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Perfuracao Idiopatica da Via Biliar: Uma Causa Rara
de Colestase Neonatal
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Resumo

Apresenta-se o caso de uma crianga do sexo masculino com
ictericia e distensdo abdominal, com inicio na segunda semana
de vida. Observado as 7 semanas, tinha um quadro de colestase
associado a ascite e desnutrico. Laboratorialmente havia marcada
elevagio das enzimas da via biliar, contrastando com uma citélise
discreta. A cintigrafia excluiu atrésia das vias biliares. A paracen-
tese revelou uma ascite biliar.

Colocada a hipétese de perfuragdo da via biliar, foi subme-
tido a laparotomia com colangiografia, confirmando-se a existén-
cia de uma perfuragdo na juncdio do cistico com o colédoco. Foi
feita a rafia da perfuracdo e drenagem biliar externa. A evolugio
foi favordavel do ponto de vista clinico e laboratorial.

A perfuragdo idiopdtica da via biliar é uma causa bastante
rara de colestase neonatal. A ocorréncia de colestase associada
a ascite no perfodo neonatal deverd evocar sempre este diag-
néstico.

Palavras-Chave: Perfuracdo idiopdtica das vias biliares,
colestase neonatal, ascite biliar.

Summary

Idiopathic Perforation of the Biliary Tract:
Rare Cause of Neonatal Cholestasis

The authors report a case of an infant with jaundice and
abdominal distension starting in the second week of life. At seven
weeks he associated cholestasis with ascites and malnutrition.
Biochemical investigations demonstrated a marked rise of biliary
enzymes with only slightly abnormal transaminases. Hepatobiliary
scan excluded biliary atresia and the paracentesis demonstrates a
bile ascites.
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Perforation of bile duct was suspected. Laparotomy with
operative cholangiography confirmed a rupture at the cystic and
the common bile duct junction. A suture of the perforation was
performed with external biliary drainage. The outcome was
favourable.

Idiopathic perforation of the biliary tract is a very rare cause
of neonatal cholestasis. The association of cholestasis and ascites
in the neonatal period should always call to mind this diagnosis.

Key-Words: Idiopathic perforation of the biliary tract,
neonatal cholestasis, bile ascites.

Introducao

A ictericia no periodo neonatal é uma situacdo bas-
tante frequente que na maioria dos casos se relaciona
com uma hiperbilirrubinémia indirecta. A existéncia de
um quadro de colestase obriga a rdpida investigacdo das
patologias responsaveis, nomeadamente a atrésia das vias
biliares extrahepdticas, situacdo em que a cirurgia pre-
coce é um factor determinante do prognéstico V.

A perfuracio idiopdtica da via biliar € uma causa
rara de colestase neonatal, sendo responsdvel por cerca
de um por cento destes casos . A forma de apresentacio
¢ habitualmente bastante caracteristica, permitindo um
diagnéstico facil, desde que suspeitado ©*.

A sua etiologia permanece desconhecida. O local da
perfuracdo é praticamente sempre 0 mesmo, na juncio
do cistico com o colédoco, o que sugere uma fragilidade
congénita desta regido * > % 7. Tem sido proposto que
tanto a perfuracdo da via biliar como o quisto do colédoco
sejam manifestacdes de um espectro de anomalias congé-
nitas das vias biliares ®7®. Um aumento da pressdo nas
vias biliares devido a obstrucdo distal por estenose, litiase
ou bilis espessa foi também sugerido como causa desta
situagdo *+ 7 bem como a possibilidade de etiologia
traumética > 7.

O éxito do tratamento cirtirgico da perfuragdo idio-
pética da via biliar e respectivo prognéstico depende em
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grande parte da precocidade do diagndstico. Pretende-
mos, com o caso clinico que apresentamos, alertar para
a clinica caracteristica desta entidade e para a facilidade
de diagndstico desde que evocado, permitindo o trata-
mento em tempo Util e evitando investigacdes desne-
cessdrias.

Caso Clinico

Lactente do sexo masculino, que, com sete semanas,
foi traduzido ao servigco de urgéncia por distensdo abdo-
minal e hérnias inguinais de aparecimento recente.

Era uma crianca sob aleitamento materno exclusivo,
com md progressao ponderal desde o nascimento apesar
do bom apetite. Pela segunda semana de vida foi notada
uma distensdo abdominal, que se agravou progressiva-
mente, e uma coloracfio ictérica da pele, que manteve.
A partir da quarta semana passou a ter fezes acdlicas e
coldria e, 2 sétima semana, o aumento subito do volume
escrotal preocupou os pais, motivando a vinda ao servico
de urgéncia. Nao havia referéncia a febre.

Produto de uma III Gesta mal vigiada, com duas
ecografias normais, o parto foi de termo, normal e sem
asfixia. Ao nascimento tinha um peso e comprimento no
P25 e perimetro cefdlico no P10. Nio se verificaram
intercorréncias no perfodo perinatal.

