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I. -A N 'f ¡¡ C E D E N T E S 

La atresia de las vías biliares extrahepáticas es la falta de luz 

y penneabi lidad de todo o parte del árbol biliar extrahep5tico. 

No es secundaria a causas obvias tales cano malfonnaciones congénitas 

o neoplásicas. Es una entidad nosol6gica exclusiva de la infancia pr2_ 

ducida por un daño directo al árbol biliar, destructivo, progresivo e 

irreversible. 

DJsde que Kasai y sus colaboradores (1-2-3-4) demostraron en fonna -

convincente que la atresia ele las vías biliares es una enfernicdad 

susceptible de tratamiento quirGrgico, el estudio del neonato y lac­

tante menor con colcstasis ha sufrido carrhios notables; hasta enton­

ces el enfoque que se le daba a esta enfcnncdad tenía una filosofía -

pesimista, antes de los estudios de Kasai ena anomalía se Je había -

clasificado en atresia corregible y no corregible (5), 

llispués de los estudios de Kasai todas las variedades anatomopatol6g!_ 

cas de la atresia ele las vías biliares extmhepáticas son suscepti­

bles de tratamiento quirúrgico, Dados los cambios irreversibles que -

ocasionan el daño hepático por la atresia de las vías biliares, urge 

establecer el diagnóstico diferencial entre dos entidades: Coles tas is 

intrahepática y atresia de las vías biliares extrahepáticas. 

Ha quedado establecido por diferentes observadores que el plazo críti­

co para lograr restitución del trllnsito de las vías biliares, sin can­

prancter la reversibilidad de los cambios que se suceden en el hígado, 

es dentro de los tres primeros ireses de vida, alrededor del día 70 de 

vida extrauterina. 
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i.tichos han sido los métodos y procedimientos que se han propuesto 

para establecer el diagn6stico diferencial entre las enfennedadcs que 

producen colestasis y la atresia de las vías biliares extrahepáticas 

antes de decidir la Japarotanía exploradora como el método más seguro 

de diagn6stico. Cabe mencionar los siguientes: Bilirrubincmia directa 

(6), fosfatasa alcalina (7), biopsia percutánea del hígado (8), aspi­

raci6n duodenal de Green (9), gamagrafía nuclear con tecnesio 99 (10), 

rosa de Bengala con 1-131 (11), pruebas de peróxido (12), absorci6n de 

vitamina E (13), detenninaci6n de 5-alfa nucleotidasa (14), cletermina­

ci6n de alfa feto proteínas (15) , determinaci6n de lipoprotcínas X(l 6) 

pretratamiento con fenobarbi tal (17), colangiograHa transparietohep!!_ 

tico con la aguja de Shiba (18), colangiografía endosc6pica a trav6s­

de laparoscopía y colangio-pancreatograffa rctr6grada transendosc6pica 

(19); todas ellas en las diferentes 6pocas han sido señalados como mé­

todos inequivocos de diagn6stico pero finalmente la experiencia ha de­

mostrado que cada .uno de ellos tiene un margen de error de falsos pos!, 

tivos muy importantes, y que la conjunci6n de algunas, propuestas en -

diferentes protocolos de estudios alcanzan a dar hasta un 65\ de cert~ 

za en el establecimiento de un diagn6stico confiable en aquellos pa--­

cientes donde la evoluci6n de la enfermedad llega al margen crítico de 

la duda entre las dos entidades nc1sol6gicas que se quiere descartar. 

La biopsia hepática (20) con aguja en un P,rocedimiento fácil y bien tQ_ 

!erado en los neonatos, lactantes y nillos mayores; sin embargo la in-­

interpretaci6n de los aspectos histopatol6gicos son siempre difkiles, 

debido a la coicidencia entre hepatitis y sfudranes colestásicos ambos 

de origen intrahep~tico o extrahepático. 
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Los cambios en el h!gado del neonato incluyen células gi­

gantes y eritropoyesis extramedular, éstos cambios se ma~ 

tienen alrededor de los tres primeros meses. La prolifer~ 

ci6n de conductos en el espacio porta aunado a colangitis 

edema y colestasis son auxiliares claves en el diagn6sti­

co de atresia de las v!as biliares cxtraheprtticas. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: De la AVBEll incluye una gran va­

riedad de entidades que a continuación se detalla algunos 

datos que pueden ser citados en 6sta difcrenciaci6n. Para 

establecer la diferenciación entre AVBEH y hepatitis neo­

natal (21) puede hacerse sobre bases cl!nicas o s6lo por 

laparotom1a exploradora y también por colangiograma tran~ 

operatorio, Estudio inicial del neonato que presenta ict~ 

ricia :::1 finalizar el primer mes de vida incluye eliminar 

las posibles relaciones con enfennedades infecciosas como 

pueden ser toxoplasmosis, sífilis, virus de rubeola, cit~ 

megalovirus, virus herpética, Con relaciones genéticas c~ 

mo:Galactosemia, deficiencia del alfa l antitripsina, ti­

rosinosis, fibrosis quística, enfermedad de Niemann Pick, 

s!ndromc de Turner, s1ndrome d~ Menkes, s!ndrome de Zell­

weger y f inalmcntc con otras enfermedades relacionadas c~ 

mo: Enfcrmadades hemol!ticas, sepsis, hemorragia, obstrus 

ci6n del tracto intestinal superior, s!ndrome de bilis e~ 

pesa sin hemolisis, ictericia por seno materno, Lucey 

Driscoll, Crigler Najjar e hipotiroidismo, cte. (22). 

