
ATRESIA DAS VIAS BILIARES EXTRA~HEPÁTICAS 

Introdução 

Entre as disembrioplasias que se 
assestam ao nível das vias biliares ex­
tra-hepáticas, condicionando alterações 
na sua morfologia e alterando significa­
tivamente a sua destinacão funcional, 
salientamos, pela sua freqüência, as atre­
sias. 

O elemento básico identificado no 
quadro clínico de um paciente portador 
de uma a tresia de vias biliares é a icte­
ncia. Importante se torna - para a 
determinação do diagnóstico e a insti­
tuição da terapêutica cirúrgica adequa­
da - o perfeito conhecimento das di­
versas eventualidades patológicas que 
também podem estruturar um quadro 
de icterícia, a fim de que o estabeleci­
mento definitivo do diagnóstico não te­
nha demorado o tempo suficiente para 
que lesões irreversíveis se tenham insta­
lado ao nível do parenquima hepático. 
E isto porque, quando existem elementos 
anatômicos que permitam o restabeleci­
mento do trânsito biliar, existe chance 
de recuperação para muitos pacientes. 

Anatomia Patológica 

Uma malformação pode instalar-se 
em qualquer um dos elementos anatô­
micos que estruturam a árvore biliar 
extra-hepática (hepático, cístico, colédo­
co e vesícula biliar), ou em mais de um, 
ou ainda, interessar toda a referida ár-
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vore. As eventualidades mais freqüente­
mente encontradas, estão identificadas 
na Figura n'' 1 e obedecem à sistemati-
zação idealizada por Grob <7> : 

I - Casos não-operáveis 
1 - atresia dos duetos hepáticos, 

cístico e colédoco, com vesícula biliar 
normal; 

2 - atresia dos duetos hepáticos; 
3 - atresia de todos os elE•mentos 

constituintes da árvore biliar extra-he­
pática. 

FI<; FIL\ X•1 1: - Identifica - de forma esque. 
mática - as eventualidades patológicas identi­
ficávPis Pm casos de atn•sia das vias biliares 
t•xtra-h~>piÍti<'ns. Vt•rificnmos: 1 - ATRl:SIA 
DOS CAXAIS HEPATICOS; 2. - ATHESIA 
DOS CASOS HEPÁTICOS E DO COLEDOCO; 
I -- .\'l'HESL\ IH POflO DISTAI, DO CA­
LEDOCO; rí. - ATHESIA DO C ALEDOCO; 6. 

- ATtu:stA no coumoco, n:stcGI,A BI­
LIAR E CISTICO. 
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II - Casos operáveis 
4 - fechamento congênito da pa­

pila de Vater; 
5 - atresia do dueto colédoco; 
6 - atresia dos duetos cístico e co­

lédoco, da vesícula biliar. 
Na nossa casuística - fundamenta­

da no estudo de 20 pacientes, portado­
res de atresia das vias biliares, tivemo~ 
a oportunidade de identificar as even­
tualidades demonstradas pela Figura no 
2. 

Etiopatogenia 

Como sabemos, pelos dados forneci­
dos pela embriologia, a via biliar extra­
hepática é oriunda do tubo digestivo 
primitivo, de duas porções perfeitamente 
bem definidas: 

4 CASOS 

12 CASOS 
FIGURA N? 2: -Estudo esquemático das altr. 
rações da morfologia da via biliar extra.he11ática 
identificada nos nossos casos: A - ATRESIA 
TOTAL DA VIA BILIAR EXTRA-HEPÁTICA (4 
casos); B - ATRESIA DOS CAXAIS HEPA. 

a) da porção do tubo digestivo 
primitivo -- situada cranial­
mente ao saco vitelino - de­
rivam a vesícula biliar e os 
duetos hepáticos e colédoco; 

b) da porção caudalmente situada 
em relação ao referido saco vi­
telino, origina-se o cístico e 
parte da vesícula biliar. 

Os duetos biliares intra-hepáticos se 
formam à medida que se estruturam os 
)obos hepáticos. 

Nas primeiras fases do desenvolvi­
mento- a semelhança do que já vimos 
em relação ao tubo digestivo - a via 
biliar apresenta-se como um cordão só­
lido. Posteriormente, será restabelecida 
a luz, através de um mecanismo de va­
cuolização em tudo semelhante ao veri­
ficado no intestino primitivo. Num dado 

2 CASOS 

2 CASOS 
TICOS E DO COLEDOCO (2 caso'!); C - ATHE· 
SIA DO COLEDOCO, COM PERMEABILIDADE 
DO RESTO DA VIA BILIAI{ (12 casos); O ­
ATRESIA DO COLEDOCO, VESIC LA BILIAI{ 
E CISTTCO (2 casos). 
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momento, um determinado fator, de na­
tureza e mecanismo desconhecido, inter­
fere na evolução normal do processo de 
recanalização, estruturando, destarte, a 
atresia. 

