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I. RESUMO 

Introdução: A atresia de vias biliares (AVB) é uma colangiopatia inflamatória de 

recém nascidos que resulta em obstrução total das vias biliares extra hepáticas, cuja 

correção é feita com o procedimento de Kasai (HPE). No entanto, o prognóstico destes 

pacientes não é satisfatório e grande parcela tem que ser submetido a transplante 

hepático pós Kasai. Objetivos: Avaliar o uso do procedimento de Kasai na correção 

da AVB. Metodologia: A busca foi feita na base de dados eletrônica MEDLINE™. Os 

seguintes descritores em língua portuguesa e inglesa foram utilizados: “Biliary 

Atresia” e “Hepatic Portoenterostomy”. A análise foi realizada a partir de títulos, 

resumos e textos completos de artigos originais publicados nos últimos 10 anos sobre 

o tema. Resultados: Foram encontrados 241 artigos após a busca primária, dos quais 8 

foram selecionados para o estudo por incluírem as variáveis de interesse para a 

revisão. Discussão: Nenhum dos estudos teve uma média de idade no momento do 

procedimento menor que 60 dias e não foi possível correlacionar essa variável com 

mortalidade ou taxa de transplante. A experiência de cada centro influenciou 

significativamente na taxa de mortalidade e taxa de transplante.O transplante hepático 

tem melhores resultados para correção da AVB, no entanto, a HPE continua como 

primeira escolha. Conclusões: Foi encontrada grande variação na taxa de mortalidade 

da doença, mostrando que o procedimento ainda é muito técnico-dependente. Não foi 

possível correlacionar taxa de mortalidade e taxa de transplante pós Kasai com a idade 

no momento do procedimento. A HPE mudou a mortalidade da AVB, mas está longe 

de ser um procedimento ideal.  

 

Palavras chave: 1. Biliary Atresia; 2. Hepatic Portoenterostomy; 3. Liver 

Transplantion 
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II. OBJETIVOS 

 

Primário  

Avaliar, a partir da literatura, o resultado cirúrgico da 

hepatoportoenterostomia na correção de atresia de vias 

biliares. 

 

Secundários 

1. Identificar a mortalidade causada pela atresia de vias biliares. 

2. Identificar a taxa de pacientes submetidos a transplante hepático 

após o procedimento de Kasai. 

3. Correlacionar a idade de realização da hepatoportoenterostomia e as 

taxas de mortalidade e de transplante hepático. 
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III. FUNDAMENTAÇÃO TEÓRICA 

 

A atresia de vias biliares (AVB) é uma colangiopatia inflamatória de recém 

nascidos que resulta em obstrução total das vias biliares extra hepáticas, com taxas 

variáveis de envolvimento dos ductos biliares intra hepáticos¹. Essa doença é a causa 

mais comum de insuficiência hepática e de transplante hepático em crianças. Não se 

sabe exatamente a etiologia da AVB, porém estudos observacionais e análises de 

biópsias sugerem 5 possíveis causas para essa doença: exposição a toxinas ambientais, 

defeito na circulação pré natal, malformação dos ductos biliares, infecção viral e 

autoimunidade ². A AVB é uma doença rara, com incidêndia de 1:20.000 nascidos vivos 

nos Estados Unidos. Por razões desconhecidas, Taiwan e Polinésia Francesa tem a 

maior incidência do mundo chegando a 1:3000 nascidos vivos ¹. 

 

A AVB pode variar em acomentimento dos ductos hepáticos. Essa variação 

determina as 3 classificações da doença: tipo I – Atresia do ducto hepático comum (10% 

dos casos) , tipo II – Atresia de ambos ductos hepáticos (5% dos casos) e tipo III – 

Atresia do porta hepatis (85% dos casos) ².  

 

Na década de 50, a AVB era considerada fatal em quase todos os casos. Em 

1955, Dr. Morio Kasai realizou a primeira portoenterostomia hepática, em uma criança 

de 72 dias de vida. Na década de 70 alguns centros americanos começaram a publicar 

casos bem sucedidos do mesmo procedimento³. A operação consiste em fazer a 

anastomose de uma alça intestinal em Y-de-Roux com o porta hepatis, a fim de drenar a 

bile para o intestino delgado³. Cerca de 70-80% das crianças que realizam a cirurgia 

com idade menor que 60 dias de vida tem drenagem biliar restaurada, no entanto, o 

prognóstico dos pacientes que são operados mais tardiamente não é satisfatório e 

geralmente essas crianças tem que ser submetidas a transplante4. Apesar de ainda não 

ser consenso na literatura, alguns cirurgiões vem fazendo a portoenterostomia 

laparoscópica5. 

