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INTRODUCCION .=

El sindrome coleatﬁalco agrupa a una diveraidad de- enfermeda=
des hepAticas , en las que la principal caracteristica es la elava
cién de la billirrubina dlrecta {més. de 2mg/dl) , misma que puede -
ger de orfgen intra o extrahep&tico . EB de 1mportancle.pr6n65t1ca
llegar 1o més pronto posible a un diegnéstico , ya que nos permiti
r& ofrecer al paciente un manejo adebuada , en especial cuando ne
trata de atresia de vfas biliares extrahepfticas , misma que requec
rird de una correccldn quirirgica oportuna , sobre todo en la eta-
pPa neonatnl.

La literaturn mundial informa de diversos menlos de diagndsti
co en busca de una mayor especificidad y sensibilidad ya sea en =
base a datos clinicos (1), de leboratoric (2) , de pabinete (3) ¥y
loa estudios histopatolépicos obtenidos a traves de blopsia hepiti
ca (4},

Algunos autores afirman gue es poaible la identiflcacién de -~
la etiologf{n basados en datos clinicos y de labocraucrio hasta en
un 85% de los cascs (5) y que las posibilidades aumentan hasta el
O5% con el uso de la biopsia hepitica | mientras que otros estun_
dios encuentran que hasta en el '20% de los casos aln con el uso -
de le bilopsia hepfitica queda sin esclarcerce su etiologfia(6),

En el Hospital Infantil de léxico haasta 1la fecha no se -ha e-
valuado la utllidad de &stos medios de diagndstico y con relativa
frecuencia se tiene que ocurrir a la laparatomfe para llegar al -
diagnfstico .

Creemosg qlue es necesario establecer la utilidad de la biop-_
sia hepAtica percutfinea vnel diagndstico del sindrome calestisice
neonatal y:evaluar sus ventajasry desventajas sin prescindir des-
de luego de una historia clinica dirlgida correctamente y de los
estudios de laberatario y pebinote que sirvan como gufa en el -
diupnéstico ¥y que nos permitan reconocer y tratar oportunamente -

al paciente con sindrome colestdsico y sug diferentes etiologfas



en 1a etapn neonatal, que sabemos es la mis critica y al mismo -
tiempo durante la cual podemos brindarle més ayuda,

El objetivo de la presente comunicacidén es el de informar -
de la experiencia obtenlda en lus servicios de gastroenterolopfa

y neonatologfa en cuanto a pacientes con sindrome colestésico.



DEFINICION .-

La colestasis neonatal , es la hiperbilirrubinemia.conjugada
de més de 2mg/dl y que usualmente causa alteraciones bioquimicas
o patolégicas de necrosis hepatocelular(7). R

Anterlormente se llamesba ictericia obstructiva, sin embarpoc —
el estudio de les pacientea ha demostrado que la mnyor[g de los ca
sos presentan Aalpuna enfTermedad intrinseca y no necesariumente obs
truccidn mecinica al flujo biliar.

Actualmente el término colestamnis indica retencidén o acumula-
¢ibén de bilirrubina directa , aceptando a sl aumento due sge encuen
tre por arriba de 2mg/dl y que corresponda al 1l0% de la bilirrubi-
na sérica total; ademfs de la elevacifn de ac. billares y la secre
cifn de bilis en general ; si blen no siempre ccurre asl ,pues de-—
be tomarse en cuenta que en formas leves de la enfermedad o en e-—
tapas de diversos desordenes puede obgervarse Sclo aumento de ac.
billares gue indican igualmente enfermedad hepatobilisat ; mientran
que la alevacidn de la bilirrublna directa Gnicamente , puede en-
contrarse en ocacidén de destrucecifn eritrocitaria aumentada y no
indica lesién hepitica (8).



FISIOPATOLOGIA DE LA SECRECION BILIAR .-

La bilirrubina es ol resultado del metabolismo de los glébu-
los rojos al deatruirse &stos en el sistema retfculoendotelial ,
contribuyendo al 75% de la produccidn tetal y restando un 25¥ o —
mis que proviene de un componente no eritropoyético resultacdo del
recamblo de la protefns heme ( no hemoglobfnica) y del heme libre,
encontrado sobre todo en higado y un camponente eritropoyético =
proveniente de la llamada eritropoyesis inefectiva que se refiere
a la destruccién de precursores eritrocitarios inmaduros , ya sea
en la médula Ssen o poco después de ser liberados ala circulacidn.
Eate 25% de la bilirrubina es conocido como pico de marcacién tem—
prana del. plgmento biliar en los experimentos efectuados con glici
na o #cide delta aminovulfinico marcades radlicactivamente y que apa
recen como estercobilina en las heces , después de minutos o dfas
de su administracién .

La produccién normal de los adultos , de bilirrubina es de =
250 a 350 mg/dia y tiene una concentracifn sérica de lmg/dl ; mien
tras que en el neonato es de 8 a 10 mg/dfa , con una concentracidn
sérica de 2rg/dl.

La hemoglobina es una proteina conjugnda que consta de una -
fraccién globina , cuatro anilleoa porfirinicos y 4 grunos heme ; -
en su estructura tetramétrico con 4 cadenaw peptfdicas y cada una
con un grupo heme , formado por una porfirina y hierre central en
forma ferrosa , Molecularmente exlste hemoglobina Alque correspon
de al 95% del total , heroglcbina A2 (3%) y la frtal (2%) , se -
sintetiza en un 65 a BOX en las formes precursorag del eritrocito
y en‘un 20 a 35% en el reticulocito , lns cadenas peptidicag se -
encuentran sohre los: ribosomas especificaos en el citoplasme cuan
do la <flula no ha perdideo su nlcleo aun ; mirntras que la porfiri
na se produce en la mltocnndria ron utilizacién de ac, delts amino
vulfinico (AL2) y nl combinarse con dos moldéculas deo ALA se forma

el porfobilinéseno (PBG) , con el que uriendo 4 moléculas del mig
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mo queda farmardo el anillo porfirinico , al que se le inserté el
Alerro en la wilocondria (9), . .

El eritrocite normslmente vive de 100 a 120 dfas al final de
los cuales ln actividard metabdlica es Insuficiente para mantener :
niveles de metaholitor enzimBticos y por lo tanto la_ﬁambréna se
lesiona , plerde su elasticided y su capacidad para atrévesar-cn-
pllares finos .

El bazo cuenta con capilares de hesta 3 micras de difdmetro y
an general el sistema retfculoendotelial capta loe critrocites ;
ya en el interior du éste sintema por medlo de enzimas hidrolfti-
caa lisosomeles se desdobla la hemoglobina , pagando el hierro al
plasma donde se conjugp 8 alucurSnido y posteriormente se cxcretn
en la bilis.

Fn el intestino el §lucurdnide por accién bacteriana se con-
vierte @ urobilinSgenc { esteracoblilindgeno) , recobrandose en las
heces en su mayorfa , y el reato se reabsorbe y aparece en la o~
rina §{ 8 &ste mucanismo se le llama extravascular y existe un me-
canismo intravascular comn via auxi{liar y que corresponde al 10%
de 1ln destruccidn tetal da glSbulos rojos ; ne trata de la hemogle
bina liberada directamenta al plasma , que se disocia en dineros
llamados alfa y beta y fque unidos a globulina plasmitica forman -
el complejo henmoglaobina - haptoglohina , el cual es remnvido por
el henalocito simuiendo un progesc similar al de la hemoglobina -~
axtravescular (10},

I.= Formarnifin de la hills en el hepatocito.

Exieten dos sitios <de formacién de la bilie : canalicular y -
ductal , o de los hepalocitos y del epitelio ductol respectivamen-
te .

fetualments se sabe que la bilis es la prineipal materia trans
portade a traves e lng kezctocitosz ¥ que en dicho transporte inter
vienen Tactores comn el gradiente lobular , presién d= flujo y per

fugidn aal como de proceso activos a traves de la bomha de sodio ¥



potasiu ’ ademﬁa de tronsportadores , que al igual que la bomba

de sodio Yy potaaio se encuentran sobre la membrana lipida del he-~
patocito . Eatos mecunismo de transparte intervienen en-la capta-
¢ién , Jjunto con las llamdas nrotefnas citoplasm&ticas ( ligandi- -
nas )}y en la excrecién de 1la bilirrubina ya metaboligada dentro -
del hepatocito , agresandose y resorbisndose a lo largo.dé.su,tqg'
yecto desde el hepatocito electrolitos , agua |, lipidos'y otros =
componentes , acnejandose al mecanismo formador de orina , varian
do eu composicidén desde las cé&lulas hepiticas hasta la colectada
en in vesfecula hiliar , pudiendo en&ontrar desde una concentracién
de 0.2 g/dl a 28 g /dl en cuanto a solutes en la bilis , las con-—
centraciones menores se encuentran en e; limen canalicular ¥ en -
el intestino delgado parte distal .

La composicidn de la bilis colectada en la vesicula biliar =
es de 22¥ de [oafolinidos , colesterol 4% , protefnas 4.5% , sa-~
les biliares 675 ¥ bilirrubina 0.3% ; dentro de las fales bilia—_
res se encuentran en mayor proporcién colatos y quenodeoxicolatos
siguiendo en orden cuantitativo de mis a menogs deoxicolatos , li-
tocolatos y ursorleoxicolatos.

Il.-Formaclén ductal de la bilis .

El sistems ductal modifica la bills por medin de 1a absorcidn
y secrecidn de electrolites y agua ; el flujo se mueve principal-
mente por la secrecidn activn de bicarhonato bajo cl control da -
la hormona secreiina cuye antapgonista es la soratostatinag , antes
riormente se pen=zaba nque el epitello ductsl era me=nos permeable =
qua: el de los eanaliculos |, sin enbarso experimentosc en priros y =
ratas han depustrado gue la permeabllidad varia parn diferentes e«
lectrolitos , pero aparentemnte es maodifiecable de acuerdo al conte
nide de lfpidos +n la bilis {11},

Almismo tiempo depenila principulmente de 1a contentracidn de
Bales biliares | o] que low lipicoz puedan Interactuar porae la for

macibén de micelios |, mezelas de €stos y finalmente vesf{culus,



IlI.-Formacléy de Scidas billares en ml reclén nacldo.

