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INDRODUÇÃO



Atresia de vias biliares é uma doença progressiva, idiopática, fibroproliferativa da árvore biliar extra e intra-hepática causada pela obstrução biliar ou ausência da mesma, que ocorre exclusivamente no período neonatal, de extensão e graus variáveis.

Tem uma prevalência relativamente baixa variando entre 1:10.000 a 1:15.000 nascidos vivos, com leve predisposição sexual (1,4F : 1 M), porém é a indicação mais comum de transplante hepático em crianças (corresponde a 50% dos transplante hepático em crianças).


A atresia de vias biliares pode ser dividida em 2 formas:
-Atresia de Vias biliares Perinatal ou Não-sindrômica: ocorre em 75-80% dos bebês com este diagnóstico. Normalmente as crianças nascem sem icterícia com sistema biliar permeável. Este por sua vez, passa a sofrer uma inflamação progressiva e fibroproliferação iniciada por algum insulto perinatal. Desta forma, nos 2 primeiros meses de vida, a icterícia se desenvolve e as fezes se tornam progressivamente acólicas.

-Atresia de Vias biliares Síndrômica ou Embrionária: atinge cerca de 10-20% dos recém-nascidos em que a atresia de vias biliares está associada a outras malformações congênitas, tais como, síndrome da poliesplenia, malformações cardíacas, malformações renais, ânus imperfurado, atresias intestinais, má rotação intestinal, poliesplenia, situs inversus abdominal, etc. Neste caso, a formação e diferenciação ductal biliar estaria prejudicada por mutações genéticas causando secundariamente uma resposta inflamatória no sistema ductal.


Independe do tipo de atresia de vias biliares ambos os grupos apresentam histologia e colangiograma característicos: inflamação e fibrose do tracto portal, colestase (caracterizada pela presença de pigmentos biliares nos hepatócitos e ductos biliares), necrose focal de células hepáticas, transformação de células gigantes e proliferação do ducto biliar que geram perda da permeabilidade dos ductos biliares extra-hepáticos. Destes achados os mais sugestivos de atresia de vias biliares seriam fibrose portal e proliferação ductular.

PATOGÊNESE

A causa da atresia de vias biliares é desconhecida, embora vários mecanismos possam estar relacionados. A teoria mais aceita menciona a presença de um processo inflamatório obliterativo de início pré-natal ou perinatal (com provável etiologia viral) que provoca destruição do epitélio dos ductos biliares extra e intra-hepáticos. 

Além desta teoria existem outros fatores associados tais como resposta inflamatória mediada por toxinas; falha embriológica na recanalização dos ductos biliares extra-hepáticos; refluxo de secreções pancreáticas na árvore biliar em razão de malformação da junção pancreatobiliar; catástrofe biliar; malformação da placa ductal; excreção de componente tóxico na bile e metabolismo anormal dos ácidos biliares; desrregulação imune, como transtorno primário ou como resultado de gatilhos infecciosos ou genéticos. Os fatores genéticos estão associados principalmente nos casos de pacientes com múltiplas malformações sendo que a genética ainda pode desempenhar um papel na susceptibilidade à doença. 
DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL DE COLESTASE NEONATAL
                           (Consulte o Capítulo de Colestase Neonatal)


Considera-se colestase o achado laboratorial de Bilirrubina direta > 1mg/dL quando a Bilirrubina total < 5mg/dL ou > 20% da taxa de Bilirrubina total quando esta taxa é > 5mg/dL. Existem várias causas que cursam com colestase neonatal e que devem ser pesquisadas como diagnóstico diferencial tais como: 

- Causas Infecciosas: citomegalovírus, rubéola, herpes, toxoplasmose, sífilis, hepatite B, outras doenças virais, septicemia.

- Causas Genético-Metabólicas (principais): deficiência de alfa1-antitripsina, Síndrome de Dubin-Johnson, Síndrome de Rotor, Fibrose cística, Galactosemia, Intolerância hereditária à frutose, Tirosinemia, Hipotireoidismo.

- Doenças hematológicas

- Tóxicas: drogas e NPT prolongada

- Hepatite neonatal idiopática

- Obstrução do ducto biliar: Doença de Caroli, Cisto de colédoco, Síndrome da bile espessa, Perfuração espontânea dos ductos biliares extra-hepáticos, Hipoplasia biliar sindrômica (Síndrome de Alagile) e não-sindrômica.A síndrome de Alagile consiste em hipoplasia biliar associada a anormalidade extra-hepáticas características tais como, testa larga e proeminente; olhos profundos e separados; nariz reto, estreito e longo; mento pequeno e pontiagudo; orelhas baixas e malformadas; estenose da artéria pulmonar; anomalias vertebrais; anormalidades oculares. 