COMPLICACIONES: La colangitis postoperatoria, la hipcrte~ 

si6n portal progresiva y la insuficiencia hepática son -
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las complicaciones postoperatorias m4s serias a corto y m~ 

diano plazo (23), 

Bl transplante hepatico puede ser considerado en aquellos 

casos donde falla la operaci6n de Kasai, aunque la mayoria 

de los transplantes hechos hasta ahora en nifios no tienen 

una buena perspectiva, 

La indicaci6n para transplantar incluyen aquellos casos 

con anormalidades en la coagulación de la sangre (insufi­

ciencia hepática, v4rices gastroesof4gicas, ascitis y colag 

gitis recurrente. Deberá tomarse en cuenta el apoyo fami­

liar del paciente, el nifio debe pesar m4s de JO Kg y tener 

por lo menos m4s de 10 meses; el calibre de la vena portad~ 

be ser mayor de S mm, 

Las estadisticas han revelado después de 5 afias hay un 64\ 

de sobre vida en los transplantados, la evolución a largo -

plazo es desconocida, (24). 

Alrededor del 50\ de los nifios idóneos para ser transplan­

tados han muerto por falta de un donador. 
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U.-EMBRIOGEllESIS Y PATOGENIA 

En el origen de la atresia de las vfas biliares debe establecerse 

claramente una diferencia embriológica para la vfa extrahepática y pa­

ra la vla intrahepática. Para la vfa extrahepática existe una teorfa 

que postula un defecto del desarrollo congénito lo que explicarfa en 

r,1ás del goi de las causas de la falta de penneabiliadad de la misma -

(25). El sistema de conductos extrahepáticos y vesícula biliar asf co­

mo el primordio ventral del pancreas proceden del divertfculo hepático 

cuya porci6n distal también da origen al hígado. 

Entre la cuarta y quinta semana (figura l A) del desarrollo ocurre 

la elongación de las vfas biliares extrahepáticas, en ésta fase estos 

conductos al igual que el duodeno son cordónes sólidos de células. El 

establecimiento de las luces de los conductos empiezan en la sexta se­

mana (fig. l A) en el colédoco y progresa lentamente en sentido distal 

desde el duodeno hasta el hfgado; hasta el final de la séptima semana 

(fig. 1 8) la luz se ha extendido hasta la vesfcula biliar, esta últi­

ma se recanaliza al final de la duodécima semana. 

En los conductos pancreáticos en forma extraña parece no existir en su 

desarrollo una fase sólida como hecho crftfco en el desarrollo; la por 

ción proxim1l del divertículo hepático suele ser absorvida por la pa­

red intestinal de fonna que el colédoco y el conducto pancreático pen~ 

tran en el duodeno uno junto al otro, esta disposición persistirá en 

un 25:1; de los adultos, el resto el tabique entre los conductos desapa­

recerá a nivel de la submucosa durante la octava semana. 



El no desarrollo del hígado y del pancreas a partir de este sis­

tema de divertículo endodénnico raras veces o nunca ocurre. La impo!, 

tante fuente de ananalías radica en la no conversi6n en tubos peTillC!!, 

bles de las coneccioncs embrionarias entre el hígado y el intestino. 

La atresia biliar cxtrahcpática puede afectar a un segmento de un 

conducto a todo un conducto o a todo el sistema. El conducto defoc 

tuoso puede estar estcnosado, puede existir pero ser s61ido o puede 

quedar reducida a una banda fibrosa que facilmente pasa inadvertida. 

Es difícil hablar de agenesia sobre todo cuando el hígudo, pancrcas 

y duodeno están presentes, por lo qoo se refiere al t1órmino de atre­

sia aún cuando existan vestigios fibrosos de las vfos. Raras veces -

los conductos pueden ser hípoplásicos. Otra posibilidad es que el 

crecimiento del epitelio no consigue mantenerse con la elongación ele 

las vías biliares extrahcpáticas durante la quinta semana por lo t1l!)_ 

to el conducto resulta atenuado y finalmente se ranpc dando origen a 

una CClllplej a solución de continuidad. 

Finalmente se ha sugerido que la atresia extrahepática puede ser 

la continuidad de un proceso inflamatorio que previamente ha afecta­

do la vía biliar intrahcpfitica. 