Se denominan Acides biliares primarics a los sintetizados a -
partir del colesterul y secundarios a los derivados de los prima~
rics ﬁ traves del efecto de bact2rias . En el neonato 168 Acidos
primarios encontrados en el plesma , bilie , orina y meconio son -
el ac. cblico y quenodeoxicélico , sus productos firales son aste
roides Acidos de 24 carhbones con tres grupeos hidroxllados para el
ac. cSlico y doa para el guenodeoxicllico ; en el recién nacido o
curren trihidroxilaclones que dan origen al ac. ursodeoxicédlico .
El &cido hiocllico se ha encontrado en adultos con colestasis , lo
que hace suponer un mecanismo gue muestra un patrén fetal y que en..
el recién nacido se encuentra en loa primeros dias durante la lla-
mada colestasis fisioléplca.

Se han encontrado fcidos biliares de cadena corta {22, 21 y -
20 carbones ) que para unos autores suponen degradacidn hormonal
y para otros una probable transferencia de bacterias de orfgen ma -
terno al feto y que pruvoca la presencia de éstos ﬁcidoslen el =

neonnto .

El Acido litochdlico ha Bido ennslderado como secundario pnb if"'

lo que no debiera encontronrse en el neonhto , sin embarto puede

egtar presente , asi como otros Acidos monohidroxilados ; en un'l

niclo se crela que podrian ser de origen materno , pero acrtunlmen .-

te se sobe que en los adultos y en el neonato pueds acurrir una —
vfa alterna de monhidrexilacién a nivel hepftico por lo que no ne
cesariamente lmplican Ja presencla de bacterias o blen de trahfe4
rencia materno fetal . ’
L&s &cidns biliares monohidroxziladns se conjupan con glicina

y taurina , predominando ésla Oltima en el neonato ¥ forma tauro-

coleto que es el dcldo biliar predominante , Low Acidos munohlidre _-.

xilades , Jihidroxilacdes y trihidroxilaodes se metabolfern tnmbién
para formar Jderivedes sullatos o glucucénidos , &ston dorivadeos -

aparentementes disminuyen la absorcién intestinal,



FISIOPATOLOMNLA DI LA COLFSTASTS EN El MNEGNATO .-

i}

La produccién de bilirruhina puede verse afectada en cualquier

individuo ya sea por aumento en la carga , disminucién en la excre
cifn o defectos en lu captacidn y metabelismo en sl hepapocito HEG
en el ceso del neonato eristen Tactores que facilitan la prgaeﬁcia
de hiperbilirrubinemia ¥ que se mencionan en el cuadro I. .

bebido a lo antes mepncionado el primer paso al evaluap In {C-'
tericla en el recién nacido , ea decldir si se trafa de Uhé forma
patolégica o no , teniendo en cuenta qde en el feto 1la funeidn ex
cretora de 1a hilis estna a carco de la placenta y al nacer tlene
que adaptarse morfolSgicas y flaioldgicamente |, &sta adaptncidén se
encuentra {ntimsmente rejlacienada con la edad gestaclonal | por =
- lo que el prenaturo tendra maynr predisposicién a lu presentacién
de hiperbilirrubinemia , 8in nque se excluya a los reclén naclrdos
a términc .

Como ha aido aypuesto anteriorrente la produccién de bllirru-
bina involucra mecanismos de transporte activos en el hapatocito
¥ en los sinuscldes , misins que en su meyorfa dependen de la bom
ha de spdio y potasio , asl como del uso de ATP como fuente de e—
nergfa . Es pogible que alpunas toxinas inhiban la produccién de
ATF v por lo tanto la funcién re la bomba , pero €1 macanisma no
¢5 blen conoclde ; por atra parte dentro de las adapteciones en =
el recién nacido se encuentra la finelén mitocondrial y la produc
¢idn de energia por las mlsmas |, existiendo diferencins cuantita—
tivas en..comparacidn con el acdulto y ésta diferencia puede coatri
huir a alteracionrs en la bomba de sodio y potasio.

Otro wecanismn en ol gue tanhién se encuentra el sodin , es -
on el treansporte de Al ounos anminoAcidos nue dependen del nismn pa
ri atravesar la membrena del hepatoclito ¥ que disminuyen el gra—
cdiente de sodio , nl nirne tiempa que el transporte de dcidos bir_
livres y que podrian explicar la colestasis en el recifin nacido -
¢on hiperalimentacidn o alimentacidn parenteral .

Coma ya fue mencionado exi{sten otros transaportadores en lag -
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CUADRO I .

AUMENTO DE LA CARGA DPE BILIRRUBINA EN EL HEPATOCITO

1Volunen ‘de glébulos rojos

lsohrevida de los glSbulos rojos -
#b{lirrubine de marcacién temprana
‘feirculacién enterchepfitica de bilirrubina

DEFECTO EM LA CAPTACION HEFATICA

DE LA BILTIRRUBINA PLASMATICA

LLigandina ( proteina Y )

unién de las. protefnas ¥ y 2 a otron. anlones
lD&ficit relativo de 1la captneién hepética"
( rfase II )

DEFECTO DE LA CONJUGACION DE LA BILIRRUBINA

Jaictividad de la UDP glucuroniltransferase
JAictividad de la UDP glucosa deahidrogenash

DEFECTO EN LA EXCRECION DE LA BILIRRUBINA

Excrecidén deteriorada pero no limitante del purcenta}e -

CIRCULACION HEPATICA

Aporte de ox{zeno sl higado cuando se pinza el cordSn umbi
lical , o se utiliza para administracidén de medicamentos

a cateterismo . _ _.L:_
[Flujo sangufneo portsl que sortea los slnuscides hehétic05:
g1 el conductr arterinsec es permenble. L
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membranas basolaterales del haptocito y yue tienen umbrales de trans-
porte , que pueden variar de acuerdo al contenide de lipidos v a la =
pelaridad de las sustancina transportadas . Se sabe que los hepatocitos
de la regibn lobular participan activamente en la produccién de bilirru
bina y en su transporte ; en 4stus zonas en el recién nacldo existe ma
yor susceptibilidad a alpgunos fdarmacos parn la produccién de necrosis,
agi como también por algunas toxinayg ; mecanlsmos que tal vez s¢ encuen
tren involucrados en la presencia de colestasis en el neonato hojo tra
temiente wédico o cque cursa con wuna infecclén.

El transporte a truves del espucio Intracelular hasta el eapacio -
sinusoidal y los canaliculos no es claro adn , pero es muy probable la
intervencién de mecanismos pasivoa que derlven de potenciales eléctri-
cos a traves de las membranas.

Las causas del sindrome colestisico pueden depender de aobstruccio-
nes mecAnicas fuera del sistema hepatobiliar , pero una infeccién como
hepatitis puede causar obstruccldn permante intrahep&ticn posterior al

proceso inflamatorio,
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CAUSAS DE COLESTASIS .—

Las caAusas del sindrome colestislco se han dividido clasicamente -
en intrahepdticas y extrahepdticas , sin embargo Este divisidn no sa—_
tisTace las necealdades de estudio , ya que en muchas ocagliones una -
causa intrahepéitica puede llegar a complicarse durante‘su evalucién -
con una extrahepatica y vigeversa ; otra forma de claslfi&acién,puede

ser de acuerdo a Ssu etlologfa , como se muestra en el siguiente cuadro:

I.~ CAUSAS CONGENITAS INFECCIOSAS .

1.—- Citomegalovirus 4.- Hepatitis B 7.— Toxoplasmosis
2.« Rubeols §.~ Echovirus 14,198,~ Coxakle virus B
3.- Herpes 6.= sifilis 9.- Tuberculosie

IT.- CAUSAS CONGENITAS METABOLICAS
Y HEREDOFAMILIARES

1.~ Galactosemin 6.~ Enferrnedad de 11.- Sindrome de
2.~ Tirorinemia #lenann Plck Poliesplenia
3.~ Intolerancia a la 7.~ Enfermedad de 12.- Trisonfa 21 ,
fructosa Dubin Johnson 13.- Sindrome le
4.- Daficlencia de 8.~ S{ndrore de Zellweger
alfa 1 antitripsina Rotor 14.- Enfermedad de
5.- Fibrosis Quisti 9.~ Enfermedad de ®ilaon
ca wWolman 15,= Sindrome de
10.- Enfermedad de enke
Gaucher

TIT.- CAUSAS MICELANEAS

1.~ Enfermedad 4,~ NHiperalimentacidin 7.~ Enterocolltis

Nemolitica 5.~ Fallau eardinaca con- Hecrozante

2.~ Seprls Bacteriune grsiliva B8,= Oulste de Co-

3.- Pielonefritis 6.~ NMuptura del condus- 1lédnco )
ta billar 9.~ Obstruccibn -

intestinal (ileo)



Esta clas{ficacién nos permite ldentiflicar wna variedad de causas
Ihfé%ctosaa , metabblicas , pgenéticas y asocladnas a enfermedadens sls-
témicas , pero para un mejor entendimiento de los hallazgos de labora-
torlo y las ulteraciones anatdmlcas en el estudio hlstopatalégico . de
hemos aclarar que dentro de las causas intrahkepfiticas existe una subdji
visién que a continuacién se menciona:

CAUSAS INTRAHEPRTICAS
I.—- HEPATOCITO

1.~ Infecclosns

Hepatitis Heonatal o perinatal

a) Herpes d} citomepalovirus h} Hepatitié B .
b) Varicela e} Rubeola 1) Treponema Pallidum
¢) Coxackie f) Echo virus 14 y 19 1) Toxoplasma Gondl

g) Adenovirus
2.=- Fetabblican

a} Galactosemla d) Enfermedad de Govcher g} Sindrome de Zellwg L
b} Tirosinemin e) Enfermedad de Niemann ner . '.\

c) Deficiencia de Flck h) Enferceded do
alfa 1 antitripsina £} Enferredad de dolman 'illson

