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RESUMEN

Se realizé un estudio descriptivo, multicéntrico y retrospectivo de serie de
casos, de los pacientes con el diagnostico de atresia de vias biliares en las
cinco provincias orientales de Cuba, en el periodo de 1991-2001. Holguin
fue la provincia que mayor nimero de casos aporté con 11 pacientes. La
tasa general de incidencia fue de 0.35 por 10 000 nacidos vivos. Los
principales sintomas y signos fueron la ictericia, la coluria, la acolia y la
hepatomegalia. La laparotomia con la colangiografia peroperatoria y la toma
de biopsia hepatica fueron los métodos diagnésticos principales. Resultaron
factores de mal prondstico el inicio temprano de los sintomas y signos, el
diagnéstico y tratamiento quirargico tardios y el estado cirrotico del higado
en el momento de la laparotomia. Las técnicas quirargicas empleadas fueron
la de Kasai y la de Sawaguchi y las principales complicaciones
postoperatorias la colangitis, el cese subito del flujo biliar y la hipertensién
portal. La mayor parte de los pacientes egresaron vivos (85.7%), pero
fallecieron posteriormente por fallo hepatico progresivo y en espera de un
transplante hepéatico.
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INTRODUCCION

La atresia de vias biliares es un proceso obliterativo panductal progresivo de
los conductos biliares; ésta constituye el trastorno hepatobiliar tratado
quirdrgicamente mas frecuente que causa ictericia obstructiva en los primeros
tres meses de vida, por un desarrollo anormal de los conductos biliares dentro
y fuera del higado.*

Esta colangiopatia tratada quirdrgicamente puede ser vista como
consecuencia de dos dafios: como un defecto morfogénico, ya sea fetal o
embrionario, en el conducto biliar extrahepéatico, donde las manifestaciones
colestasicas se presentan al nacimiento (forma embriogénica, fetal o prenatal,
10-35% de los pacientes) o como un dafio inflamatorio progresivo y fibroso del
arbol biliar (forma adquirida o perinatal, 65-90% de los casos), que puede
afectar cualquier porcion del conducto biliar y culmina con la completa
obliteracion de la luz del arbol biliar extrahepatico, en la que los signos clinicos
como la ictericia, la acolia, la coluria y la hepatomegalia aparecen en las
primeras semanas de vida.**

Entre 1940 y 1960 hubo publicaciones aisladas de reparaciones con éxito de
algunas formas de atresia biliar, pero la mayoria de los autores reflejaban
resultados funestos con la hepatoenterostomia y conducto biliar artificial. Con
la publicacién en 1959, por Kasai y Zuzuki’, de “Un nuevo procedimiento
quirdrgico para la atresia de los conductos biliares”, se abrié una era en el
tratamiento de esta enfermedad.

El transplante hepatico fue presentado por Starzl y sus colaboradores, en
1963, como terapia opcional en aquellos nifios en que la portoenterostomia
habia sido un fracaso. Refinamientos adicionales a partir de este periodo en la
cirugia, anestesia y cuidados intensivos, junto al desarrollo del transplante
hepatico, han venido a mejorar la supervivencia de estos pacientes.’

La incidencia de la atresia de vias biliares se ha estimado alrededor de 1 por
8 000 a 1 por 15 000 nacidos vivos, con amplia variabilidad en relacién con las
diferentes areas geogréaficas del mundo.

El comportamiento de la mortalidad de los nifios que nacen con atresia de los
conductos biliares es, por lo general, elevado; depende de una serie de
factores prondsticospre, per y post operatorios.



No obstante, el transplante hepatico parece ser la solucion para muchos nifios
aquejados de esta letal enfermedad; se ha demostrado que el 66% de los nifios
que han presentado un fallo funcional de la portoenteroanastomosis requieren
transplante.!*?

Lamentablemente, todavia existe demora en el diagndstico precoz de esta
entidad y, por ende, también se retrasa el tratamiento quirurgico, lo que
repercute negativamente en la supervivencia de los nifios.