- 6 • 



FIGURA UNO 
DESARROLLO DE LOS DERIVADOS DEL EXmEMO CAUOAL 
DEL INTESTllO PRllllTIVO ANTERIOR 

- ---------+--..r.,, .... 
O .DMmC1AO PAMCUAntO 

Cll1lCOWHTIAl 

S.xto umono ... 
IS ll MAS CNIAfCI( T ll QUI CIKI lrUS, 

KA DH4l90llADO AD101 --

Cuarta semana 
NIMOIDIO OOIW 

o Dl'VlttlCUlO NHCUlllCD ..,. ... 



Seplimo semono 

h PIUilOIDtO \'INTUI. MAS f'IOleflo 
K f\nO!rriL4 IH LA Uolfl HOKIM.ll OH P&Haaü DOllAL 
b. ~ VIHll.ll. fOOlA lt. UOCUO 
l.NCJHADO T PAIH DI LA C .... U OU P,UIQl.Ur1 
MllHJIAJ OU1 ll NIMOIOtO OOllAL MAi GUHOf 
IOIM.l n UUO Dll tUllPO 
llAl LA H/SION Df l.Oi 00$ P'ttMOIDIOS LOI NRIM.A.I 

DI CONOUC101 M A"'4UO•OUH 'I' lotlU.H 11 
COfOJClO PAHta.t.nCO. 

MHCUAI D0114L 

f'ANCIWVIHJUL 

aGUC1D NMIU.flUJ Pa«H&. CWllMIHO) 



III. ·IITIOLOOIA 

La etiología de la atresia de las vías biliares extrahepáticas -

a(m es controvertida. Brcnt en 1962 (26) propuso dos pwitos ele vis­

ta el origen congénito que tiene dos principales teorías: 

Primero: El proceso es una extensión clc la atresia ele las vías bi • 

liares extrahepáticas siendo todo el árbol biliar ele origen ccmún. 

Segundo: El proceso es distinto clc la atresia extrahep!itica, siendo 

los dos grupos ele conductos de origen embrionario independiente; 

por lo que una ananalía clcl desarrollo de los conductos biliares e~ 

trahepáticos (27) o anonnalidades en el árbol vascular (28) explic!!_ 

ría la génesis de la AVBHI. Otra teoría postula que es parte de un 

espectro de enfenneclaeles inflamatorias (29) intrauterinas. Finalmc!!. 

te la teoría más aceptada y mejor docunentada es la que postula un 

proceso viral que dafia el epitelio de los conductos biliares; muchos 

virus se han implicado en la génesis de la atresia de las vías bi 

liares. Landing en 1974 (30-31) resunió en un interesante trabajo 

los resultados de Wl estudio efectuado en el Olildren llospital of -

Philadelphia sobre los aspectos virol6gicos en la patogenia post-i!!, 

flmnatoria de la atresia de las vías biliares extrahcpáticas entre 

ellos al virus B de la hepatitis (32-33-34-35-36-37-38), citcmegal~ 

virus y rubeola (39). Rccientcrnente se ha encontrado al Reovirus ti 

po III cano agente viral más constantemente involucrado en la géne­

sis de la atresia de las vías biliares extrahepáticas (40-41-42). 

La atresia de las vías biliares extrahepáticas se ha asociado tam 

bién a síndrane de heterotaxia visceral variedad poliesplenia ( 43 -

- 9 -



44), con ananaHas cranosánicas (45) y cano fonna familiar (46). 

Cabe señalar que el tamaño de la estructura ductal es considerado de 

mucha importancia para el tratamiento quiriírgico. fu acuerdo al tmi!_ 

ño de la luz de los conductos ( 4 7) se han clasificado en tres grupos: 

- JO -

TIPO !: CUando el dilimetro del conducto interno es mayor de 100 micras. 

TIPO JI: CUando el diámetro ductal es menor de 100 micras. 

TIPO III: D:mde solamente hay fibrosis sin estructura ductal. 

Sin eiibargo estudios relativmnentc recientes por Miyano y Cols han se­

flalado que la atresia de las vías biliares cxtrahep5ticas es debida a 

tna ancmalfa en la uni6n pancreático-colédoco-duodenal. 

Histo16gicamente fUeron estudiJdos por Miyano, Suruga, Suda y (48) 

Tsushiga los conductos biliares, pared duodenal y tejidos adyacentes a 

la anpolla de Vater, efectuaron 28 autopsias de casos de atresia de 

las vhs biliares cxtrahepáticas no corregibles, se observ6 una alta -

incidencia de anonnalidades en la unión pancreático-colédoco-duodenal; 

los haUazgos fueron sugestivos de que la atresia de las vías biliares 

extrahepáticas pueden ser producidas en algunos pacientes por w1 reflu­

jo del jugo pancreático secundario a anormalidades en esta uni6n. 