.= Caugas cromorbuicas del henatoclto

a) Sindrome de Dawn
b} Sindrome de Turner

4,- Causns Micelaneps del hepatncito

8) Sindrome de Rotor ¢) Sepsis hactérignn
b} Enfermegad de Dubln Johnson A} Alimentacidn parenternl
T1.-DUCTALES ' '
1.- Fibrosis Quistica
2.- Sinulromc ce Alagille
II1.- INTERSTICIQ
1.~ Sifilis

2.- tuberculosis



1.~ Enfernedad Senmoiftica -
2.~ Enterocolitis Hecrozante
4.= Quiste de Coléioco

| CAUSAS EXTRANZPRIICAS

-

4. Ru:'aturﬁ 53pnn1:anﬂa del
_gotducto biliar

" Ei- Otras
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CAUSAS IHTRAHEPATICAS
I.~ HEPATOCITO 1.~ Infecciosas

fanm Gemernl idwiea

Hepatitis recnatal
o perinatnl

S encuentm e Iactnton gue presentin letericia doante lon primeres 2 soonos de vi-
fn , pero pund: cnervarse dentro de 1ot 23 mwes de odnd |, soorpaliiaca de epatomepndia,
winlto - letany y cuviro colestislco cn heces ram vez sofillces . Existe infecrifn vi-
ral , br!:terin'n o o protoz wrlos el perlodo neomatul ¥ se adpafere por disamino
eifn tronsplacentaria , lnnwngum . ol dt.__)uf_lr ifqul-b amibtico , o bien leche muterna , mcjo oon AR
contaninados , ete o Los apontes etiolfgloos son @ berpes |, varieela |, ooodde , cltorogadevins |, rubeeln, -
echo 14 y 13, nderovine |, hepatitis B, tzqnn-u pallidm y toeplian gadl ; ¥y cssn reermsis hepSticn —
rosiva ( herpes virns) o prodod variobles de necrofis lomlizada e inflomcién leve [ citemepalodne , vines
de 1a hepatitia B)  ofectan arpnelos del hepatocitn y por 1o tnto el metbolino de 1A bilimibing , provo-
candy hiperbilirmubinenia mixta

Lo dotos de Tobomatorio rfs umnlea son peutroponda , treetncitopenia |, signes de homSlals leve |, oleva-
cifn progreaiva de trovsaminasna |, slargmiento del tiorpo do coopulocién , acicksis Jeve , ammin de Igi en
muero de corddn wubilical ( 160 de 1o normal) , Kdiol&glenmnte se pusden buscar caleificaciays intrnermnes-
les o irregenes en talln de cplo en fémures |, meres v il . Fmcunto & 1a bepntitiea viml Upo 3, posde
presntarse en onlruier norenitn de 1o vida perinatal alad de niyore rlesgo e un e con begatitls viral
aguhn en el dltio triregtre del icbamzo y trutande de prrindoras erfnicns del mtfpomo His A ( de mperf]
cle ) , cuavb 6m e Az nosltive ( Ag de bepatDids 8) , Hie A nogativo { entioremo & hepatitls B) o ci-_
free tfricas clevadss do Hoc{ anticwempo profunds de hepatitis B ), La grovedad de la enfenrand ca virlable
¥ pude rer con becrosia bepfitica fulninmte |, relocioudn ods o neeelo oo trvsNelnees wrgutnses dasnte

o desguaée del parto.

2 = CVIGAS ETAROLICAS

To 1 erroe del retabol Lo heprdado en fanmn motoedmicn rocesiva y resulta or Indefl-
ctencla s palactons 1 frofato urldilrnsferess o Bl recién nckin recibe alrededor el
2T de @ enlnrias a partir de la lactosn gue oomata de une mlfule dr phiccea y um
de princtosa , &ta dltima se metaboliza a traves do la rrdm mencionnde y por 1o tanto su deficiencin prom
ca el almmnimtn de lactoea m sangre ¥ origina dain m tejldos dol aistom retfculoandotelial y orres”
bro . Se mnifisetn aun bepatrregalin , ctericla , wimito |, hipeglicomia , comulsiones , letarpis , {rrite-
bilidad , poca gaircia de peno |, emioucidurie , catnreiras |, clrronia hq\'ﬂ;icn y mcitis | enplenomegalia y
retardio mental.

Galirtreania

Bicrmia Hapfitica

2e clecrvn necTesis

locol izt o masive

con células pipmntes
tromsfomsrka |, hepr
tocitos esfricna y

pilidos con pérdida

de ou dispmicién en
vl cordn,

El hijmvi es ol prin-
cipal &vyaon daflvds |,
macnitrindess mtieor
fiviis arrea o bre to-
o en el 1ckulllo , -
o estelys biliar en
andctillos |, en la
poriferis del lotuli-
110 ¥ dentro de los -
crnnnl foulos bilinrws
cflulns hepAticas en
roeta y om plucfyp
™ vh o tentro
te 1n célula.



CwAnn Gereral (iacks
£n el recién nacide e debe a 1a {rmadurez de 1o oxidesn del &cido p hidroxifent 1pinivi-
Titomimwmnia oo ¥ pr lo nm serd 1B frecuente en prevaturos o se oomibe por la deflcteneln de vl

taina C ¥ 1A frymea elevada de protelne . Lo reapereciin ocurre entre 1es primms -
i a loa 3 mosen de adad . En Ja tirsinemin heretitarls edste tedo hepitico parenuinstoss ¥y prgresive |,
atrefin tduloereral ;@ anipoacidaria gervmilizada y imou tisno hipnfmfbmice , mi coo hismetioninamia
tresinemde ove ¥ tircuiluris. Oacre con rastomos com deficlacis ¢ Motoss 1 fosfito sldolasa y g

Lxtrmaria . La sintomtologfa incluve {1ritebilidod | Cicbre |, brpatowmlia , Winito , dierrea ¥ distin= _-

sidn wWx¥minal + Lo defici-nclo de foofofmetorldolasa { in'nleroncin hereditaria A 1o fructosal |, aparos =
al introdacie Mctosa 0 sucrow a 1a dicts , 5 pareelds a 1o plactigrda ¥y tarhifn pe encuentron setan-_
chis reductorma on ortnn . Lo deflciopein de fosfofructoaldolasa qae cataliza 1o prodccién de glla.r‘nh\s‘\i—
do y ¥ hidroxllacetonn fosfAto A partic de ln fructosa 1 (oefeto |, &ata caorre el ntalrente o el Kimro,
e 1o tnto se opula Muctoss 1 fosfato o los lemntocitos ¥y puede acbsr oo Inhibidor copetitio pe—
o 1a frafocilizacidn del glunfprmo a gluoosa 1 fosfoto ¥ da oo resul vl hipogliconta . Exlatn manifedin
cicnos herorrdaicns  con melenn |, hamtomesis |, hemtors y equimaiis o LA falla moe) funclonmiento 'hc-;:’ntl
co va ditod de aecitin |, fctericla | coma y muerte . Para efectunr el diagdstico se debe busorr 1a elavaci=
M de tircalm ¥ petioning de 5 a 10 veces 1o normal . En la biuwin reinl se mauentra <dilaticlfn de Bliba-_
i,

Duliciercin O 8 la deficimcia e 4l sistam {nhibltorio d: Ju protersa (FL) y oue condeea a heato
Al 1 ontiiripsing  tfa odnica y a enfisem pulnonar toprane srere todo eno el feotie: P27y 03 oaos

vt e el fonbimo heterocigoto ya sea 12, 52 o FU , Extisfen cumman do Inelusifn -
en 4l higxio yooemtmelones séricvs de alfa 1 mtitripsing meores de 1000/100m1 |, en ] functipo PIZZ
Drhen hiscarss lon pntroedimtay e enfermaind pulmonar 0 hepatomat{a m o edades trprvs.

Blemin Pepédtice
Irviien fnfiluncidn
v y [lbroais

con alterrciones clitn
plasaticas , o &
ciulo de glucdono

# wlbeendrias anoma
les , pal coo pre-
rlercin de cristalol
s e lor hopatoci-
tes y ciroessla ,

ormos de incluslén
e el hipdo d2 un -
o oonte nrotéleo
clfin cnpueda imnls
gicn con alfn 1 anti-
tripainn a8rica, Fe-
trchimmlrente hay -
rereyg clifan del retf-
culo s iy faanfitico
dopfoito de pluoyan
Lefon enles I-[\mn.i
ty ¥ grivnlar eoals
vifiloa intrneelulnpes
e de clrrenly
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Generalldaces

Enfermedic) de

Inchyw 3 tipos distintos , oecundirias al eafulo de glicoeilocrandda debicn a la doli
Gaucher

clercin de beta floes!lceranl-da , recemarin en la degredacifn de prglielcd de 1os -
pluolipidon d= 1ea cdluleg snenifnons y de loa glucoestingnlipldos do mrbrrwa endiee
nes ; lee tipm sot ¢ 1 .- llawds del adullo |, crdnicn no macrorfitica | 2.- agors |, Infontll noavgadtica y
3= mbrms b 0 peumopliitica fuvenil . {a caplenowgalin os el hallazgo inlciel an 1a myorin da los [ocienten
1a nepatoreznlia s presnta proeralnents e toos los pocientes v en Alpaee. e oQeTe frllo de o N
cinem . la forma infontil apareoe alrededs de 1log 6 mewes de ediyd on herostosplonmme: alin |, retraso nerial
mnchi TOJO cerezn en 1a retina ¥ oflulag de Grucker o 1n blopsite |, 13 mosrte qsvece ertae ol peiero y -5
pn afo de vign 1A forma endnica o8 especinimente {reaunite en los Jodios de Buropn Oeimtal |, oursen oo
hepateesplenaregalin ¥ lesioes moteoliticas /n farme de totella . Suele ser ocupitible om la vida | La for
ma juveill en una fome Intormedle y su schre vida deperederd del prowb de afvctaclfn ol 810