QUADRO CLÍNICO

A maioria dos lactentes com atresia de vias biliares nasce bem, saudável, a termo e com peso adequado. A icterícia é o primeiro sinal da doença e na maioria dos casos surge entre a 2-6 semanas de vida, atingindo inicialmente a esclera.

Posteriormente pode vir associado fezes hipo ou acólicas, cerca de 2 semanas depois da hiperbilirrubinemia direta. Geralmente eliminam mecônio normalmente ao nascimento e fezes amareladas por um curto período de tempo.  Os pais podem notar urina escura (colúria) que mancha as fraldas e está associada ao aumento da excreção de bilirrubina pelo rins. 


Ao exame do abdome, pode-se notar hepatomegalia com palpação de um fígado firme além de esplenomegalia.


Outros achados que podem ocorrer são: anemia; má-nutrição; deficiência das vitaminas lipossolúveis; ascite; cirrose; O achado de coriorretinite no exame oftalmológico sugere outras afecções tais como citomegalovírus, toxoplasmose e rubéola que estão dentre os diagnósticos diferenciais desta patologia.
INVESTIGAÇÃO LABORATORIAL

Estes pacientes apresentam níveis séricos de bilirrubina direta assim como das aminotransferases com GGT desproporcionalmente elevado. A avaliação laboratorial da criança com colestase deve incluir exames de sangue para avaliar a função hepática e descartar doenças metabólicas assim como outras etiologias infecciosas. 
Os exames incluídos são: 
	Testes iniciais para todos os bebês

	· Painel metabólico abrangente

	Bilirrubina total e conjugada


	Avaliar a hiperbilirrubinemia conjugada (colestase) versus hiperbilirrubinemia não conjugada.

	ALT e AST


	Para avaliar a lesão de hepatócitos.

	Fosfatase alcalina e GGTP


	Avaliar as lesões biliares. Além disso, vários distúrbios genéticos / metabólicos podem ser divididos em categorias GGTP altas e baixas. GGTP é marcador sensível de obstrução biliar ou inflamação.

	Proteína total e albumina


	Para avaliar a função dos hepatócitos. Baixa albumina sugere má nutrição, perdas renais ou má função sintética hepática.

	Eletrólitos, bicarbonato, glicose


	Avaliar a doença metabólica. Anormalidades nesses resultados são freqüentemente observadas em crianças com doença metabólica.

	CBC com diferencial


	Avaliar a infecção e/ou seqüestro esplênico. O WBC elevado sugere infecção. O baixo índice de WBC e plaquetas pode indicar hipertensão portal (com sequestro esplênico).

	PT / INR e PTT


	Para avaliar a função dos hepatócitos e/ou a deficiência de vitamina K. Resultados anormais indicam deficiência de função sintética do fígado e/ou deficiência de vitamina K.

	Ureia e creatinina
	Screening da função renal

	Triglicerídeos e colesterol
	Avaliar função hepática

	Grupo sanguíneo e fator Rh Coombs direto
	Pesquisar Doença hemolítica do RN, outras anemias auto-imunes 

	Contagem de reticulócitos e esferócitos
	Pesquisa de Anemias

	· Testes adicionais para avaliação de doenças sistêmicas de doenças específicas do fígado

	Análise de urina e cultura de urina


	Apropriado para a maioria dos bebês com colestase, para excluir a infecção do trato urinário e para avaliar possíveis envolvimentos renais.

	Cultura de sangue


	Se a apresentação clínica sugere sepse.

	Análise sorológica: TORCHS
	Excluir doenças infecciosas: Toxoplasmose; Outros vírus (HIV, ELISA IgM, Western Blot, PCR); Rubéola; Citomegalovírus; Herpes simples; Sífilis.

	Sorologias para Hepatites
	Excluir Hepatites A, B e C

	Teste do suor

(dosagens de Na e Cl)
	Excluir fibrose cística

	Eletroforese de proteína
	Investigar anormalidades protéicas no sangue

	Substâncias redutoras de urina


	Tela para Galactosemia (em lactentes ingerindo lactose)

	Ácidos biliares séricos


	As elevações são o diagnóstico de colestases.

	Concentração de alfa-1-antitripsina


	Baixos níveis sugerem deficiência de AAT. Os níveis normais não excluem a deficiência de AAT porque este é um reagente de fase aguda.

