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RESUMEN

Factores pronésticos asociados a mortalidad en pacientes con atresia de vias biliares: estudio
de casos y controles:

Introduccion; La atresia de vias biliares (AVB) representa la primer causa de transplante hepético a
nivel pediatrico. Se trata de una obliteracion fibrosa que involucra todo o parte del sistema biliar
asociado a fibrosis hepatica progresiva. Complicaciones como colangitis, sangrado de tubo
digestivo (STD), encefalopatia hepatica (EH), se han reportado como factores de mal pronostico.
Objetivo: Determinar factores pronosticos asociados a la sobrevida en pacientes con AVB.

Material y Método: Se llevo a cabo un estudio retrospectivo en el Servicio de Gastroenterologia y
Nutricion Pediatrica del Centro Medico “La Raza”, se incluyeron pacientes con diagnostico de
AVB, atendidos en los Gltimos 5 anos; Se formaron dos grupos: Casos aquellos pacientes con AVB
fallecidos y el de Controles pacientes vivos que acudieron a atencion medica en el mismo periodo.
La asociacion entre cada una de las variables y la mortalidad de los pacientes se expreso por razon
de momios. Se aplico la prueba de x* para explorar la diferencia entre los grupos control y de
casos para las variables nominales y t de Student para las variables de intervalo.

Resultados: El grupo de casos se formd por 16 pacientes (43%), 7 masculinos (43%) y 9
femeninos (56%), el promedio al momento de la defuncion fue de 34.4 meses (6 meses a 15 afios).
El grupo control lo constituyeron 21 pacientes (56%), de los cuales 4 (19%) masculinos v 17 (81%)
femeninos con una edad media al final del seguimiento de 4.2 afios (4 meses a 10 anos). El 63.6%
de los hombres fallecieron y 36.6% de mujeres, con RM de 3.3 (IC95%: 0.72 a 14.9). Se realiz6
portoenteroanastomosis en 29 pacientes (78%), de los cuales 12 (41%) corresponden al grupo de
casos v 17 (58%) al grupo de controles: en 4 de cada grupo no se realizo portoenteroanastomosis
por la edad avanzada al momento del diagnostico. El promedio de edad de cirugia para los 37
pacientes fue de 2.93 meses, los casos de 2.69 meses (3 dias a 6 meses), para los controles fue de
2.77 meses (1.66 meses a S meses), en ambos grupos no se encontrd diferencia estadisticamente
significativa. La portoenteroanastomosis se considero exitosa en solo 1 (6.25%) de los casos y en 13
(62%) de los controles. El éxito de la cirugia se asocio a mortalidad con RM de 35.7 (IC95%: 3.47 a
366.9) la diferencia estadistica significativa de p:<0.01. Al analizar el éxito de la
portoenteroanatomosis y la edad en la que se realizd, en ambos grupos, se observa que solo a 7
pacientes se les realizo antes de las 8 semanas, con éxito en el 71%; En 22 pacientes se realizo
posterior a esta edad, con éxito solo del 40%. La asociacion entre la edad de la cirugia y el éxito,
produce una RM de 3.6 con IC 95%: 0.58 a 22.2, sin diferencia estadisticamente significativa. Se
obtuvo una asociacion entre Sangrado de Tubo Digestivo y Mortalidad con RM 4.4 (1C95%: 1.19 a
16.14) con diferencia estadistica significativa con p:<0.05. Se present¢ asociacion entre mortalidad
v Encefalopatia Hepética. con RM de 10 e IC 95%: 1.73 a 48.5 presentando diferencia estadistica
significativa p:<0.01. También se encontré asociacion entre ascitis y mortalidad con RM de 5.25 e
IC 95% de 1.56 a 17.66 con diferencia significativa con p:<0.05. Al analizar la asociacion entre
estado nutricional y mortalidad se obtiene RM de 7.7 con IC 95% 2.17 a 27.8 encontrando
diferencia significativa con p:<0.05.

Conclusiones: De los factores analizados en nuestro estudio se encontrd que el sexo femenino. cl
fracaso de la portoenteroanastomosis, el sangrado de tubo digestivo, la encefalopatia hepatica, la
presencia de ascitis y desnutricion de moderada a severa se asociaron al mal pronostico de los
pacientes con AVB. La edad mayor de 60 dias al momento de la cirugia se asocia al fracaso de la
portoenteroanastomosis, y el fracaso de esta solo se encontrd relacionado al desarrollo de
encefalopatia hepatica y no al resto de complicaciones. Nuestros resultados son similares al de otras
series publicadas en la literatura mundial.

Es relevante insistir en la sospecha de AVB en todos los recién nacidos que cursan con ictericia
progresiva. Es necesario crear programas de transplante hepatico, ya que este constituye la
alternativa de curacion para estos pacientes.
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FACTORES PRONOSTICOS ASOCIADOS A MORTALIDAD EN PACIENTES
CON ATRESIA DE ViAS BILIARES: ESTUDIO DE CASOS Y CONTROLES.