Ernfermdad s

1a llrmxdia pourapirics ey la mda Nrecumte se heredl on fome mtonGdon rocesivs se -
Hiomoon Plck

ctrervii nhe eotro nifvs fulios de Buropa otlentsl . 5o auvetoriza por acumlaclfn dn -
cxfingmielinbga y oolesterol en lao célulma del sicbva retfouloondotelial o Nndfee~
tydh hepatareiplia | esplomanegalia o ictericla y dotoa on disfasi; rpdldes e moos Decumiles JEn
sargre perifiricn se encuentron linfociten wawlades y 1fpldos smntixios .« La radiogafis d: tormx mestry
pulmres con molesixdy |, hoenos denenleifleadn | oflulas ¢aproein en niuln Gwes |, ben v pepglion Linfati-
coa LA méculn rojo ¢rrean se encuentr'a en it 35 a 500 de lon pacientrs ¥y exlato adenis coouexli tandlio, Se
presenta dentyo de los 6 priacios meses de vida |, pero existen 4 viviolyles y a9 3 Gltdres paeden rond fos-
tarse tard{asnie . Tio A se mrlfliesta dentro de 1o8 6 prlmeros meses |, se acorpaih ve disfuraim rourunal
progresiva ¥ teming o 1o roerbe adeedador de Jos 3 afios . Tipe B ke indcio tablén tompron oo afeccliin
viacrrul | peve no poagonal o Tio © y D s de Indcio tivdfo ¥ con disfunsi&n powvrol prolengest: , 1 a-
tividal de la esfingoidelinemg estn rvans dlsadmdds en 1a € yrroco disndpatdo e Ja f y B 4 La dypaloesple
romegilis m e siorpee Avidonta deade ¢l infcin ¥ en 1a blowin se dmervin cnblus progresine,

Entermedad e
uUnlmen

3 ww Rntonotosis foddliae que presnta caleiflonciawn m gl adbaales ) es
mutrsfmice Tecesiva . Se mnifiesta con digrmen |, Wimito y distenein abdinal , con
hepatorsplenamegal la y calciflencién en adeemales o Lo hepatoespelenonegplin courme -
dende 1a pripemm samma oo vida ¥ 1a morte alrededse o lod B pesn con Givpaexda ; ¥ rdma perildrico . —
Fl dlagnfstien prowtal 52 puede intantar con ltive 42 cfliles del 1quido amiftico , trblfn rs posls
ble dwervar por US5 calclficacifn de adrnales n el fein.

Biopsia Vepdtica

Mecrasls jur Acrude-
clin de plucocerihrd.
nidos en les lisoscrne
dul’ sistom retioulo-
onxiateljol

fe oimervan célule

de Goucher (vioualeds)

Prsenta aciulos c8
ciflules de Rpfier
oapamen. von 1{pldos
o ey o esfingss
mielirn , la biopeia
pade s digyfaticn

los jspatreitoe we wn
oo vacuole o
con greew Y exlote v
witknode de almactna-
mlso e enleaterol
y/o eolyrve de ocoles—
terol o lom cflules
hepditienn |, rla pffer
e histlocitos

Tn el intestine y #l
tazn tarbifn hay evie
tenelio ¢e plrecensdoento
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Conrseey Genernl{ decies
Shntrame Cencioralrente oe saoCia a hiperbilimdiinenin da resxifn directa , mostrends dowite
oervbrohepatos la lactarcin hepabpatia progresiva y coloatmals o B8 autoedmico recesivo ,se coracts-
mmenal rizn por ua profuda debilidad mooular |, ataques ¥ defamidodes octopidiens de los =
(Zellweprer) rovm ¥ los plen , mal cowo quintes corticnles ronales y fiz tiplen o El metaboliso
an las salen bilisros ea ol om armito especificon del Acido omprosténico.
nfermedad de Ll-mda trbifn depenerncidn hepmtplmticular , provoeds par desopden en 2] retabolis
Wiilacn o del abre an defecty on 1o Bintesis de la protefmn toemporindorn de oobre {eeru—

plaamina ) . E]l anto clinlco es imlintingulble de 1a hepotitis erénics activa tmito
for laboratorie oomo clinjcaente o Lin orommolidodes neurnlégicnn rparecen en 1a infuncin tardfo o en la

ablewoela y 8¢ dobe peronr enfate diagndetico en nliks rayores de B alaa e presentan carbilas oo tam-

hlwes Tiroe , mvimimtos coreatetfinicos y ripidez , Inbilided ecioal , fallm e e cooela y eatados
\aiohtioos , El diigndatico diferoncinl debe hictrse oon hepatitls viml , bopetitls fulmbsvnte , cirTosls
¢ bien con hepalitia crdnica nctiva .

- CANSAS CPOMCOTIINAS

Sirdmore o fproodimirlrente en 1 dee ceds 900 reclén paclion garre el piivkare dn Dan , la edad
fown mterma y 1a pturalezs de 1a avvalfa crosdmico son &0 am Importuecio m el me-

nejo ¥ owselo ponético § por lobommtorio se han encontridd cifron elovadns de fonfa
tarn alealing en loe Irexoriton pal com el aalnile de pplactoss 1 fosfalo wridll tramsferess y plucoda G
feafuto deshidropsresn qua won rohoblanmte efcctra de una varlacién del eetubolismo de 1 laconits |
n @nweral lw protefneas del soero se encuentren en 1mite inferior , 12 albiming 8 mnudo es escuss |, pe
m la gengidaling enta elevvia relativaments y fueden existic otres Alterrclows metabSlices en faitcs
pacientes que prolongen 1a dctericla fialolfgica y presmtm potrfn colestfaicn | 3o hinl econtradn ade-
mi que lps hepatitis y 1o atresin ge vips bilinres tienm unn incidecidenecin eleverts m nifioe con trisme
mia 17-168 |, 1o que [2ris relncioname oo dife prevutal { viral tal vez) |, Que provogue una lterncifn =
aunreimica y hepatobiliar,
En otve alndres camo Twver trbtén en frecumita o] afndrome wleatfaico o 1n prolageién de 1a colen
nais fisloléglea , pero &l mecmimn no m blen cowcids |, ¥ pueds depender de alterpciones rrthdlinm
miltiples,

Dicrain Heplitica
Metabolismn md toocn-

peroxisomal
mormal | nfecta e}
metebolisme de gales
Liliaress y se pructa
on pruehas eblogul
ndros
fe pucdn doeervir -
encasez de dictulos
Intrehepitioos.

Leskones inespoeeifices
pert que P el -
diagnduticn con trens—
farmacifn mpraia |, de=
gweracifn prosa de
los oflulps hepfiticrs
nieelo oo an gli-
ofrto ¥ cuenen de
Mallary en 1o entedon
et ¥y en loa enb~
nicon cirvoats,

Variuble |, ro especi-
fica .
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1I.= DEFYCTUE A [IVEL DUCTAL

Curvm Genernd fadncles
Fibrosla Afectn A una da cal) 2 mil lactzntey de orfomn aunmpeo occidental y 1 de cadn 174l
Quisticn da mza pearn | probeblemeite aubodnics reseciva |, on 1a poblacilin cauchclon 4-F%

‘s portadores del pen de fibrooie qufatien heterceipotos ¥ presentrn alprys Al te-
rionen netiidlican an no plavemte ldntifiovie Clinlcoente precotan monlfestaciones pulmoviess,
4l tractn patrointestinel |, en higeo |, pincrews ) Aalom m elidides mebriparas @ 1a einrosis re
hace Bintredtien en el 2-3% do los paclentss om letericia |, mscitin , beamtenesais |, hiperespleniso y
drmnte 1la neoxdda década de 1n vidh ex frecuents 1n oolesteals sintordticn,

Sfrdrom: e
Alngilie

Es la forma ks conn Jde erfenmodad om cocases de cureucioa billares o Se idmtd-

fica por Ia preaoncis de pramed Do eadlovasoue]nres |, defoctos en el arco wrtcbral
e ocrcloes presenUn fhaing ennucteristion oon frnte promipmite |, ofun tun
dide: |, hlperteloriom lewe , iz recta ¥ mnbdin poequefn ¥y nbory . La hipereilimisiremin conygwia
wmnlmente decmarecs o disningre o loo pelmeros efics o3 vida e Incluso llega 8 nivoles normales | sin

alaren 1ns fcldrs blliares o dismingen por lape tianpoe y purden esplicar el prurito castnte |, mien
tres 1a hipermolestercloda explicn 16 presencle de untona despods del tereer mes de vida,

IT1.- MFECTOG B EL INTIINTICIO

Eifilin cognitn Rerultn de 1a trieeminidn e aoornds 2 la patolopln mberma | on foma troneplacen—
(Fetnl) taria , variend el rlespe da ewnlsldn de acuend al estadio de la enfermxied n

Ja rvntrer |, sl L mugjeres con si01119 prioaeia o searedorin no tratady |, theon -
s cportnidd de tieomdtie 1o enfermdad a so hijo Qe las portvdoras de una enfermadad tardin 1aten-
tn , El riesyo varfo tabifn con la edad peatncianl ¥ es moyor en 1a Gl etapa del etbarazs o Resul-
th oo 290 ok moerte introutering ¥ otro &N poatratalmente . Lo heprtomepalia enta presente oo 30%
e los pwiieates JFn o sifilis congfnita el higndo enourntma duro |, pilldo o con eatesis blliar y =
ccaclones e euentrn Sxrrmm

Bfupato Tepitin
Produce: clrreests e
awierin p blopro -
o loy duntos biliann
{nl rerepitiocos 3 jrr
In tmtn se nmesonty
ietericia neonatal pro
lorgnin ¥ oo presor]
nio onjiopda o 200
© mis i lrs pretontes
A% can infiltmcidn
sawm , orprEtlin e
1a vemfculs Biler .
Secrriprinymbe v
relatir preroniy,

Pug e wrr owpletann
te rortal duranta las
prioeres clapas ¥y mos
trar conlct!11rg ror
mdes e para lom 2
ave hhnin deupare—
chilby .

