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Resumo: Introducéo: A atresia biliar € uma colangiopatia inflamatéria que destréi o epitélio das vias
biliares sendo caracterizada por uma obliteracdo fibrética dos ductos biliares extra-hepéticos. E
uma causa comum de ictericia patologica em lactentes e constitui a principa indicagdo de
transplante hepatico (TxH) em criancas. Sua etiologia ainda ndo foi definida, mas os mecanismos
patogénicos da doenca estéo intimamente ligados a uma forte resposta do sistema imunol ogico.
Objetivo: Apresentar uma revisdo atualizada sobre atresia das vias hiliares extra-hepéticas.
Metodologia: Realizou-se uma revisdo sistematica concentrada em artigos indexados em site na
Internet, em banco de dados, como Scielo, no periodo de 2008 a 2013. Resultados: A atresia das
vias biliares extra-hepaticas € a principal indicagdo de transplante hepatico na faixa etéria
pediétrica. O diagndstico precoce da atresia biliar e o tratamento cirdrgico (portoenterostomia), o
qual restabelece o fluxo hiliar, realizados preferencialmente antes dos 60 dias de vida, sdo
fundamentais, uma vez que o diagndstico tardio relaciona-se a necessidade de TxH ou morte nos
primeiros 3 anos de vida. Criancas ndo tratadas vao a 6bito na totalidade, por complicactes
relacionadas a hipertensdo portal e a cirrose hepética, e mesmo 0s casos tratados necessitam, em
sua maioria, do transplante hepético. Conclusdo: O diagndstico precoce é associado com resposta
e desfecho melhores. A realizagcdo precoce da portoenterostomia aumenta as taxas de sobrevida e
diminui a necessidade de transplante hepatico nos primeiros anos de vida fazendo com que o
prognostico dos pacientes com atresia biliar tenha melhorado nas Ultimas décadas. No entanto, o
encaminhamento precoce dos pacientes para realizacdo de portoenterostomia em tempo
adequado, continua sendo um desafio em todo 0 mundo.
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