ANTECEDENTES

La atresia de vias biliares se define como un trastorno idiopético y heterogéneo grave del
recién nacido y los primeros meses de vida, que provoca obliteracion completa de las vias
biliares. La consecuente obstruccion al flujo de bilis. origina colestasis v fibrosis
progresiva, con cirrosis terminal. ()

Es la causa mas frecuente de enfermedad hepatica cronica y terminal en nifios y la principal
indicacion de transplante hepético en la poblacion pedidtrica. 3, Este trastorno tiene una
frecuencia de 0.73 por 10,000 a 1 por 14.000 nacidos vivos (1 s ) y tiene cierto
predominio en el sexo femenino (s,

Se conocen dos variedades de atresia de vias biliares, el tipo embrionario o fetal presente en
un 20% de los pacientes, en la que la colestasis aparece en un plazo breve y se asocia a
otras malformaciones congénitas como: poliesplenia. asplenia, defectos cardiovasculares.
situs inversus abdominal, malrotacion intestinal y malformaciones vasculares de la vena
porta y la arteria hepatica, las cuales sugieren un insulto en la etapa fetal y un defecto en el
desarrollo de la placa ductal, que si bien puede tener un origen genético. es mas aceptado
una etiologia maltiple en el periodo perinatal. (7

La forma mas comun (cerca del 80%) de atresia de vias biliares no se asocia con otras
malformaciones congénitas y tiene una forma perinatal y otra adquirida. en las cuales
varios eventos perinatales o postnatales progresan causando lesion y fibrosis del arbol biliar
durante el periodo critico de los primeros tres meses de vida. Clinicamente la forma fetal de
la atresia de vias biliares se asocia con una ictericia de inicio temprano. sin periodo libre de
ictericia en las primeras tres semanas de vida y acolia. En la forma adquirida. generalmente
la ictericia y la acolia, aparecen en la segunda a cuarta semana de vida posterior a un
periodo libre de ictericia y pigmentacion normal de las heces. (7

Multiples teorias se han postulado para explicar la etiologia de la atresia de via biliar, pero

ninguna de ellas parece explicar por si sola la enfermedad.



De las mas importantes se mencionan factores genéticos, infecciones virales perinatales,
defectos en la respuesta inmune o desordenes autoinmunes y defectos en la morfogénesis.
Este trastorno se puede manifestar en una etapa muy temprana del periodo perinatal, por lo
que algin factor o mutacion genética constituyen la causa o contribuyen a su patogenia. No
se considera que la atresia de via biliar sea hereditaria, ya que si bien se han reportado casos
de atresia biliar en familias, el riesgo de recurrencia de atresia de vias biliares en una
familia es muy bajo y los estudios realizados en gemelos con HLA idéntico, no concuerdan
en cuanto a atresia de vias biliares. - 5 g,

Varios virus se han propuesto como causas potenciales de atresia biliar, pero la mayoria de
estudios han sido negativos. (1) Como los virus de hepatitis A. By C. (5,

La hipdtesis de autoinmunidad también ha sido propuesta al encontrar en pacientes con
atresia de vias biliares, anticuerpos citoplasmaticos antineutrofilos. (7

Se han mencionado defectos en la morfogénesis del arbol biliar, principalmente en su forma
fetal por falta de remodelacion del hilio hepatico con persistencia de conductos biliares
fetales. (7) Asi como la interrupcion en la remodelacion de las células de los conductos de
manera que no se forman su luz. denominandose malformacion de la placa ductal. ()

LLa atresia de vias biliares forma parte de la patologia que es necesario descartar en el
paciente con Colestasis. Las causas de Colestasis en el recién nacido y el lactante son
multiples, en términos  generales pueden clasificarse en Colestasis intrahepatica y
Colestasis obstructiva. La atresia de vias biliares constituye la causa mas frecuente de
Colestasis obstructiva.

La presencia de hiperbilirrubinemia conjugada en un recién nacido es patoldgica y debera
investigarse. (») En la ruta diagnostica del nifio con colestasis se debe decidir en pocos dias
si la exploracion quirtrgica esta indicada para confirmar atresia biliar y realizar su
correccion. (15 Ya que la derivacion temprana dara mejores resultados v tendra mejor
pronostico si es realizadas antes de los 2 meses. (3,

El primer paso en el abordaje diagnostico incluye reconocer la posibilidad de colestasis
neonatal determinando la presencia de hiperbilirrubinemia conjugada. otros exdmenes de
laboratorio que deberdn realizarse son transaminasas séricas, gamaglutamil transpeptidasa.
fosfatasa alcalina, albiimina, tiempo de protrombina. (o) El ultrasonido abdominal es un
estudio incruento de gran utilidad para la deteccion, ayuda a descubrir un quiste de

colédoco, definir el tamafio de la vesicula biliar y el conducto biliar comin extrahepatico
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asi como identificar anomalias del tipo de la poliesplenia o la vena porta preduodenal, (g,
realizar una prueba tubo duodenal con una sensibilidad del 97.3 y especificidad del 93.7 la
cual es un a prueba rapida y sencilla que da al clinico valiosa informacion para decidir si la
intervencién quirtrgica es necesaria. (12 Gamagrama hepético con administracion de
fenobarbital el cual tiene una sensibilidad y especificidad cercana al 95 y 93%
respectivamente. (3 Un método confiable es la biopsia hepética percutanea con una
precision diagnostica del 95% (») y el diagnostico se confirma mediante una laparotomia
exploradora con colangiografia transoperatoria.

El tratamiento consiste en la portoenteroanastomosis de Kasai, la cual si es realizada antes
de los 2 meses, permite restablecer el flujo de bilis en el 80% de los casos. resultando en un
incremento en la pigmentacion de las heces y disminucion de la ictericia. si se realiza entre
los 60 y 90 dias tan solo se establecera un flujo de bilis del 40 a 50%. (5, Después de los 90
dias en tan solo un 25%. (7 4

Si la portoenteroanastomosis no es realizada en pacientes con atresia biliar. la evolucion
natural de la enfermedad sera en un 50 a 80% de los casos desarrollo a cirrosis hepatica \
moriran al afio de edad. entre el 90 y 100% moriran antes de los 3 afos por complicaciones
secundarias a la cirrosis hepatica, como hipertension portal, desnutricion, deficiencia de
vitaminas liposolubles. En uno de los estudio de vigilancia de mayor tamafio que sc¢ ha
publicado, Kasai y colaboradores observaron que se lograba excrecion de biliar en 9% de
los pacientes operados antes de cumplir 60 dias, con una tasa de supervivencia a 10 anos
del 74%. Los operados después de cumplir 90 dias de edad lograron el drenaje biliar en el
41% de los casos y experimentaron una tasa de supervivencia a 10 afios de solo el 19%. (27,
Sin embargo a pesar del drenaje de bilis con buenos resultados. muchos lactantes acabaran
por desarrollar fibrosis hepatica. insuficiencia hepatica e hipertension portal.

