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A atresia biliar (AB) é uma doenga que se inicia na infancia e se caracteriza por obstrugdo completa de
parte ou da totalidade das vias biliares extra-hepaticas, afetando 1:5000 a 1: 8000 recém-nascidos vivos. A
etiologia é desconhecida, mas os conhecimentos relativos a patogénese cresceram muito nos ultimos anos. A
atresia biliar é a causa mais frequente de colestase neonatal e de transplante hepatico em criangas. Do ponto
de vista clinico, caracteriza-se por uma ictericia colestatica, que inicia no nascimento ou nas primeiras semanas
de vida, além dehepatomegalia, acolia e coluria persistentes.

No Reino Unido e na Franga a prevaléncia varia entre 1:17.000 a 1:19.000 nascidos-vivos. Sua
incidéncia é maior em paises asiaticos atingindo 1,04:10.000 no Jap3o e 3,7:10.000 em Taiwan.

Histopatologicamente, caracteriza-se por expansdo portal devido a presenga de edema, infiltrado
inflamatodrio, proliferacdo biliar, com a presenca de tampdes biliares em ductos neoformados.A fibrose
contribui para a expansdo portal e, ao ultrapassar a placa limitante, leva a formag¢do de pontes entre espagos-
porta, e entre esses e as veias centrolobulares. Diferentes graus de fibrose podem-se relacionar tanto ao
estagio da doenga como a um padrdo fenotipico caracteristico. Nos ductos biliares extra-hepaticos ocorrem
fibrose concéntrica e desaparecimento progressivo do epitélio. O processo inflamatério destrutivo da AB ndo
se limita ao epitélio biliar extra-hepatico, vindo a acometer a arvore biliar em toda sua extensao, independente
de uma desobstrugdo mecanica cirdrgica, e a desencadear cirrose e insuficiéncia hepatica.E na verdade
umacolangiopatia progressiva.

Existem duas formas clinicas de AB: congénita e perinatal. A forma congénita se associa com
malformagdes extra-hepdticas e o aparecimento da ictericia é precoce, logo apds o nascimento. Na forma
perinatal, os sinais de colestase aparecem durante ou apds os 15 dias de vida e ndo ha outras malformagdes.

MorioKasai realizou no Japdo as primeiras “portoenterostomias”: inicialmente uma
portoduodenostomiae, posteriormente, uma portojejunostomia,comsucesso, concretizando o grandefeito de
corrigir a forma “ndo-corrigivel” de AB. A portoenterostomia, criadapor Kasai, € um procedimento cirurgico
paliativoquevisarestabelecer a drenagembiliar ao desobstruir os ductulosainda pérvios na regido do hilo
hepatico. A utilizagdoconsecutiva da portoenterostomia e do transplante de figado, associado a adequada
imunossupressdo, tém propiciado elevadas taxas de sobrevidaemlongoprazoparapacientes de qualquertipo
anatémico de AB.

O melhor prognéstico ainda depende de um diagndstico precoce e tratamento cirdrgico. No Brasil foi
langada uma campanha chamada “Alerta Amarelo”,para tentar diminuir a demora no diagndstico, obtendo um
melhor progndstico.

As préximas descobertas provavelmente envolverdo o desvendamento dos mecanismospatogénicos
da AB, levando a opgOesterapéuticasque complementem ou substituam os procedimentos cirurgicos
atualmente utilizados. Embora, atualmente ndo seja possivel interromper a progressdo da doenca, a pesquisa
na AB encontra-se adiantada e devera trazer novos avangos em um futuro préximo.
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