Embora o mecanismo acima referi­
do seja o que provavelmente tenha su­
cedido e é aceito pela maioria dos AA., 
a presença de uma atresia biliar foi 
também atribuída a outros fatores, en­
tre os quais citamos, uma peritonite fe­
tal localizada e a sífilis congênita. 

Quadro Clínico 

O elemento fundamental, identifica­
do no quadro clínico é representado pe­
la icterícia. Esta pode estar ausente nos 
primeiros dias que sucedem ao nasci­
mento, e a explicação reside no fato de 
que o organismo materno (fígado) eli­
minou os pigmentos biliares em circu­
lação. Normalmente ela aparece entre o 
9'·' ao 14" dias após o nascimento, e a 
sua coloração aumenta significativamen­
te, até a coloração esverdeada da pele, 
característica de uma obstrucão com­
pleta. O estudo físico e laboratorial das 
fezes e do plasma sanguíneos fornecem 
dados importantes no estabelecimento 
do diagnóstico. No que diz respeito à 
coloração, as fezes apresentam-se desco­
radas (muitas vezes completamente 
brancas), e a urina grandemente escu­
ra. A pesquisa da bilirubina é negativa 
nas fezes e presente na urina. A urobili­
na não é identificada nem nas fezes nem 
na urina. A bilirubina plasmática apre­
senta-se aumentada, tanto na reação di­
reta como na indireta. Os elementos san­
guíneos apresentam-se dentro dos limi­
tes normais, sendo identificáveis - em 
ap1·oximadamente 10'/ dos casos - cé­
lulas nucleadas vermelhas. 

Coledoco-duodenostomia 

Diagnóstico Diferencial 
O Quadro da página seguinte di­

vulga - de forma esquemática - os 
dados que devem ser valorizados na de­
terminação de uma atresia de vias bi­
liares, em um determinado paciente por­
tador de interícia. Na determinação do 
diagnóstico, devem ser analisadas a In­
terícia neonatorum, a Eritroblastose fe­
tal, Septicemia, Icterícia nuclear, Car­
diopatia congênita, Sífilis congênita e 
Doença de Vinckel, as quais induzem 
também o aparecimento da icterícia. 

Tratamento 
Sendo a atresia das vias biliares ex­

tra-hepáticas representada por uma obs­
trução completa da luz da mesma, o 
tratamento é cirúrgico. O procedimento 
técnico transoperatório procura sempre 
restabelecer o trânsito biliar, afastando 
o obstáculo morfológico que o caracteri­
za. A correção cirúrgica depende, no en­
tanto, do grau e da localização do obs­
táculo. Assim somente naqueles casos 
nos quais existe permeabilidade dos he­
páticos, cistico e saco vasicular <Figura 
n" 1-5) é que o substrato anatômico per­
mite uma reconstituição satisfatória do 
trânsito biliar. O tipo 4 da mesma Figura 
é extraordinariamente raro, e sua corre­
cão também é viável. 
~ Basicamente, a intervenção consiste 
na execução de uma derivação bilio-di­
gestiva. Os tipos mais frequentemente 
efetuados estão representados na Figura 
n '' 3: em A- COLEDOCO-DUODENOS­
TOMIA TÉRMINO-LATERAL; em B- CO 
LECISTO - DUODENOSTOMIA TÉRMI­
NO-LATERAL. As intervenções acima 
referidas são simples e os resultados são 
mais positivos no segundo tipo (COLE­
CISTO-DUODENOSTOMIA). 

Colecisto-duodenostomia 

PIG RA K" 3 - Demonstração esquemática dos ti1>os de reconstituição cirúrgica da via biliar: 
A - Coledoco.Duodenostomia Termino.Lateral; B - Colecisto.Duodenostomia Termino.Lateral. 

1 0 11 12 13 1 4 15 16 17 



TIPO SANGUE IDADE I COR DA I FíGADO I URINA -l v AN DEN 
APAR. I PELE E BACO BERG 

INDEX 

Icterícia neo- 2 a 6 amarelo Celulas vermelhas nucleadas ate 11 I l 11 \ I' i . . 
matorum dias I ouro - uroblllna Indireta 16 I 5~<- Ocasionalmente, eritroblastosc. 

________ I I 1:---------r'--------~---------------------
Icterícta neo-1 2 a 6 li amarelo I - I uroblllna \ 

natorum I dias escuro I I 
precox \ 

indireta 20 Células vermelhas aumentadas até 
srr. Ocnsionalmente, eritroblastoEe. 