Estos autores efcctunron 21 autopsias de los 28 y fueron estudiados con 

la técnica de secciones seriadas transversales y 7 casos fueron estudi!!_ 

dos con la técnica de secciones seriadas longitudinales. Se estudiaron 

por téaiicas histopatol6gicas al pancreas, y la segunda secci6n del 

duodeno, Los hallazgos fueron estructuras ductales discontinuas con un 

epitelio coltl!Ular o cuboide y un diámetro de más de 100 micras. No hubo 

fibrosis dentro de la estructuras ductales, otros hallazgos fueron gra­

dos variables de infiltraci6n celular, proliferacilln vascular, fibrosis 

alrededor del tejido ductal; clasificaron en tres tipos de acuerdo a -



los hallazgos de estructuras ch.letales relacionados. particulanuente -

con el di:imetro interno y los cambios en el tejido circundante. 

A raíz de estos estudios se ha visto que la desembocadura del COI.E!Q 

CO·PANCREATICO pueden ser de tres tipos. (Fig. 2 A y fig. 2 B). 

- 11 • 



FIGURADOS 
ALTERACIONES ANATOM!CAS DE LA UNION 
PANCREATICO COl.EDOCO DUODENAL 
EN LA ATRESIA DE LAS VIAS BILIARES EXTRAHEPATJCAS 
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TIPO TRES 

(a) 

(b) 



TIPO I : Cuando ambos conductos se abren separadamente. 

TIPO II: Cuando ambos conductos se abren en el mismo sitio, pero no 

fonna un cana 1 común. 

TIPO !U: Cuando se forma un canal común, este grupo a su vez se sub­

divide: 

TIPO HI-A: {CASOS CONTROLES) Cuando la unHin de los conductos se ha­

ce en la mucosa o submucosa, y sus caracteristicas son: 

l.·La unión del conducto biliar y del conducto pancreático está situ! 

da en la mucosa o en el trayecto submucoso del duodeno. 

2.-El canal es corto, de 2 mn {promedio 1.3 irm) 

3.-El esfinter de Oddi está bien desarrollada especialmente en la por· 

ciiln distal del colédoco. 

4.-El conducto biliar común y conducto pancreático penetra a la muscu­

larfs propia del duodeno oblicuamente en un ángulo y casi en para]~ 

lo. 

5.-El ángulo de la unión del conducto biliar común y el conducto pan­

creático es muy agudo. 

TIPO !II·B: Estos hallazgos se encontraron P.n la atresia de las vías 

biliares extrahepáticas y fueron l.os siguientes: 

.1.-La unión del conducto pancreático y el conducto biliar está situa­

da por fuera de la muscularis propia del duodeno. 

2.-La longitud del canal común es más larga aproximadamente 6 ITlll. 

3.·El canal común está rodeado de un esfinter de Oddi bien desarrollJ!. 

do, pero a nivel de la parte distal del colédoco est! hipoplásico. 

4.·El canal común pasa la pared del duodeno en un 6ngulo mucho más 

recto. 

5.-En los casos de atresia de las vfas bilfares extrahepáticas {50%) 



fue dificil identificar la continuidad ductal en ei area de parénqui 

ma pancrelitica. 

lle acuerdo a los hallazgos de la unión pancreático-colédoco-duodenal 

en la atresia de las vías biliares extrahepáticas, los autores sos­

tienen que el origen de la atresia se debe al reflujo del jugo pan­

creático hacia el colédoco por la deficiencia del mecanismo esfinte· 

riano del colédoco. Cabe señalar que ya en 1969 Babbitt (49) propuso 

por primera vez este concepto pero para etiologfo del quiste del co­

lédoco ; postuló que el reflujo producía colangitis y posterionnente 

dilatación del conducto biliar común. La evidencia de que el reflujo 

se produce es el alto contenido de amilasa que se puede obtener en -

la cavidad del quiste del colédoco. Miyano y otros no han dCJOOstrado 

evidencia definitiva de reflujo pancreático al interior de los con -

duetos biliares en los casos de atresia de las vías biliares extrah!!, 

pllticas cano fue hecho por Babbitt en los casos de colédoco; además 

existen dos diferencias más entre quiste de colédoco y atresia de las 

vías biliares extrahepáticas. La primera es que la longitud del canal 

cauCin es mayor en los casos de quiste de colédoco , segunda que la i!!_ 

cidencia de anonualidades de la uni6n del conducto biliar canún y el 

conducto pancreático fue del 100\ en quiste de colédoco y del 60\ en 

la atresia ele las vías biliares extrahepáticas (fig. 3). 

- lS -
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IV .-PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

Debido a que aún hay muchos puntos obscuros en el conocfmiento de 

los mecanismos .por los cuales se desarrolla la atresia de las vfas bi­

liares extrahepáticas y a que en nuestro medio no existe ningún traba­

jo encaminado a esclarecer, se desarrolló éste trabajo con el propósi­

to de revisar retrospectivamente los casos de AVBEH que se han presen­

tado en el Hospital fnfantil de México en el periodo de 1980 a 1985 P! 

ra comparar los hallazgos de los diferentes cortes histológicos de la 

unión pancreático-colédoco-duodenal con lo se~alado por el trabajo de 

los doctores Miyano Suruga, Suda Tsushiga. 

