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Atresia de vias biliares. Presentacion de dos casos
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RESUMEN

Se presentan dos pacientes con edad pediatrica atendidos en el Hospital
Pediatrico “General Pedro Agustin Pérez” de Guantanamo durante el aino
2011, donde luego de efectuarse evaluacion clinica se les diagnostica
atresia de vias biliares. Se encontraron signos clinicos y radioldgicos
evidentes de la enfermedad. Se les realiza tratamiento quirdrgico vy
actualmente se encuentran bajo tratamiento médico.
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INTRODUCCION

La vesicula biliar y los conductos biliares son estructuras encargadas de
conducir y liberar bilis en respuesta al alimento, especialmente las
grasas.

La vesicula biliar es un saco ubicado debajo del higado. Esta almacena
y concentra la bilis producida por el higado, la cual llega al intestino
delgado a través de los conductos biliares a nivel de la segunda porcién



del duodeno y regula su excrecidén por el esfinter de Oddi ubicada en
la ampolla de Vater.?

Las principales causas de enfermedad obstructiva grave en nifios se
originan en las vias biliares como las atresias biliares extrahepaticas
(conductos hepatobiliares, conducto hepatico comun, colédoco, vy
vesicula biliar) y las colestasis intrahepaticas familiares, produciendo
consecuentemente afeccién del parénquima hepatico en edad
temprana.?

Es la causa mas frecuente de ictericia neonatal obstructiva extrahepatica
y la causa mas frecuente de trasplante hepatico pediatrico de forma
aislada. Ocurre en uno de cada 8 000 nacidos vivos. No es hereditaria y
se desconoce su etiologia. Aparece en las primeras cuatro semanas de
vida con ictericia progresiva y acolia.

La hepatomegalia es de aparicion precoz y su consistencia aumentada.
La esplenomegalia es progresiva a partir del mes de edad por la
hipertensién portal. La cirrosis biliar secundaria es la evolucidon de este
cuadro y el paciente no tratado puede fallecer entre los 6 meses y los
tres afios de edad.?

La atresia de la via biliar es un obstaculo para que la bilis llegue al
intestino ocasionando graves problemas hepaticos; la atresia es un
proceso inflamatorio progresivo que empieza casi inmediatamente
después del nacimiento y que afecta la via biliar extrahepatica
estrechandola o desapareciéndola de forma tal que impide que la bilis,
importante factor de digestion para los lipidos, pueda llegar al duodeno
causand4o un enorme deterioro de las células hepaticas hasta producir
cirrosis.

PRESENTACION DEL CASO 1

Nombre: E.T.E
Edad: 2 meses.
Sexo: Masculino.

Antecedentes prenatales: Madre adulta joven (35 afios) con bajo nivel,
técnico medio, casada, deficientes condiciones sociales y econdmicas,
G9 P2 A7, anemia durante el embarazo.

Antecedentes natales: Parto eutdcico, pretérmino, bajo peso. Peso 2335
g, Talla 49 cm



Antecedentes postnatales: Lactancia materna exclusiva, ictero
prolongado, caida del cordén umbilical a los 10 dias, con seguimiento
por personal de salud adecuado, no ingresos anteriores.

Antecedentes patolégicos familiares (A.P.F.): Hipertensién arterial en
abuela materna.

H.E.A: Lactante de 2 meses, procedente de drea urbana, el mismo es
llevado a Cuerpo de Guardia por la madre por presentar coloracion
amarillenta de la piel desde el nacimiento, acompafiado de deposiciones
de color blanquesinas hace mas o menos un mes, por tal motivo acude a
interconsulta de Pediatria del area donde es remitido a cuerpo de
guardia y se decide su ingreso para mejor estudio y tratamiento.

Examen fisico (hallazgos positivos):

Ictero xxxx. En piel y mucosas.

Evaluacion nutricional: 3-10p Peso: 4.3 kg Talla: 56 cm
Peso/T: 3-10p

T/E: 3p

P/E: 3p

C.B: 3p

Estudios de laboratorio:

Hemoglobina: 129 g/L
Eritrosedimentacion: 15 mm/h
Heces fecales: No se observa
TGP 135 U/L TGO 281 U/L
Colesterol: 2.6 mmol/I
Triglicéridos: 1.2 mmol/I
Cituria Lcos 20000 x ml
Hematies: 10000 x ml
Cilindros 0 x ml

Glicemia 3.0 mmol/L

Coagulograma completo: TS 1.30
Conteo plaquetas 200x10%/I

TC: 5 TPC: 14 P: 17 K: 36
Coagulo retractil

Ultrasonido abdominal: A pesar de permanecer 4 horas en ayuna no se
visualiza vesicula. Higado con hepatomegalia de 2 cm con discreto
aumento de ecogenicidad. No dilatacién de vias biliares. Pancreas y bazo
de tamano y textura conservados, ambos rifiones con buena rlacién
cortico medular (RCM) sin ectasia ni litiasis.



Nombre: O.T.D
Edad: 2 meses.
Sexo: Masculino.

Antecedentes prenatales: Madre adolescente (19 afos) con bajo nivel,
preuniversitario terminado, casada, deficientes condiciones sociales y
econdmicas, G3 P1 A2, anemia durante el embarazo, sepsis vaginal en
el primer trimestre.

