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Identificacao: M.S.B.C, masculino, nascido em 02/04/13
no Rio de Janeiro

Queixa Principal: “Esta Amarelo”

HDA: Lactente , nascido 39 semanas e 3 dias, peso: 2.8
Kg, encaminhado para o ambulatorio de
Gastroenterologia Pediatrica do IPPMG para
investigacao de ictericia neonatal. Sem relato de hipo
ou acolia fecal e sem coluria. Mae relata alguns
episodios de vomitos. Em uso de Fenobarbital, Ursacol,
Sulfato Ferroso e Protovit.

Trouxe Ultrassonografia abdominal normal (22/04/13).



HPP:

* Parto vaginal complicado, sofrimento fetal, APGAR
2/4/6
* Internacao UTI por 22 dias:

- Sepse neonatal ( S. epidermidis)

- Crise convulsiva na sala de parto ( hipoglicemia?
hipoxemia?)

- TOT 9d, CPAP 1d, NPT 9d, Cateter umbilical 9d;
- Ampicilina + Gentamicina ( 5 d), Oxacilina + Amicacina (9d)

- Ictericia neonatal: BT 20 mg/dL; ( BD 10 ; Bl 9.8) aos 20
dias nascido

- Ecocardiograma: CIV pequeno + Hipertensao pulmonar.

* Alta do CTl neonatal em 24/04/13 com
encaminhamento para o IPPMG



H gestacional: G1P1AOQ, pré-natal (5 consultas), ITU no 2°
trimestre tratada, anemia sem tratamento. Sorologias?
HIV e VDRL (-) no momento do parto.

Incompatibilidade ABO e Rh: mae A- e filho O+

H. familiar: mae com historia de epilepsia, pai saudavel.

E. Fisico: Aciandtico, ictericia +++/4+, hipocorado ++/4+,
hidratado.

- Abdome globoso, distendido, figado palpavel a 3-5
cm do RCD (lobo D) e lobo esquerdo a 2 cm do
apéndice xifoide, baco palpavel a 1 cm do RCE.
Peso: 2890g

* Obs: Durante o exame fisico apresentou coluria.



* Impressao: Paciente com quadro colestatico (ictericia
e coluria), sem hipo ou acolia fecal,
hepatoesplenomegalia e baixo peso.

e Conduta:

Internacao para investigacao de colestase em
14/05/13, hemograma, PCR, bioquimica,
hepatograma, sorologias: TORCH, HIV, Hepatite ABC,
VDRL, alfa 1 antitripsina, TSH, G6PD.



15/05/13 — 2° dia internagao

Aleitamento materno
2 vOmitos alimentares em 24 h
Hérnia inguinal bilateral

HB: 9.5 g% ; HTO 27 %; LEUCO 9.500/mm3 (N 20.9; L
57.6; M 6.4; E 14.9) PLAQ 464.000.

TGO 309 UI/L; TGP 202 UI/L; FA 383 Ul/L; GGT 150
Ul/L; BT 11.5 mg/dl (BD 8.8 ; Bl 2.7) ; TAP 12.9 s; PTT
32.2s;INR1.14 .



* Solicitada avaliacao
da CIPE;

* Confirmado: hérnia
inguinal bilateral e
criptorquidia
esquerda;

* Solicitado
Radiografia Simples
de Abdome e US
abdominal;




RX Abdome




 Aumento do comprimento do canal pilorico 18 mm e
espessamento da sua musculatura 5 mm, compativel
com: Estenose Hipertroéfica do Piloro



16/05/13 - 3° dia internacao

Melhora distensao abdominal apos SNG

PH: 7.49; PO2: 116 mmHg; PCO2: 29 mmHg; HCO3:
22.1 mEqg/L; NA 135 mEqg/L; K 3.9 mEqg/L; Sat O2:
99%

Reposicao hidrica

Cirurgia:
Herniorrafia Inguinal Bilateral + Orquidopexia
Esquerda + Piloromiotomia + Biopsia Hepatica

Sem alteracoes de vias biliares extra-hepaticas



17/05/13 - 4° dia internacao

- 1° PO

- RG: 31 ml

- Retirada SNG e liberada dieta

18/05/13 - 5° dia internacao
- Alta pela CIPE com controle no ambulatério

- Continua pesquisa clinica por hipoglicemia +
colestase.