Por lo que se hizo necesario hacer una revisión dirigida en busca 

de anormalidades anatómicas de la uni6n pancreático-colédoco-duodenal 

en todos los pacientes operados por atresia de las vtas biliares ex­

trahepiiticas en el Hospital Infantil de México. 



V. -OBJHI'IVC6 

1. -Analizar de manera retrospectiva las anonnalidaclcs de la uni6n pan­

creático-colédoco-rluodcnal en la atresia de las vfos biliares extr.e_ 

hepáticas, para conocer su frecumcia, tipos de anonnalidadcs y po­

sibles alteraciones histol6gicas. 

Z. -Correlacionar nuestros hallazgos y experiencia en el Hospital lnfll!!, 

til de M:!xico con los reportados en la literatura mundial. 
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VI. -HIPOnlSIS 

Existen anonnalidades nnatánicas de la lDli6n pancrcático·coHi· 

doca-duodenal en la atresia de las vías biliares extrahepáticas 

que penniten el reflujo del jugo pancreático lo que puede influir 

en la g!inesis de ésta entidad nosol6gica. 

- J9 -



VII .-MATERIAL Y HETODOS 

Se revisaron los protocolos de autopsias y estudios anatomopatoló­

gicos post mortem de pacientes con atresia de las vías biliares extr! 

hepáticas durnnte 1os últimos cinco años (1980-1985) mediante un est!!_ 

dio retrospectivo de los diferentes cortes histopatológicos en el De­

partamento de Anatornía Patológica del Hospital Infantil de México. A­

demás se efectuaron nuevos cortes para la exploración de la uni6n Pª!!. 

creático-coledóco-duodena 1 , se exp 1 ora si 1 os conductos pancreat i cos 

y biliares drenaban en fonna cornún, por separado y a qué nivel se u­

nen. 

Se investigaron signos histológicos de daño de reflujo tales como 

la integridad del epitelio, necrosis coagulativa y metaplasia epite­

lial. Estructuras ductales discontinuas epitelio columnar o cuboide, 

df8metro, fibrosis dentro de la estructura, infiltración, prolifera­

ción vascular, fibrosis alrededor del teji~o ductal. 

El responsable del estudio supervisó personalmente y en fonna dia­

ria el llenado de hojas, los protocolos de autopsias de dichos casos 

archivados en el Departamento de Pato logia, recolección de los tejidos, 

los diferentes cortes histológicos, incluyendo los nuevos cortes para 

explorar la unión pancreático-colédoco-duodenal de los bloques de par! 

fina en la atresia de las vías biliares extrahepáticas. 

- 20 -
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VIII, -PRESENTACICN !E LA INVESTIGACICN 

Este grupo reune las siguientes características; es descriptivo, 

con un grupo canparativo, la observaci6n se hizo en un grupo específi 

co, transversal y retrospectivo, la infonnaci6n se obtuvo en fonna dl 

recta de los expedientes clínicos de los pacientes saneticlos a estu -

dio anatanopatol6gico de la atresia de las vías biliares extrahepáti­

cas de 1980 a 1985 en el Hospital Infantil de M5xico ''Federico r.érnez" 

y del protocolo de autopsias de dichos casos archivados en el fupart!!_ 

mento de Patología. Los tejidos almacenados en el servicio1 cle las la­

minillas de los cortes histol6gicos y finalmente de los bloques de Pi!. 

rafina, se realizaron nuevos cortes a tres niveles, además de tincio­

nes de Mlson y Pas cuando fue necesario. 

Este grupo es dcscripti vo de las observaciones de anonnalidadcs a­

natúnicas de la uni6n pancreático-colédoco-duodenal en la atresia de 

las vías biliares extrahepáticas. No podemos realizar estudio aaalft!_ 

co debido a que nuestro grupo en estudio no es significativo, salame!!. 

te podemos realizar estudio canparativo con los hallazgos en los dif~ 

rentes cortes histol6gicos de la unión pancrelitico-colédoco-duodcnal 

con los sefialados por el trabajo de los doctores Miyano y Cols. 



Se utiliz6 Wl grupo canparativo con caracter1sticas similares a 

las del grupo problema tanto cano la edad, el estar hospitalizado en 

~sta Instituci6n con motivo de ingreso cualquiera que no fuese atre­

sia de las vías biliares extrahepiíticas o tuviese relación con colei_ 

tasis intrahepiítico. Este grupo se obtuvo por apareaniento de edades 

mediante la selecci6n de expedientes clínicos y protocolos de autop­

sias. 
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IX.-D!SEÑO ll: LA INVEST!GACIOO 

Todos los pacientes en este estudio, estuvieron hospitalizados en 

los Servicios de Medicinas o Cirugía en el Hospital Infantil de ~xi­
co "Federico Gónez" durante los a~os 1980 a 1985. 