	E fenótipo de inibidor de protease (tipo PI)
	Os alelos primários associados à doença hepática são homozigóticos PI * ZZ ou heterozigóticos PI * SZ.

	TSH, T4


	Pesquisa de Hipotireoidismo congênito (primário ou central).

	Análise de ácido biliar de urina por FAB-MS


	Usado para diagnosticar distúrbios sintéticos de ácidos biliares (BASD), que podem apresentar colestase com baixa GGT.

	Teste metabólico


	Se  suspeitar de uma desordem metabólica, o rastreio inicial inclui aminoácidos plasmáticos, ácidos orgânicos de urina, perfil de acilcarnitina, amônia, razão lactato / piruvato.

	Teste genético


	O teste genético está evoluindo rapidamente com a disponibilidade de novas tecnologias.


Aqueles bebês com níveis de bilirrubina direta levemente elevados no período perinatal devem ser seguidos de perto e avaliados quanto à possibilidade de atresia de vias biliares. Estes pacientes com suspeita de atresia devem ser avaliados o mais rápido possível pois o sucesso da intervenção cirúrgica diminui progressivamente com o avançar da idade do paciente. 

EXAMES POR IMAGEM
-ULTRASSOM (US) DE ABDOME: a avaliação da anatomia biliar deve ser iniciada com um exame ultrassonográfico a fim de identificar a anatomia e excluir outras causas anatômicas de colestase como o cisto de colédoco. Geralmente nestes pacientes a vesícula biliar está ausente ou de forma irregular. Outro sinal que sugere atresia de vias biliares é o “Sinal do cordão triangular” que corresponde a uma imagem de densidade ecogênica em formato triangular vista logo acima do porta hepatis. Outros achados são: ausência de vesícula biliar após jejum de 6h; presença de vesícula biliar pequena (<1.5cm), vazia e sem contração pós-prandial (30 minutos pós-alimentação); presença de cisto no hilo hepático; hipoplasia do ducto biliar comum; sinais indiretos, tais como, aumento da ecogenicidade do fígado, demonstração de anomalias associadas como poliesplenia, má-rotação intestinal, veia porta pré-duodenal, ausência de veia cava inferior e situs inversus abdominal e dilatação biliar intra e extra-hepática.A incapacidade de encontrar vesícula biliar no exame ecográfico não significa presença de atresia devendo-se realizar exames seriados para confirmar o diagnóstico.
     -CINTILOGRAFIA HEPATOBILIAR COM RADIOFÁRMACOS: avalia a captação do radiofármaco pelos hepatócitos e sua excreção no intestino permitindo avaliar a patência da árvore biliar extra-hepática. Na atresia de vias biliares, a captação ocorre de forma rápida, porém a excreção para o intestino está ausente. A falha na excreção dos radiofármacos sugere atresia de vias biliares, mas não permite excluir outras doenças demonstrando ser um exame de baixa especificidade. O contrário de se identificar excreção do marcador praticamente descarta o diagnóstico desta patologia. Exame que adiciona pouco na investigação destas crianças, mas que pode ser utilizado se outros métodos não tiverem disponíveis. O uso de Fenobarbital previamente à realização da cintilografia melhora a exatidão do estudo reduzindo o número de falso-positivo já que aumenta à excreção da bilirrubina direta.

OUTROS MÉTODOS DE DIAGNÓSTICO
-Biópsia hepática percutânea: indicada atualmente em praticamente todos os bebês que evoluem com colestase. É bastante útil principalmente nos casos em que os exames de imagem não foram conclusivos. Deve ser realizada com coleta de material suficiente em profundidade permitindo a visualização do espaço interlobular com o objetivo de diferenciar a atresia de vias biliares das causas de colestase intra-hepática que não precisariam de exploração cirúrgica. Os achados histológicos que sugerem atresia de vias biliares seriam: extensões de portal expandindo com proliferação de ducto biliar, edema do portal, fibrose e inflamação além de tampões nos ductos biliares. A biópsia ainda permite outros achados tais como, pobreza de dúctulos biliares (Síndrome de Alagille); partículas citoplasmáticas compatíveis com a deficiência de alfa-1-antitripsina; inclusões hepatocelulares (citomegalovírus); granulomas (tuberculose); etc. Os achados histológicos por si só não distinguem outras causas de obstrução tais como cisto de colédoco ou compressão externa pois estes casos necessitam de exames de imagem.
Colangiografia: pode ser realizada via laparotomia ou laparoscopia a depender da experiência do cirurgião. Exame padrão-ouro no diagnóstico de atresia de vias biliares pois permite a avaliação tanto proximal quanto distal da via biliar. Em caso de confirmação, opta pela cirurgia de Kasai.