Ao exame objectivo tinha peso, comprimento e peri-
metro cefdlico no P10. Apresentava sinais de desnutri-
¢do, acentuada distensdo abdominal com ascite e volu-
mosas hérnias inguinal bilateral e umbilical, que teriam
surgido na véspera. A ictericia era moderada. Havia nocdo
de algum desconforto a palpa¢do abdominal e hepatome-
gélia discreta. O bago ndo era palpdvel. Foi confirmada
a existéncia de coltria e fezes acdlicas.

Na avaliagdo laboratorial, a bilirrubina conjugada
encontrava-se moderadamente aumentada: bilirrubina total
— 145 pmol/l, bilirrubina conjugada — 100 pmol/l. Havia
marcada elevacdo das enzimas da via biliar: fosfatase
alcalina — 1089 U/l, Gama GT-1140 U/l, contrastando
com uma citdlise discreta: TGO-46 U/l, TGP-39 U/l. As
provas de fun¢do de sintese hepdtica foram normais: albu-
mina-38 gr/dl, colesterol-9,5 mmol/l, tempos de coagula-
¢do normais. No hemograma destacava-se uma tromboci-
tose: plaquetas-65000/ul, Hb-10,8 g/dl, leucéceitos-11400/
/ul. Foram excluidas a infec¢do urindria e as causas in-
fecciosas (serologia TORCH) e metabdlicas (galactosémia,
deficiéncia de alfa 1 antitripsina) mais frequentes de
hepatite neonatal.

Na ecografia abdominal observou-se uma volumosa
ascite com normal ecoestrutura hepdtica, vesicula biliar
em vacyidade e auséncia de dilatacio das vias intra ou
extrahepdticas.

A cintigrafia revelou uma captacido hepatocelular
normal com drenagem livre do isdtopo através das vias
biliares, excluindo a hipdtese de atrésia das vias biliares.
Nas imagens tardias era contudo evidente um foco de
estase junto ao hilo hepdtico e uma distribui¢do andmala
do isétopo na cavidade abdominal, ocupando os flancos
e estendendo-se para as bolsas escrotais, levando a con-
cluir pela passagem de bilis para o espago peritoneal
(figura 1).
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FIG. 1 - Imagens tardias (aos 60 e 105 minutos) da cintigrafia hepato-
biliar com HIDA, evidenciando um foco de estase na pro-
jeccdo do hilo hepdtico e uma distribuigdo periférica do
is6topo na cavidade abdominal com preenchimento da bolsa
escrotal.

Realizou-se entdo uma paracentese. A concentragao
de bilirrubina conjugada foi de 821 pmol/l, aproximada-
mente 10 vezes superior a plasmdtica (72 pmol/l), confir-
mando a existéncia de uma ascite biliar.

Os exames complementares permitiram concluir tra-
tar-se de um caso de perfuragdo da via biliar e foi deci-
dida a abordagem cirtrgica.

Durante o internamento esteve medicado com 4cido
ursodesoxicolico (20 mg/kg/dia) que manteve até esta
altura.

A laparotomia evidenciou uma ascite biliar volu-
mosa. A vesicula e as vias biliares tinham sinais inflama-
térios e foi possivel identificar uma pequena perfuracdo
na jungdo do cistico com o colédoco. Na colangiografia
intraoperatoria verificou-se um extravasamento do pro-
duto de contraste na por¢do terminal do cistico, ndo ha-
vendo passagem para o intestino através do colédoco
(figura 2). Foi feita a rafia da perfuracdo e drenagem da
cavidade peritoneal e da via biliar. No pds-operatorio,
esteve sob alimentacdo parenteral total durante duas se-
manas. A colangiografia, apds este periodo, mostrou uma
normal passagem do produto de contraste através do
colédoco para o duodeno (figura 3), reiniciando-se nesta
altura a alimentacdo.
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FIG. 2 - Colangiografia intraoperatéria mostrando um extravasamento
do produto de contraste na por¢do terminal do cistico e
auséncia de passagem para o duodeno através do colédoco.

FIG. 3 - Colangiografia pés-operatéria revelando uma normal permea-
bilidade das vias biliares e auséncia de extravasamento.

A evolugio posterior foi favordvel. Actualmente tem
dois anos e mantém-se clinica e laboratorialmente nor-
mal.

Discussao

O quadro clinico do caso que apresentamos, apesar
de curioso e invulgar, é paradigmdtico da perfuragdo
idiopdtica da via biliar no periodo neonatal.