Para la selección de cada paciente, debfan llenarse los siguientes 

requisitos: 

1.-A todos se les efectúó DERIVACION PORTOYEYUNOANASTOMOSIS POR LA 

TECNlCA OE KASAl por la atresia de las vías biliares extrahepáticas. 

2.-A todos se les practicó ESTUDIO ANATOMOPATOLOGICO DE LA 111100 PAN­

CREATICO·COLEDOCO-OUOOENAL en casos de atresia de las vias biliares 

extrahepáti cas. 
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X. - PRESEm'ACia-1 lE RESULTADa> 

Se revisaron 8 casos clínicos de pacientes con atresia de las vías 

biliares exttahcpáticas en el Hospital Infantil de México ''Federico -

G6nez", durante el periodo de 1980 a 1985, 

S6lo cinco casos fueron los que tuvieron material en el estudio -

post mortero del Servicio ele Anatanfa Patológica. Adem~s se scleccion.e. 

ron cinco nil\os sin AVllEll, quc fonnan el grupo canparativo. 

CUatro casos de AVBEI 1 fueron operados practicandosc en todos ellos 

derivaciones hepato-bilio-intcstinales, s61o un caso no se opcr6 por 

muerte prcoperatoria. 

Los casos controles fueron muertes por causas extrahepáticas. Los 

cinco casos de AVBEll correspondieron a menores ele seis meses de vida -

con predaninio del sexo femenino de 4: 1, (grafica 1). 

El grupo de canparación tambi6n correspondieron a menores de seis -

meses de vida, con predaninio del sexo masculino :le 3: 2., 
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ALTERACietmS MACRLSCXJPICAS EN EL GRUPO lE ESWDIO Y GRUPO lE CCNl'ROL 

Las alteraciones macroscópicas (protocolo de autopsias) en la atre­

sia de las vías biliares cxtrahepáticas de los cinco casos estudiados, 

fueron los s iguicntes: 

Necrosis pancreáticn: En el caso tres y cuatro. 

Hipoplasia de la vesícula biliar: El segundo, cuarto y quinto casos. 

Ausencia de vesícula biliar: S61o en el tercer caso. 

Al.miento de voluncn hepático y nódulos parenquimatosos: Se encontraron 

en los cinco casos. 

Hemorragia duodenal: Sólo en el tercer caso. 

En el grupo control no se encontraron alteraciones macrosc6picas en 

el pancreas, vesícula biliar, hígado y duodeno. 



CUllDRO 

ALTERACICNES MACRffiCOPICAS EN LA AVllEll 

CA.5(1) 3 4 

.O•===================================c::aa::z1J=•===cca11====a==••=•=si1111a 

NE CROO IS PAN CREA TI CA + + 

HIPOPLASIA re !A VESIClJLA + + + 

BllJAR 

AIBelCIA DE !A VES! OJLA ++ 

BILIAR 

Al.MNfO ffi VOUM'N HEPATICO ++ ++ ++ ++ ++ 

Y NOOOI.OS PAREl;QUIMATOSOS 

HOORRAGIA IlJOIENAL 

ALTERACictffiS MACROSCOPICAS EN EL GRUPO CCNTROL SIN AVBEH 

4 

NECROOIS PANCREATICA NO NO NO NO NO 

HIPOPI.A5IA !E LA VESIQJLA SIN ALTERACIOOES 

BILIAR 

AIEENCIA JE LA VESlaJIA SIN ALTERACIClffiS 

BILIAR 

AlMlNTO DE VOUMEN HEPATI CD 

Y NOOOLOS P~UIMATQ5CS SIN ALTERACICNES 

HEMJRRAGIA IOOlENAL SIN ALTERACICNES 
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CUADRO 

CLASIFTCACION DEL DIAMETRO DEL CONDUCTO INTERNO EN LA 

AVBEH DE ACUERDO A MIYANO, SURUGA, SUDA Y TSUCHIGA 

TIPO r : Cuando el ditlmetro es mayor de 100 micras, 

TIPO II : Cuando el diámetro es menor de 100 micras, 

TIPO III : Fibrosis sin estructura ductal. 

CLASrFICACION DE LA DESEMBOCADURA COI,EDOCO-PANCREATICO· 

DUODENAL EN LA AVBEH DE ACUERDO A MIYANO, SURUGA, SUDA 

Y TSUCHIGA, 

TIPO I; Cuando ambos conductos se abren separadamente 

a la segunda porción del duodeno, 

TIPO II; Cuando ambos conductos se abren en el mismo 

sitio y no fonna canal coman, 

TIPO rII: Cuando se fonna un canal coman y éste se su~ 

divide en: 