El transplante hepatico puede salvar la vida y esta indicado para pacientes con atresia biliar
que no se les realizo portoenteroanastomosis por retardo en el diagnostico. en los que la
portoenteroanastomosis ha fallado para restablecer el flujo intestinal de bilis y en quienes
cursan con cirrosis descompensada y enfermedad hepatica terminal después de la
portoenteroanastomosis. (13

Las complicaciones posteriores a la portoenteroanastomosis se dividen en tempranas y
tardias, dentro de las complicaciones tempranas se encuentra la colangitis bacteriana, que

ocurre en un 59 a 77% de los pacientes sometidos a portoenteroanastomosis, es una seria
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complicacién después de la cirugia, que puede condicionar cirrosis progresiva, hipertension
portal, sangrado gastrointestinal, sepsis y un mal pronostico. (7,17) La ruptura de la barrera y
la penetracion de bacterias intestinales dentro del sistema biliar, es una de las desfavorables
consecuencias de la portoeneroanastomosis ya que el ampula de Vater no ejerce esta accion
protectora. (7 Sin embargo el mecanismo preciso por el cual la colangitis ocurre no ha sido
bien establecido, la reduccion del drenaje linfatico del porta hepatis, infeccion de la vena
porta, deshidratacion con reduccion del flujo de bilis, infeccion bacteriana ascendente por el
intestino, insuficiente volumen del flujo de bilis y la obstruccion parcial del arbol biliar han
sido mencionadas como posibles explicaciones. (17,

Uno de los principales factores para el desarrollo de colangitis va a depender de flujo de
bilis posterior a la cirugia, ya que el drenaje parcial se va a asociar con incremento en el
riesgo de presentar colangitis a diferencia de los pacientes con un buen drenaje en los que
van ha tener menor riesgo de presentar colangitis y recurrencias de la misma. (17,

El diagnostico temprano y manejo es esencial para prevenir la cirrosis y pérdida de los
conductos biliares remanentes v preservar la funcion del higado nativo.

La Colangitis se sospecha después de la portoenteroanastomosis si alguna de las siguientes
condiciones se presenta: fiebre en ausencia de otro proceso infeccioso, un incremento en el
50% en la concentracion de bilirrubinas, o el doble en los niveles de transaminasas, (g, asi
como dolor abdominal en el cuadrante superior derecho o generalizado. dolor en el hombro
derecho, acolia o prurito. (7

En muchos nifios los episodios repetidos de colangitis se presentan en los primeros meses
posteriores a la portoenteroanastomosis y solo algunos nifios tiene colangitis después del
afio de edad. esto sugiere que con el tiempo la maduracion de las defensas inmunes
intrahepdticas o el cierre de las cavidades intrahepaticas conectadas con el intestino. (19, El
riesgo de desarrollar colangitis se incrementa al haber presentado uno o mas episodios de
colangitis. (17, Los organismos responsables que mas frecuentemente se han identificado.
son bacterias gramnegativas, de las cuales destacan: E.coli, que se asocia mas a menudo a
los primeros episodios de colangitis. seguida de Klebsiella, Pseudomonas, Enterobacter y
Enterococos. (19

La presencia de hemocultivos positivos son un factor de riesgo para la falta de respuesta al

tratamiento, ya que un hemocultivo positivo puede indicar una infeccion mas severa o



persistente por lo que habrd que considerar cambiar el tratamiento antimicrobiano y
prolongarlo mas de 1 semana. (17

Dentro de las complicaciones tardias de los pacientes con atresia de vias biliares se
encuentra la hipertension portal y sus consecuencias. El desarrollo de hipertension portal
puede manifestarse clinicamente por esplenomegalia progresiva, el desarrollo de
hemorragia gastrointestinal de varices esofagicas o gastricas o gastropatia hipertensiva,
hiperesplenismo, ascitis, peritonitis bacteriana espontanea, encefalopatia hepatica o
sindrome portopulmonar.

D. Miga en un estudio retrospectivo realizado en el 2001 encontré que la hemorragia de
varices esofdgicas se presentaba en un 23 a 55% de los pacientes con atresia de vias
biliares. (»1) Aproximadamente a los 5 afios, 40% de los pacientes que sobreviven sin
transplante hepatico tienen | episodio de hemorragia gastrointestinal. incrementando al
60% a 10 anos. (7

La ascitis, encefalopatia hepatica, sindrome portopulmonar y el hiperesplenismo son otras
complicaciones comunes que resultan de la hipertension portal. (7

El pronostico de la atresia de vias biliares depende en primer lugar de la progresion de la
enfermedad de base y en segundo del desarrollo de alteraciones de la estructura hepatica
existentes antes de la operacion. (o las alteraciones estructurales dependen de la regresion.
progreso o persistencia de la enfermedad de base y el desarrollo de fibrosis, posterior a la
Cirugia. El flujo de bilis creado por la Cirugia sera un factor decisivo en el progreso de la
enfermedad con una sobrevida significativamente mayor cuando las bilirrubinas a 1 afo
después de la cirugia fueron menores de 2 mg con una sobreviva del 87% contra un 3%
cuando las bilirrubinas mostraron mas de 2mg. (23, Otros estudios consideran los niveles
séricos de bilirrubinas posteriores a la portoenteroanastomosis uno de los mds importantes
predictores de sobreviva. La hemorragia gastrointestinal no es una indicacion urgente de
transplante hepatico en pacientes con buen drenaje de bilirrubinas. (25,

