram ao servico de hepatologia
pediatrica do CPPHO para a realizacdo de consultas
subseqiientes até o més de margo de 2011. Dos pacientes
estudados, trés evoluiram para ébito devido a
hemorragia digestiva e outras duas criangas faleceram
devido a sepse. Entre esses pacientes, um ja havia
realizado transplante hepatico e os outros quatro
estavam na fila de espera do transplante.

DISCUSSAO

Este estudo foi o primeiro a descrever o perfil
clinico e epidemioldgico dos pacientes com AVB no Unico
servigo de referéncia da Bahia e um dos poucos estudos
brasileiros a mostrar o panorama das criangas
portadoras dessa patologia’®*®. Apesar de ndo ter sido
possivel analisar todos os prontuarios dos pacientes
que chegarem ao servigo especializado em questao, a
amostra estudada é representativa, pois os pacientes
do estado sdo referenciados para este servigo e outras
séries descritas tém apresentado nimeros semelhantes
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no meio pedidtrico.0 numero de pacientes do sexo
feminino encontrada nessa casuistica obteve um leve

114 pacientes admitidos
com AVB

72 pacientes

estudados
Com Sem
Kasai Kasai
Com Sem Com Sem
TxH TxH TxH TxH

J [ I
[16bito | [ 16bito |

Figura 1 - Evolugdo dos pacientes portadores de atresia
das vias biliares admitidos no Servigo de Hepatologia

Pediatrica UFBA do CPPHO/HUPES, 1990-2010.
AVB: Atresia das Vias biliares TxH: Transplante Hepatico

predominio em relagdo aos do sexo masculino (1,1: 1,0),
sendo compativel com a literatura, que relata
predominancia discreta da doenga em criangas do sexo
feminino sobre o sexo masculino® 4,

O valor encontrado para a média de idade da
admissdo dos pacientes, 129,8 dias, (+ 104,3) mostra
similaridade com outros trabalhos realizados nos
estados do Rio Grande do Sul'?, Ceara® e Rio de Janeiro*2.
Nestes, os pacientes também foram admitidos nos
servicos de referéncia com idade superior a oito
semanas, demonstrando que o encaminhamento tardio
das criangas com atresia das vias biliares é um
problema nacional e que reflete imensamente na
condugdo terapéutica adequada desta condigdo. Isso
indica que é necessaria a realizagdo de campanhas
mais efetivas e a propagacao de maiores informagdes
sobre AVB ndo apenas para os profissionais de
pediatria, mas para todo o meio médico e outros
profissionais de saude.

Desde 2010, o Ministério da Saude anexou a
Caderneta da Crianga, uma escala com a coloragdo das
fezes, chamando a atengdo para a hipocolia e acolia
fecal. Com isso, é esperado que mesmo aqueles
profissionais que ndo sejam pediatras, e até as maes,
identifiguem a necessidade de esclarecimento
diagndstico. No ano de 2009, com apoio da Sociedade
Brasileira de Pediatria, foi instituido o programa “Alerta
Amarelo” para que os médicos figuem atentos para a
ictericia e a acolia fecal no periodo neonatal e no
lactente, ja que estas podem ser sinais clinicos de varias
doengas colestaticas e em especial da atresia das vias
biliares.

Em muitos locais, principalmente em cidades
do interior do estado, onde ndo ha um servigo pediatrico
adequado, os médicos generalistas e clinicos sdo os
unicos profissionais disponiveis para o atendimento
inicial dessas criangas. Seria fundamental que estes
soubessem que a AVB representa um diagndstico que
necessita medidas urgentes e que conhecessem ainda
mais sobre a clinica dessa doenga. Assim, esses
profissionais poderiam suspeitar precocemente dessa
afeccdo nas criangas com colestase neonatal e
encaminha-las o mais cedo possivel para um servigo de
referéncia, evitando que o transplante hepatico se torne
a Unica opc¢do de tratamento. No estudo de Barretto J. et
al(2004) que analisou o conhecimento de 226 pediatras
em relagdo a colestase neonatal, 61,0% dos pediatras a
época ndo souberam definir corretamente AVB e 86,0%
ndao reconhecia o limite maximo de idade para a
realizacdo da cirurgia de Kasai I. Este fato demonstra
gue até mesmo entre os profissionais de pediatria,
ainda had muitas duavidas sobre a doenga e o seu
tratamento, o que pode prejudicar o diagndstico precoce
da doenga.