 

As complicações pós operatórias da hepatoportoenterostomia (HPE) são 

diversas. Colangite ocorre em 40% dos pacientes nos primeiros dois anos de pós 

operatório. A parada do fluxo biliar também ocorre, alguns tentam preveni-la com o uso 
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de corticosteróides. Outras complicações possíveis são a síndrome hepatopulmonar, os 

cistos e tumores hepáticos além de distúrbios metabólicos6. 

 

Além da idade de correção, diversos fatores influenciam o prognóstico do 

paciente com AVB. A experiência do cirurgião e do centro onde a criança é operada é 

determinante para o sucesso da cirurgia. A microarquitetura do defeito e o tamanho dos 

ductos biliares também influenciam no prognóstico. Frequentemente, é feito o uso de 

corticosteroides após o procedimento de Kasai (HPE), acreditando-se reduzir o processo 

inflamatório causador da doença, no entanto, essa prática não é comprovada e alguns 

estudos já indicam maior tempo de hospitalização com este tratamento.7 

 

Por conta dos resultados pouco satisfatórios da HPE, alguns autores já defendem 

o uso do transplante hepático como tratamento inicial7. A atresia de vias biliares é a 

causa mais comum de necessidade de transplante hepático em crianças. Devido a baixa 

disponibilidade de doadores falecidos, estratégias como o transplante hepático inter-

vivos e o split liver tem sido usados na faixa pediátrica 8. Apesar disso, a HPE continua 

sendo o procedimento inicial de escolha para os pacientes com até 60 dias de vida. 

 

A maioria dos pacientes que são submetidos a transplante hepático por AVB tem 

de 6 meses a 2 anos de vida. O transplante em crianças é mais complicado que nos 

adultos devido a proporção das estruturas. Além disso, o transplante hepático quando é 

realizado após a HPE, é tecnicamente mais complexo devido ao grande número de 

aderências ao porta hepatis.9 

 

O diagnóstico e a intervenção cirúrgica precoce nos casos de AVB melhoram o 

prognóstico e as chances de sobrevida sem transplante. No entanto, o procedimento de 

Kasai não é garantia suficiente para descartar as chances de transplante hepático9. A 

evolução da técnica do transplante e a maior disponibilidade de órgãos devido ao 

transplante intervivos pode, no futuro, fazer com que esse seja o tratamento de escolha 

para a atresia de vias biliares 7. 
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IV. METODOLOGIA 

Este estudo constitui-se em revisão sistemática extraída de fontes indexadas nas 

bases de dados do MedLine™(1). Foi utilizado vocabulário técnico científico com termos 

MeSH( 2 ) e DeCS( 3 ), estabelecidos pelas bases de dados referenciais ou de texto 

completo. 

 

 

Estratégia de busca 

Na base dados eletrônica MedLine™ foi utilizada a seguinte estratégia de busca: 

(Hepatic Portoenterostomy) AND (Biliary Atresia) AND (Human), entre as publicações 

dos anos 2004 a 2014, por isso foi também utilizado o filtro “Publications Dates” dos 

últimos “10 years”. 

 

Pré-selecionadas as publicações, foram seguidas as seguintes etapas: 

1. Analisado título e resumo; 

2. Se publicação foi previamente aceita pelas informações descritas nos 

dois elementos acima, foram analisados se também observa os critérios 

de seleção adiante mencionados; e 

3. Posteriormente, o trabalho completo foi lido e analisado; e, novamente, 

observados, com melhor detalhamento, os critérios de seleção, quando a 

publicação foi definitivamente ou não selecionada. 

 

 

Critérios de seleção 

INCLUSÃO 

1. Os estudos deverão incluir pacientes pediátricos 

submetidos a hepatoportoenterostomia para correção 

de atresia de vias biliares; 

                                                                 

1 http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/  

 

2 http://www.nlm.nih.gov/mesh/ 

 

3 http://decs.bvs.br/ 
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2. O método deverá incluir o acompanhamento dos 

pacientes; e 

3. Artigos originais em língua inglesa ou portuguesa 

publicados nos últimos dez anos. 