En Cuba, actualmente no se cuenta con referencias estadisticas acerca del
comportamiento de las atresias de vias biliares. En el Ministerio de Salud
Publica y el Grupo Nacional de Cirugia Pediatrica, existe una gran preocupacion
por la salud de los nifios cubanos e interesa todo lo concerniente a la atencion,
morbilidad y mortalidad de las atresias de vias biliares.

METODO

Se realiz6 un estudio descriptivo, multicéntrico y retrospectivo de una serie
de 21 casos, de los pacientes diagnosticados con atresia de vias biliares, los
cuales egresaron de los servicios de Cirugia Pediatrica de los hospitales de la
region oriental del pais, en el periodo comprendido entre enero de 1991 a
diciembre del 2001.

El universo de estudio lo comprendieron 21 nifios de las provincias orientales,
a los cuales se les realiz6 el diagnostico clinico y quirurgico de atresia de vias
biliares.

Se recogi6 toda la informacion necesaria para alcanzar los objetivos
especificos trazados, de acuerdo con las variables estudiadas: nimero de casos
por provincias y afios, sintomas y signos, métodos diagndsticos utilizados,
factores prondsticos, técnicas quirdrgicas empleadas, complicaciones
postoperatorias y estado al egreso.

Los datos se procesaron en una base de datos de Microsoft Access
confeccionada al efecto. La informacion obtenida se agrup6 para su analisis en
tablas, como parte de la estadistica descriptiva.



RESULTADOS Y DISCUSION

En el estudio se refleja la distribucién por provincias de los pacientes
diagnosticados con atresia de vias biliares, donde se observa que Holguin fue la
provincia que mayor nimero de casos aportd, con 11 (52.38%), seguida de
Granma, con 6 (28.58%) y Las Tunas, con 2 (9.52%).

La distribucion de los pacientes con atresia de vias biliares y las tasas de
incidencia en los afios estudiados se exponen en la Tabla 1; el nimero total de
nifios afectados fue de 21 y la incidencia general fue de 0,35 por 10 000
nacidos vivos. Los afios con mas nifios afectados fueron el 2001, el 2000 y
1991. Al relacionar los principales sintomas y signos de los 21 nifios estudiados
(Tabla 2), se encontro que d 100% de los nifios tuvo ictericia, coluria y acolia,
el 61.9% presentd hepatomegalia y el 28.5% esplenomegalia, mientras que el
19% tenia malnutricién y retraso en el desarrollo pondostatural.

En la Tabla 3 se exponen los métodos diagndsticos mas importantes y sus
resultados; el 100% de los nifios estudiados tuvo hiperbilirrubinemia conjugada
y elevacion de las transaminasas. Se realizo laparoscopia y biopsia percutanea a
13 nifios. A todos los pacientes se les realizd ultrasonido abdominal. El
diagnostico definitivo se hizo a través de laparotomia con colangiografia
peroperatoriay biopsia hepatica. En otro sentido, la supervivencia promedio de
los nifios con atresia biliar que no son sometidos a tratamiento quirurgico es de
8 a 12 meses, ya que desarrollan insuficiencia hepatica irreversible y los
resultados del proceder quirdrgico estan asociados a una serie de factores
pronosticos.

Se reflejan algunos de los factores pronosticos relacionados con esta
entidad. Como se puede observar, el 57.1% de los nifios comenzaron con los
sintomas y signos antes de los 15 dias de edad, mientras que en el 42.9% los
signos empezaron después de este periodo de tiempo (16-30 dias).

Ademés, se muestran los tipos de técnicas quirdrgicas empleadas en el
periodo estudiado. La técnica mas frecuentemente utilizada fue la de Kasai.
Cuando se relacionan las complicaciones postoperatorias (Tabla 4), se observa

que la gran mayoria de los nifios operados (85.7%) presentaron colangitis.

En relacién con el estado al egreso se encontrdé que 18 nifios operados de
atresias de los conductos biliares egresaron vivos (85.7%) y solo 3 (14.3%),
fallecieron.