23/05/13 — 10° dia internacao

Distensao abdominal + infeccao respiratoria

Abdome distendido, persitalse +, toque retal com
fezes esverdeadas, sem vomitos

Labs: TGO: 173 UIl/L; TGP: 117 UI/L; FA: 183 UI/L;
GGT: 221 UI/L; BT: 7 mg/dL (BD: 5.4, Bl: 1.6); TAP:
17.6s; PTT: 59.6s; INR 1.57 .

RX de abdome:




24/06/13 - 11° dia internacao
 Descompensacao respiratoria.

e UTI: choque séptico, permaneceu 11 dias, 9 dias de
ventilacao mecanica

* Cefepime, Claritromicina, Oseltamivir, Fluconazol

05/07/13
e Alta para a Enfermaria

 Exames para esclarecimento diagosticoop: elevacao
de alfa-fetoproteina 26.245.6 U/ml; elevacao
inespecifica de alguns AA (erro inato do
metabolismo); Bidpsia Hepatica: Hepatite neonatal;
sorologia CMV 1gG (+) IgM (-).



Alta hospitalar: 08/08/13

 Melhora da colestase e hipoglicemia, sem
crise convulsiva apos suspensao do
fenobarbital

* Dieta oral plena, anictérico, ultrassonografia
normal



Ictericia colestatica a esclarecer
Estenose hipertrofica do piloro
Hérnia inguinal bilateral

Criptorquidia esquerda



Ictericia Neonatal



A Ictericia é Fisiologica?



Ictericia Fisiologica

Ictericia clinica surge apods primeiras 24h de
vida

Bilirrubina total eleva-se menos de 5 mg/d|
(86pmol/l) por dia

Nivel maximo de bilirrubina aos 3 — 5 dias e
valor total inferior a 15mg/dl (258 umol/Il)

Ictericia clinica remite com 1 semana no
neonato a termo e 2 semanas no prematuro



HPP:

* Parto vaginal complicado, sofrimento fetal, APGAR
2/4/6
* Internacao UTI por 22 dias:

- Sepse neonatal ( S. epidermidis)

- Crise convulsiva na sala de parto ( hipoglicemia?
hipoxemia?)

- TOT 9d, CPAP 1d, NPT 9d, Cateter umbilical 9d;
- Ampicilina + Gentamicina (5d), Oxacilina + Amicacina (9d)

- Ictericia neonatal: BT 20 mg/dL; ( BD 10 ; Bl 9.8) aos 20
dias nascido

- Ecocardiograma: CIV pequeno + Hipertensao pulmonar.

* Alta do CTl neonatal em 24/04/13 com
encaminhamento para o IPPMG



Ictericia Neonatal

Hiperbilirrubinemia Nao-conjugada
Superproducao de Bile

Hemodlise: Causas nao

Incompatibilidade RH hemoliticas
Incompatibilidade ABO Hemorragia
Esferocitose Policitemia
Eliptocitose Obstrugdo do trato
Picnocitose

gastrointestinal

Estomatocitose ileo paralitico funcional

Deficiéncia de G6PD
Deficiéncia de
Piruvatocinase
Deficiéncia de
Hexocinase

Sepse

Diminuicao da Taxa de Conjuga¢ao

Ictericia Fisioldgica
Sindrome de Crigller-Najjar
Sindrome de Gilbert
Hipotireoidismo

Colestase Neonatal

Causas Intra-hepaticas

Hepatopatias Nao-
infecciosas:

Hepatite Neonatal
Idiopatica

Sindrome de Alagille
Hipoplasia biliar intra-
hepatica

Doenga de Byler
Causas Metabdlicas:
Deficiéncia da al-
antitripsina
Carboidratos
(galactosemia,
frutosemia, glicogenose
V)

Aminoacidos
(tirosinemia)

Lipideos D. Wolman,
Nieman Pick C, Gaucher)
Causas Intra-
hepaticas
Recorrentes
Colestase recorrente
familiar benigna
Aagenaes

Fibrose hepatica
congénita

Caroli

Hepatites Infecciosas:

TORCH (CMV, Rubéola, H.

