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Nota prévia: este protocolo destina-se a orientar a abordagem
do doente com ictericia prolongada e suspeita de colestase
neonatal nos cuidados de satide pre-hospitalares e nas unida-
des hospitalares de nivel 1 e 2; estdo fora do ambito deste pro-
tocolo os doentes internados em Unidades de Cuidados Inten-
sivos Neonatais, embora os principios nele expressos se lhes
possam aplicar sempre que necessario e adequado.

A ictericia é frequente nos recém nascidos. A persisténcia de
ictericia para além dos 14 dias de vida (em recém-nascidos de
termo) torna mandatdéria uma investigagdo, embora muitos
bebés com ictericia do leite materno se possam manter ictéri-
cos para além dos 30 dias '.

A presenca de ictericia colestdtica é sempre patoldgica e a
suspeita deve ser colocada na presenga de coldria e/ou acolia
fecal. Colestase neonatal define-se como a presenca de icteri-
cia, num recém-nascido ou lactente até aos quatro meses de
idade, em que a bilirrubina conjugada € superior a 20% da
bilirrubina total, ou superior a 17 gmol/l '**.

A incidéncia de colestase neonatal € baixa (1: 2500 nados -
vivos). A principal etiologia (excepto nas Unidades de Cuida-
dos Intensivos Neonatais) é a Atrésia das Vias Biliares Extra
hepaticas (AVBEH)* (incidéncia na Europa 1/18400 nados-
vivos), e a suspeita deste diagndstico implica uma abordagem
agressiva na sua confirmacio ou exclusdo, dado que o prog-
néstico a longo prazo depende da precocidade do restabeleci-
mento do fluxo biliar (Portoenterostomia de Kasai) °.

O perfil clinico da AVBEH ¢é em regra: recém-nascido de
termo, peso ao nascimento adequado a idade gestacional,
boa progressao ponderal nas 1% semanas de vida (e em
regra até aos 3 meses), boa vitalidade, e fezes despigmen-
tadas (desde o nascimento, ou de inicio mais tardio, progres-
sivamente despigmentadas até a acolia, em regra bem patente
pelas trés semanas de vida).

Os pais nem sempre sdo bons informadores no que respeita a
coluria e a acolia fecal, pelo que o exame clinico destes doen-
tes deve incluir a observacao das caracteristicas da urina e das
fezes (fezes frescas, ndo misturadas com urina; se necessario
deve estimular-se uma dejecgdo).

Nao hd nenhum exame complementar ndo invasivo que per-
mita por si s6 confirmar ou excluir a AVBEH. A clinica asso-
ciada a uma GGT elevada, e a uma ecografia com aspectos
sugestivos (auséncia de vesicula ou vesicula rudimentar sem
dindmica de jejum/refei¢do, sinal da corda, presenca de
poliesplenia) devem fazer evocar esta hipotese, e perante este
cendrio apenas a observacdo do Cirurgido durante a colangio-
grafia per-operatdria pode confirmar ou excluir o diagndstico.

O cintilograma hepatobiliar com IDA tem pouco valor diag-
néstico e tem vindo a ser progressivamente abandonado '. Do
mesmo modo, a bidpsia hepdtica também nao € conclusiva'.

Quando se coloca a hipétese de AVBEH o doente deve ser
enviado o mais rapidamente possivel para um Centro de Refe-
réncia com as valéncias de Gastrenterologia Pedidtrica e Cirur-
gia Pedidtrica com experiéncia documentada em Portoenteros-
tomia de Kasai (efectuar contacto para transferéncia progra-
mada). A experiéncia do cirurgido e uma intervengdo efectuada
antes dos 60 dias de vida (idealmente antes dos 45 dias) sdo os
factores determinantes do sucesso deste procedimento 7. A
referenciacdo tardia é ainda um problema em centros nacionais
e internacionais, e ndo hd nenhuma justificac@o para reter um
doente com forte suspeita de AVBEH, a pretexto de aguardar
exames, geralmente morosos, e sem utilidade diagndstica.

