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Definição & Dimensão  

 Fisiológica: retenção de sais biliares 
 

 Laboratorial 

 
 Bilirrubina conjugada> 20 % da BRB total se >5mg/dl 

 

 Bilirrubina conjugada >1 mg se BRB total <5mg/dl 
      

 
1 / 2500 nados vivos 



 
Fisiopatologia 

Dificuldade ao normal fluxo de bílis 

Figure 1
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Objetivos do protocolo 

Reconhecer a gravidade 
 
Referenciação adequada 
 
Tratar em tempo útil 





Confirmar sempre o resultado do rastreio neonatal! 



Laboratório 

Bilirrubina T &C, AST / ALT 

GGT / F. Alc / Colesterol 

Coagulação, amonia 

 lactato, glicemia,fosfato 

Ferritina, Triglicerideos, alfafetoP, TSH,GH, 
Cortisol, ….   casos seleccionados 

Base 

Função 



BRB  não conj. 

    REFERENCIAR 



Recomendações: 
 
1. Colocar no Boletim de Saude Infantil um alerta para Colestase Neonatal 
 
      1.1. Conselhos aos pais(..) 
 
      1.2. Alerta para os medicos: “Se o RN se mantem icterico apos os 14 dias  
 efectuar (Tira-teste) para pesquisar bilirrubinuria, observar cor das fezes (*) 
 e seguir algoritmo do protocolo de Colestase Neonatal” 
 
2. A todos os doentes com colestase neonatal deve ser administrada,.. vitamina K (5 
mg, via intramuscular ou endovenosa).  
 
3.Devem ser evitadas as punções venosas nas veias jugulares, sobretudo nos doentes 
com sinais de alarme …. risco de hematoma compressivo peri-jugular. 
 



 

 STANDARD DIAGNOSTIC  WORK-UP /  CONJUGATED HYPERBILIRUBINEMIA  

 

 diagnostic protocol, which included  a detailed  history   and physical examination , 

hematological, biochemical and serological investigations, imaging procedures,and liver 

biopsy.  

 Clinical standard procedures such as a precise physical examination pulse 

oximetry,abdominalultrasonography,echocardiography, ECG, and thoracic X-

ray(butterflyvertebrae) were performed in all children.. 

  To exclude an infectious cause for cholestasis, a virological analysis of all 

hepatotropic viruses (e.g., CMV, EBV, HSV, HAV, HBV, HCV, Parvovirus B19, and 

others) as well as bacterial and parasitic causes were considered.. 

Publicado em 2014 

Diversity of disorders causing neonatal cholestasis – the experience of a tertiary pediatric center in Germany André Hoerning1,2, Simon 
Raub1, Alexander Dechêne3, Michelle N. Brosch1, Simone Kathemann1, Peter F. Hoyer 1 and Patrick Gerner 4*  



Prioridades de Investigação 

“AVBEH “ 

Panhipopituitarismo /hipotiroidismo (...) 

Toxoplasmose, sifilis, virus (:::) 

Defeitos congénitos  sais biliares 

Algumas Metabólicas: galactosémia, tirosinémia 

Hemocromatose nn (..) 



Etiologia: AVB, AVB, AVB… 

a1 
10% 

metabolicas 
20% 

geneticas 
25% 

outras 
10% 35 % 

AVBEH 

FIC 1 ,2,3 
 
ARC/ Citrina 
Alagille 1 , 2 
 
NISH/Tjk2 



Palavras chave 

Verdinicos 

Vigorosos 

Acolia  

dismorfismos  

Hipotónico 

Má evolução ponderal 

RCIU 



Observar… 



AVB: De que falamos ? 

Bom PN 

Verdinico 

Bonito /vigoroso 

hepatomegalia 

Ecografia*: 

Vesicula biliar ausente /< 2cm 

Sem dinâmica vesicular 

Sinal da corda  

 Quisto hilar/ poliesplenia 

Laboratorio 
AST/ALT  <100 
 
F. Alc /GGT  >500* 
 
BRB  <200 
 
alfaFetop <3000 

 



Testes futeis na abordagem 

Urocultura 

Clinitest* 

Grupo TORCH 

HBV, HCV 

Etiologia de colestase <5% 

Cintigrama Tc-99 IDA **  



Na prática: 



colestase 

GGT ↑  

• BOM PN 

GGT ↑ 

RCIU  

GGT↓   

• FIC 1 e 2 
• Sepsis /virus/toxico 

• Sintese s.biliares 

• ARC 

• GRACILE 

AVBEH 

FIC 3 

C.Esclerosante 

 

A1-ATP 

FQ 

Mitocondrial 

Alagille 

NISH 

 



THM 

Protocolos são ferramentas importantes 
 
Historia clinica & Senso imprescindiveis 
 
Comunicar 

 

Orientação partilhada!  
 
 


