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RESUMO

A Atresia de Vias Biliares é uma patologia que aeteni a cada 14.000 nascidos vivos, em uma praparador para meninas (1,2:1). E a obstrugéo
dos ductos biliares extra hepaticos por um procébso-inflamatorio, caso ndo tratada, progridegpeirrose hepética em pouco tempo, sendo a
maior causa de transplante hepéatico em criancagdia-se que a base patogénica se deva a inteds;@mtores genéticos e ambientais. O
diagnostico é baseado pela ictericia persistemt®,aftos niveis de bilirrubinas e por meio de imageuitilizando o ultrassom de vias biliares.
Atualmente, ndo existem estudos que correlacioram dareza a relagéo entre o fator social e o mstipo de criangas com essa patologia. A
realizacéo deste estudo consiste em se ha relag&ooefator social prejudicando o diagnosticcagaimento precoces, que sdo imprecindiveis para a
sobrevida destes pacientes, além de ampliar aibjidssles de intervencao a partir da atengéo pianhogo, descrevemos o caso de uma paciente
portadora de Atresia de vias biliares que apregamignostico reservado por ndo ser submetida antetto precoce, tendo em vista sua condi¢éo
social baixa na cidade de Cascavel-PR.
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CLINICAL SOCIAL FACTOR AS AN AGGRAVATING TO CALL PA  TIENT WITH ATRESIA BILE DUCTS: A CASE REPORT
ABSTRACT

The atresia Biliary is a disease that affects éviery 14,000 live births in greater proportion dts (1.2: 1). Is obstruction of extra hepaticehilucts

by a fibro - inflammatory process, if untreatedygresses to cirrhosis in a short time, being taditgy cause of liver transplantation in childrénis
believed that the pathogenic basis is due to ttezantion of genetic and environmental factors. tagnosis is based on the persistent jaundice, the
high levels of bilirubin and through images usirgasound of the biliary tract. Currently, there aro studies that correlate clearly the relatigmshi
between social factors and prognosis of childreh tiis disease . This study is to establish theiomship between the social factor hampering the
diagnosis and early treatment are necessary f@mpaturvival. In addition to expanding the podgibs of intervention from primary care. Soon, we
describe the case of a patient with biliary atr@sesenting prognosis booked for not being subjetdesarly treatment , given their low status ia th
city of Cascavel - PR patient.
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1 INTRODUCAO

A Atresia de Vias Biliares é uma patologia infatiracterizada pela obstrucdo completa de uma parte
todo o comprimento do ducto biliar extra-hepatiaosada por um processo fibro-inflamatoério que iatape o fluxo
de bilis do figado para o duodeno. (SANTOS, CARVALHBEZERRA, 2010)

Embora a incidéncia global seja baixa, cerca deeomtada 10.000 a 20.000 nascidos vivos, a Atresidias
Biliares é a causa mais comum de ictericia neomatala indicagdo mais comum para o transplantdgaeld em
criancas. (ERLICHMAN, LOOMES, 2013)

Conforme a época em que ocorre a obliteragdo dasbiliares, a atresia pode se apresentar em duaad: a
embriondria ou fetal e a perinatal. A embrionarr@asponsavel por 20% dos casos. Nesta, a arvise éxtra-hepatica
pode ndo ter sido formada e a associagdo com masgdes estruturais sdo comumente observadas.madinanais
freqliente € a sindrome da poliesplenia. (CARVALRANTES, BEZERRA, 2007)

Devera ser considerada como diagnostico possivatrdsia de vias biliares, sempre que um quadiotéeecia
com caracteristicas colestaticas se prolongue aéni4°® dia apés o nascimento. Os sinais sédo frégmente
evidentes entre a segunda e a sexta semana derazZda, pela qual os bebés ictéricos apds essa daagdo ser
submetidos a analises de laboratdrio, principalenpata determinacéo da bilirrubinemia.

Diante de achados, como peso normal ao nasceis si@gprogresséo da colestase, figado enduregidecece
descoloragéo das fezes, a investigacdo diagndstiteecionada para Atresia Biliar é obrigatériaeweta ser rapida.
Com esse objetivo, Lai et al. instituiram um protoade investigacéo rapida, no qual a bidpsia hegpétoloracéo e
pico da radioatividade do fluido duodenal, ultrasgygrafia do sistema hepatobiliar e persisténciaatdia fecal foram
0s parametros usados para separar os casos déaAttas Hepatites Neonatais. Essa abordagem peragérto
diagnostico de 96,8%, embora 3,17% dos casos datittepleonatal tenham sido submetidos a terapéatitegica
desnecessaria. (CAUDURO, 2003)

