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Resumo: Atresia de vias biliares extra-hepética (AVBEH) resulta de processo inflamatério destrutivo que
afeta ductos biliares intra e extra-hepéticos, levando a fibrose e obliteracéo do trato biliar. Causa
mais comum de colestase cronica na infancia e mais frequente indicagdo de transplante hepatico
nesta faixa etaria. Classificada: Tipo embridnico ou fetal e Tipo perinatal ou “adquirido”. Quadro
caracteriza-se por ictericia colestética, collria e acolia fecal. Tratamento € cirdrgico até 8
semanas de vida, portoenterostomia (cirurgia de Kasai). Colangites de repeticdo podem ocorrer.
Crianca, sexo masculino, 10 meses de idade, com quadro de febre persistente associada a
irritabilidade e dor abdominal & palpacédo, com hepatomegalia de consisténcia firme. Apresentava
aumento laboratorial de enzimas canaliculares, com leucocitose importante e aumento de VHS e
PCR. Antecedentes revelaram historia de prematuridade e complicagdes neonatais, com ictericia
desde a primeira semana de vida. Apos alta, persistiu com ictericia e ao retornar para seguimento,
foram observadas collria, acolia fecal e ictericia colestética. Foi diagnosticada AVBEH e
operado aos 2 meses de vida, com bom fluxo biliar no pds operatdrio e regressdo da colestase,
com normalizacéo da cor das fezes. Apos cirurgia, ficou em uso de profilaxia, e reposicao de
vitaminas lipossollveis, aém de acido ursodesoxicolico. HA 4 meses, vem evoluindo com
guadros febris recorrentes, com internacoes repetidas, fazendo uso de antibioticoterapia venosa,
mas sem evidéncia clara do foco infeccioso. Interpretamos como colangite e iniciamos
Ampicilina e Sulbactam, com reversdo completa dos sintomas. Foi encontrada polisplenia ao
exame ultrassonogréafico e cardiopatia congénita com CIV e CIA, demonstrando tratar-se da
forma embrionaria da AVBEH. AVBEH é fatal em 100% dos casos, se ndo tratada
precocemente. Cirurgia de Kasai Unica alternativa para evitar transplante hepatico. Seu
diagnodstico em tempo habil é imprescindivel para que sgam evitados maiores danos tissulares
hepéticos advindos dessa condi¢o.
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