 

 

EXCLUSÃO 

1. Estudos em andamento; 

2. Estudos que abordem outros aspectos da atresia de 

vias biliares que não os resultados cirúrgicos da 

portoenterostomia; 

3. Estudos que utilizem videolaparoscopia como 

procedimento padrão para a cirurgia ; 

4. Estudos que não incluam como variáveis de análise a 

média de idade no momento da cirurgia, o número de 

pacientes submetidos a transplante hepático e a 

mortalidade; e 

5. Relato(s) de caso. 

 

 

O acesso ao trabalho selecionado completo foi na própria base MedLine ou, 

quando possível, por meio do portal Periódicos CAPES(4). Esse acesso ao portal CAPES 

foi por meio do VPN(5) disponível no Núcleo de Tecnologia da Informação (NTI) da 

Faculdade de Medicina da Bahia/UFBA. 

 

 

  

                                                                 

4 http://www.periodicos.capes.gov.br/ 

5 Virtual Private Network 
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V. RESULTADOS 

A estratégia de busca resultou em 241 artigos no MedLine™. Ao final da etapa 

de seleção, foram pré-incluídos 27 (11,2%) artigos para leitura completa, mas só 8 

(3,3% do total de artigos pré-selecionados). Essas etapas estão descritas no Fluxograma 

1. 

 

 

FLUXOGRAMA 1. Etapas da seleção de artigos aplicadas nesta revisão. 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Oito estudos preenchiam todos os critérios de seleção estabelecidos para esta 

revisão. O Quadro 1 mostra o ano de publicação, o país de origem e o número de 

pacientes de cada estudo. Todos os oito estudos são de países distintos. A maioria dos 

estudos tem amostras pequenas o que mostra a baixa incidência da doença. Um estudo 

brasileiro (Carvalho et al., 2010) possui uma amostra mais significativa (392 pacientes) 

por ser multicêntrico e ter analisado um período de 4 anos em 6 centros de referência. 

 A Tabela 1 mostra o tempo médio de acompanhamento e a média de idade em 

que os pacientes foram submetidos ao procedimento. Três estudos acompanharam os 

pacientes durante 2 anos, o estudo de Bittmann et al (2005) acompanhou os pacientes 

241 artigos encontrados no MedLine™ 

27 artigos selecionados para leitura 

completa 

8 artigos selecionados para a 

revisão 

214 artigos excluídos pela leitura do resumo 

(tratavam de outros aspectos da doença que 

não o resultado cirúrgico do Kasai ou não 

eram disponibilizados pela plataforma 

CAPES) 

19 artigos excluídos após leitura 

(não possuíam as variáveis de interesse para 

o estudo) 
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durante 25 anos sendo, entre os estudos selecionados, o que teve o maior tempo de 

segmento. Nenhum dos artigos selecionados demonstrou uma média de idade de 

submissão ao procedimento menor que 60 dias de vida. Carvalho et al. (2010) 

demonstraram a maior média de idade com 82,6 dias, enquanto os estudos de Shneider 

et al. (2006) e Lee et al. (2009) tiveram as menores médias, 61 e 63 dias, 

respectivamente.  

A Tabela 2 mostra a média de idade em que os pacientes foram submetidos ao 

procedimento, com a taxa de letalidade e a taxa de transplantes hepáticos pós-

procedimento de Kasai. A menor taxa de letalidade foi de 8%, demonstrada pelo estudo 

de Shneider B et al., enquanto a maior foi de 59,5% (Wildhaber et al., 2008). Quatro 

estudos mostraram taxas de transplante pós Kasai maior que 40%, dois estudos 

demonstraram taxas maior que de 20%, e dois estudos com taxas menores de 20%. 

Todos os estudos encontraram uma taxa de sobrevida maior nos pacientes transplantado 

e relataram correlação entre a taxa de sobrevida e a idade no momento da 

portoenterostomia. Colangite foi a complicação mais frequente em todos os estudos. 

 

QUADRO 1. Artigos selecionados, com os respectivos países e número de crianças 

incluídas no estudo. 
 