Outro resultado a ser destacado é que a maioria
dos pacientes era procedente da capital baiana (65,2%)
e a média de idade na admissdo deles 108,3 dias (+
35,5 dias), tendo sido inferior aquelas dos pacientes
residentes no interior, de 170,2 dias (+ 69,6 dias). Uma
possivel explicagdo para a admissdo mais tardia dessas
criancas seriam as dificuldades e deficiéncias das
unidades de salude que muitos municipios do interior
enfrentam. A falta de estrutura dos hospitais para
investigacdo diagndstica, a distancia do centro
especializado e a grande dependéncia do transporte
municipal até o servigo especializado sdo frequentes
gueixas relatadas pelos responsaveis dos pacientes no
dia-a-dia dos atendimentos. Resultado semelhante
também foi encontrado no estudo de Kieling et al (2008)
realizado no Rio Grande do Sul, no qual os pacientes
portadores de AVB procedentes do interior, chegaram
ao hospital de referéncia mais tardiamente que aqueles
procedentes da capital.

Como consequéncia do encaminhamento tardio
dos pacientes, a média de idade para a realiza¢do da
portoenteroanastomose 90,0 dias (+ 38,8dias) foi muito
superior ao tempo ideal de 60 dias que se preconiza
para a obtenc¢do de uma cirurgia com resultados
melhores aquelas realizadas além dessa idade. Entre
as 34 criangas que realizaram a cirurgia de Kasai |,
somente 9 (26,4%), realizaram o procedimento no tempo
adequado. A maior contraindicagdo para as criangas
gue ndo puderam realizar a portoenteroanastomose foi
devido a idade avangada e somente em um paciente a
cirurgia ndo foi possivel por disturbios de coagulagado.
Comparando-se com a média nacional do estudo de
Carvalho E de et al (2010), a Bahia ainda realiza a
cirurgia de Kasai | um pouco mais tardiamente (82,6
dias) que a média brasileira e as demais capitais da
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regides Sul (80,0 dias), Sudeste (79,5 dias), Centro-Oeste
(84,9 dias), ficando apenas a frente dos estados da
regido Norte (102,2 dias). Entre os estudos publicados
por outros paises, a Bahia e o Brasil se aproximam
apenas da Tailandia'® com relagdo a média quanto a
idade dos pacientes na realizagdo da
portoenteroanastomose (90,3 dias), se afastando da
realidade do que ocorre na Franga® (60,0 dias), EUA®™®
(61,0 dias), Canada™ (65,0 dias) e Suica® (68,0 dias).

Em 75,0% dos pacientes que ndo se submeteram
acirurgia de Kasai |, foi necessario realizar o transplante
hepatico. Em um estudo?'® realizado com criangas
portadoras de AVB no Canadd, 58,0% dos pacientes que
haviam sido submetidos a portoenteroanastomose,
realizaram o transplante hepatico posteriormente e
78,0% dos pacientes que nao fizeram a Cirurgia de Kasai
I necessitaram de um novo figado. Segundo a literatura3,
em 65% dos pacientes com AVB que realizam a
portoenteroanastomose irdo necessitar do transplante
hepatico futuramente, sendo aquela cirurgia, uma
medida que ird apenas adiar o transplante e fara com
que o paciente apresente melhores condigGes clinicas e
menos complica¢cGes para receber o novo érgao.

A maioria das criangas transplantadas (68,0%)
deste estudo recebeu um figado de um doador vivo. Isso
indica as dificuldades em se obter um érgdo de doador
cadaver devido a longa lista de espera, a caréncia de
doadores e as peculiaridades do transplante em
criangas pequenas, ja que é necessario adquirir um
orgdo ou parte dele, compativel com o tamanho dos
pacientes.

Foi observado nas criangas com AVB analisadas,
bom peso ao nascer (média 3081,8 g + 514,2), baixo
percentual de mas formacgGes (9,7%) e inicio da ictericia
em torno da 22 semana (média de 14,9 dias +20,4). Essas
evidéncias sdo caracteristicas da forma perinatal ou
ndo sindromica da atresia das vias biliares, observada
em cerca de 80,0% a 90,0% dos portadores da doenca.
Nessa forma de clinica, as criangas apresentam um bom
peso ao nascer, fezes coradas nos primeiros dias de
vida, hipocolia/acolia fecal e ictericia a partir da
segunda semana de vida, que muitas vezes demora de
ser percebida pelos familiares. Por apresentarem um
estado geral satisfatério ao nascer, esse bom quadro
clinico “esconde” a gravidade da doenga e quando a
ictericia se inicia, muitas vezes ela é negligenciada,
retardando o diagndstico da doenca ou muitas vezes
incorretamente denominada de fisioldgica.