Colangiorressonância: exame mais atual, não-invasivo, que permite o diagnóstico de exclusão caso seja visualizado os ductos biliares extra-hepáticos. Em alguns casos, pode ser observado o mesmo achado da ecografia de espessamento periportal.

Outros: CPRE (Colangiopancreatografia retrógrada endoscópica); aspiração de fluido duodenal.

CLASSIFICAÇÃO 

A atresia de vias biliares pode ser classificada de acordo com o sítio de obstrução do trato biliar. Esta classificação foi feita pela Sociedade Japonesa de Cirurgiões Pediatras e divide esta patologia em 3 tipos:
- Tipo I: atresia do ducto biliar comum e ductos proximais patentes. Engloba cerca de 5 a 10% dos casos
- Tipo II: atresia dos ductos hepáticos com estruturas císticas encontradas no porta hepatis. Corresponde a 2% dos casos.
- Tipo III: atresia no nível do porta hepatis. Associada a 88 a 93% dos casos.

Ainda existem subtipos relacionados aos padrões dos ductos distais (ducto biliar comum impermeável; ducto biliar comum fibroso; aplasia do ducto biliar comum) e pelos subgrupos com base nas ramificações dos ductos hepáticos no porta hepatis. 

TRATAMENTO
Os neonatos com colestase e suspeita de atresia de vias biliares devem ser preparados para procedimento cirúrgico o mais breve possível, de preferência antes dos 90 dias de vida. O procedimento tem como objetivo a realização de colangiografia intra-operatória, biópsia hepática aberta e realização do procedimento de Kasai (hepatoportoenterostomia) a fim de restaurar o fluxo de bile para o intestino delgado proximal. Mesmo que o fluxo biliar seja estabelecido de forma satisfatória e que a colestase melhore após a cirurgia de Kasai, muitos dos pacientes evoluirão com doença hepática progressiva de forma lenta e necessitarão em última instância, de transplante hepático. Outros que não apresentarem melhora da icterícia depois de 3 meses da cirurgia ou mantiverem bilirrubinemia deverão ser encaminhados prontamente para avaliação quanto ao transplante. Este prognóstico está bem associado ao tempo de vida em que estes pacientes são operados e sabe-se que quanto mais precoce obtiverem o diagnóstico e forem submetidos a cirurgia de Kasai maior será a chance de sobrevida do fígado nativo postergando à necessidade do transplante.

No pré-operatório, o paciente deve receber doses de vitamina K, antibióticos profiláticos, mantido em jejum, além de obter reserva de sangue e acesso venoso adequado para o procedimento. 

No transoperatório, a cirurgia é iniciada com uma mini-laparotomia (incisão subcostal direita) para inspeção do fígado e das vias biliares, biópsia hepática e colangiografia. Após confirmação diagnóstica, amplia-se a incisão e parte-se para a cirurgia de Kasai que consiste resumidamente nos seguintes passos:

- Secção dos ligamentos hepáticos para mobilização do mesmo para fora da cavidade

- Remoção dos remanescentes dos ductos extra-hepáticos obliterados com dissecção portal ampliada (secção dos ductos junto ao hilo hepático e dissecção ampliada do porta hepatis). Para melhor visualização do porta hepatis, deve-se reparar a veia porta e as artérias hepáticas. Após ressecção ampliada não utilizar eletrocautério e encaminha a peça cirúrgica para exame anatomopatológico para estudar a presença e o diâmetro dos ductos biliares do porta hepatis.   

- Anastomose lateral ou terminal com o segmento de jejuno medindo 45cm de comprimento a 20cm do ângulo de Treitz em Y de Roux, em posição transmesocólica, com PDS 5.0, plano único, total e com pontos separados.

No pós-operatório, o paciente permanece em jejum e com sonda nasogástrica até retorno do funcionamento intestinal. O esquema de antibiótico iniciado na indução anestésica deve ser mantido por 7 a 10 dias (esquema com Cefalosporina e Gentamicina) e após o seu término iniciar esquema de profilaxia com Sulfametozaxol+trimetropina oral na dose de 8mg/Kg 12/12h. Nesta fase iniciam-se medicações que estimulam o fluxo biliar tais como o Fenobarbital 1 a 2mg/Kg/dia e/ou Ácido ursodesoxicólico15 a 30mg/Kg/dia. Esta última medicação consiste em um ácido biliar hidrofílico que além de ter efeito colerético funciona como citoprotetor, pois estabiliza a membrana dos hepatócitos e reduz a produção de radicais livres.

