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Recomendações anestésicas para 
Atresia Biliar
Nome da doença:  Atresia biliar 
ICD 10:  Q44.2
Sinônimos: Atresia biliar extra-hepática, atresia biliar extra-hepática familiar, atresia biliar extra-hepática idiopática  
Sumário da doença:  A atresia biliar (AB) é uma doença inflamatória progressiva rara e fatal da infância que afeta os ductos biliares intra e extra-hepáticos, levando a colestase, fibrose e cirrose. Sua incidência varia de 1:10.000 a 1:20.000 nascidos vivos. A icterícia persistente por mais de 2 semanas em um bebê a termo exige avaliação para AB. Sem intervenção médica, a AB leva à insuficiência hepática e, por fim, à morte nos primeiros dois anos de vida. A portoenterostomia de Kasai (KPE) é a primeira linha de tratamento que visa restaurar o fluxo direto da bile, usando uma alça jejunal, tipo Y-de-Roux, que é anastomosada ao hilo hepático após a ressecção dos restos biliares. O transplante ortotópico de fígado (OLT) é reservado para crianças com falha no procedimento de Kasai. O procedimento de portoenterostomia de Kasai e o transplante de fígado, juntamente com terapia médica adjuvante e suporte nutricional, melhoraram o prognóstico de bebês com AB e já foi documentada a sobrevivência até a idade adulta. A principail preocupação anestésica durante a portoenterostomia é a conduta de anestesia segura em um bebê com distúrbio leve a moderado da função hepática programado para uma longa laparotomia da parede abdominal superior. Isso requer atenção meticulosa ao estado volêmico intraoperatório do paciente, regulação da temperatura, metabolismo da glicose e fornecimento de analgesia perioperatória adequada na presença de um fígado comprometido e disfuncional. Manobras cirúrgicas que causam obstrução transitória ao fluxo sanguíneo da veia cava inferior e hipotensão precisam ser antecipadas e tratadas de maneira adequada.
A medicina está em desenvolvimento
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Talvez haja novo conhecimento 
Cada paciente é único
Talvez o diagnóstico esteja errado
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Encontre mais informações sobre a doença, os seus centros de referência e organizações de pacientes na Orphanet: www.orpha.net
Cirurgia típica
Biópsia hepática e colangiograma intraoperatório, portoenterostomia de Kasai, endoscopia gastrointestinal alta, transplante ortotópico de fígado.
Tipo de anestesia
Não existem diretrizes atuais sobre a administração de anestesia geral e ou regional em crianças com AB. Agentes anestésicos com efeitos hepatotóxicos mínimos precisam ser administrados. Alterações no compartimento de fluidos corporais e baixos níveis de albumina sérica podem afetar a distribuição do medicamento e a fração livre disponível dos medicamentos. O fluxo sanguíneo na artéria hepática, a presença de desvios portossistêmicos e a diminuição da atividade das enzimas hepáticas podem influenciar a farmacocinética dos anestésicos.

Os bloqueios neuroaxiais centrais são seguros desde que não haja coagulaopatia, trombocitopenia e varizes epidurais induzidas por hipertensão portal.
Exames adicionais pré-operatórios necessários (além do cuidado padrão)
Um teste de função hepática de base, incluindo albumina sérica, glicose, tempo de protrombina e sua razão normatizada internacional, são necessários para saber a gravidade da disfunção hepática subjacente.