. TIPO Ir!-A: Cuando la uni<ln de ambos conductos se hace 

en la mucosa o submucosa, 

TIPO III-B: Cuando la uni<ln de los dos conductos se h~ 

ce antes de la muscularis, 
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Todos los casos de atresia de las vras biliares extra­

hepAticas se lograron encuadrar en la clasificaciOn res­

pectiva de diámetro interno de conducto biliar cxtraheptl­

tico de la unión pancreático-col~doco-duodcnal; por lo 

cual se demostrO que existen anormalidades anatómicas de 

ésta uniOn, ademas de signos histológicos de daño de las 

vfas biliares, 

De acuerdo a la clasificación del di:lmetro interno se 

consiguieron: Dos casos de tipo I, dos casos de tipo Ir y 

un solo caso de tipo III, (Ver cuadro 3) 

De acuerdo a la clasificación de tipo de desembocadura 

del conducto colédoco-pancretltico se consiguieron: Tres -

del tipo III-A y dos del tipo III-B, 

En el grupo control de acuerdo a la clasificación de -

dillmetro interno los cinco casos correspondieron al tipo 

rr, en la clasificación del tipo de desembocadura del co~ 

dueto colédoco-pancretltico · se encontraron cuatro casos 

del tipo III-A y un solo caso del tipo III-B, 



Cl.IADRO 3 

C!A5IFICACICN ENTRE EL DIAMITRO Y !A DF.SEMBOCAIXJRA COLEIXXXJ­

PNlCREATICO-OOOOONAL EN !A CftSUISTICA 

CASffi 

.3 

4 

DIAIBTRO 

rrr 

rr 

rr 

DESEMBOCADURA 

III-A 

III-B 

III-ll 

III-A 

rrr-A 

C!A5IFICACICN F.NTRE EL DIAMETRO Y !A OOSEMBOCAilJRA COLEIXlCO­

PNlCREATICXl-IJUJOONAL EN EL GRUPO CXMROL 

CASffi 

3 

DIAMETRO 

rr 

u 
rr 
rr 

rr 

IESEMBOCAOORA 

III-A 

III-B 

III-A 

III-A 

III-A 

- 31 -

•a•=~aaca•a11ac:1:raa==•11aa:ciaaa.111aaaa•aaacz•i::==-=1:1111:aaa11:az;su1.s:::c=•-===•-=•i::•aa 



ClJADRO 4 

SIG'-lOO HISTOLOCICOO IE DA00 DE lA ATRESIA IE LAS VIA5 BILIARES 

EXTIW!EPATICAS SEGU< MIYANO Y COLS 

C\SOS 2 3 4 

IITTEGRIDAD DE EPITELIO 95\ O\ O\ 70\ 

5 

100\ 

r.t:TAPLASIA INTESTINAL SI NO NO NO NO 
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EPITELIO CXlLI.MIAR O COLLMIAR NO NO COLl.HIAR Y COLl.MWl 

amorIE CUBOIOO SIMPLE 

FIBROOIS nmrno ru IA + + +++ NO + 

ESl'JUJCTURA 

FIBROOIS ALREillOOR UlL + + +++ + NO 

IBJIOO OOCTAL 

NECROSIS COAGULATIVA NO +++ NO NO NO 
FIBRINOIIE 

ESfRUCTIJRAS OOCTAIES SI NO NO NO NO 

DISCCNI'INUJ\5 

PROLIFERACICN VA5ClJlAR NO +++ ++ NO NO 

INFI LTRACICN i.tlN + + ++ ++ 
HISTIOCITOS 

••••••=•1:•aac11aa1111aam1:11a•••=11cia11a:1:1c11=:a:a1:a11c:;::iaa:1:1aa=acaa:::11ai:ia111:ic:;•asc=s= 
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QJAIJRO 5 

SIQlC6 HISfOLa:ICOS DE DAllO EN EL GRUPO CCNrROL SIN AVBEH 

=====11=================cc=:========:111===========ii::z:=cz::;z:ccn=•=====i=:i:c 

CASC6 

INl'EGRIDAD JE EPITELIO 90i 

MITAPIJ\SIA INI'ESTINA!. NO 

2 

10\ 

NO 

3 

100\ 

NO 

EPITELIO ClJLlJ!.W,R O COll.f/NAR COUMWl COUWAR 

aJllOIDE 

FIBRffiIS lENTRO DE LA NO 

ESTRUCl1JRA 

FIBRreIS ALREDEDOR NO 

!EL mnoo WCTAL 

NECROSIS COAGULATIVA NO 

ESTilUCTURAS OOCTALES SI 

DISCOOINUAS 

PROLIFERACICN VASaJLAR NO 

INFILTRACIOO NO 

+ 

NO 

NO 

+++ 

NO 

NO 

NO 

NO 

NO 

NO 

SI 

NO. 

4 

100\ 

NO 

5 

100\ 

NO 

NO OOUMWl 

NO 

+ 

NO 

NO 

NO 

NO 

NO 

NO 

NO 

++ 

+ 

NO 
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XI. -DISCU5Ia-I 

Los pacientes con atresia de las vías biliares extrahepáticas co~ 

tituyen una patologfa poco canún, el presente estudio estli constitui­

do s6lo por cinco casos clínicos, que fueron autopsiados en el Hospi­

tal Infantil de M1xico en WJ periodo de cinco años (1980-1985). Todos 

Ios pacientes con atresia de las vías biliares e.xtrahcpáticas inteTV!!_ 

nidos tenían tres o miís meses al roomcnto de ser operados; en algunos 

casos porque la consulta fue tardía. 