A inespecificidade dos achados ultrassonografi@swtrora para o diagnéstico da Atresia Biliar tegar a
perspectiva de aprimoramento da acuracia diagadstipartir de um novo sinal visibilizado pelaadsom, o sinal do
cordao triangular ou espessamento ecogénico petalpgue consiste numa massa fibrosa de formagmiar ou
tubular situada na porcao cranial da bifurcacdoveia porta, que representa a expressdo ultrassditagrdo
remanescente de tecido fibroso na regido portaicapROQUETE, FAGUNDES, FERREIRA, PENNA, 2008)
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O tratamento inicial da Atresia de Vias Biliaregxtlusivamente cirdrgico, sendo a porto enteroanaste
hepética, chamada de cirurgia de Kasai |, a pranepcao terapéutica. Em cerca de 70% a 80% das;asiajue
realizaram esse procedimento com menos de 60aldrgnagem biliar foi restaurada. Porém, quants taailiamente
essa cirurgia € realizada, menos resultados détisi serdo obtidos, tornando o transplante hepétievitavel.
Apesar de a porto enteroanastomose proporcionarresnltados como primeira opcdo terapéutica,@aércurativa e
cerca de 65% dos pacientes terdo que posteriorreentgibmetidos ao transplante hepatico. Além adeidha outros
pontos que também influenciam a evolucdo do paxienimo a experiéncia do cirurgido, o local ondemet a atresia
dos ductos extra-hepaticos e os episodios recesale colangite. (OLIVEIRA, CONCEICAO, MENDES, SIaY
2012)

Se ndo tratada, os portadores dessa patologiaeatarsobrevivem além da idade de 3 anos. O usdaredm
operagdo de Kasai desde o final dos anos 1960 teadsplante de figado, desde meados da década8fetd®
melhorado significativamente o prognoéstico e, cqneatemente, 0 uso consecutivo desses dois tiposutgia por
equipes experientes produz uma sobrevida globaude e médio prazo de aproximadamente 90%. (LUKZRISS,
CHARDOT, SOKHN, GAUTHIER, VALAYA, BERNARD, 2005)

Assim, descrevemos um caso de uma paciente comadiicada com Atresia de vias biliares, que paarest
inserida em um contexto socioecondmico baixo, teogmostico reservado e é assistida em domicilioynaa equipe
multidisciplinar na cidade de Cascavel-PR. O priesestudo de caso estd em cumprimento com a Résali®§/96 do
Conselho Nacional de Saude, tendo sido avaliadprevada pelo Comité de Etica em Pesquisa da Uiiilaets
Estadual do Oeste do Parana (UNIOESTE).

2 DESCRICAO DO CASO CLINICO

Paciente do sexo feminino, 1 ano e 4 meses de,iflideinesperada de um casal jovem, cuja maeli@mnos
e 0 pai tem 17 anos, ambos com baixa escolaridaae,emprego, sustentados pelos avds maternos @atpadNo
momento da gravidez a mae apresentava-se aos Fdandadade. Sabe-se que a mae ndo fez uso de mmétodo
anticoncepcionais, negando qualquer intercorré&haiante o periodo pré-natal.

O nascimento ocorreu em 5 de dezembro de 2012 pspitdl Universitario de Cascavel-PR, na 402 serdana
gestacdo, de parto vaginal, sem circular de cotodlea integra, Apgar 7/8, pesando 3170 gramastuestde 28 cm.
Ao exame inicial, apés o nascimento, pode-se ifiestiictericia zona I/1l, alta para acompanhamentiulatorial. Foi
internada 13 dias ap6s nascimento para realizag@iftrdssonografia de abdomen que nao visualiamsizula Biliar.
Realizado entdo, Cintilografia Hepatobiliar que cooonclusdo mostrou a néo visualizagdo da vestulism nem
passagem de radiofarmaco para luz intestinal, stramulo sugestivo de Atresia de vias biliares.

ApOs a alta hospitalar a paciente foi para casasmados dos pais, que tiveram ajuda da avé natSemente
50 dias apds o nascimento, foi internada para exqfio cirirgica no Hospital Pequeno Principe enitiBa+PR, a
videolaparoscopia foi visualizado o figado em masde;des, cirrético, impossivel de realizar a Qarde Kassai.
Colocada na fila para o transplante hepatico. Racalia em boas condi¢des clinicas e retorno pamapanhamento
mensal.

Aos 4 meses de vida foi hospitalizada em CascaRet®n diagnéstico de pneumonia, a crianca estava em
desnutricdo grave e dificuldade de se alimentdericia zona V, hepatomegalia 3 cm do rebordo Loptarido
moderado e apresentando machucados e cortes &a degface e tronco, teve alta apdés melhora dorquesdpiratorio
em uso de sonda nasoenteral e solicitado acompami@homiciliar.