La presencia de malformacion de la placa ductal también es un factor de mal pronostico (i1,
que se asocia con el desarrollo de cirrosis en forma temprana, ya que cuando los conductos
del porta hepatis son menores de 150 micras la persistencia de la ictericia posterior al Kasai
y la incidencia de colangitis en el primer aio del postoperatorio sera mayor. (2

Otros factores que han mostrado predecir la sobrevida después de la

portoenteroanastomosis incluyen: la edad en que se realizo la operacion, experiencia del



centro (Cirujano), sitio de la atresia de los conductos biliares extrahepaticos asi como el
numero y severidad de los episodios de Colangitis ascendente en el postoperatorio. (7, 24).
Después de la portoenteroanastomosis el desarrollo de Colangitis fue uno de los mas
importantes determinantes de la sobrevida, con una sobrevida a 5 afios del 54% en los
pacientes que tuvieron Colangitis y del 91% en los que no la presentaron. (s,

Varios estudios sugieren que la Colangitis puede alterar la evolucion de la enfermedad
hepatica en el nifio al que se le ha restaurado el flujo biliar, porque los episodios repetidos
de colangitis se han asociado con supresion del flujo de bilis en algunos nifos. (g, sin
embargo esto no se ha sido podido confirmar en otros estudios como el realizado por Van
Heurn en 2003 en el cual la colangitis no fue un factor independiente de mal pronostico (17

Ya que los nifios con grados Il a [1l de fibrosis desarrollan cirrosis en el 20% de los casos
sin influencia de la colangitis después de 15 afios, pero los nifios con grados de fibrosis Il a
[T con uno o varios episodios de colangitis desarrollan cirrosis en el 50% de los casos tras
12.5 afos, ademas la frecuencia de colangitis es también un factor importante pues
cuantos mas episodios de colangitis mayor es el riesgo de cirrosis. (2,

Sin embargo los resultados de otras series no soportan el rol de la Colangitis bacteriana
como un factor en el desarrollo de hipertension portal en el nifio operado de atresia biliar
COMO se sugieren por otros autores. 1y

La sobrevida de estos pacientes después de la primera hemorragia por varices esofagicas
van a tener un pronostico variable dependiente del nivel de bilirrubinas al tiempo de la
hemorragia, con una sobrevida del 80% a 4 afios después del primer evento de hemorragia
por varices esofagicas cuando la concentracion de bilirrubinas sea menor de 4mg, con
niveles de 4 a 10mg/dl tendrdn una sobreviva del 50% a 1 afio y cuando los niveles de
bilirrubinas son mayores de 10mg/dl tendran una sobreviva del 50% a 4 meses. (2> De tal
forma. de relevante importancia seran como factores pronosticos mas importantes la edad
de Cirugia, el restablecimiento del flujo biliar y la presencia de cuadros de colangitis que
como se ha mencionado causara disminuciéon del flujo de bilis. perdida de conductos
biliares extrahepaticos remanentes y desarrollo de cirrosis, con hipertension portal.
sangrado de tubo digestivo y encefalopatia hepatica destacando la importancia del
diagnostico y tratamiento oportuno de los mismos, para disminuir en lo posible el riesgo de

complicaciones ya mencionadas.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

En el servicio de Gastroenterologia y Nutricion Pediatrica del Hospital General “Dr.
Gaudencio Gonzalez Garza” del Centro Medico Nacional “La Raza” del Instituto
Mexicano del Seguro Social, la atresia de vias biliares es una malformacion congénita
frecuente en el grupo de edad infantil. con un promedio de 5 casos nuevos por afio. la
evolucion en los pacientes con atresia de vias biliares es cronica y variable.
independientemente de la derivacion quirtrgica. los pacientes evolucionan en mayor o
menor tiempo a la Cirrosis hepatica y sus complicaciones. A las complicaciones como
hipertension portal con sangrado de tubo digestivo y encefalopatia hepatica, se agrega la
posibilidad de colangitis, relacionada probablemente a la Cirugia que en la mayoria de estos
nifos se realiza. La posibilidad de sobrevida en pacientes con atresia de vias biliares se
relaciona a la posibilidad de realizar transplante hepatico. El éxito del mismo se considera
a nivel internacional que depende de las condiciones clinicas generales en las que llegue el
paciente al procedimiento. Debido a que cada vez es mas frecuente la posibilidad de
transplante en nuestro pais, es importante conocer los factores asociados a un mal
pronostico, con el fin de detectar situaciones especificas que requieran vigilancia estrecha.
tratamiento y de sus posibles medidas preventivas.

Por lo anterior se planteo la siguiente pregunta.

¢ Cuales son los factores asociados a mortalidad en pacientes con atresia de vias biliares?



JUSTIFICACION

La atresia de vias biliares constituye una de las causas mas frecuentes de colestasis en la
infancia y representa la primera causa de transplante hepatico a nivel pediatrico, se trata de
una obliteracion fibrosa que involucra todo o parte del sistema biliar asociado a fibrosis
hepatica progresiva, se ha considerado como un factor determinante en el pronostico, la
edad en que se realiza la portoenteroanastomosis. La colangitis. el sangrado de tubo
digestivo y la encefalopatia hepatica se han reportado como factores de mal prondstico. La
sobrevida en estos pacientes depende de la posibilidad de un transplante hepatico. Ya que
no hay estudios precedentes sobre la evolucion y pronostico en pacientes con atresia de
vias biliares en nuestro pais y cada ves es mas probable el realizar transplante hepatico en
nuestro hospital consideramos relevante conocer las condiciones que conllevan un mal
pronostico y mortalidad en pacientes con atresia de vias biliares para ofrecer un diagnostico
y un tratamiento mas temprano para poder prevenir mayor deterioro clinico en los

pacientes.