Estasis billar |, flbre
Bis , byntoxycsis -
extraredulsr , el hi-
gado prosenta hepnti-
tis intersticial en

la sifilis caydnita

y pave en la affills
tardia

n la congdnite mues—
tro proliferuciin d=
Librcblaston o ez
cios miminracidales
de lm Irbualillos y -
e 1o tnto laa oflue
lan nue revisten Jos
Rirneoi{dens se anpaunn
de lon hepatocitos -

¥ roountras e onemi 6.
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Causas Sencrulidades 4,= CARAS MICELANERS
Sindrare de Llopedo tantifn {cterdcin crfnica idicpdtica , presentdca , presentn Bperbilirrvbinasia
Dén Jdwnaon moderaxin erdnica ¥y la presencia frecuente de plgento csairo en lms ¢lulas havitions.Sn

hereda en forme autcedmica y se encuentra pltereciénen la funeidn excretorn hepdtica la

hiperbilirrubinemia , o3 bendgma de tipo conjudo |, con concentraciones que van de 3 a 10r/10001 |, din em-
barge 10 se trata de colestasis en el sentido estricto |, ya qre o existn elrvocién de cldos biliares y el
resto de las pruckas de furciaemicnto henitico son rertmles.,

Sindrame  dn

Rotar Se presents oon mtecodmes familiores ¥ perulstencisa e lctericlia o blen recurrencls -
tarblAn es un deficto en la excrecitn do le bilirmubing cnjugebs on Jous hevatoeitss ¥
en Torme variesle tambidn en in coptaclm y eonjusacidn o A d ferencia delsindrome de ubin Johieon el hipa-

do seatserva nooml y las pruehaes de molesistegmfis revelan la vesfouda bilier rormed.

Sepsis Tacterdnna La imcidencia drgpods del racimiento ea de L de ovia 1000 recin nocidos vivos y de 1 -
de esda 290 prematuros . Lo que varfa depenvilendo e 1as covliciones guo predispongrn a
1a infeecifn , las mts sipnificativas son la nphoe prolongada de mabrons |, coriomntloltls y flere mbnr-
ma . Los nomatos afectados presenten incstabillidad témica , letaryo y mchazo a la vie ol . la presoncia
de hepatoesplencmepalia |, lctericia y petequias se observe clésicomente poro son de gparicldn tardfa . El f3
tado clinico del paclente , e3 my trportante |, asl coin 1n edad eestacionnl y afectn 1o enpoclbx) ram s
g bilimubing o Lrs pacientes con diffeultad respiratorin | acldosis | asfixia , hipotemata |, hipopliceniu
y wepsls flan mvcs bilimbing por molécula de albming gque en peclentes rorrales o Hovye dl~ervdl e la —
presencia de Infeceidn d21 1laguido mnisting se esocin a mhyores efecton el de la billmdine |, peru el
meeanisio o es aonccldo claromente, Las Infecclones Lacteriuna on el recif necido podon prerdedr colesta
ais por dos mecindsros Bisicorente , ya sea por sepsls extendide con infeeeiin bacteriana al higdo om F.co
11 |, estrepteonco B, estafiloreos Listerls sooocytégorea u otrvs agentes |, inclivervle Jan infecciomes de -
vies urinarins y plelonefritis ool ) o bien sin breveldn directa Al hipado ror medio de o torimn bacteria
ma que ithilv 1n finei® hepiticn exoretorn . Fn le pricera eodlcidn e frecuente 1 elevecidn re trevevrd—
nwas |, hepatasgnlia y defiejoncia de la congdoeldn | mefora mis lentivetits oot el wo de antibidtlens cuan
do se trata de colestosis tixica -

Aimentacifn Se ha convertido en el tipo de colimtasis noonatal mds frecurnte |, su patuefnesis o ha
Parenteral sido hien aclirads . Se presenta en un cuarto del total de poclentes prsatros |, dren

te loa 2 primeros meses de rvcibir alimentacién parentaral |, con uma relaclon directa —
entre colestrals y meror edad y/o muyor tiompo de teropbutica albmentaria ror &sta vin . Lis altereciows me
Joran oon s disminocidn del contenfdo de grrans ¥ amimedcidos en la elirentacidn , sin enburpp puole dejar
ciratrices en el hfpdo ¥ pronacar colestsis persistinte, en cuyo case habrin qr: descartar odank: ctiologfa
infeccionn .

Niopsia Hepética
Pigmentacitn ancomal
¢ len hepatocitce -
e predomipa en lea
7onas centrolobulilla
res .

s variatle , puede
cheervarse datrs de
inflamclén o necro
sis local o difusa,

Li blepsia hepitica
e éstos pacientes

tiere acumulacién bilier

en sanlfculos ¥ bepa
tocitos 1lawds glo
Wdosss . al cleatrizar
deja clrrosis.



General idades
Aproalmlommta el 536 de los rvelfn macids ooy icdre foctadors da uberculosis palmonss
activa , presentin 1 enfermedad dentro da los prineros 12 moscs de vida

Tberculosis

CABAS ITAAEPATICAS
Eg cann en 1 perindo necratal om mdleiples etiolgfos , ntry lus ue sn onosentran -
Iim iruoldeich poe incorpatibilidasd A go songulneo o i, Infeccfons ya mnciona-
dey , secudiclao 0 oremias hemliticos macro o micoenglicpdticas | defechs on la padhm
M, wetibolismo de s eriuociton . Bn los coam de deterlcla paeden dr U pebtetn colestésicn |, pero ein =
elivneidn de billrmublns conjupads drdeanmite | ulbn en forme mixta yoln ac, billans eltvadn,

Enfepmdad Pemolf-
tica

Fnformedyl de etinlogla descunee it y e a0 encmbrn carnctertzada por ncroeds intesty-
ml . S incidecia es de 1o e low pacimiten adnltidon on los servicio de culttvvs ne
traesivn xmatales o B dleon distal ¥ el oflm proximal s 1me porelones mis Afeetaisa
5S¢ comoorn oo caeg predbponten mis yortmtes Ing pruamaturez |, estres perinatal |, wobre todks que turse
om pesfda o hijotermin ya g» prodisern o isquenis intestinel . Otron factores Bon Snfecciony |, w90 do catd
ieres , Estos frotores condicionan biafcoente hipoxin , yo sen por falta de perfustén o disnimel&n de 1a ris-
0 y lm c6lulas del intestino parecen ser miy 1hiles a la fsqenin , y defon de produecie moeo protectoe |, ind
clondess 1o outoriipntlén de la meonn y dejon mis mortnidasd paro la {rvaibn betertma |, e alproliferurs -
prorkee g y neumlonia inteatingl . Lo roladzxcién y Hberneldn oe bicterios y pradctos Uxdoos e g nds—
mn resulth en toxemia y tacterilondn ¥ se menifieatan con lotericin L,y lstargia | By | ehigos avarzads con in
viién bicterlon y tficica o 1o sistms linffitico y portal , sioxk el dfo sl higxo en fomm dicecta y cu-
an lu mwyor parte de leg ccclawa smticamla y muerte . Por otrs prurte 103 casds nrecipltetes de enterocol{-
tis | torbidn se werian a dcterics [ ndavfts de gue In presimcin de sepalc , Acldiy 8 {leo sm fictores que
antribuyen o 1a presencia de coleatisly Indgerdientanente degae exista mterooolitis oo o

Entrrocol itis
Hercoantes

Quiste de Ea myy Uffcil dlstinmir la dllalaelin del Arbol biliar extrhepitico oy resacia de o
hl&iro truccién biliar srgrentada totn] o onsl total |, de la atreais biliar extrohepitica durmte
1a prirers infarcla . En pocm ocacliones al recién nacldo presentart fistee o deloe , Poe 1o fmerl ho es pol-
peble duronte 1a eta necratal , par 1o gue el ultrmemids slxkmiml o esoxcgnrm de centelleo estn [ndicuds
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¥ Puede obeervarue da-
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oal cop en cano de
atregin biliar ain -
quiste d= colfdoon,

Se pueds cboervar pro
liferocifn de code-
trg billarss,
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ol caxhucto billa  coductes conln y qifstico |, es o y su qusdro clinico ex my similar al fe niresin
biliar . S¢ rleva la hillmubina dirvcta en 1rs muestres séricas |, asi oema fcldea Bi-

liares y 1ra trarcaminesns nuestron un arento leve . Lo ooloreeién verde amrillenta en el escroto |, el sa

co herniario o en el orbligy |+ Asd cam Ascltis esocisda o colestasl | orienten al disgndetico .

Tiepzin lepdiica

o rnuestrys prolifere-
cifn e 1rs corietos
bBiliares . Y los came-
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HATERIAL ¥ METODOS .=

Se analizaron on forma retrospectiva los expedientes clinicos
de los nifos nue inrresaron » los serviclos de Nutricién v Gastroen
terologin , asi como al servicio de neonatologfa del Hospltal In-
fantil de lé&xico Tederico G&mez con el diagnSstico ce s}ndromé co-
lestésico en estuclo , -

ge incluyeron en el estudio solo aquellios nifles que contaban
con una historia clinica y exploracién fisica completas y s busca
ron exfimenes parn herozlobina , hemetdcrito , plaquetns , reticuls
citos , COOMBS, mrupo y BRh , bilirrubines , aminotransferasas , -
fosfatasa alealinn , ticmpo de protrombina , perfil Jde TORCH, pro
tainas tctales , alfa 1 antitripsina , sustansias raductoras en ~
orian , a6l come . cltomegmlovirus y amipograma urinario ; en =
cuanto a estudlos de gabinete ultruesonido abdominal, samagramz de
vias biliares y binasuia hepstice .

Ho ne tomo en cuanta una edad limite , Gnicamente ol dato dn
aue la jeterlcla con patrdn colestfisica hubiera inilciado duronte
la etapa neonatal.

Sa revigaron 30 expedientes de warzo Je 1987 a marzo de 1989
de los cuales solao se incluyeron 17 yva que el resto no contaban -

con eriterios de Inclusids comsletosn,
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RESULTADOS. -

El estudic comprendio un total de 30 pacientea , de les cuales go-
lo ge incluyeron 12 que son los que cumplen con los criterios de inclu
sién . De los 12 paclentes 7 fueron del sexo femeninoc y 5 del mascull-
no , lo que no marca un diferencia significativa , a besar de la varia
cién en las edades , ya que éstas fueron desde 17 dias dé vida extrau-
terina hasta un aflo de edad . Cuadro ITI

La presencia de ictericla desde el nacimiento se encontrd en 5 ca-
sos , dos en el sexo femenino y 3 en el masculine , sin que se encontra
ra relaclén con cl dlagndéstico Cinal , slendc en 2 casos por causa me-
tabblica , uno por causa infecciose y 2 mis por patologfa anetdmica. -
Cuadro IIL y XII.