Antecedentes natales: Parto eutdcico, a término, normopeso. Peso 3000
g, Talla 50 cm

Antecedentes postnatales: Lactancia materna exclusiva, ictero
prolongado, caida de corddn umbilical a los 6 dias, con seguimiento por
personal de salud adecuado, no ingresos anteriores.

Antecedentes patoldgicos familiares (A.P.F): No refiere.

H.E.A: Lactante de 2 meses, procedente de area urbana, el mismo es
llevado a cuerpo de guardia por la madre por presentar coloracion
amarillenta de la piel desde el nacimiento, por tal motivo acude a
interconsulta de Pediatria del area donde es remitido a cuerpo de
guardia y se decide su ingreso para mejor estudio y tratamiento.

Durante el ingreso comienza a presentar deposiciones de color
blanquesinas por lo que se decide su interconsulta con
Gastroenterologia.

Examen fisico (hallazgos positivos):

Ictero xxxx. En piel y mucosas.

Evaluacién nutricional: 3-10p Peso: 4.3 kg Talla: 54 cm
P/T: 10-25p

T/E: 10p

P/E: 10-25p

C.B:10-25p

Estudios de laboratorio:

Hemoglobina: 108 g/L
Eritrosedimentacion: 12 mm/h
Heces fecales: No se observa.
TGP 295 U/L TGO 311 U/L
Colesterol: 7.8 mmol/I
Triglicéridos: 2.4 mmol/I
Cituria Leucocitos: 10000 x ml



Creatinina: 44.2 mmol/I

Hematies: 0 x ml

Bilirrubina D: 9.7 mmol/I

Cilindros: 0 x ml

T 34.9 mmol/I

Glicemia: 5.0 mmol/

Fosfatasa alcalina: 4 753 U/I

Urocultivo + 100000 colonias Enterobacter

Ultrasonido abdominal: A pesar de permanecer 4 horas en ayuna no se
visualiza vesicula. Higado con hepatomegalia de 2 cm con discreto
aumento de ecogenicidad. No dilatacién de vias biliares. Pancreas y bazo
de tamano y textura conservados, ambos rinones con buena RCM sin
ectasia ni litiasis.

Pacientes que teniendo en cuenta examenes fisicos y resultados de los
estudios de laboratorio se les diagnostica atresia de vias biliares.

Se les pone tratamiento con oligoelementos, suplemento de vitaminas y
son remitidos a Holguin para tratamiento quirdrgico.

DISCUSION DE LOS CASOS

La atresia de la via biliar era una condicion fatal hasta antes del trabajo
pionero del profesor Morio Kasai en el Hospital Universitario de Tohuku
en Sendai, Japdén, entre los anos 1950 y 1960 para desarrollar la
operacion que lleva su nombre, en un intento por permitir a pequenos
canaliculos biliares intrahepaticos el paso de bilis al intestino, técnica
que fue posteriormente modificada por el profesor Keijiro Suruga en el
Hospitéal de la Universidad de Juntendo en Tokio, a finales de los afios
60’s.

El sindrome de hepatitis neonatal idiopatica tiene considerables
coincidencias clinicas con la atresia de vias biliares extrahepatica. El
estudio de la biopsia hepatica es esencial para establecer la distincidon
entre hepatitis neonatal y colangiopatia identificable.®

Los lactantes con atresia biliar extrahepatica desarrollan el cuadro de
colestasis neonatal. La atresia biliar extrahepatica se presenta en uno
por cada 10 000 nacimientos; se afectan todas la razas. El sexo
femenino resulta ser el mayormente afectado. No es hereditaria.

La etapa perinatal transcurre sin mayores particularidades, soélo
comienza a sospecharse alteraciones con la prolongacion de la ictericia



fisiologica del recién nacido. Debe crear alerta en los servicios médicos
cualquier neonato con ictericia después de los 14 dias de vida.’

La ictericia es progresiva. El prurito es intenso y va incrementandose. La
orina es oscura y las heces palidas, aunque algo de pigmento puede
alcanzar el intestino, presumiblemente a través de la secreciones
intestinales fundamentalmente en las etapas iniciales o cuando existen
obliteraciones incompletas o en evolucién, momento en el cual las heces
pueden ser normales o solo intermitentemente pigmentadas.

La hepatomegalia se hace evidente desde los primeros dias, sin
embargo, el bazo puede ser normal inicialmente y luego aumentar de
tamafio a medida que se desarrolla la hipertensién portal. Otras
manifestaciones de la disfuncidn hepatica severa pueden hacerse
manifiestas.®

Las transaminasas no suelen superar las 300 UI/I. El nifio permanece
bien nutrido durante los 2 primeros meses, para después de caer,
falleciendo en torno a los 3 afos de edad. El colesterol puede presentar
valores elevados, con aparicion de xantomas. La esteatorrea mantenida
puede provocar osteomalacia. Se ha detectado en algunos casos
fotosensibilidad cutanea.’

La muerte se debe fundamentalmente a infecciones intercurrentes,
insuficiencia hepatica o hemorragia por déficit de vitamina K o varices
esofagicas. La ascitis es de aparicion tardia y terminal.®

Una vez establecida la posibilidad de una atresia biliar serda necesario
realizar una colangiografia para confirmar el sitio de la obstruccion y
dirigir apropiadamente los intentos de tratamiento quirtrgico.!
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