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Resumo: Introducdo: A atresia biliar ocorre em cerca de 1:10000 a 1:15000 nascidos vivos, e é a principal
indicagdo de transplante hepético infantil. Em 7-10% dos pacientes, ha associagdo com sindrome
de poliesplenia, que abrange uma série de ateracdes, entre elas 0 pancreas curto, Situs inversus
parcial,veia porta pré duodenal ,veia cava inferior duplicada ou interrompida em continuagdo com
a vela &zigos/hemidzigos, ma rotacdo intestinal, lobulagdo hepética simétrica, atresia hiliar,
pulmdes bilobados e anomalias geniturinarias. Objetivo: Descrever um caso de lactente com
sindrome da poliesplenia com atresia biliar. Metodologia: Realizada revisdo retrospectiva do
prontuario da paciente. Resultados. Paciente do sexo feminino, natural e procedente de Séo
Paulo, nascida a termo com 2605 g, Apgar 9 e 10. Foi encaminhada ao nosso servico com 4
meses de vida, por apresentar ictericia ha dois meses, collria e acolia. Realizada ultrassonografia
de abdome, que evidenciou ateracdo da ecotextura hepatica e formacbes nodulares em hilo
esplénico. A biopsia hepética foi sugestiva de atresia biliar. A colangio-ressonancia de abdome
demonstrou agenesia de veia cava inferior, retro-hepética, com drenagem das veias diretamente
para o atrio direito, com continuacdo da veia cava inferior para as veias azigos e hemiazigos,
agenesia de pancreas dorsal, e mlltiplas imagens compativeis com bago na loja esplénica e
regido subfrénica,dém de sinais de rotacdo intestinal, com auséncia de formacdo do arco
duodenal. Atualmente a paciente segue em acompanhamento ambulatorial, com sinais de
disfuncdo hepatica moderada, e aguarda transplante hepatico. Conclusdo: A paciente descrita
apresenta manifestagcdes compativeis com a sindrome de poliesplenia, associada a atresia biliar.
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