La sintomatologfia mis frecuente fue ictericia , coluria y acolia ;
en dicho orden de frecuencia , siguidos por hipocolia , distensién ab-
dominal y rechazo a la via oral . Los tres primeros sintomas menciona-
dos en la mayorfa de les pacientes se presentaron al miamo tiempo duran
te la evoluclén de su padecimiento , no siendo asf para los otros sin-
tomas mencionados , Cuadro IV.

Encuantc a la presencla de signos positivos el mfs consténte fue -
hepatomegalia , después esplenomepalia y éata siempre se present§ con
hepatomegalia Cuadro V . Dos paclentes tuvieron hernia umbilical con
hepatomegalia y sin esplenomegalia y dos de los pacientes con hepatoesg
plencmegalia mostraron tamhién ascitis.

Ningin paciente se considerd con anemia grave , y en solo dns se -
encontraron datos clinicos y de laboratorio compatibles con infececlén
uno de los cuales ge trataba de colangilis secundoria a quiste de colé
doco . Caoadro VI

La elevecifin de bilirruhinas se encontrd en todos los cagos ¥ el -
predominio de bilirrubinAa directa excedii siempre al 10% del total , -
asi mismno se corrchoré la elevacibn de transaminasas excepto en 3 pa-_

en los que 1la elevacién fue minima ; eon los casos con diagnéstico fi-
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nal de hepatitis neonatal la elevacién de trensaminasas existfa bero
no fue de las més elevadas , encontrande la mayor elevacién en el ca-
80 de tirosinemia .

'En lo que respecta a alteracicnes en el tiempo de protrombina o -
en la cantidad de protefnas eéricas no se encontraron alteraciones slg
nificativas y en los pacientes ( 3 pacientes ) en los que el tiempo de
protrombina se encontraba en limites bajos no hubo relacién con los -
diagnbésticos finales , siendo éstos hepsatitis necnatal , atresia de -
viap blliares y quiste de colédoco.

La prueba mis congruente con el diagndstico final results ser la -
prueba de Green y el estudlo menos efective para apoyar el diagnfstico
fue ol ultrasonido , ya que con la primera prueba de 7 pacientes a los
que se les efectud en los 7 ¢l resultado fue a favor del diagnfstico —
final indistintamente de si ge trataba de causa infecciosas , metabSll
ca g.anatémica ., Para cl ultrasonidoc encontramos que se practich en los
12 paclentes y sclo en 3 estuvo de acuerdo al diagnbstico final.Cuadro
IX.

Finalmente la distribucién de causas anatSmicas , metabélices o in
fecciosas ; correspondidé al BOW, 24% y 16% respectivamente. Cusdro XI.

Solo uno de los paclente fallecis en forma secundaria a infeccidn

¥ CID posterlor a cirugia.



RESULTADOS
_EDAD
Sexo No de easos Od -~ 1m 31d — 3m S1d - la
Femenino 7 . -2 2 - '
Masculinn 5 3 2 0
Total

12 5 4 3

Tutericia.al Nacer

Femrnino  2casos
Masculine Z2casos

Total Scasos
SINTOMATOLOGIA
Ictericia 11 casoy
Coluria 8 caRnos
Acolia 4 cggog
Hipocolla 3 casos
Diarrea 1 caso
Distensidn Ab, 3 casos
Fiebre 2 casos
Vérito 2 casos
C. Convulsivas 1 caso
Rechnzo V.0. 3 casos,

Signos Positives a la Explaracidn Fisica

flunatomepalia 8 cagos
Foplenomegalia - 4 casas
Hengtoeuplenomepgalin 4 casos!?
Ascitls 2 cosos
lHernia Umbilical 4 casos



RESULTADOS

LABORATORTIOD

Examen o ~canosl
Hb mayor de 14 mg/dl & cogos,
Hb menor de 10 mg/dl 2 casoB
Reticulocitos aumentados 2 casos’

Leucocitus més de 20m11/mm3 2
3

Casos

Leucocitos menor de Smil/mm™ O

BILIRRUBTIMIA

Bilirrubina total 5 — 1hmg/dl

27

16 « 25 mg/dl 26 -35mg/dl 35 o +

No casmsos A 3

Bilirrubina Directa 3 =5 ra/dl 6 - Bmg/dl 9

1 2

1lmp/dl 12 — +mg/dl © -

No Casos 8 3 2 gl
% del total 10 —20% 21 - 40% 4L - BOY% 61 - BO% . [
Ho Casgs 1 2 B R PP 1 e ML
TRANSAMINAS . R

TEO U /Lt §0 -100 101 - 160 1AL - 210 211 REE
No' Casos 4 2 . .3 BV 3_=fﬁ.n-: L
TGP U /LT 45 — 60 €1 - 100 101 - 150 150 — 200 & +
o Casos 4 o 1 : ‘ '

TIEMPO DE PROTROMUTIMA
1 caso

TP menor de 65%
T entre 66 y BOY 3 cnsoa
TP Mayor de 808 7 casos



RESULTADOS

PRUYEBA DE GREEN Y DE GABINETE

Examen e practicd Dx correcto Dx Fallldo
Sonda duodenal 7 casos 7 cascs o] . ’
Gamagrama 10 casos 6 casos 4 easos
Ultrasonido 12 casos 3 casos 9 casos

BIOPSIA HEFATICA

Biopsia Se practicd Dx correcte Dx Fallido

Percutanea 10 cascs 10 casos (o)

A Cielo Ablerto 5 canoBs 5 canos (o]

Percutanea y a Cielo

Abierto 3 casos 3 casos 0

BDTAGNOSTTICOSES

hipoplasia de V{as Biliares 4 casos
Atresia de Vfas Biliares 2 casos
Guinte de Colédnco 1 caspo
Hepatitis Neonatal 2 casos
Def. de alfa 1 antitripsina 1 caso
Galactosenia 1 camRo
Tiroeinemia 1 enso
Causns Anaténicas 7 casos
Causns Intecciosas 2 casos

cnuras Metabblicas - 3 casos

20
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CONCLUSIONES .-

1.~ La muestra estudliada es pequefia sin embarge los resultudos en—
contrados en cuanto a la frecuencla de ceausas intrahepfitican y extrhepé
tica , concuerdan con lo reportado en la 1literatura mundial , asi como
para lo reportndo para eticlogfas anatfmicas , metabblicas e infeccio-
888 ..

2.- En relacifn al cuadro de colestasis presentado por los paclien=-
tes todos presenteban ictericis excepto en uno en el dque tanpoco se oh
servdé coluria o acolia , pero en el que el predominio de bilirrubina -
directa era mis del 50% del total . Estm elevacidn de la bilirrubina =
directu,en todos los casos excedié el 10% del total convirtiendose qui
zas en el dato més fidedipgno para la busqueda intenclonada de s{indrome
colestéisico , si blen el cuadro clinico en & pacientes contaba con ic-
tericin , coluria y acolia , en 4 mfs rolo ictericla y colurin y en 3
solo mosatraron ilctericia la elevacidn de hilirrubina directa sivmpre -
fue evidente y persistente durante 1a evoluciln , por lo que crremos ~
que &ste dato siendo de las pruehas mis accesibles en cuslquier medio
¥ mis f8ciles de realizar es de las Je mayor valor para el diagnéstico
de los pacientes con sindrome colestdsico.

3.~ Las transaminasas séricas se encontraron elevadas , pero al i-
gual que la elevacibn de bilirrubinas no mostraron correlacifn alzuna
con las diferentes causas de colestisis encontradas en éste estudio.

4,- De los estudics de gahinete el ultrasonido results ser el menos
itil en el diagnféstico , quizas debido a la edad re las paclentes y a
dificultadesa técnicas secundarlss a la misna

S5.- Lo prueba de Green anortd en 7 de 7 paclentea & los gue se les
practicé orientacibén arorde can el diazndstico linal , por le que cobra
importancia 1lo prartica temprana en el diapgndstico y orlentacidn tera-
peutlca de los pacientes con colestasis neonntal .

5,- La biopsin e rcutlnea sportd ol dinendsLicn vorprretn en los 10
pacientes en los que se nracticd y de éstos solo en 2 hubo recesidnd -
de repotirla por haber rosultado una muesira uscaga para el Alapgndrtico
En ningfin caso se presentaron complicncliones y ¢n los casos en los gun

se realizd hiopsia a ciele shierto adewds de ls percutfinen |, se confir
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mc el mismo dlngnﬁtico', resultando ser de mucha utilidad no solo en -
nueatro medio , sino tamhién en hospitales en los que no se cuenta con
grandea recursos para el manejo y diagnéstico temprana de paclentes -
con &sta patolozla , no obstante debe recourdarse que si requiere de ma
nejo culdadoso taAnto para la toma de la muestra , como para los culda-
dos del paciente posterior a la misma . Y en nuestro héspital podrfa -
evitar gastos y rliespos Inecesarics en algunos casos.

6.~ En 7 pucientes el diagnéstice se realizd oportunamente , ea de
cir antes de los 3 meses de vida , en otros 2 pacientes el diagnSatico
se efactud justo a los 3 meses de edad y en los 3 resuantes se realizé
tardiamente,bédsicamente por la edad a la que llegaron a los servicios
y creemos que la falta de Informacién,no sclo de la paoblacidn en gene-
ral , 8ino de los médicos generales provoca el diagnético tardio , ya
que de los 3 pacientes 2 presentaron ictericia y coluria persistente
desde el nacimiento a lo larpo de su vida que en un caso fue de 1 efio
¥ en el tercer casn presentaba cuando menos 3 meses de ictericia persig

tente ademfs de distensidén abdominal.
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RESUMEN DE CASOS .- ' o 35
€asc No 1 : Paciente masculino L o
Procedente del Estado de Veracruz Reg 63 14.53 Eﬂad 20dl
£in antecedentes heredofamiliares de importancia , médré'de’31 ﬁﬁns f
sana y padre de 29 aflos también sano. ' _ I_." S

Producto de GI de término , cursé con sangrado.trunsvéginal'cn el
6° mes de embarazo y en el 2° trimestre presentd exantema ' qde_sé diag
nosticd cecmo rubecla ; fue tratada con tetraciclinas'dﬁraﬂte el 3o hfi
mestre no se especiflca causa. - '_ - '

Parto intrahospitalaric eutéelco , se 1gnofa APGAR. -

fecibid transfisién plasmfitica a lo9s 3 dfas d= vida , aparentemen=
te por la presencia de petequias en cara y tronco , sin otrcs alteracip
nes henorrégicas. ' '

Su padecimiento se refiere con ictericia generalizacda persistente
desde ol nacimeinto , acompafiada de coluria ¥ acolia , asl como petequias
que hablan desanarecido progresivamente . Se niegan datos de sangrado a
otros niveles.