simples, Toxoplasmose,
HIV, HBV, Sifilis)
Hep.A,BeC

Coxsackie

Varicela

HIV

Tuberculose

Outros

Sepse Bacteriana

Causas

Genéticas/Enddcrinas:

Hipopituitarismo
Hipotireoidismo
S. de Down
Trissomia 18

S. De Donahue
Fibrose Cistica
Alagille

Outras

NPT

Drogas

Choque e hipoperfusao
Fibrose Cistica
Lupus neonatal

Causas Extra-hepaticas

Atresia Biliar

Cisto de Colédoco

Colangite Esclerosante
Anomalias na jungao colédoco-
ducto pancreatico

Compressao extrinseca (tumor,
pancreas andmalo)

Litiase

Bile espessa



A Hiperbilirrubinemia é
Indireta ou Colestatica?



COLESTASE:

e Estados patologicos que cursam com a reducao da
formacao da bile ou do seu fluxo, por alteracoes
anatdmicas ou funcionais do sistema biliar.

* Clinica: coluria, hipocolia ou acolia, ictericia, associada
ou nao a esplenomegalia e prurido.

* Laboratorial: elevacao sérica dos acidos biliares, BD,
aminotransferases, GGT, FA, colesterol.

e Histopatologico: presenca de pigmentos biliares no
citoplasma dos hepatdcitos, na luz dos canaliculos, dos
ductulos e ductos biliares, associada a lesao secundaria.



Ictericia Colestatica:

e Aumento da bilirrubina direta acima de
2mg/dl ou acima de 20% da bilirrubina total

BT (mg/dL) | BD (mg/dL) | BI (mg/dL)
22/04/13 20 10 9,8
15/05/13 11,5 8,8 2,7
22/05/13 7 5,4 1,6




Colestase Neonatal

Causas Intra-hepaticas

Hepatopatias Nao-infecciosas:
Hepatite Neonatal Idiopatica (35-
40%)

Sindrome de Alagille

Hipoplasia biliar intra-hepatica
Doenga de Byler

Causas Metabdlicas:

Deficiéncia da al-antitripsina (7-
10%)

Carboidratos (galactosemia,
frutosemia, glicosenose 1V)
Aminoacidos (tirosinemia)
Lipideos D. Wolman, Nieman Pick
C, Gaucher)

Causas Intra-hepaticas
Recorrentes

Colestase recorrente familiar
benigna

Aagenaes

Fibrose hepatica congénita
Caroli

Hepatites Infecciosas:

TORCH (CMV, Rubéola, H. simples,
Toxoplasmose, HIV, HBV, Sifilis) (5%)

Hep.A,BeC
Coxsackie

Varicela

HIV

Tuberculose

Outros

Sepse Bacteriana (3%)

Causas Genéticas/Enddcrinas:

Hipopituitarismo
Hipotireoidismo
S. de Down
Trissomia 18

S. De Donahue
Fibrose Cistica
Alagille

Outras

NPT

Drogas

Choque e hipoperfusao
Fibrose Cistica

Lupus neonatal

Causas Extra-hepaticas

Atresia Biliar (25-30%)

Cisto de Colédoco

Colangite Esclerosante

Anomalias na juncao colédoco-ducto
pancreatico

Compressao extrinseca (tumor, pancreas
andmalo)

Litiase

Bile espessa



Ictericia colestatica: avaliacao clinica, ictericia, estado geral e hipocolia/acolia

Avaliacao laboratorial inicial l'
Hemograma, bilirrubinas (total e fragdes), ALT, AST, FA, GGT, INR, eletroforese de proteinas,

glicemia, gasometria, alfafetoproteina, EAS, SRU e ultrassonografia de abdome.

Avaliacao do diagndstico etiolégico l

+ Rx de coluna
+ Ecocardiograma

+T4 e TSH

+ Sorologias (STORCH, virus B e C)

+ Cintilografia das vias biliares
+ Cromatografia de aminoacidos e glicidios
+ Alfa-1-antitripsina (fenotipagem)

¢ Cloretos no suor

+ Avaliacdo oftalmoldgica + Biopsia hepatica
+ Cariotipo, succinilacetona, galactose-1-fosfato-uridil-transferase, focalizacdo isoelétrica da
transferrina, acilcarnitinas, sal biliar e outros exames, em casos selecionados.