Lactentes com AB associada a síndrome da malformação esplênica e atresia biliar (BASM) podem ter anomalias associadas do baço, situs inversus, ausência de veia cava e outras anomalias cardíacas. A estenose pulmonar e a tetralogia de Fallot também são anomalias cardíacas associadas que precisam ser rastreadas por ecocardiografia.
Preparação específica para o manejo da via aérea 
Precauções em antecipação ao estômago potencialmente cheio devem ser tomadas se houver distensão abdominal devido a ascite ou hepatoesplenomegalia. A imobilização diafragmática pode diminuir a capacidade residual funcional e causar o fechamento precoce das pequenas vias aéreas, levando à rápida dessaturação de oxigênio, portanto, ha necessidade de oxigenação adequada durante a indução e recuperação da anestesia.
Preparação específica para transfusão ou administração de hemoderivados
A administração da vitamina K é obrigatória em bebês com colestase. A vitamina K é uma vitamina lipossolúvel necessária para a síntese hepática dos fatores da coagulação II, VII, X e IX, não é absorvida neste grupo de pacientes devido à secreção prejudicada de sais biliares no intestino. A administração da vitamina K corrige prontamente a coagulopatia; no entanto, a coagulopatia não responsiva à vitamina K indica insuficiência hepatocelular grave que afeta a função sintética do fígado ou pode indicar sepse subjacente e subnutrição. Em caso de coagulopatia documentada, devem ser administrados hemoderivados apropriados. Embora a perda de sangue durante a cirurgia seja mínima, o fornecimento de unidades adequadas de concentrado de hemácias e componentes do sangue para corrigir a coagulopatia deve ser garantido antes da cirurgia.
Preparação específica para anticoagulação
Nenhuma recomendação particular para anticoagulação em pacientes com AB.
Precauções específicos para posicionamento, transporte e mobilização 

Nenhuma recomendação até o momento.

A posição ligeiramente levantada da cabeça pode ser empregada se houver distensão abdominal para minimizar o comprometimento respiratório e evitar aspiração.
Prováveis interações entre fármacos anestésicos e medicações de uso contínuo 
Nenhuma recomendação presente.
Procedimento anestesiológico
A anestesia deve ser adaptada com base na idade do paciente, disfunção hepática subjacente, colestase e gravidade cirúrgica. O isoflurano com sua capacidade de aumentar o fluxo sanguíneo hepático arterial com diminuição mínima no fluxo sanguíneo hepático total é considerado seguro. Sevoflurano e Desflurano também podem ser usados ​​com segurança, pois são desprovidos de quaisquer efeitos hepatotóxicos com metabolismo mínimo. O atracúrio e o cisatracúrio têm vantagens definidas sobre outros bloqueadores neuromusculares por causa de seu metabolismo único e, portanto, são favorecidos.

As funções sintéticas e metabólicas hepáticas permanecem relativamente intactas até os estágios finais da AB e, portanto, as doses de analgésicos opioides permanecem inalteradas. O sistema tampão da artéria hepática provavelmente responde a uma diminuição no fluxo sanguíneo venoso portal por um aumento compensatório no fluxo sanguíneo arterial hepático nos estágios iniciais da AB. A morfina na dose de 10-40 ug/kg /h foi usada com segurança para bebês com AB para analgesia pós-operatória. Em crianças com pontuação de Child Pugh leve a moderada, o tramadol pode ser usado, mas a dose precisa ser reduzida à metade e o intervalo entre as doses aumentado de 6 horas para 12 horas. Reduções de dose semelhantes são recomendadas para o acetoaminofeno se usado como analgésico adjuvante.

O metabolismo do propofol também não é significativamente afetado em bebês com AB, com o metabolismo extra-hepático desempenhando um papel mais significativo na eliminação geral do propofol neste subconjunto da população.

O metabolismo da bupivacaína pode ser afetado devido à diminuição da depuração junto com a alfa1 glicoproteína ácida sérica baixa, causando um aumento na fração não ligada de bupivacaína, levando à toxicidade cardiovascular. Uma dose máxima de 0,25 mg/kg/h em lactentes menores de 4 meses e de 0,3 mg/kg/h em lactentes maiores de 4 meses foi recomendada para infusão peridural contínua pós-operatória de bupivacaína em lactentes com AB.