E.F.: presenta peso en percentlla 3 para su edad y talla en percen=
tila 10 . Los datos positivos a la exploracidn fuercan hepatomegalia a -
3.5cm por debajo de borde costal LIC , esnlenomegnlia a 5cm y petequias
en resolucidn en cara y tronca .

Los resultados de laboratoric se presentan en las tablas I y II

El diganfistico final fue probable deficlencia de nlfe 1 antitripsi-
na , afn cusndo los titulos resultaron de 260mg/Jdl { nl 230-a073) , e -
intolerancia a disacéridos , el resultado de la biopsia reportd hipopla
sia de vias hiliares , cirrosis hepitica compatible con deficiencia de
alfa 1 antitripsinag . Con el mismo resultade en dos hiopsios percutiineas
renlizadas , su evnlucidn hasta el momento actual he sido satisf{actoria
con tratamiento a base de dieta especial v su desarrolle ponderal ha re
Jorado.

Caeo Ho2: Paciente masculino

Procedente del Distrito Federal Pep 55 28 24 Fdad 2n

8in untecedentcanhernadofamiliaras de importancia nadre de 35 27cn
padre de 36 a¥os amhos sanos. 3 llermanas sanaos tamidén. '

Producte de 3IV , presentd armnaza de parte prenaturo a lns Bmvses



dn pestaciSn , ademfis da loucorrea no tratada ,que persistid hesta el
final del embarazo. . . -

El parto fue atendido en medio domiciliario , por partera empiri-
ca y denuds por facultative , quien aparentemente ne encontrs datos -~
de hipoxia en el paciente , se ignora APGAR. \ '

¥l cuadro clinico se inici§ al mes de edad con 1ctericié , 8in o~
tros datos y 2 dfas antes de su ingreso presentd flebre no cuantificada
¥ no corroberada a su ingreso al hospital. .

A 1a exploracién fisica : se encontré con un peso nor debpjo de -
percentila 50 para ru edad suponiendo que pusc 3Kg sl nacer , talla -
Be consider$ adecuada para su edad . Hepatomegalia a 3cm por debajo de
boude costal Lines ifadia Clavicular{LMC) y hernia umbllical con 3cm de
enillo hernierio .,

Los resultacos de laboratoric se muastran en tablaf I y II.

El diagndstico final fue hepatitis neonatal y se corrotoré por bic
sla percutéinea . Actualnente cuenta con E meses de edad y su evolucidn
es satisfactoria , aunnque ha peraistido con cifras de bilirrubinas al-
tas y patrén colestfisico , fue paulatinamente wvan difminuyendo.

Casu No 3¥Paciente femenino

Pronedente del Nistrito Fereral Reg G5 14 50 Edad Im

Sin antecedentes heredofnmiliares de importancla ,madre de 30 afios
de edad , padre de 32 afios ambox sanos,

Es producto de la tercera pgestacién , cursd con embharazo rornal -
hasta el término delmismo, atendide en medio hospitalario , con APGAR
de 7-8 , peso de 3200gr ytanlla de 50cm . Presentd ictericia desde el -
nacimiento yaparentemente no existieron datos de incompatibilidad e =
grupo o Rh  ya que madre e hijo son gruno O+, tompoco hubieron datogs -
de hipoxin o inféccién.

Su cuatro clfinico presentd una evolucién de 10dfas con ictericia -
nue habfa nresentindo desde el pacimientn y habfa cedido sin tratamiento
presentendose mievamente 10 dfas antes de su ingreso al hospitel! , acom
paftada de coluria y acolia persistentes y en cuanto a la ictericia era

progresiva , peneralizads .
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a la exploracién fIslca + 5e encontrd con pesb acecuado para su =
edad , con talla ligeramente dininuida parn su edad ’ Bin emb?rgo exis
te un error en los datos ya que se refiere hnn talla a su nécimlenbo -
de 80 cm ¥ & su Ingreso de 49 cqe El -higado a 2cm por dehajo del horde
contal LMC , dentro de l1fmites normales para su edad .

Fara datos de lahoratorio consultar tahlas I y II.

El disgnSstico final fue hipoplasia de vfas biliares intrahepdticas
obteniendo dicho resultado per biopsia percutinea .

Su evolucidn ha sido aatisfactoria 3 meses después de su primer in-
greso.

Casgo No 4 : Paclente masculino

Procedente del Edo. de Michoacan Mor. Reg 65 B4 79 Edad 17d

Antecedentes heredofamiliares ein importancia |, madre de 17 afios y
padre de 33 afics ambos sanca.

Producto de GI PI normoevclutivo , ce término porFUR , atendido en
forma intrhospitalaria , se ignora APGAR , pero ae refiere hipoxia de
aproximadamente 2 minutos de duracidn , peso de 25003r , talla SCcm -
ayuno primario de 42 horas .

Antecedentes perinatales : Hospitnlizadn al Jder dia de’ vida durante
4 dfps por hipertersia , y dificultad para alimentarl” , por pobre sBUC-
cidn ; se lpnoro manejo y diagndstico.

Nuevamente heospitalizado a los 14 dfas e vida por ictericia , de
donde es envindoal Hosplital Infantil de “éxico.

PA: Lo inicia con {ctericin a los 12 diag de vida , progresiva pe-
neralizada y acompaiiada de coluris e hipocolia .

A la EF: se encuentra desnutriclén de sepundo gredo con un peso de
2 225 g1 , hepatomngalia s 3cm nhor debujo de horde costal LG,

Datos de lahoratoriec pr galiincte en tublas I » TI

El dingnéstice final fue Galoctosenin , confircadn por vilopsia per-
cutiinea . Actuulmente deqpudas de 5 mouses mane/ntn cor Jieta esneeinl gu

evolucidn es mutisfactoria v su desarvollo pordderal ha meinradao.
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CAS0O No & : Paclente femenino

Procedente del Edo de Héxice Reg 662188 Edad 3 m

Antecedentes heredofamiliares : madre de 23 afics , padre de la mig
ma edad ambos sAanes . Madre con dos pgestaciones la primera Qerminﬁ en
aborto en el 3er mes asoclado a eafuerzo fisico .Segunda gestacidn fue
de término . '

Producto de GII obtenldo poar parto intrahocspitalario , embafazo -
normaevolutivo |, selo presenté leucorrea en el 5° mes de embarazo , sin
otra slntomatologfu y no ameritd mane]o médico .

Peso al nacer 3 500gr |, se ignern APGAR, Fe diagnosticd Cinlrome de
Down desde el nactnento ; dhservandooe asl rnismo ictericia .

APP: tratada pnr bturonconeumania derecha apical a loa 20 dias de vi-
da , Bin haber sido hospitali=zada ,no se especifica manejo dado.

PA: lo inicia al naciinlento gon ictericin , que se preczenta en for-
mA intermitente con 2 dfna de duracién per cada perfodo , disminuye y -
renparece o se incrementa , siendo en el iiltime mes méAs constante y sin
habcr regresadoc a la coloraciSn normal, .

Coluria del misru tiempo de evolucidn de mayor intensidad los Gltl
mos 20 dfas . .

Secrecién vcular hilateral , de color hlanco amsrillenta |, constan
tn . h

Poco incremento ponderal des idel nacimeinto , » pesar de que se re
fizre alimentacldn adecvinda,

A la EF: ro encontrd desnutricién de 2er grado ya que su pesn era
e 3200gr ,no se menciona hepatomepulia , nl otras elteraclones , excep
to facies caractec{stlea , pliepue trensversc

Se buscd intecionacuanente cardionatia |, descartandese la misma.

De los datns de l:bhnretorio se reporian Acs para hepatitis Ho A PoP
pozitiv.s |, ne ntbukarte noee dan titules .

T1 reslo fe exirespas s coportarn en tablas T y IT.

El Ataznfistice final fue nor biopsia hepftica percuténes : atresis
tle vias hillares extrahepfiticas y probablemente conputible con hepati-
tis Fo A Ne B. en rerolucisn .Blopsia cielo abicerto minmo resultado.

Su evolucidn os estable a 15 dias de su egreso .
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Caso No 6: Paciente masculino

Pracedente del Edo de Péxico i Reff 64 83 31 Bdad 24d

Antecedentes Heredofamiliares : madre de 13 a%os , pacre de 21 en
buenas condiciones de salud amhos .

Producto de GI PT , embarazo normecvolutive , atendide en medio hos
pitalario ,con pesn de 3250gr , reflriendose hipoxia de aproximadamente
3 minutos , ydoble ci,cular de cordfn . Se ignoca APGAR.

PA: lo inicia a los 22 dips de vida con ictericle progresiva y gene
ralizada , persitente .

Rechazo a 1lu VO de un dfa de evolucidn .

Se refiere ademfs evacuacién melénicn en una ocecidn , en aoderada
cantidad .

Dificultad respiratorias de & hrs de evelucitn r irritabilidad del -
mismo tiempo de duracifn .,

A la EF; se crcuentra con pérdida de peso B00pr aproximaddmente de
acuerdo al peso esperado de dkg para su edad , Uigade a Pem npoce debujo
de borde costal LWC .

Quejido insplratorio leve lnconstantz y leve tirnje intercoatal ba
Jo. Que cedis espontaneam=nte .

Los datoe de laboratorio se encucntran <n tablas I ¥ II

El diapnfstico final fue obtenido por binpeia percutéinea yconfirma
do por biopuia a clelo abierto , siendo é&sle hinonlasia de vios biliu-
res intrahepiiicas.