Autor(es), ano País de Origem N° crianças 

Carvalho et al., 2010 
Brasil 392 

Grizelj et al., 2010 Croácia 28 

Suzuki et al., 2010 Japão 53 

Lee et al., 2009 Malásia 48 

Wildhaber et al., 2008  Suiça 43 

McKiernan et al., 2008 Inglaterra 91 

Shneider et al., 2006 Estados Unidos 104 

Bittmann et al., 2005 Alemanha 30 
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TABELA 1. Artigos selecionados, com os respectivos número de crianças incluídas no 

estudo, tempo médio de acompanhamento dessas crianças e a média de idade de 

submissão ao procedimento 
 

 

 

TABELA 2. Média de idade de submissão ao procedimento,taxas de letalidade e taxa 

de transplante pós portoenterostomia de todos os artigos selecionados 
 

 

  

Autor(es), ano 
Nº de 

crianças 

Tempo médio de 

acompanhamento 

(anos) 

Média de idade de 

submissão ao 

procedimento (dias) 

Carvalho et al. (2010) 392 4 82,6 

Grizelj et al. (2010) 28 2,65 66 

Suzuki et al. (2010) 53 12 73,3 

Lee et al. (2009) 48 2 63 

Wildhaber et al. (2008) 43 4,8 68 

McKiernan et al. (2008) 91 2 54 

Shneider et al. (2006) 104 2 61 

Bittmann et al. (2005) 30 25 72 

Autor(es), ano  

Média de idade de 

submissão ao 

procedimento (em dias) 

Taxa de 

Letalidade (%) 
Taxa de transplante pós 

portoenterostomia (%) 

Carvalho et al. (2010) 82,6 26,6 42,1 

Grizelj et al. (2010) 66 21,4 21,4 

Suzuki et al. (2010) 73,3 11,3 20,7 

Lee et al. (2009) 63 56,1 8,3 

Wildhaber et al. (2008) 68 59,5 60,1 

McKiernan et al. (2008) 54 16 45 

Shneider et al. (2006) 61 8 40,3 

Bittmann et al. (2005) 72 43,3 13,3 
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VI. DISCUSSÃO 

 A atresia de vias biliares (AVB) é uma obstrução fibro-inflamatória dos ductos 

biliares extra hepáticos. Essa doença é a causa mais comum de insuficiência hepática e 

de transplante hepático em crianças 10.  

 O diagnóstico da AVB começa quando um recém nascido apresenta sinais de 

colestase (icterícia, acolia fecal e colúria). A ultrassonografia pode ajudar no 

diagnóstico, no entanto, ele só é confirmado com colangiograma intraoperatório e 

biópsia hepática11. A idade da criança no momento da HPE é um preditor prognóstico já 

consolidado na literatura, portanto, um diagnóstico precoce é essencial para o recém 

nascido²5. Com o aumento do número de sobreviventes pós procedimento de Kasai, a 

relação entre idade no momento da operação e prognóstico foi estudada. Alguns autores 

relatam um prognóstico significativamente melhor nos pacientes operados com menos 

de 60 dias de vida outros consideram 90 dias12.  

 Nenhum dos estudos selecionados para esta revisão teve uma média de idade no 

momento da operação menor que 60 dias. Isso reflete a dificuldade em se fazer um 

diagnóstico precoce. Todos os estudos relataram melhor prognóstico nos pacientes que 

foram operados com menos de 60 dias de vida, no entanto, nossa revisão destes mesmos 

estudos não foi capaz de correlacionar essas duas variáveis. Para a análise da correlação 

foi utilizado o teste de Spearman que considera variáveis sem tendência a normalidade. 

O coeficiente de correlação entre a média de idade no momento do procedimento e a 

letalidade foi de 0,238 e da média de idade com a taxa de transplante pós Kasai foi de -

0,119. Essa fraca correlação foi atribuída ao desenho do estudo. Seria necessário uma 

meta análise que considerasse as particularidades de cada paciente ao invés das 

tendências. O GRÁFICO 1 mostra a distribuição da taxa letalidade em relação a média 

de idade no momento do procedimento. O GRÁFICO 2 mostra a distribuição da taxa 

de transplantes pós kasai em relação a média de idade. 
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GRÁFICO 1 Distribuição da Taxa de Letalidade em relação a média de idade de 

submissão ao procedimento 

 

 