Nos primeiro anos pós-cirurgia, os pacientes devem ainda receber reposição de vitaminas lipossolúveis a partir do primeiro mês pós-Kasai, tais como: Vitamina A 10.000UI/dia; Vitamina D 5.000 UI/dia; Vitamina K 2,5 a 5mgm 2xsemana; e Vitamina E 25UI/Kg/dia. Uma vez que a icterícia se resolva e as vitaminas estão repletas, os lactentes podem recebem multivitamínicos padrões. Também é necessário a suplementação de ferro, cálcio, fósforo, magnésio e zinco (1mg/Kg/dia).

O uso de corticosteroides no pós-operatório ainda é controverso na literatura tanto em relação ao seu uso quanto a dose preconizada e o tempo que deve ser mantido. Esta medicação teria vários efeitos tais como efeito colerético, anti-inflamatório, imunossupressão, reduzindo o edema e a deposição de colágeno, inibindo a formação de cicatriz e impedindo a migração de monócitos e linfócitos, porém não foi em alguns trabalhos não houve diferença estatística entre o grupo que utilizou e o placebo.  Alguns recomendam a prescrição de Prednisona endovenosa 10mg 2xdia a partir no sétimo dia pós-operatório por 4 dias mantendo Prednisolona oral 2 a 2.5mg/Kg/dia, em dias intercalados, por 2 a 3 meses.Outros trabalhos mais recentes têm proposto o uso de altas doses a fim de melhorar o fluxo biliar após a cirurgia de Kasai nos casos em que este está diminuído e durante os quadros de colangite. Nestes recomenda-se dose de Metilprednisolona endovenosa 10, 8, 6, 5, 4, 3 e 2mg/Kg/dia por 7 dias seguido de Prednisona/Prednisolona oral 2mg/Kg/dia por 8 a 12 semanas. Porém em um outro trabalho propôs-se o uso de Metilprednisolona 4mg/Kg/dia durante 2 semanas seguido de Prednisona oral 2mg/Kg/dia por 2 semanas, reduzindo a dose gradativamente. Neste não houve melhora do fluxo biliar estatisticamente significativa entre os dois grupos comprovando que esta prática não está muito bem estabelecida.

Outra questão bastante importante no manejo pós-operatório destes pacientes é o aporte nutricional adequado tendo em vista a má-absorção e alterações metabólicas desencadeadas pela colestase, inflamação hepática e ausência da vesícula. Desta forma o aporte deve ser muito maior do que o recomendado aos lactentes saudáveis pois é necessário compensar as perdas e catabolismo dos pacientes portadores de atresia de vias biliares. Os lactentes devem receber fórmulas mais concentradas e o leite materno é fortificado a fim de fornecer energia adicional. Podem ser utilizados polímeros de glicose ou óleo de cadeia média que são ricos em calorias e facilmente absorvidos pelos lactentes. 

COMPLICAÇÕES
Os pacientes portadores de atresia de vias biliares devem ser acompanhados de perto no pós-operatório pelo risco de apresentarem colangite, hipertensão portal ou deficiências de vitaminas lipossolúveis como descrito acima. 

A colangite é a complicação mais comum e mais temida e ocorre naqueles pacientes que evoluíram bem após cirurgia de Kasai e apresentam boa drenagem biliar pós-operatória. Tem incidência alta acometendo a maioria dos pacientes com pelo menos 1 episódio nos primeiros 2 anos de vida. Isto ocorre devido à alteração anatômica e à estase bacteriana que pode ocorrer na alça jejunal anastomosada no porta hepatis e cursa geralmente com febre, acolia, irritabilidade e alteração dos exames laboratoriais. Pode ocorrer mesmo com uso de antibiótico profilático e deve ser tratada prontamente com esquema de antibiótico endovenoso (Cefalosporina de terceira geração) associado a coleréticos e corticóide. Este quadro pode ser fatal e afetar os resultados a longo prazo, sendo necessário um alto nível de suspeita clínica.

A hipertensão portal é uma complicação causada pelo dano progressivo da inflamação hepatobiliar e a cirrose. Este diagnóstico deve ser suspeitado na presença de esplenomegalia e redução da contagem de plaquetas além de ascite e sangramento pelas varizes esofágicas. Em alguns centros realiza-se endoscopia como screening nestes pacientes a fim de acompanhar a evolução destas crianças.