Su mensjo centinua y su evolucidn he sido snpLisfrrtoria,

Caso No 7 : Paclente femnenino

Procedente del NDistrito Tederal Rez S5 15 16 Ddad Zm

Antecedentes heredofamiliaces ain fuortancla nadre de 22 afios |,
padre de 25a70s , dos herpones tdos aparenkecoente sanes .

Producto de GITI , que ¢urse con asngrado transvacinal durante o1
pricer trimestre ¥ que no Tue poncdade médlcacente o Atendido en sndlo
demiciliaric por portera enplries , refiriendase Gnieawen ke un peso sl

nacer e & 200gpr , aparentuewente sin hipdxia
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Lo inicia riesde el nacimiento con ilctericia , generalizada , pra-
rresiva yconstante , acompafinde de coluris e hipocolia que eo los Gltl
mos dlas me convirtif en acolia , asl mismo se refiere diétensi&n ab-
donminal del miemo tiempo de evoluclén progresiva y a expensas de vesce
ronegalla . ‘ ‘ ‘

A la EF: s2 ancusntra con un déficit de peso de 20% péra lo espera
do de acuerdo a su peso al naeer , con hapatomegalia a 5 em por deba-
Jo del borde costal LMNC y hazo palpable a 1 cm por debajo de borde cos
tal , ademis de tinte ictérico peneralizado intenso , ascitis hernia
umbilical con anille herniarfo de 2cm de didmetro y red venosa colate-
ral

Los dates de laboratorle se muestran en las toblas I y II.

El diagnéatico final fue obtenido por biopsia percutfnea , resultan
do colestasis intracelular , compatible con hepatitis neonatal ideopAti
ca .,

Su evolucién 5 meses después ha sldo satisfactoria , aunque persis
te con tinte lectériern y hepatomegalia.

Caso No 8 : paciente femenino

Procedente del Sdn de Guerrero Reg 66 01 S5 Edad 3m

Antecedentes heredofamiliares sin linportancla para su padecimiento
Madre de 30 aflos , GII CTI . Padre de 33 aflos aparentemente sanos , asi
como el hermang.

Producto de GII ,nnrmoavolutivo , de término , obtenido por cesarea
debido & DCP y cesarea prevla |, con peso de £ 100gr al nacer,se deacongo
ce si exisklS hipoxia y el APGAR.

PA: lo inieia a los 15 dfas dr vido con icterleis progresiva |, cons
tante ¥ generalizala | aconpallada (nlcamente de coluria del misma tiem-
po de evelueidn

A le FF: se encuentra con neso adecuado n <y e?al | hepntoreenlis A
Gem por debajo 2 borde costal LU |, buzo a1 cm , ascitis vcn moaderata
cantlidad de 1f{rguidn por elinica .

Destn su ingreso se encontrd leuwrocitosis y handemia , sin foco evi
dente de inteccidn .

El diagnfstico final fue obtenido por biopsia percutiinea comn atre-



sifa de viaa biliares extrahepfticas y se corroboré por biopéla a cielo”.
ablerto quiste de colédoco , se realizécirugfa , pern su evolucidén gé-il.
corplied con colangitis , sepsis , CID y finalmente fallﬁcié degpqés ;_
de 15 dfas de la cirugla. _I . : "i

Cabe mencionar cque antes de la cirugfa las cifras do leucocitos y -
bandas ,as! como la relacién bandas segmentados hahfa nejorado ¥ nb, 5
existian otros dates que indicaran infeccién activa, )

Caso Ho 9 : Paciente masculino

Procedentes del Distrito Federal Teg €5 17 30 Edad.dad

Antecedentes heredofamlllares : macdre de 40 afios , multipara GX AII
P VITI aparentemente sana , padre de 41 aflos sAno , asi como los herma
nes . .

Prnducto de GX , normoevolutive hasta les 6 meses de gestacifin en
que se prerenta narto pramuturoc | con rupturs de membranas de 12hws de
evolucién y trabajo de parto prolonsade , obtenido en medio hospitala-

- rie , refiriendose hipoxia de aproximadamente 5 minutos , peso de 2lig
y talla de 4C0cm.

PA:loinicln con rechazo a la ¥ O dea 8 dias de evolucién al momento
de su Ingreso , en el que se detecta ademds hipoglicemia , por destros
tix de O a 45 mgh.

A la E.F.: se encuentra con un .peso por debajo de la percentila'l0
para su edad gestacional , pero con talla adecuada,

Hepatonegalin a Zon por debajo de borde costal M€ y hernia urhill
cal con lcm de perimetro en anilleo herniario.

Loy datos de laboratorio muestran aminograma con anlnoaciduria , -
resto en lindites normales.

El diagnd@stico fianl fue tirosinemia , dado pur biopsia percutfinea
la que hubo que repetir , nor haber resnltado la primera ocsaifn pues-
tra insuficienls para coneluir diagnéstico , nero e oambas ge 1lasd al
mismo resultacdn,

Su avolucién ha side adecunla recibiiendo Gnbansephe dieta esnecial.

| ESTA TESIS ™7 nepp

SR B o Lot
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Caso No 1C : Paciente femeninon
Procedante del Zdo . de Puchbla Reg 65 74 A% Ldad En

Sinanteceudentas heredolfaailinres dn importancia , madre de 24 aflos
sana, padre de 24 aflos también sano , un hermano vive ¥ sano.

Producto de NLI, atendido en medio hospitalario .»aut&cipo , 8in -
complicaclones periantales , con pesa al nacer de 4 Kg. .

PA: lo inicia degde los 3 meses de edad con ictericia , constante
¥ lentamente prcpresfva , acompafada de dimstensiSn abdominal a éxnenﬁ_
sag de visceramnegalia.

Flebre ce un dfa de avolucidn previo a su ingrese ¥ rechazo a la
V.0. de 2 dlas de evolunién .

El paciente 18hla sido operado en su luzur de orfgen y enviado para
continuar su mare:fo , con diagnésticn de quiste de coléidoce y probaule
colangitia .

Se revisaron las laminillar erviadas de Wlopsia kepdtica a cielo a-
bierto que lndicarcn ohrtruccldn de vias billares extrahegiticas , su -
evolucién ha aido favorahls & posar de la edad en que fue Intervenida
# ol tiempo de evolucidn , actuslmente parsiste con patrdn colestdsico
fetepicia intensza y hepatovegalin a un mes de hater sido interwvenlda,

Caso 11: Pacientn Frnenine,

Procedente del Distrito Federal Meg 65 98 R0 Fdad 1

Antecedentes heredofamiliares : madre de 30 afos sana GITI PIIT.
Pndre de 30 afns tashién sano ,dos hernfnos uno de los cenales curssd sl
nacimientn con ictericla que ac considerd fisioldgica y no ameritd mane
Jo.

Producte de 3TII , normnevolutive , de término,obtenidn en aaedio -~
hoespitularlo , con newn fe 3 2202r |, sin conplicaclones perinatales .

PA: lo incla & los & dfas de vida extrauterine con ictericia geng
ralizada , progresiva y enrshante , pcompafinda de celuria fque se Inten
sified en los Glti~os dfan o,

A la E.F,: se encontrd copn un pese adecuado a su eldad,tulla ligers

menta diminuida y onn hfgade a 2¢cm por dehajc da harde coxtal LMC | oui
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como tinte {ztfrico generalizade ya referido.

Dentro de los exfmenus precticardos llamd la atencidn el resultado te -
Ag para lepatitis A positivos Igf y Acs para rubenla también positivos
1:684 , rue si bien no fueron ti{tulos significaktivos ¥ se consideraron
probablemente transplacentarios ,ul enconirar por hiopsia hepédtice per
cutiinen hipoplasia de vias hiliaras , se pensS en la pas{tilldad re
hepatitis durante la gestacién que hublera provocado probablenente la
alteracién ,sin enbarzo al repetir titulacidn de Ag ¥ Acs no se encon-
traron aumentos significatives y se concluys que se trataba de trans-
ferencia materna al producto, ya que tendleran a disminuir .

Caso No 12: Paciente famenino.

Procedente el Ldo de Méxice Nep @ 4AT1ID22Edod 1nm

Antecadentes heredofamiliaras: madre de 39 afior GVITI emparentemente
sana . Padre de 40 aflos sin alteraciones de salud , Aasi coro el resto
de la farmilia. -

*roducto de GVIII PVIIT , obtenldo en medio herpitalarin , con ante
cedente de toxemiAa en la madre durante el Gltime trimestre , sin haber
recibida control médico ,mfis nque en los 2 (iltimos meses , aprenktementeo
sin use de nedicamentos. Eukbcico ,con peso Je 2500pr al naner @ 8in -~
comnlicaclieones perinatale:s, .~

PA: lo inicie m las 25 dfas de vida con iciericia generalizada vy -
progresiva , acompanada de esluria ¢ distonaidn abdoninrl y un dia ane
tes de su Ingresc hipocolin que proaressd cfpldamenia n la noolia,

Vamitn de un dfa cde avolucisn poastprandial inmedinto en nfmeco de
3 ocaciones anfer de su ingresa,, wicivie de contepnicn _dstrlicn,

A ls F.F.: ¢o enmuantra con un pesa nor debaje de la percantila 10
parn su cdad y oore el pesn al nacer ¥a que practicsmente no hakla $re-
cremrenenta o, Yaulla adacuarlda a suowedae

Higade A 3 om por dekajo de borde cettnl LG .

Sosu ingreso oo dz2tecka por elinien p laboretorie acldonis metabél)
cA vme fue necusorio tenelar con bicarbendlo er una oracida .

Los  cesullidos de labortacly g0 meeglean anin tahlas 7 o 71
' Il diasnfstico Finel Due oatenido por biopsis o clelo shierlo cono

alrezia de wiis bilinpes exti-hepfnicas |, se Ier practicd eiregfa oo
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evolucifn fue satisfactoria , no oabstante reingresd a los 4 meses de
edad con cuadro de suboclusidn intestinal por bridas , que se resol«
vié sin necesidad de cirugfa , pero que se complicd durante el mismo
interna miento con cundro de colangitis que amerité tratamiento médi-
co durante 21 dfas. Y se continud con profilaxis cada lsrdiés poste-

riormente,
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