Etrltoblas- I nascimento \ amarelo es_ \ aumen- ~ uroblllna \ bifásica I 75 I Células nucleadas entre 20 a 50%, 
tose fetal I a 48 horas I curo a bron- I tados bll!rublna I I 1 mais eritroblastose. Meloblastos, A-

I I zeado. Pete- I I I , nem!a macrocit!ca hlpercrônlca. Em 
qu!as. I ' I I gor;. doo casos, CRIANÇA Rh 

______ I I I I MAE Rh - e PAI Rh -. 

Icterícia 
nuclear 

Septicemia 

Doença de 
W!nckel 

Sif!lls 
congênita 

I 24 a 48 I amarelo ! - li uroblllna I 1 

--::_r:__ I escu:__ I J \ 

indireta 75 

Depois do 
4~' dia 

amarelo 
petequ!a 
hemorr. 

aumen­
tados 

16 

Nada 

Células nucleadas em 5"-;.. Desen­
volve-se anemia. com aumento dos 
elementos da linha branca. 

4 a 12 
dias 

amarelo 
escuro 
cianose 

"~,,%~\.~· n 
~ indireta ,·-------+------------------

urobil!na 75 Aumento do' elementos da linha 
branca. com anemia eventualmen­
te presente. 

Qualouer 
tempo 

!cter!c!a 
variá VPL Le­

sões cutâneas I 

aumen­
tados 

sangue \ l 
urubll!na I bifásica I ------

16 Pode di~simular uma eritroblatose. 
V{asserman positivo. bll!rublna I I 

=:na I ---------,' ' '--------' , I 
Carc!!opat!a 
congênita 

nascimPnto 
a 14 dias 

alguma lcte- I 
ric!a geral I 
mente ela: I 

nose. 1 

aumen­
tados I 

I 
I 

indireta 16 Células vermelhas nucleadas até 
to r;:. Algumas vezes policitemia. 

-------; : :------- -----· '.--------1 
ATRESIA 

DAS VTAS 
BILIARES 

nascimpnto 
a 14 dias 

amarelo. ten- 1 

dendo para 1 

verde escuro. 

aumen­
tados 

bilirub!na I 
fezes des­
coradas. 

direta 100 NormalmentE' hemograma normal. 
Podem srr Vf"rihcadas no entanto, 
células nucleadas vermelhas até 
lO"é. 

Quadro idPntificando de forma sumúi·ia o diagnústico diferencial entre a 
a!rl'sia das Yi:L'i hilian·s com out1·as l'H'n!ualidadl's clínicas qUL' condicionam o 
:iparl'cim,·nto de icterícia em sL·us JHl!"!adorcs. 
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Alguns AA. são contra a realização 
de uma anastomose bilio-digestiva, ar­
gumentando que a conexão direta do 
colédoco ou do saco vesicular à luz in­
testinal condicionaria infeccão ascen­
dente. Este fato - que no ad>ulto é bas­
tante freqüente - raramente é observa­
do no recém-nascido. 

Gross '8 ' verificou em alguns de seus 
pacientes, que a obstrução da via biliar 
era condicionada pela presença de ma­
terial espesso intraluminar. Nestes ca­
sos, indicou e realizou a irrigação dos 
duetos (com solução salina, através de 
um tubo coloc1do na vesícula biliar). 
Obteve, por este procedimento, em 26 
oportunidades, recuperação dos pacien­
tEs. O mesmo A., em 31 casos, empregou 
um tratamento medicamentoso, consis­
tindo basicamente na instilação duode­
nal de sulfato de magnésio (MgSO ) a 

4 

25'; e Decolin intravenoso. Em 16 opor-
tunidades, este procedimento medica­
mentoso não forneceu resultados, e os 
pacientes foram submetidos a interven­
ção cirúrgica. 

Resultados 

Os resultados a serem obtidos no 
tratamento de uma atresia de vias bi­
liares extra-hepática estão, evidentemen­
te, em relação direta: 

1 - Com a precocidade do estabe­
lecimento do diagnóstico e es­
tado geral do paciente; 

2 Com o grau de comprometi­
mento hepático; 

3 Com a existência de elementos 
anatômicos que permitam a 
reconstituição do trânsito bi­
liar. 

O exame da literatura demonstra 
que os resultados são bastante maus 
neste tipo de tratamento. Duhamel 151 

divulga P casos com 1 resultado po­
sitivo; Gross 181 , 52 (26'1;1) bons resulta­
dos, num total de 198 casos atendidos; 
dos 16 casos atendidos por Clatworthy e 
Cols. '3 ', apenas 1 paciente ficou curado. 
Na nossa casuística, 5 pacientes, subme­
tidos a colecisto-dudenostomia, e nos 
quais as condições hepáticas foram con­
sideradas satisfatórias, recuperaram mui-

to bem, sendo de salientar-se que um 
deles apresentava grande sintomatologia 
neurológica pela grande impregnação do 
teci do nervoso (o líq uor apresentava-se 
com grande coloração amarela. nítida). 
Os demais pacientes (15) casos) falece­
ram, 6 casos pela impossibilidade de cor­
reção cirúrgica, e 9 devido ao grande 
comprometimento do parênquima hepá­
tico (em 6 casos, o fígado apresentava-se 
com uma coloração verde-escura, e a li­
nha de incisão - para a retirada do 
fragmento para estudo histo-patológico 
- não sangra v a). 
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