O óxido nitroso é evitado para prevenir a distensão intestinal que dificulta o fechamento da parede abdominal. A ventilação controlada evitando altas pressões nas vias aéreas com manutenção de normocarbia é essencial para evitar alterações no fluxo sanguíneo hepático e portal.
Monitorização específica ou adicional
O acesso venoso jugular interno e/ou linhas periféricas calibrosas no membro superior são essenciais para monitorar a pressão venosa central, bem como controlar as principais alterações de fluidos causadas durante a KPE. O evento cirúrgico crítico durante a KPE é a exteriorização do fígado da cavidade abdominal para explorar a hilo hepático, o que resulta em queda repentina da pressão arterial devido à torção da veia cava inferior e subsequente obstrução do retorno venoso. A mudança na amplitude do ECG (efeito de Brody) ou uma redução na pressão arterial/pressão venosa central podem ser usadas para reconhecer este evento. O cateter intra-arterial é recomendado para monitoramento contínuo da pressão sanguínea e amostragem de gases sanguíneos em casos selecionados. O monitoramento da produção de urina por hora também pode ajudar no controle de fluidos em procedimentos demorados.

O monitoramento intraoperatório da glicemia é obrigatório. Os fluidos contendo dextrose devem ser usados ​​com cautela se houver hipoglicemia documentada ou se houver suspeita de que a função sintética do fígado esteja prejudicada. A temperatura central deve ser monitorada e medidas para prevenir a hipotermia devem ser instituídas.
Complicações possíveis
A perda extensa de fluidos e as manobras cirúrgicas que levam a obstrução da veia cava inferior podem levar a uma queda transitória, mas significativa, da pressão arterial, que pode ser facilmente controlada por bolus de fluidos e terapia vasopressora adicional.

A grande relação superfície/volume dos bebês, falta de tecido adiposo subcutâneo adequado, exposição das cavidades corporais a baixas temperaturas ambientais, infusão de líquidos frios e ventilação com gases secos podem aumentar o risco de hipotermia perioperatória.
Cuidados pós-operatórios
Os bebês com AB no pós-operatório precisam de cuidados na unidade de terapia intensiva A toxicidade cardiovascular decorrente de infusões contínuas de anestésico local deve ser fortemente suspeitada em bebês com cateter peridural in situ para controle da dor. A infusão intravenosa contínua de opióides no pós-operatório para o controle da dor requer monitoramento do escore de sedação e da frequência respiratória para detectar depressão respiratória.

Episódios de colangite ascendente podem complicar o curso pós-operatório.
Problemas agudos relacionados à doença e seus efeitos na anestesia e recuperação
Bebês com AB que procuram atendimento médico mais tarde na infância podem apresentar sepse aguda com coagulopatia, que precisa de tratamento emergencial.

A AB deve ser diferenciada de outras causas infecciosas, congênitas, metabólicas e genéticas de colestase neonatal, causando hiperbiliruninemia conjugada persistente patológica. O reconhecimento oportuno e a intervenção cirúrgica são eventos cruciais que determinam a sobrevida a longo prazo de bebês com AB.
Anestesia ambulatorial
Não existem recomendações atuais.

As crianças com AB podem se apresentar para tratamento de varizes do trato gastrointestinal superior na forma de escleroterapia ou ligadura de varizes. A anestesia geral e a proteção das vias aéreas com intubação traqueal são recomendadas para todos os procedimentos, exceto os procedimentos cirúrgicos de duração muito curta. A distensão intestinal durante a endoscopia pode causar restrição respiratória catastrófica e deve ser evitada.
Anestesia obstétrica
Com KPE e OLT bem-sucedidos, a sobrevivência até a idade reprodutiva foi documentada. A gravidez é considerada de alto risco e, embora não seja contra-indicada, vários grupos recomendam o manejo da gravidez após avaliação de risco para insuficiência hepática em mulheres com AB pós KPE ou OLT. Complicações de hipertensão portal, hiperesplenismo, sangramento de varizes gastrointestinais, episódios de colangite, dano colestático adicionado e varizes extensas na parede abdominal anterior podem influenciar o curso da gravidez e o tratamento médico associado. Recomenda-se o trabalho em equipe multidisciplinar para o manejo da parturiente com AB.
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