OBJETIVOS

Objetivo General: Determinar la asociacion de factores pronosticos y mortalidad en

pacientes con atresia de vias biliares.

Objetivos secundarios:

Conocer la asociacion entre la edad de la portoenteroanastomosis tipo Kasai y mortalidad

en pacientes con atresia de vias biliares

Determinar la asociacion entre el éxito de la anastomosis tipo Kasai y la mortalidad (niveles

de bilirrubinas a los 30 dias y la mortalidad).

Determinar la asociacion entre colangitis v mortalidad en pacientes con atresia de vias
biliares.

Determinar la asociacion entre sangrado de tubo digestivo y mortalidad en pacientes con
atresia de vias biliares.

Determinar la asociacion entre encefalopatia hepatica y mortalidad en pacientes con atresia
de vias biliares.

Determinar la asociacion entre el estado nutricional y mortalidad en pacientes con atresia

de vias biliares.



PROGRAMA DE TRABAJO

Material y Métodos.

El estudio se realiz6 en el servicio de Gastroenterologia y Nutricién Pediétrica de la Unidad
de Alta Especialidad “Dr. Gaudencio Gonzélez Garza” del Centro Medico Nacional “La

Raza” del Instituto Mexicano del Seguro Social.

Diseiio de estudio:

Observacional, analitico, retrospectivo.

Universo de trabajo:

Se incluyeron los expedientes clinicos de todos los pacientes vivos o muertos con
diagnostico de atresia de vias biliares, a los que se les hubiese realizado 6 no
portoenteroanastomosis tipo Kasai, manejados en el servicio de Gastroenterologia
Nutricion Pediatrica del Centro Medico Nacional “La Raza™ de Enero de 1999 a Mayo

del 2004.

Criterios de inclusion:

Grupo control:

I. Expedientes de pacientes vivos con atresia de vias biliares, operados y no operados de
Cirugia tipo Kasai, que estan actualmente en control en el servicio de Gastroenterologia
Pediatrica, con una edad comprendida entre mayores de 2 meses y menores de 16 afios.

2. Expedientes de pacientes vivos con atresia de vias biliares operados y no operados de
Cirugia tipo Kasai que estén en control por el servicio de Gastroenterologia y Nutricion
Pedidtrica independientemente del tiempo de sobrevida.

3. Expedientes de pacientes vivos con atresia de vias biliares operados y no operados de
Cirugia tipo Kasai que estén en control o hayan cursado con una de las siguientes
complicaciones: colangitis, sangrado de tubo digestivo. encefalopatia hepatica y
desnutricion.

Casos:

I. Expedientes de pacientes con diagnostico de atresia de vias biliares, operados y no

operados de Cirugia tipo Kasai, que fallecieron en los altimos S afios a causa de una
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complicacién de atresia de vias biliares como: colangitis, sangrado de tubo digestivo,
encefalopatia hepatica y desnutricion con una edad comprendida entre mayores de 2 meses
y menores de 16 afios.

2. Expedientes de pacientes con diagnostico de atresia de vias biliares, operados y no
operados de Cirugia tipo Kasai, que hayan fallecido en los ultimos 5 afios a causa de una
complicacion de atresia de vias biliares como: colangitis, sangrado de tubo digestivo,
encefalopatia hepatica y desnutricion independientemente de la edad de sobrevida y tiempo
de seguimiento.

3. Reportes del Comité de mortalidad de pacientes fallecidos en los altimos 5 afos, a causa
de una complicacion de atresia de vias biliares como son colangitis, sangrado de tubo

digestivo, encefalopatia hepatica y desnutricion, operados y no de Cirugia tipo Kasai

Criterios de exclusion:

Expedientes incompletos o extraviados de pacientes vivos o muertos con diagnostico de
atresia de vias biliares de enero de 1999 a mavo del 2004.

Pacientes con atresia de vias biliares que hayan fallecido a consecuencia de cualquier otra

complicacion que no sean las ya mencionadas.



VARIABLES DEL ESTUDIO

Variable independiente:

Mortalidad:

Definicion conceptual: Proporcion de muertes en un periodo determinado sobre un numero

de individuos.

Definicion operacional: Proporcion de muertes ocurridas de enero de 1999 a mayo de 2004

en pacientes con atresia de vias biliares, que hayan fallecido a consecuencia de una de las

siguientes complicaciones: Sangrado de tubo digestivo, encefalopatia hepatica. colangitis y

desnutricion.
Tipo de variable: Dicotomica.
Escala de medicion: Nominal.

Indicador: Si: I No: 2.
Variables dependientes.
Edad en la que se realizo la portoenteroanastomosis.

Definicion conceptual: Tiempo después de nacido en el que

portoenteroanastomosis tipo Kasai.

se realizo la

Definicion operacional: Edad cumplida en meses y dias a la que fue realizada la

portoenteroanastomosis tipo Kasai.
Tipo de variable: Cualitativa, ordinal.
Escala de medicion: Intervalo, continta.

Indicador: Meses y/6 dias.



Exito de la anastomosis tipo Kasai:

Definicion conceptual: Determinar la existencia de flujo de bilis, tomando los niveles
sanguineos de bilirrubinas a los 30 dias posteriores a la Cirugia.

Definicion operacional: Valores sanguineos de bilirrubinas tomados del expediente clinico
30 dias después a la portoenteroanastomosis tipo Kasai que hayan disminuido al 50% de
los previos a la Cirugia o se encuentren en una cifra igual o menor de 4mg/dl.