A sintomatologia habitualmente inicia-se antes dos
trés meses de idade * 2. Insidiosamente, instala-se um
quadro de ictericia ligeira ou flutuante, fezes pdlidas ou
acOlicas e coluria, ma progressdo ponderal e uma distensdo
abdominal progressiva com ascite, muitas vezes associa-
da a hidrocelo e hérnia inguinal e umbilical < ®*. Curio-
samente, os doentes mantém habitualmente um razodavel
estado geral >+, Esta forma de apresentacio contrasta
com as emergéncias cirdrgicas de peritonite biliar, que
invariavelmente ocorrem nos adultos e também, mais

raramente, nos lactentes - # 6% 101D,

Laboratorialmente € tipica a hiperbilirrubinémia
ligeira a moderada e a auséncia de alteracdes significa-
tivas das transaminases, tal como ocorreu no nosso caso.
Estes dados sdo importantes no diagndstico diferencial
com a atrésia das vias biliares e a hepatite neonatal * 7.

A existéncia de ascite num contexto de colestase
neonatal é uma situacdo rara. No diagndstico diferencial
devem ser tidas em conta a hemocromatose e outras
colestases de etiologia metabdlica. Nestas situagdes, a
ascite associa-se invariavelmente a uma degradagdo da
funcdo de sintese hepatica e é um sinal de mau prognés-
tico. No nosso doente, a boa vitalidade e a auséncia de
marcadores de insuficiéncia hepdtica tornavam pouco
plausiveis aqueles diagndsticos.

A investigacdo efectuada neste caso reflecte os
protocolos de abordagem nas situacdes de colestase
neonatal. Retrospectivamente, reconhecemos que poderd
ter sido exagerada, face a especificidade do quadro
clinico.

Nos quadros de colestase neonatal, a cintigrafia
hepatobiliar é importante para o diagndstico de atrésia
das vias biliares. Na perfuragio idiopdtica das vias biliares,
o seu resultado é muitas vezes esclarecedor. A concen-
tracdo do isétopo no local de estravazamento e a sua
distribuicdo para a cavidade peritoneal, tal como se ve-
rificou no nosso caso, sdo achados tipicos e altamente
especificos desta situagdo 710 A paracentese, mos-
trando concentragdes de bilirrubina no liquido ascitico
muito superiores as plasmdticas, como no caso que des-
crevemos, confirma o diagndstico ©.

O tratamento € cirdrgico. A intervencdo deve ser
realizada brevemente, uma vez que um longo tempo de
espera se associa a um risco acrescido de mortalidade e
complicacdes, sobretudo infecciosas >+ 12 A colangio-
grafia intraoperatéria permite apreciar a morfologia das
vias biliares, identificar o local da perfuracio e eventuais
causas obstrutivas > %7 Alguma controvérsia existe quanto
a técnica cirdrgica a utilizar. Na auséncia de uma
malformacdo do colédoco, a maior parte dos autores
propdem a drenagem simples das vias biliares com ou
sem rafia da perfuragio 7. No nosso caso foi este
o procedimento adoptado. A colecistostomia permite
uma drenagem biliar mais efectiva e, tal como no nosso
doente, a avaliacdo posterior da permeabilidade da via
biliar .

No pds-operatdrio estd indicada uma pausa digestiva,
utilizando nutricio parenteral total para promover a repa-
ragio ductal . No nosso caso a alimentac¢do s6 foi
restabelecida, ap6s verificagdo da normal permeabilidade
das vias biliares, através de colangiografia.

Neste caso, com um diagnéstico e cirurgia atempados,
a evolucdo foi favordvel, com normalizacdo clinica e
laboratorial completa.
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O tratamento com dcido ursodesoxicélico torna o pool
de sais biliares mais hidrofilico, facilitando a drenagem
biliar e minorando assim os efeitos fibrogénicos da
colestase sobre o parénquima hepdtico. A sua prescricdo
neste caso antes da intervencdo cirdrgica poderd ter
contribuido para a auséncia de sequelas. No pés-operatd-
rio a sua utilizacdo poderd ser mais controversa uma vez
que, aos efeitos protectores sobre o parénquima hepdtico,
se poderda contrapor, pelo aumento de fluxo biliar, um
risco acrescido de atraso de cicatrizagdo ou eventual
recidiva da perfuragdo. A utilizagdo de coleréticos ndo
transparece como pratica corrente na literatura consulta-
da, mas pensamos ser Gtil alguma discussdo sobre o as-
sunto.

A colestase neonatal é a forma de apresentacdo de
um grande numero de doencas heterogéneas. Algumas
das suas causas, principalmente as cirdrgicas, exigem um
diagndstico e tratamento rdpidos para um progndstico mais
favordvel. Em relacdo a perfuragdo da via biliar, apesar
de clinicamente muito caracteristica, o diagndstico &
muitas vezes tardio, provavelmente pela sua raridade,
aumentando grandemente o risco de complicagdes. A
presenca de ascite associada a colestase neonatal é pra-
ticamente patognomonica desta situacdo.
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