PROGNÓSTICO
O prognóstico para estes pacientes é bastante variável. A abordagem complementar e sequencial da cirurgia de Kasai e o transplante hepático realizado em alguma etapa da vida permitiram uma sobrevida de mais de 90%. A sobrevivência global com fígado nativo, ou seja, no grupo de pacientes sem transplante varia bastante, de 30 a 55% aos cinco anos, 30 a 40% aos 10 anos e 20 a 40% aos vinte anos. Com o passar dos anos, nota-se uma melhoria substancial dos resultados em relação a estes pacientes possivelmente devido a identificação precoce desta patologia e os avanços no tratamento médico pós-Kasai, incluindo profilaxia contra colangite, melhora no fluxo de bile e suporte nutricional adequado.

Os três fatores prognósticos mais importantes para o resultado favorável após o procedimento de Kasai são: idade mais nova no momento da cirurgia; a experiência do cirurgião e o centro de atendimento no qual a criança foi tratada; e a redução da bilirrubina sérica após 3 meses do procedimento. Muitos trabalhos publicados na literatura mostram uma sobrevida maior nos pacientes submetidos à cirurgia de Kasai antes dos 60 dias de vida sendo os resultados mais desfavoráveis naqueles com idade maior que 90 dias de vida.

Embora possa parecer controverso, tem-se observado que o sucesso cirúrgico depende tanto da experiência do cirurgião que a realiza o procedimento quanto o centro onde o paciente é atendido. Um serviço onde pelo menos cinco pacientes são submetidos ao procedimento de Kasai por ano, tem uma taxa de sobrevida a longo prazo com fígado nativo gradativamente crescente ao longo dos anos. Outro fator bastante relacionado ao tempo cirúrgico é o tipo de atresia, ou seja, o padrão anatômico identificado no momento da cirurgia. Sabe-se que as crianças onde é identificado atresia do tipo I apresentam menor risco de morte ou transplante antes dos dois anos de idade.  

De todas as variáveis citadas acima a que se apresenta como marcador de maior valor preditivo em relação ao prognóstico do paciente é a dosagem de bilirrubina sérica após três da cirurgia de Kasai. A sobrevida sem transplante relatada na literatura nos pacientes onde a dosagem é menor de 2mg / dl após os três meses do procedimento é maior que 86%. Já os bebês com níveis maiores que 2ml / dl possuem sobrevida de apenas 20% e maior probabilidade de evoluírem com baixo ganho ponderal, hipoalbuminemia e coagulopatia.

TRANSPLANTE HEPÁTICO
A maioria dos pacientes com atresia de vias biliares mesmo após a cirurgia de Kasai vão necessitar em algum momento da vida de transplante hepático. A cirurgia de Kasai trouxe uma sobrevida maior destes pacientes com o fígado nativo ao restaurar o fluxo biliar e permitiu de certa forma adiar esta necessidade nos primeiros anos de vida. 

As principais indicações do transplante hepático são: 

- Falha primária na drenagem biliar pós-Kasai: BT > 6mg/dl ou estiver entre 2 e 6mg/dl após 3 meses da cirurgia;

- Insuficiência de crescimento moderada a grave que não responde ao suporte nutricional intensivo

- Complicações da hipertensão portal: sangramento das varizes esofágicas, ascite refratária, síndrome hepatopulmonar, hipertensão portopulmonar

- Disfunção hepática progressiva: prurido refratário, coagulopatia refratária.

Aqueles com menos de 2 anos de idade tornam-se candidatos quando apresentam colestase persistente e/ou colangite recorrente. Os resultados dos transplantes realizados têm melhorado ao longo dos anos, principalmente em crianças com mais de 10Kg devendo ser adiado ao máximo nos que estiverem estáveis. Desta forma não se orienta fazê-lo de forma preventiva.

Os pacientes podem receber o transplante de doador morto ou vivo, sendo este inteiro ou apenas um segmento. Os que apresentam evolução insatisfatória são aqueles com aporte nutricional deficiente, sendo por isso de enorme importância o manejo nutricional destes lactentes tanto antes quanto depois da cirurgia. Na literatura internacional, a sobrevivência a longo prazo nos pacientes que necessitam de transplantes hepático é de aproximadamente 70 a 80% em ambos os 5 e 10 anos, e estas taxas tendem a melhorar nos estudos mais recentes. 

Consulte também o capítulo sobre Colestase Neonatal.
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