Tipo de variable: Cuantitativa, continda.

Escala de medicion: De razon.

Indicador: Niveles sanguineos expresados en mg/dl.

Colangitis.

Definicion conceptual: Fiebre en ausencia de otro proceso infeccioso. que se acompane de
ictericia, dolor en drea hepatica, acolia y que presenten incremento en las cifras de
bilirrubinas, transaminasas. asi como leucocitosis con neutrofilia y bandemia. En paciente
con atresia de vias biliares después de la Cirugia.

Definicion operacional: Presencia de Colangitis.

Tipo de variable: Cualitativa, dicotomica.

Escala de medicion: Intervalo, discreta.

Indicador: Numero de episodios (1,2,3.4,5...)

Sangrado de tubo digestivo.

Definicion conceptual: Hematemesis, melanemesis o melena en pacientes con atresia de
vias biliares.

Definicion operacional: Presencia de Sangrado de tubo digestivo.

Tipo de variable: Cualitativa, dicotomica.

Escala de medicion: Intervalo, discreta.

Indicador: Numero de episodios. (0,1.2.3.4.5...)



Encefalopatia hepatica.

Definicion conceptual: Depresion global del sistema nervioso central caracterizada por
alteraciones de conducta, disminucion del estado de alerta y coma presentes en pacientes
con atresia de vias biliares.

Definicion operacional: Presencia de Encefalopatia hepatica.

Tipo de variable: Cualitativa, dicotomica.

Escala de medicion: Intervalo, discreta.

Indicador: Numero de episodios (0,1,2,3,4,5...)

Estado nutricional.

Definicion conceptual: Medicion de la magnitud en que se cubren las necesidades
fisiologicas de la persona en cuanto a nutrimentos por medio de deteccion y valoracion
nutricional.

Definicion operacional: Se valorara acorde a la puntuacion Z de la talla/edad al momento
del fallecimiento o al final del seguimiento en los pacientes vivos.

Tipo de variable: Cuantitativa, continua.

Escala de medicion: De razén.

Indicador: Talla para la edad acorde a las tablas de referencia del NCHS/WHO expresado
en centimetros y acorde a la siguiente escala.

Normal: Entre -1 y +1 desviacion estandar de la media para talla/edad de las tablas de
referencia de NCHS/WHO.

Desnutricion leve: -1 a -1.9 desviaciones estandar de la media para talla/edad de las tablas
de referencia del NCHS/WHO.

Desnutricion moderada: -2 a -2.9 desviaciones estandar de la media para talla/edad de las
tablas de referencia de NCHS/WHO.

Desnutricion severa: -3 desviaciones estandar de la media para talla/edad de las tablas de

referencia del NCHS/WHO.



VARIABLES UNIVERSALES

Nombre de la | Definicion Naturaleza de la | Escala de | Indice de | Fuente de
variable operativa variable medicion medicion informacién
Edad Tiempo Cuantitativa De razén. Afos, meses y | Registro de
transcurrido desde | Continua dias. cedula del IMSS
el nacimiento Expediente
hasta el episodio clinico
de
| colangitis,STD,EH.
Genero | Condicion Cualitativa Nominal | Masculino:1 Cedula del
| organica que | dicotomica Femenino:2 IMSS ¥
‘ distingue entre expediente
hombre y mujer clinico
Peso | Expresado en | Cuantitativa De razon Numero que | Expediente
kilogramos al final | Continua registro la | clinico.
I del seguimiento bascula
| - | expresado kg N
Talla ‘ Registro  de la | Cuantitativa De razon Valor obtenido | Expediente
estatura al final | Continua con el | clinico

del seguimiento

estadimetro en
cm




ANALISIS ESTADISTICO

Los resultados obtenidos acerca de las diferentes variables mencionadas, se expresaron en
frecuencia y porcentajes, se presentaron en forma de cuadros y graficas. La asociacion entre
cada una de las variables y la mortalidad de los pacientes se expreso por razon de momios.
Se llevo a cabo prueba de x” para explorar la diferencia entre los grupos control y de
casos para las variables nominales y t de Student para las variables de intervalo.

Para controlar la diferencia en el tiempo de sobrevida y seguimiento se formaron estratos
con los pacientes de la siguiente manera:

1. Pacientes con atresia de vias biliares fallecidos al afio de edad por alguna complicacion
como sangrado de tubo digestivo, encefalopatia hepatica, colangitis y desnutricion contra
pacientes vivos con seguimiento durante el primer | afio de edad. ya sea se encontraran en
control o presentaran alguna de las complicaciones como sangrado de tubo digestivo.
encefalopatia hepatica. colangitis y desnutricion.

2. Pacientes con atresia de vias biliares fallecidos entre 1 y 3 anos de edad por alguna de las
complicaciones ya mencionadas contra pacientes vivos en control o que presentaron
alguna de las complicaciones comentadas con seguimiento entre | a 3 afios de edad.

3. Pacientes con atresia de vias biliares fallecidos a una edad mayor de 3 afos por alguna
de las complicaciones comentadas contra pacientes vivos con un seguimiento mayor de 3

anos de edad.



METODOLOGIA

1) De las hojas de registro de Consulta externa 4-30-6/99 se obtuvo el nombre y nimero de
afiliacion de los pacientes que actualmente se encuentran en control en el servicio de
Gastroenterologia y Nutricion Pediatrica de la Unidad de Alta Especialidad “Dr. Gaudencio
Gonzélez Garza™ del Centro Medico Nacional “La Raza™ del Instituto Mexicano del Seguro
Social.

