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Introducdo A atresia de vias biliares extra-hepética (AVBEH) € uma condicdo esclerosante e
inflamatoria progressiva da arvore biliar que acomete 1 em cada 15000 nascidos vivos. Existem
duas formas de AVBEH: forma embrionéria ou sindrébmica e a forma perinatal ou adquirida ou
isolada. Geralmente com apresentagdo isolada, existe um subgrupo de AVBEH com
anormalidades viscerais e vasculares associadas. O termo BASM refere-se a atresia biliar
associada a ma formagado esplénica, podendo incluir desordem de lateralidade (heterotaxia) com
ma-formacdo cardiaca, anomalia vascular, Situs inversus abdominal, ma rotacdo intestinal,
anomalias pancreaticas, poliesplenia e asplenia. Relato de caso: Ultrassom (USG) morfol6gico de
16 semanas de gestacdo evidenciou situs inversus abdominal e auséncia de veia cava inferior. O
pré-natal foi de alto risco e redizada cesariana eletiva, sem intercorréncias. Paciente iniciou
ictericia aos 10 dias de vida e com 56 dias, ainda se mantinha ictérico. Realizado USG com
heterotopia associada a poliesplenismo, ma formacéo da veia cava inferior e atresia de vias
biliares extra-hepética. Descartadas infeccbes congénitas. Aventada a possibilidade de
portoenterostomia de Kasai, porém, suspensa devido ao estagio avancado de fibrose. Realizada
apenas bidpsia hepatica e apos resultado histopatoldgico, encaminhado ao transplante hepético.
Discussdo: A atresia de vias biliares resulta da combinag@o de fatores pré-natais e neonatais,
expressdo de genes, exposicdo a infeccdes ou toxinas e alteracdo de resposta imune. O
progndstico na sindrome BASM € pior que na atresia biliar isolada. 1sso suporta a hipétese de
gue nessa sindrome h& uma doenca hepatica grave ou uma pior resposta a cirurgia de Kasai.
Conclusdo: A atresia de vias hiliares € uma patologia cujo diagnéstico rapido garante melhor
prognéstico ao paciente. O pediatra geral deve estar atento a esta patologia em suas duas formas
de apresentacdo, sendo a sindrome BASM aforma menos frequente.
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