Posteriormente, em agosto de 2013, a pacientaderida no Programa de Assisténcia e Interna¢acidiliam
(PAID) do municipio de Cascavel-PR, sendo acompdah@gularmente pela equipe multidisciplinar doviger
Durante as visitas domiciliares Teve episodiosetiedf frequentes que melhoravam com antitérmiccharldificuldade
para se alimenta e a sonda naso enteral era Saeqdantemente, sendo repassada muitas vezes.afsteeabdominal
apresentava hepatomegalia. O domicilio da pacieremuito desorganizado e sujo, com lixo espallzala casa,
restos de comida no chéo, frascos de alimentosoabesm presenca de insetos, percebeu-se também hjgene da
paciente ndo era feita com frequéncia, a pacient am quadro de impetigo, tratado com Cefalexhsamedicacdes
ndo eram dadas corretamente. Foram reforcadas iasmezes sobre a gravidade do quadro e a neaissites
cuidados com higiene pessoal da crianca e da pas&n ndo houve mudancas. Além disso, a paciesagafimuito
irritada na presenca dos pais, tinha pouco vinafétivo, em uma das visitas, a crianca foi encdatieom a face suja
de sangue. Suspeitado de negligéncia/maus tratognfdo solicitado acompanhamento pela assissot®l, que
realizou um relatorio sobre reavaliagdo da condg@iananutencdo da guarda da menor. Sendo ent&mlal@ara
morar no lar dos bebes em Cascavel-PR.

Em Fevereiro de 2014 a paciente foi novamente riattx no Hospital Universitario com diagndstico de
pneumonia, mantida sem sonda naso enteral devidienpa ter conseguido um bom ganho de peso, porém
apresentando ictericia zona IV, hepatomegalia ieastom a melhora do quadro respiratorio, foi gleada para uma
mée cuidadora, onde a crian¢ca permaneceu com b@uwhoegeral, calma, com sono reparador, alimentaedoem,
mas com pouco ganho de peso devido a condicaoideepat
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A paciente também acompanhava mensalmente na mediat Hospital Pequeno Principe em Curitiba-PR,
segundo a mée acolhedora, aguardava ganhar pesmigér o protocolo de transplante hepatico, sem chances de
sobrevida longa. Fez periodicamente exames lab@ist@ara quantificacdo do nivel de bilirrubingsta em uso de
medicamentos como, Fenobarbital, Vitamina A e DifaBu ferroso, Acido Folico, Dexclorfeniramina e dadcol
diariamente, Vitamina K semanalmente.

Através do exame fisico, puderam-se verificar achadompativeis com obstrucdo da arvore biliar.
Notavelmente emagrecida (4.100 gramas), a pacapresentava-se chorosa e pouco irritada, o exaom®légico
mostrou atraso de crescimento e de desenvolvimeetwopsicomotor. A criangca apresentava ictericinazb/,
percebida por todo corpo, principalmente em estiter6A face possuia lesGes hiperemiadas na regéar e nasal
devido cogadura. No decorrer do exame foi posgi@ateber que a criangca sentia prurido intenso digia alivio ao
puxar as dobras de pele.

Ao exame cardiolégico, notou-se um ritmo cardiaegular, com bulhas cardiacas hiperfonéticas, em doi
tempos, sem presenga de sopros. A ausculta pulmmuandrios vesiculares presentes e aumentados,rsieios
adventicios. No exame abdominal verificou-se agmes de hérnia umbilical pequena, hepatomegalia almixo do
rebordo costal, consisténcia endurecida a palphefética, sem presenca de ascite. Na avaliacaegiiorgenital,
observou-se genitalia feminina tipica, sem nenham@amalidade, as fraldas foi visto collria. Ao eratia cavidade
bucal, a crianca apresentava poucos dentes, etidelghim alimentos pastosos na forma de papas. Metdipotonia
muscular, portanto, sua locomocéao era deficitaridese mantinha sentada sem apoio.

No momento do exame, seus Ultimos exames labaet@presentavam niveis de Bilirrubinas totais 22 3
mg/dL (Bilirrubina Direta 16,12 e Bilirrubina Indita 16,08), Gama Glutamil Transferase de 206,1040: 174,5,
TGP:45 U/L. Funcéo renal normal.