La atresia de vias biliares es la colangiopatia tratada quirdrgicamente mas
comun en la infancia. Su incidencia es de alrededor de uno por 10 000 a uno por
15 000 nacidos vivos; esto varia respecto a las diferentes areas geograficas
del mundo.* 7 ©® Algunos autores relacionan estos resultados con factores
ontogénicos debido, entre otros, a la fuerte asociacion que existe entre la
atresia de vias biliares y anomalias gastrointestinales y cardiacas.®9131% Al
comparar los resultados obtenidos con lo publicado por la literatura extranjera
revisada, se observa que estos valores se encuentran por debajo de la media
internacional. En Cuba, las atresias de vias biliares constituyen un problema de
salud, dado en estos momentos por su alta letalidad.

No existen, y no estén identificados, signos patognomonicos de la atresia de
los conductos biliares; sin embargo, para la mayoria de los autores, los
sintomas y los signos cardinales de ésta son similares, e incluyen: grado
variable de ictericia, coloracién blanguecina de las heces, orinas oscuras y
hepatomegalia, o que coincide completamente con los principales sintomas y
signos encontrados en este trabajo. La esplenomegalia es comun, y esto sugiere
cirrosis progresiva con hipertensién portal.?>*°16:

En el presente estudio todos los pacientes presentaron signos de alta
sospecha de atresia de vias biliares, lo que coincide con lo anteriormente
sefialado. Esto no deja margen de duda desde el punto de vista clinico para
actuar de forma emergente con una conducta que permita el diagndstico y la
intervencién quirurgica precoz. Por otro lado, el diagndstico de las atresias de
los conductos biliares incluye estudios hematicos, bioquimicos especiales,
ultrasonograficos, confirmacion de la permeabilidad de los conductos biliares y
la necesidad de una biopsia hepéatica para estudios histopatoldgicos, ya sea por
laparoscopia o por laparotomia

Actualmente, se realiza el diagnostico definitivo y de certeza de las atresias
de vias biliares con la intervencion quirdrgica videoendoscopica. Este proceder
ha venido a revolucionar completamente no solo el diagnéstico de esta
enfermedad, sino también la conducta a seguir en estos casos, ya que el
hallazgo de un higado cirrédtico constituiria una indicacién de transplante
hepéatico.? La mayor parte de los pacientes del estudio presentaron el inicio de
los sintomas y signos antes de los 15 dias (57.1%), lo que sugiere la forma
embriogénica; sin embargo, la ausencia de malformaciones asociadas no permite
afirmar categoéricamente que se trate de este tipo de variedad.



También, en lo relacionado con la variacion del inicio del conjunto de sintomas,
existen dificultades para llegar al diagnostico temprano de la atresia biliar, ya
que la aparicion precoz de la ictericia es, generalmente asociada por el
pediatra a causas médicas y no a quirdrgicas. La edad, durante el
procedimiento quirdrgico, es el factor prondstico mas importante en la
supervivencia de atresia biliar y su capacidad postoperatoria de drenar bilis. El
estado del higado en el momento de la intervencion quirdrgica es un factor
pronéstico inmediato y mediato determinante en el paciente. 2

En los trabajos de Lugo®’, se consideran los dos factores prondsticos mas
importantes a la edad durante el procedimiento quirtrgico y los cambios
histopatolégicos en el higado. Una vez que el diagnéstico es confirmado, el
tratamiento tradicional es la remocién de los conductos biliares atrésicos, con
el objetivo de propiciar un adecuado drenaje de la bilis a través de una
enteroanastomosis 0 portoenteroanastomosis.?

La hepaticoportoenterostomia (procedimiento de Kasai) es el tratamiento
estandarizado para los tipos de atresia de vias biliares no corregibles, ha
reducido la mortalidad durante los pasados treinta afios.”!’ Ciertamente, este
tipo de técnica, se sugiere actualmente como la de eleccion inicial en los nifios
con atresia biliar, a pesar de existir ain controversia en cuanto a la mejor
terapia inicial: la portoenterostomia o el transplante hepatico.*?17:1823 | 5
colangitis es la complicaciéon postoperatoria mas comun y grave después de la
hepaticoportoenterostomia, ya que agrava la fibrosis hepatica y puede causar
obstruccién secundaria en la portoenteroanastomosis.?*2°

En nuestro estudio la colangitis alcanzo6 una incidencia del 85.7%, resultado
que se acerca a los reflejados por otros autores'®?® La colangitis
postoperatoria es frecuentemente seguida por el cese subito del flujo biliar, el
cual se considera debido a un fallo en la anastomosis bilio-entérica.’®2°

Por su parte, algunos autores "°+2® consideran que la hipertensiéon portal se
registra en las tres cuartas partes de los pacientes operados de atresia biliar,
aun cuando exista buen flujo biliar postoperatorio. Se considera que el bajo
porcentaje de la hipertension portal en esta investigacion (19%), se debid a que
muchos de los pacientes fallecieron en un corto periodo de tiempo, sin dar
posibilidades a que se desarrollara la afeccion.