GRÁFICO 2 Distribuição da taxa de transplante pós Kasai em relação a média de idade 

de submissão ao procedimento 
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No GRÁFICO 1 pode ser visto que não existiu correlação entre a média de 

idade no momento do procedimento e a taxa de letalidade. No entanto, essa informação 

discorda da literatura que prevê maiores complicações e mortalidade naqueles operados 

tardiamente. O fato de o estudo ter considerado as tendências ao invés das 

particularidades de cada paciente pode ter influenciado nesse dado. O GRÁFICO 2 

mostra a fraca correlação entre taxa de transplante pós Kasai e a idade da criança no dia 

da operação, o que também não condiz com a literatura, provavelmente pelo mesmo 

motivo. 

A HPE certamente modificou a letalidade da AVB. Na década de 50 a AVB era 

considerada fatal em quase todos os casos3. A técnica disseminou-se nos anos 70 e em 

2009 um estudo foi publicado relatando uma taxa de sobrevivência em 20 anos de 44% 

apenas com uso da técnica de Kasai12. Dentre os estudos selecionados Wildhaber et al. 

(2008) foi o que encontrou a maior taxa de letalidade a de 59,6%, já Shneider et al. 

(2006) relatou 8% de mortalidade. Essa ampla variedade pode ser explicada por fatores 

como a experiência do cirurgião, do centro de referência e o tempo em que o paciente 

leva desde o aparecimento dos sintomas até o dia da cirurgia. 

Enquanto os estudos apontam uma taxa de sobrevivência de 5 anos em torno de 

40% para os pacientes que são submetidos a HPE, a sobrevivência dos pacientes que 

são submetidos a transplante tem sido relatada como maior que 90% em 5 anos 13. No 

entanto, devido a baixa disponibilidade de órgãos e os riscos de se fazer um transplante 

intervivos (principalmente para o doador) a HPE continua sendo a primeira escolha de 

tratamento para os pacientes com AVB, o que leva o paciente a ser acompanhado pelo 

resto da vida. Em caso de falha ou cirrose hepática, deve ser aventada a possibilidade de 

transplante hepático 13. 
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VII. CONCLUSÕES 

 

A taxa de mortalidade da HPE e a taxa de transplante pós-Kasai apresentaram 

grande variação de acordo com o estudo e o serviço onde o procedimento foi realizado, 

o que demonstra ser ainda uma operação extremamente técnico-dependente. 

Não foi possível encontrar correlação, após análise de todos os estudos 

avaliados, entre a idade de realização do Kasai com a taxa de mortalidade ou com a taxa 

de transplante pós-Kasai, apesar de cada estudo, individualmente, sugerir esta 

correlação. 

O procedimento de Kasai mudou a mortalidade dos pacientes com atresia de vias 

biliares, no entanto, está longe de ser um método ideal de tratamento, devido a grande 

incidência de complicações e da necessidade de transplante hepático pós Kasai, que é 

um método com mais sucesso no tratamento da AVB em todos os estudos. 
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VIII. SUMMARY 

 

Intro: Biliary atresia (BA) is a inflamatory disease of the newborn which results in a 

obstruction of the biliary tree. The procedure of choice to correct BA is the Kasai 

procedure (HPE). However, the prognosis is not good enough, most of patients will 

have to go through liver transplantation after Kasai. Objective: Evaluate the use of 

Kasai procedure to correct BA. Methods: A review in MEDLINE™ database. The 

following MeSH therms in english and portuguese were used: “Biliary Atresia”; 

“Hepatic Portoenterostomy”. The analysis was made from titles, summarys and full 

text articles published on the last 10 years. Results: 241 articles were found after the 

rimary search, 8 were chosen to the review. Discussion:  None of the articles showed 

a median age at the procedure lower than 60 days and we were unable to correlate this 

variable with mortality or transplantation rate. The surgeon experience had great 

influence on both mortality and transplantation rates. Liver transplantation has better 

outcomes for AVB, but HPE still the firt line of treatment. Conclusion: A high 

variability in mortality rates were found, showing that the procedure is still to 

dependent on experience.We were unable to correlate mortality rate and transplant rate 

with median age at the procedure.HPE certainly changed the mortality of AVB, but it 

is far away from being a ideal procedure.  

 

Key words: 1. Biliary Atresia; 2. Hepatic Portoenterostomy; 3. Liver Transplantion 
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