2) De los registros del Comité de Mortalidad se obtuvo el nombre v afiliacion de los
pacientes fallecidos con diagnostico de atresia de vias biliares.

3) Se complemento la informacion con las notas de alta del servicio.

4) Solicitamos los expedientes clinicos al Archivo Clinico del hospital.

5) Se formaron 2 grupos: Grupo control con pacientes vivos con diagnostico de atresia de
vias biliares. operados y no operados de Kasai, ya sea que estén en control o hayan
presentado algunas de las complicaciones como colangitis. encefalopatia hepatica, sangrado
de tubo digestivo y desnutricion.

Grupo de casos pacientes fallecidos a consecuencia de una complicacion de atresia de vias
biliares como son sangrado de tubo digestivo. encefalopatia hepatica, colangitis y
desnutricion con o sin portoenteroanastomosis tipo Kasai.

6) De los grupos de casos y controles para controlar la diferencia en el tiempo de sobrevida
y seguimiento se formaron 3 estratos:

1. Pacientes con diagnostico de atresia de vias biliares del grupo de casos fallecidos al afio
de edad por alguna de las complicaciones ya mencionadas contra pacientes vivos en
control o que cursaron con algunas de las complicaciones comentadas con seguimiento
durante el primer afio de edad.

2. Pacientes con diagnostico de atresia de vias biliares del grupo de casos fallecidos a
consecuencia de alguna de las complicaciones mencionadas entre | y 3 afios de edad contra
pacientes vivos del grupo control con seguimiento entre | a 3 aios de edad.

3. Pacientes del grupo de casos fallecidos a una edad mavor de 3 afos a consecuencia de
alguna de las complicaciones mencionadas contra pacientes vivos del grupo control con
seguimiento mayor de 3 afos.

7) De los pacientes de ambos grupos se recabo la informacion, acorde a el anexo numero 1.



CONSIDERACIONES ETICAS

El protocolo se present6 al Comité de Investigacion para su aprobacion.

La investigacion se realizo acorde a las declaraciones internacionales de los codigos de
ética.

Dado que unicamente se utilizo la informacion del expediente clinico. guardando la
confidencialidad de la identificacion de los pacientes, no se requirid autorizacion por

escrito.
RECURSOS Y FACTIBILIDAD

Recursos humanos: El llenado de la hoja numero 1 se realizé por el investigador.

Recursos materiales: El investicador proporciono las hojas para el vaciamiento de datos.
Recursos financieros: No se requirieron

Factibilidad: Para la presente investigacion se utilizo el expediente clinico. el reporte del
Comité de Mortalidad y las notas de alta del servicio. los cuales se encontraron a

disposicion, por lo que el estudio fue factible de llevarse a cabo.
ANEXO

Hoja numero | de recoleccion de datos.



RESULTADOS

El estudio se llevo a cabo con un total de 37 pacientes, el grupo de casos se formé por 16
pacientes (43%), 7 del género masculino (43%) y 9 del género femenino (56%), con una
edad promedio al momento de la defuncion de 34.4 meses con un rango de edad de 6
meses a 15 afios. Los controles lo constituyeron 21 pacientes (56%), de los cuales 4
(19%) fueron del género masculino y 17 (81%) del género femenino con una edad media al
final del seguimiento de 4.2 afios y un rango de 4 meses a 10 afios.

De los 37 pacientes estudiados, 11 (29.7%) fueron hombres y 26 (70.2%) mujeres. El
63.6% de los hombres fallecieron y el 36.6% de mujeres, con RM de 3.3 (IC95%: 0.72 a
14.9). Las principales causas de defuncion fueron encefalopatia hepatica en 5 pacientes
(31.25%), sangrado de tubo digestivo en 4 pacientes (25%), sindrome hepatorenal en 3
pacientes (18.75%), colangitis en 2 pacientes (12.5%), 1 por ascitis y otro por sepsis que
represento el (6.25%) cada uno de ellos.

Griéfica 1.

Genero de pacientes con atresia de vias biliares: Casos
y controles.

O Masculino
Femenino

Casos Controles
RM: 3.3 IC: 95% 0.72a 14.9
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El inicio de la sintomatologia de los pacientes en ambos grupos fue referido entre el primer
y los 90 dias de vida, con mayor frecuencia en las 2 primeras semanas, en todos los
pacientes a excepcion de uno la sintomatologia fue ictericia, seguido de acolia y coluria. Un
paciente fue intervenido quirirgicamente a los tres dias por vomitos, con

atresia de vias biliares como hallazgo quirirgico. En 33 pacientes el diagnostico se
confirmé por estudio histopatoldgico y/o colangiografia transoperatoria, y, en 4 por
colangiografia transoperatoria.

La edad de envi6 a nuestra Unidad en promedio fue de 3.98 meses con una rango de 3 a 36
meses, tres pacientes fueron intervenidos en otros hospitales y enviados posteriormente.
La edad promedio en que se realizo el diagnostico fue de 2.93 meses con un rango de tres
dias hasta 7 meses, sin mostrar diferencia significativa entre ambos grupos. En el cuadro 1,
se mencionan las caracteristicas generales de los pacientes de ambos grupos y los niveles
iniciales de bilirrubina directa, alanin amino transferasa y asparto amino transferasa, los
cuales no mostraron diferencias significativas entre ambos grupos.

