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Resumo: Introducdo: Onfalocele € uma malformagdo congénita da linha média da parede abdominal na
base do corddo umbilical e atresia de vias biliares € uma doenca progressiva, idiopatica, fibro-
obliterativa da arvore biliar extra-hepatica. Descricdo do caso: Recém-nascido feminino, pré-
termo tardio, com diagnostico antenatal de onfalocele, nascida de parto cesariano, peso de 2500
gramas, cariétipo 46 XX. Iniciamente permaneceu em jejum e de nutricdo parenteral, sendo
introduzida dieta enteral com boa aceitacdo. Apresentou quadro de sepse neonata tardia de foco
urinario com sete dias de vida (agente isolado - Enterobacter cloacae), sendo realizado tratamento
antimicrobiano. No 12° dia de vida apresentou hiperbilirrubinemia direta, elevacdo de enzimas
hepéticas e acolia fecal, com suspeita diagnodstica de atresia das vias biliares, porém a avaliacéo
ultrassonogréfica foi inconclusiva, devido as alteragbes anatdbmicas decorrentes da onfalocele.
Em avaliacdo conjunta com a equipe de Cirurgia Pedidrica do Ingtituto da Crianca do
HCFMUSP, foi optado por nova abordagem cirlrgica para a paciente com o objetivo de realizar
um diagndstico para o quadro de colestase, e também de corrigir a onfalocele. No 37° dia de vida
foi submetida a procedimento cirdrgico para corrigir a onfalocele e tentativa de realizar um
diagndstico da colestase. No ato cirdrgico foram observadas alteragBes estruturais compativeis
com atresia de vias biliares, posteriormente confirmadas pelo anatomopatol 6gico, sendo realizada
uma portoenterostomia e correcdo da onfalocele. Evoluiu bem no periodo pds-operatério, com
diminuicdo de hilirrubina direta e enzimas hepéticas, bem como resolucédo da acolia fecal. Alta
em boas condicdes clinicas. Discussdo: Nesse relato de caso objetivou-se relacionar essas duas
malformagtes neonatais do trato digestorio do periodo neonatal e buscar possiveis correlacdes
embriologicas que justifiqguem sua ocorréncia simulténea. Apesar das patogéneses das doencas
ainda ndo estar totalmente definidas, ndo ha, até o momento, relacdo direta entre elas. Assim, a
associagdo entre onfalocele e atresia biliar € extremamente incomum, existindo apenas dois casos
publicados. Conclusdes. Trata-se de uma associagado bizarra e extremamente rara, mas que pode
cursar com bom prognéstico quando é feito diagndstico e abordagem cirdrgica precoces, além de
suporte e mangjo clinico na prevencao de complicacfes no periodo perioperatorio.

http://anai s.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da- shp/25-congresso-brasil eiro-de-perinatol ogi a/0124-associ acao-de-onfal ocel e-e-atresia-de-vias-biliares.pdf