Na abordagem da colestase neonatal € importante também des-
tacar um outro grupo de doentes: os doentes “com sinais de
alarme” (ver algoritmo). A abordagem destes doentes ¢ uma
urgéncia médica porque correm risco de vida no imediato (risco
de evolucdo para insuficiéncia hepdtica fulminante e encefalo-
patia), e podem falecer enquanto estamos ocupados na sua
investigacdo. Estes doentes devem ser enviados de imediato
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para um Centro de Referéncia com as valéncias de Gastrente-
rologia Pedidtrica e Cuidados Intensivos Neonatais e/ou Pedid-
tricos. Nestes casos a investigacao tem de ser rapida e dirigida
para dois grandes grupos de patologias (dentro destas a prio-
ridade deve ser para as doencgas tratdveis): sépsis/doengas
infecciosas (sépsis bacteriana, ITU a E.coli, infec¢do a Herpes,
sifilis, ...); doengas metabdlicas com tratamento médico espe-
cifico e eficaz (galactosemia, tirosinemia, fructosemia, CDG
tipo Ib, deficiéncia de citrina, hemocromatose neonatal, ...) 2.

Recomendacoes:

1. Colocar no Boletim de Sadde Infantil um alerta para
Colestase Neonatal

1.1. Conselhos aos pais:

“Aictericia (olhos e pele amarelos) é normal nos primei-
ros dias de vida. Contudo, se o seu filho se mantiver icté-
rico para além dos 14 dias deve consultar o médico, para
que este através de um teste rdpido 4 urina e observacdo
da cor das fezes possa determinar a necessidade ou ndo
de realizar mais exames.

1.2. Alerta para os médicos (na Consulta do 1° més):

“Se o RN se mantém ictérico apds os 14 dias de vida
efectuar um teste rdpido a urina (Tira-teste) para pesqui-
sar bilirrubindria, observar cor das fezes (*), e seguir
algoritmo do protocolo de Colestase Neonatal”.

2. Atodos os doentes com colestase neonatal deve ser admi-
nistrada, sempre que possivel, e antes do envio a um Cen-
tro de Referéncia, a vitamina K (5 mg, via intramuscular
ou endovenosa). Nas situaces de colestase o défice de
vitamina K € o primeiro défice de vitaminas lipossoliveis
a manifestar-se (geralmente através de hemorragia pelo
coto umbilical ou pelos locais de puncdo venosa).
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3. Devem ser evitadas as punc¢des venosas nas veias jugula-
res, sobretudo nos doentes com sinais de alarme (pela
possibilidade de existir coagulopatia por défice de sintese
hepdtica, ndo respondedora a vitamina K, e risco de
hematoma compressivo peri-jugular).
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(*) Se existirem meios para tal, poder-se-a considerar a hipétese de elaborar um cartdo com fotografias de fezes com espectro de cores, do
normal até a acolia, para anexar ao Boletim de Satde Infantil e Juvenil. A cor das fezes do recém-nascido deve ser comparada com as do car-
tao, e pelo menos na Consulta de Sadde Infantil do 1° més deve ser verificada pelo enfermeiro ou pelo médico. Este modelo foi ja implemen-
tado em outros pafses, sobretudo na Asia®"" tendo-se conseguido antecipar de forma significativa a idade média de realizacdo da portoente-

rostomia de Kasai.
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ICTERICIA apés os 14 DIAS de vida

Observacdo Médica Obrigatéria

/

.

Leite materno

Bom estado geral
Boa evolugdo ponderal
Urina de cor normal (Tira-teste)

Fezes de cor normal

Coliria, com ou sem Acolia (*): COLESTASE ?
Bilirrubina total / conjugada
AST/ ALT,GGT / Fosfatase alcalina
Cidlcio / Fésforo, Glicose / Lactato

Estudo da Coagulacdo; Hemograma (**)

/

Com sinais de alarme Sem sinais de alarme

Letargia / irritabilidade / convulsées / \
Sem

Vémitos / md evolugdo ponderal Com

Sinais de coagulopatia / ascite Acolia fecal Acolia fecal

Reavaliar aos 30 dias de vida

Mantém ictericia

URGENTE

(transferir < 4-6h) para Unidade de Referéncia

Programar transferéncia

ENVIAR PARA

em < 72 horas

Y
UNIDADE DE REFERENCIA (***)

*} Comparar com cartdo com fotografias de fezes anexado ao BS! {modelo a implementar)
[**) Evitar calheitas nas veias jugulares, sobretudo nos doentes com sinais de alarme

Se ndo for possivel efectuar todas as andlises é preferivel referenciar o doente sem andlises

Efectuar vitamina K, 5 mg, via intramuscular, se possivel
{***) Hospital com as valéncias de Gastrenterologia Pedidtrica e Cirurgia Pedidtrica com experiéncia documentada
em Portoenterostomia de Kasai; valéncia de Hematologia Pedidtrica para o estudo das ictericias prolongadas de
bilirrubina livre; valéncia de Cuidados Intensivos Neonatais efou Pediatricos para os doentes com sinais de alarme
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