Ultrassonografia de abdome

v

Cisto de colédoco

v

|

Fibrose e cistos Cordao triangular

hepaticos e renais

y

Corregao cirargica | |

ARPKD/FHC

h 4

| Biopsia hepatica

.

h

Ductopenia

‘

| Padrao hepatitico

v

(inflamatério), esteatotico
ou de depdsito

Reacao ductular
Tampodes biliares
Pontes interportais

1!

Sindrome de Alagille
Erro do metabolismo
dos sais biliares
Deficiéncia de A1AT
Colangite esclerosante
Infecgbes congénitas
Fibrose cistica
Hipopituitarismo
Cromossomopatias

Investigar:
Doencgas infecciosas,
metabdlicas e genéticas

l

Conforme evolugao, considerar:
Colangiografia
Cintilografia de vias biliares

v

Repetir biopsia

-

Permeabilidade das vias biliares |

v

Colangiografia cirurgica
Portoenterostomia, se
confirmado atresia biliar

I
!

Tratamento clinico

< I Comprovada |

‘

| Ndao comprovada




Ictericia
colestatica

Investigacao laboratorial
etiolc')gica (5-7dias)

Cisto de Ve5|cula Biliar :
, (.Zordao Inconclusivo
colédoco triangular Pequena

Exploragao cirurgica +
Colangiografia +

{ Cirurgia + Colangiografia +

Biopsia hepatica

Biopsia hepatica



* CINTILOGRAFIA HEPATOBILIAR

ISOTOPOS DO TECNECIO 99: ACIDO IMINODIACETICO
(DISIDA).

SENSIBILIDADE 95%
ESPECIFICIDADE 50- 75%
FENOBARBITAL 5mg/Kg/dia x 3-5d
ISOTOPO NO INTESTINO:

VIAS PERVIAS

FALHA EXCRECAO: AB — INS. HEP.




Prioridade

O objetivo principal é diferenciar entre causas extra-
hepaticas que necessitem de correcao cirurgica e
causas clinicas;

O paciente apresentou remissao completa da
ictericia e a biopsia hepatica evidenciou hepatite.




Estenose Hipertrofica de
Piloro



ESTENOSE HIPERTROFICA DO PILORO

* Hipertrofia progressiva da musculatura pilorica
causando estreitamento e alongamento do canal
pilorico.

. 2-32 semana — 2 meses de idade -
* 1-4:1000 NV caucasianos |
 Masculino 2:1 - 5:1

e Etiologia indeterminada

— Teorias:

- Genética, ambiental, eritromicina, prematuridade,
alteracoes de células ganglionares, fatores de
crescimento, prostaglandinas, oxido nitrico,
hipergastrinemia;



QUADRO CLINICO

VOmito nao bilioso 2-8 semanas (pico: 3-5 semanas)

Progressdo vomito em jato 1
Faminto logo apds a alimentagdo | <— 1 J@
Perda de peso 4\ e ¥

2- 5 % ictericia (Bl: aumento da circulacao éntero-
hepatica da bilirrubina, deficiéncia da glicuronil-
transferase ou conjugacao)

Prematuros: inicia 2 semana apos, progressao lenta,
sem vomito em jato.



ESTENOSE HIPERTROFICA DO PILORO

Exame fisico:

Irritavel ou letargico
Desidratacao
Distensao abdominal superior

Ondas peristalticas gastricas aumentadas e visiveis (onda de
Kussmaul)

Palpacao da oliva pilorica 75-90%




ESTENOSE HIPERTROFICA DO PILORO

Diagnostico:

Anamnese
E. Fisico

Laboratorio: alcalose metabdlica hipoclorémica e
hipocalémica

RX de abdome
US

Seriografia trato digestivo superior *



ESTENOSE HIPERTROFICA DO PILORO

Diagnostico:

* RX | P

~En

-




ESTENOSE HIPERTROFICA DO PILORO
Diagnostico:

* US:

- 99% sensitivo, 100% especifico

- Hipertrofia muscular > 3mm
- Comprimento do canal > 14 mm

,,,,,




ESTENOSE HIPERTROFICA DO PILORO
Diagnostico:

* Seriografia




ESTENOSE HIPERTROFICA DO PILORO

Diagnostico Diferencial.
e Piloroespasmo

* RGE

* Gastroenterite

e Alteracdes metabdlicas
e Patologia intracraniana

* Membrana antral
e Atresia pilorica
e Estenose duodenal



ESTENOSE HIPERTROFICA DO PILORO

TRATAMENTO
* SNG

* Reposicao hidroeletrolitica
* Cirurgia: PILOROMIOTOMIA






http://www.ctsnet.org/graphic/myotomylarge.jpg

Lembre-se

* Hérnia inguinal
— Indicacao cirdrgica — idade (encarceramento)
— Hérnia X Hidrocele
* Criptorquidia
— Diferentes localizacdes
— Risco de malignidade
— Risco de esterelidade (?)
— |dade de abordagem
— Associacao com HI (quase 100%)



HERNIA INGUINAL - EMBRIOLOGIA

* FALHA NO FECHAMENTO DO PROCESSO VAGINAL

* RN PERSISTENCIA PV 80-100% = FECHAMENTO NOS
6M.

Peritoneal
cavity 4

Obliterated \

processus ~ -‘]

vaginalis
Tunica _ __\-@m:

vaginalis

Vas ---

Normal Inguinal hernia  Complete Hydrocele of Communicating
inguinal hernia cord hydrocele



Hérnia Inguinal



HERNIA INGUINAL - COMPLICACOES

e HERNIA ENCARCERADA: DOR INTERMITENTE,
IRRITABILIDADE

e ESTRANGULAMENTO: DOR, RUBOR LOCAL, VOMITO,
DISTENSAO ABDOMINAL, CONSTIPACAO, MASSA
IRREDUTIVEL, CHOQUE, HEMATOQUEZIA

e TODA HERNIA INGUINAL TEM INDICACAO DE
TRATAMENTO CIRURGICO

* NEONATOS E LACTENTES PELO MAIOR RISCO DE
ENCARCERAMENTO/ESTRANGULAMENTO DEVEM TER
CORRECAO ANTECIPADA



Hérnia Inguinal Estrangulada




DISTOPIA TESTICULAR

Definicao: Posicionamento congénito fora da
bolsa escrotal por falha de migracao do seu
local de origem embrionaria. Sinonimia:
CRIPTORQUIDIA;

Internal
inguinal

rng - — Abdominal

Inguinal
canal ; & Inguinal

Prescrotal

inguinal
(prepubic)

rnng ]

External =4 a%
Ny

Normal position



Criptorquidia



DISTOPIA TESTICULAR - EPIDEMIOLOGIA

e 3% dos a termos. Destes, 70% tem descenso
testicular espontaneo até 1 ano de idade;

* 30,3% dos pré-termos e PIGs;




DISTOPIA TESTICULAR

e Testiculo Palpavel == 80 a 90%;

e Testiculo Nao-palpavel
=== [ntra-abdominal (30%)

=== Canal inguinal (25%)

== Auysente (45%)
== Agenesia testicular
==o Displasia testicular grave
==» Testiculo evanescente

O US tem acuracia 40% - Melhor para intracanaliculares



DISTOPIA TESTICULAR
CLASSIFICACAO (POSICIONAMENTO)

— Testiculos intra-abdominais ;

— Testiculos intra-canaliculares;
— Testiculos extra-canaliculares;
— Testiculos retrateis;

True sotopic

— Testiculos deslizantes; o s } « / | propenie
— Testiculos reascendidos;  guna—/—— e L% i z”["
— Testiculos ectépicos; supraserota] % : el
" & '~,| perineal

cryptorchidism



Comorbidades associadas

* |Infertilidade

Unilateral Bilateral
Untreated 13.6% 88.6%

(10/73) (31/35)
Medically 13.3% 32.0%
treated (28/210) (46/142)
Surgically 13.3% 46.4%
treated (126/942) (224/484)

* Neoplasias

— 5% de risco de degeneracao maligna — 40x maior
gue na populacao normal;



Conclusao

* O paciente teve alta em 08/08/13 com
remissao completa do quadro de ictericia
(exames de 02/07/13: BT: 0,7 mg/dL, BD: 0,3
mg/dL), com laudo histopatoldgico de bidpsia
hepatica como hepatite neonatal

* Correcao cirurgica de estenose hipertrofica de
piloro, hérnia inguinal bilateral e criptorquidia
esquerda