Algunos autores plantean que la supervivencia de los pacientes operados de
atresia biliar con la técnica de Kasai es, aproximadamente, una tercera parte y



depende de una serie de factores pronésticos.””!’ La supervivencia obtenida
en este trabajo, en el periodo del postoperatorio inmediato, fue buena, ya que
solo 3 pacientes fallecieron en esta etapa lo cual indica una adecuada
realizacion de la técnica quirudrgica, calidad en los cuidados intensivos y certero
tratamiento médico pre y postoperatorio, a pesar de que la edad del
diagnéstico y del tratamiento quirargico fue de méas de dos meses (61.9%) v el
estado del higado, en el mayor porcentaje de los pacientes, se encontraba
cirrdtico (85.7%).

CONCLUSIONES

- Entre los principales sintomas y signos se encontraron la ictericia, la coluria,
la acolia y la hepatomegalia.

- Los principales métodos diagnosticos fueron la laparotomia con la
colangiografia peroperatoria y la toma de biopsia hepética; fueron utiles e
importantes la aspiracion del contenido duodenal, la laparoscopia con biopsia
hepatica percutanea y el ultrasonido abdominal.

- Fueron factores de mal pronéstico la aparicion precoz de los sintomas y
signos, el diagnostico y tratamiento quirdrgico tardio, asi como la presencia de
cirrosis hepética en el momento de la intervencion quirdrgica.

- La técnica quirargica recomendada es la de Kasai, y se proyecta el
transplante hepatico como una nueva era en la solucion de esta entidad.

- Las principales complicaciones postoperatorias fueron la colangitis, el cese
subito del flujo biliar y la hipertension portal.
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TABLA 1. ANOS DE PRESENTACION Y TASAS DE INCIDENCIA.

ANOS No. DE PACIENTES TASAS DE INCIDENCIA x 10 000
NAVA
1991 3 0.55
1992 2 0.33
1993 1 0.17
1994 1 0.16

1995 = =

1996 1 0.20
1997 1 0.22
1998 2 0.36
1999 1 0.18
2000 4 0.69
2001 5 0.91
TOTAL 21 0.35

Fuente: Planilla de vaciamiento. Leyenda: n.v.: Nacidos vivos



TABLA 2. PRINCIPALES SINTOMAS Y SIGNOS.

No.

SINTOMAS Y SIGNOS

DE PACIENTES

Ictericia

Acolia

Coluria
Hepatomegalia
Esplenomegalia

Malnutricibn + retraso
pondostatural.

21

21

21

en desarrollo

100.0

100.0

100.0

61.9

Fuente: Planilla de vaciamiento.

TABLA 3. PRINCIPALES METODOS DIAGNOSTICOS UTILIZADOS.

METODOS DIAGNOSTICOS No. CASOS

ESTUDIADOS

Laparotomia d colangiografia peroperatoriay 21

biopsia hepatica

Determinacién de bilirrubina directa 21
Determinacion de las transaminasas 21
Aspiracion duodenal 2
Laparoscopiay biopsia percutanea 13
Ultrasonido abdominal 21

No. CASOS
POSITIVOS

21

21

21

2

11

16

%

100.0

100.0

100.0

100.0

Fuente: Planilla de vaciamiento.



TABLA 4. COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS.

COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS

Colangitis 18
Cese subito del flujo biliar 5
Hipertension portal 4
Peritonitis 3
Choque séptico 3
Herniaincisional 1
Evisceracion 1
Oclusién intestinal 1

85.7
23.8
19.0
14.3
14.3
4.8
4.8

4.8

Fuente: Planilla de vaciamiento.
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