En relaci!in a Ja experiencia de otros autores encontnunos el repo!. 

te de AVllEH; la incidencia de anonnaliclades anatómicas ele la uni6n -

pancreático-colédoco-duodenal una relación escuetamente significativa, 

esto nos conduce a elecir que Jos casos de anonnalidadcs anat6micas en­

contradas en nuestro estudio de cinco casos clínicos, los hallnzgos -

fUeron dos ele tipo III-B esto de acuerdo a la clasificación de desemb_Q. 

cadura de Miyano y Cols, no son obras del azar, si no relacionados di­

rectamente con ésta enfennedad. Donde se sustenta la teoría de la atr!:_ 

sia debido al reflujo de jugo pancreático hacia el colédoco por la de­

ficiencia del mecanismo esfinteriano elel coll!doco. Sin anbargo en este 

estudio tampoco se ha podido demostrar definitivamente evidencias de 

reflujo panrrelitico al interior del conducto biliar en los casos ele AV' 

BEH cano fue hecho por Miyano y Cols. En realidad este nuevo concepto 

fue prq¡uesto por primera vez por Babbitt en 1969; pero para la etiolQ. 

gía de quiste de colédoco y no así para la atresia de las vias bilia -

res extrahep:!ticas. 
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Miyano y Cols efectuaron 21 autopsias, 28 casos por la t/!mica de 

secciones seriadas transversales y 7 por la témica de secciones se­

riadas longitudinales, y encontraron una incidencia de 60\ de anOilllQ. 

lidadcs anatérnicas de la unión pancrcático-corndoco-duodcnal. Noso­

tros realirnnos selccci6n de tejidos, luego pasarnos a bloques de pa­

rafina para postcrionncnte obtener laminillas seriadas, además efec­

tUll!Dos tincioncs cano de Masan y 11ucs tras hallazgos se compararon -

con la clasificación del aspecto de la desembocadura del pancreas y 

colédoco. Por Miyano y Cols. Por otro lado está bien descrito en la 

literatura mw1dial la asociación ele AVBEll con anonnalidadcs en el ár. 
bol vascul:'r (28) , enfenncdades inflrunatorias (29) , con aspectos vi 

rol6gicos, tales cano virus B de la hepatitis (32-38), citanegalovi­

rus, rubeola (39); recientemente tambien se encontró , asociaci!in -

con Reovirus (40-41-42) a síndrane de poliesplenia (43-44), también 

con cranosopatfos (45), y otras formas familiares (46). En nuestro -

estudio no enccntTamos asociaciones con ninguno de los casos zooncio­

nados. 



XII. - COiCW.SICNES 

1. -La edad de diagn6s tico se cfectu6 en la mayoría de los pacientes 

en fonna tardía (mayores de 3 meses). 
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2.-Predanina en frecuencia el sexo foncnino 4:1 en los casos de AVBEJI. 

En el grupo control 3: 2 prcdaninio sexo masculino. 

3.-La incidencia de casos quirúrgicos de AVBEH se considera baja ex­

plicando esto la falta de conciencia e interés en la poblaci6n ge­

neral y falta de motivación y concicntizaci6n en el gremio médico 

en el diagn6stico precoz e intervención quirúrgica oportuno. 

4, -A pesar de estar bien descrita la asociación de AVBEH con anonna­

lid.ades del §rbol vascular, enfenned.ades inflvmatorias, con aspes 

tos viTol6gicos tales cano virus B de la hepatitis, citanegalovi­

rus, rubeola, reo vi TUS. No hubo asociaci6n en nuestros casos e~ 

tudiados. 

5.-No se encontr6 asociación con cardiopatías congénitas cian6genas 

(heterotaxia visceral variedad poliesplenia) ni asociacHin con 

cranosopatías y otras fonnas familiares. 

6. -De los cinco casos estudiados de acuerdo a la clasificaci6n del -

dilinetro interno se consiguieron oos casos de tipo I , dos casos 

de tipo II y un solo caso de tipo III. 

1. -De acuerdo a la clasificaci6n de tipo de desembocadura de 1 condus 

to col6doco-pancrelitico se consiguieron tres del tipo Ill-A dos -

del tipo 111-B. 
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8,·En el grupo control de acuerdo a la clasificación de di! 

metro interno los cinco casos corresponden al tipo II. 

9,-De acuerdo a la clasificación de tipo de desembocadura 

del conducto col€doco·pancreatico se encontraron cuatro 

casos de tipo III-A y un solo caso de tipo III-B, 

10,·La teor1a de Babbitt no pudo ser demostrado en los c\n· 

co casos estudiados, 
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