Novamente, no final de abril e inicio de maio, jantida sob cuidados paliativos, foi internada ncpital
Universitario de Cascavel-PR, apresentando desauotrigrave, atraso de desenvolvimento neuropsicometo
diagnosticada com peritonite bacteriana espontaApeesentava ascite volumosa sem condicoes de qaese,
evoluiu com piora do quadro respiratorio, hipossatao, bradicardia e gasping, culminando com parada
cardiorespiratéria. Devido péssimo progndstico, flodiam realizadas as manobras de ressucitacéo.

3 DISCUSSAO

A Atresia de Vias Biliares é uma doenca com eti@lagenética e ambiental. O mais importante é fazer
diagnostico correto e precoce para que a intereesef feita em tempo habil. Sabemos que em nadscegiste um
Sistema Unico de Salde que tem melhorado muitoterac@o primaria a sadde, mas ainda existem lacnoas
encaminhamento de pacientes para especialidagesj@mente em cidades do interior, onde os reswuasma sdo um
tanto precéarios. Esse caso demonstra com claréma da ndo insisténcia da familia ou por descasdalba de
conhecimento também a demora em se conseguir uam@nttamento ao especialista

Primeiramente, quanto ao sexo da crianca, compatora o encontrado na literatura, a predomindnaa d
doenca no sexo feminino de 1,4:1. (CAUDURO,2003)

Manifesta-se por ictericia, hepatomegalia, colériacolia fecal, sendo esta ultima um elemento itapta no
diagnostico, demonstrando a total obstrucdo domsdwxtra-hepaticos. (SAITO, FAGUNDES NETO, 2005)

A Atresia de Vias Biliares esta frequentemente ciada a mas formacdes, como a poliesplenia, tasfaram
diagnosticadas no caso. (ROQUETE, 2000)

Com relagdo ao diagnostico da paciente, foi precmima 13 dias de vida ja se pode excluir a icteffisiologica
do lactente, realizar a ultrassonografia de abdognermostrou a auséncia de vesicula biliar, neatitea encontra-se a
acuricia diagnostica do ultrassom de 78% e sedsiié de 68% e a especificidade de 83% para eksdacFoi
realizado uma Cintilografia Hepatobiliar onde n&ovsualizou a vesicula biliar e passagem de radiwzico para luz
intestinal, porém para estudiosos coreanos, a ifisflsrle do Ultrassom € maior, mas em casos dédliagnostica
a cintilografia e bidpsia hepética estdo bem irdisa(ROQUETE, FAGUNDES, FERREIRA, PENNA, 2008)

Infelizmente o encaminhamento da paciente a umcgeespecializado foi tardio, como o encontradold$b a
29% dos casos, mesmo em pacientes de paises demososendo portanto, péssimo para seu progmostic
(CARVALHO, IVANTES, BEZERRA, 2007)

Tal como é descrito em toda literatura pesquisedaplicacdes classicas da Atresia de Vias Biliasavam
presentes no caso, sinais como ictericia zona \ar@oresverdeada), hepatomegalia, collria, acetalfe prurido.
Evoluindo com piora gradual da ascite que levoledtgnite bacteriana, que sdo complicagbes comussETm em
criancas submetidas a portoenteroanastomose. (LUERN5, CHARDOT, SOKHN, GAUTHIER, VALAYA,
BERNARD, 2005)

As taxas de mortalidade sdo de aproximadament&®faa criancas que ndo se submetem a nenhumdipo d
procedimento, como este caso, e de 41,4% paraeasegsubmeteram a cirurgia de Kasai, porém nasplemtadas.
(CARVALHO, SANTOS, SILVEIRA, KIELING, SILVA, PORTAMIURA, TOMMASO, BRANDAO, FERREIRA,
MACEDO, ALMEIDA, 2010)
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Observou-se também a falta de persisténcia da gastéamiliares, que frente as adversidades, ndcuparam
ajuda, mesmo sendo alertados da gravidade do quapkesar de o sistema ser falho, ndo podemos daéxdizer que
ele é muito acessivel. A irresponsabilidade, aéabcolaridade dos pais, a falta de cuidados dd&mela prépria
falta de higiene com a crianca e pelas condicdanatadia nos remetem ao fator social como um agtayvaincipal
para esse desfecho.

4 CONSIDERAGOES FINAIS

Este estudo procurou embasamento para justificaessmas condigfes clinicas da paciente, sendenano
gue a condicao social da familia pode ser um fatportante que levou a um desfecho desfavoravanigo a maior
exposicéo da paciente ao ambiente hospitalar ersiegasorréncias devido a condigdo patoldgica. Gdmttal fator ndo
pode ser considerado isoladamente, sendo que camelgtado, o encaminhamento da paciente foi taalique
depende também de um sistema de salde que supraaioralemanda de pacientes na atencéao tercigie também
foi determinante para sua condi¢éo de urgéncia.
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