Os resultados dos exames laboratoriais
encontrados foram compativeis com um quadro de
colestase. Os niveis de bilirrubina total (média 10,9 mg/
dL+ 4,8 mg/dL) estavam aumentados como o esperado
e ocorreu predominio da bilirrubina direta (8,2 mg/dL+
3,4). Segundo Sokol et al (2003), os niveis da bilirrubina
total na AVB, raramente ultrapassam 12mg/dL e a
bilirrubina direta é normalmente menor que 8mg/dL.
Neste estudo, a média dos resultados das enzimas

canaliculares GGT e FA mostraram-se altas (média
1895,4 U/l + 1756,9 U/I/ 618,5 U/l + 510,6 U/l) e
proporcionalmente mais elevadas que as enzimas
tissulares AST (média 196,7 £100,7) e ALT (média 215,2
+122,8). De acordo com Fitzgerald apud Cauduro (2003),
os niveis elevados de GGT e FA, juntamente com outros
métodos complementares, sdo altamente sugestivos de
doengas obstrutivas do trato biliar. Entretanto, deve-se
prestar atencdo nos valores da fosfatase alcalina, ja
que ela também é produzida por outros tecidos, além
dos canaliculos biliares.

Devido aos dados incompletos contidos nos
prontuarios, ndao foi possivel analisar melhor as
caracteristicas dos exames ultrassonograficos
realizados pelos pacientes. Em 70 (97,2%) criangas,
havia algum sinal de hepatopatia crénica na ecografia.
A presenca do sinal do corddo triangular, uma imagem
encontrada na USG que tem 95,0% de acerto no
diagndstico da AVB* %°, ndo foi citada em nenhuma das
USG analisadas. Essa informacdo sobre a grande
acuracia que o sinal do cordao triangular possui para
o diagndstico da atresia das vias biliares necessita ser
amplamente divulgada entre os ultrassonografistas que
realizam esse exame, para que a pesquisa desse sinal
nas ecografias se torne mais rotineira entre eles,
auxiliando no diagndstico da atresia.

A bidpsia representa o exame mais importante
para selar este diagndstico. As principais caracteristicas
obtidas nos exames anatomopatoldgicos das bidpsias
hepaticas estudadas demonstraram os aspectos
histoldgicos caracteristicos da colestase extra-hepdtica
por etiologia obstrutiva. Em 78,4% dos exames, havia
sinais de proliferagdo ductular; em 63,8% havia
presenca de plugs biliares; em 93,8% das bidpsias havia
fibrose; e em 66,6% ja havia cirrose. De acordo com
Cauduro (2003), ndo existe um sinal patognomdmico
na biépsia hepatica para atresia, mas os achados
encontrados contribuem na formulacdo diagndstica
definitiva e sdo altamente sugestivos quando
associados ao quadro clinico e a negatividade de outros
tipos de diagndsticos. Entretanto, um bom laudo
histopatoldgico ira depender da experiéncia do
hepatologista e da quantidade do tecido obtido e
analisado na bidpsia hepatica. A presencga de plugs
biliares e proliferagdo ductular sdo os achados mais
sugestivos de atresia das vias biliares!®. No servigo que
esta casuistica foi realizada, a formulacdo diagndstica
definitiva da doenca é baseada a partir do quadro clinico
do paciente, exames laboratoriais e os resultados da
bidpsia hepatica e muitas vezes também se utiliza a
colangiografia intraoperatdria e a exploragdo cirdrgica
das vias biliares.

Este estudo, apesar das limitagGes envolvidas
em revisdo realizada em prontuarios, serviu para
demonstrar que o estado da Bahia ainda carece de
melhores estruturas nos seus servicos de salde para o
encaminhamento precoce dos pacientes portadores de

R. Ci. med. biol., Salvador, v.11, n.1, p.48-53, jan./abr. 2012



Atresia das vias biliares: perfil clinico e epidemioldgico dos pacientes pedidtricos em
servico de referéncia do estado da Bahia

AVB para o centro de referéncia e o tratamento dessa
afeccdo. Além disso, essa casuistica confirma que
guanto mais precoce o médico identificar uma crianga
portadora de atresia das vias biliares, melhores serdo
as chances de sucesso com a cirurgia de Kasai |,
podendo evitar ou adiar por mais tempo um transplante
hepdatico. Para isso, sdao necessarias amplas
campanhas de esclarecimento para o diagndstico
precoce da atresia das vias biliares, encaminhamento
adequado e melhor interlocucdo entre as unidades de
saude do interior do estado com o servico de referéncia
na capital baiana e esclarecimento de toda a equipe
gue assiste lactentes jovens.

CONCLUSAO

Apesar do esforgo crescente ao longo dos anos
por parte dos hepatologistas pediatricos em alertar os
profissionais de pediatria sobre a urgéncia do
diagndstico da atresia das vias biliares, o
encaminhamento tardio das criangas com AVB para o
servico de referéncia da Bahia ainda é um dos principais
problemas dessa doenga no nosso meio e é necessaria
ampla divulgacdo na conducdo terapéutica destes
pacientes.
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