CUADRO 1. CARACTERISTICAS INICIALES DE PACIENTES INCLUIDOS EN

EL ESTUDIO

CASOS CONTROLES
No. de pacientes 16 21
Gé Mascu!ino 7 Mascu!ino 4

Femenino 9 Femenino 17

; Media: 3 meses Media: 4.7 meses
%*
Eda.de Eaio ds: 2.02 ds:7.46
. . Media: 2.88 meses Media: 2.96
*

Edag de disgaostics ds: 1.48 ds: 1.46
Niveles miciales de Media: 9.1 mg/dl Media: 8.52 mg/dl
Bilirrubinas * ds: 1.45 ds: 2.91
Niveles iniciales de Media: 106.8 U/l Media: 156.4 U/l
Alanino transferasa * ds: 37.1 ds: 106
Niveles miciales de Media: 172.5 U/l Media: 222.1U/1
Aspartato transferasa * ds: 50.6 ds: 100.7

* Sin diferencia significativa
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Se realiz6 portoenteroanastomosis en 29 pacientes (78%), de los cuales 12 (41%)
corresponden al grupo de casos y 17 (58%) del grupo de controles; en 8 pacientes (4 de
cada grupo) no se realizo portoenteroanastomosis por edad avanzada al momento del
diagnostico. El promedio de edad de la cirugia para los 37 pacientes fue de 2.93 meses,
para los pacientes del Grupo de casos de 2.69 meses con rango de 3 dias hasta 6 meses, la
edad promedio de intervencion en los controles fue de 2.77 meses con rango de 1.66 meses
hasta 5 meses, No se encontrd diferencia estadisticamente significativa en la edad de
cirugia entre ambos grupos.

Grifica 2.

Edad de la portoenteroanastomosis
tipo Kasai

0 menos de 8 semanas
O mas de 8 semanas

RM: 2.08 [C:95% 1.15a3.01

2]



La portoenteroanastomosis se considero exitosa en solo 1 (6.25%) de los pacientes
fallecidos y en 13 (62%)de los pacientes controles. El éxito de la cirugia considerado
como la disminucion de los niveles de bilirrubina directa a menos de 4 mg/dl posterior a la
cirugia, se asoci6 a mortalidad con un RM de 35.7 (IC95%: 3.47 a 366.9) con diferencia

estadistica significativa con p:<0.01

Grifica 3.
Exito de la Cirugia }
Niveles menores de 4 mg de bilirrubina directa a los 16 a 30 dias después
de la cirugla
; 13 ’
F o 15; o
C
i 10 /
' / oSi
¢ 9 No

Casos Controles
RM: 35.7 IC:95% 3.47 a 366.9 P:<0.01

22



Al analizar el éxito de la portoenteroanatomosis y la edad en la que se realizo,
independientemente del grupo al que pertenecen los pacientes, se observa que solo a 7
pacientes se les realizo antes de las 8 semanas, con éxito en el 71%, en 22 pacientes se
realizé posterior a esta edad, con éxito solo en el 40%. La asociacion entre la edad de la
cirugia y el éxito, produce una RM de 3.6 con IC 95%: 0.58 a 22.2, sin diferencia
estadisticamente significativa.

Grifica 4.

Funcionamiento de Kasai contra edad de Cirugia

0 menos de 8 semanas
mas de 8 semanas

N M = m ™ AA T

RM: 3.6 IC: 95% 0.58 A 22.2
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Del Grupo de Casos 6 (37.5%), presentaron Colangitis, entre 1 y 3 episodios, del grupo
control en 9 (42.8%) se diagnostico Colangitis, sin encontrarse diferencia estadisticamente
significativa. En todos los pacientes el diagnostico de colangitis se realizé por la presencia

de fiebre, leucocitosis, aumento de bilirrubina directa y ausencia de foco infeccioso a otros

niveles
Grifica 5.
Colangitis.
12
F
¢ 101
C
i 8
€
; 6 0 Si
e 4 @ No
€ 9
0 ]
Casos Controles
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Once (68.7%) pacientes de los Casos y 7 (33.3%) de los Controles presentaron Sangrado de
Tubo Digestivo, por lo que se obtiene asociacién entre Sangrado de Tubo Digestivo y
Mortalidad con RM 4.4 (IC95%: 1.19 a 16.14) con diferencia estadistica significativa con
p:<0.05.

Nueve de los pacientes en el grupo de Casos, presentd entre 1 a 2 episodios y 2 pacientes
entre 3 y 5 sangrados. Del grupo control, 4 de los pacientes con sangrado, presentaron
entre 1 a 2 episodios, 1 paciente present6 5 episodios y 2 pacientes 6 episodios de sangrado.
No se encontr6 gradiente dosis respuesta entre la asociacion de sangrado de tubo digestivo
y mortalidad.

Grifica 6.
Sangrado de tubo digestivo
— |
F 10 J?
« 8
i |
: 6 / O Si
t 47 No
€ ]

Casos Controles
RM: 4.4 IC:95% 1.19 a 16.14 p:<0.05
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En 10 pacientes del Grupo de Casos (62.5%) y 3 del Grupo Control (14.2%) se presentd
Encefalopatia Hepatica, con RM de 10 e IC 95%: 1.73 a 48.5. presentando diferencia
estadistica significativa p:<0.01. 9 de los pacientes del Grupo de Casos y 3 del Grupo
Control presentaron entre 1 a 2 episodios de Encefalopatia Hepatica y 1 paciente del grupo
control present6 5 episodios.

Grifica 7.
Encefalopatia Hepatica
1
20
15
. 101 o Si
Nunca
sl
0l

Casos Controles

RM: 10 IC: 95% 1.73 a 48.5 P:<0.01
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En 14 pacientes (87.5%) de los Casos, y, en 12 pacientes (57%) presentaron ascitis, con
asociacion entre ascitis y mortalidad con RM de 5.25 e IC 95% de 1.56 a 17.66 con
diferencia significativa con p:<0.05.

Grifica 8.

Ascitis

O Presencia ascitis
O Sin ascifis

RM: 5.25 IC: 95% 1.56 a 17.66 P:<0.05
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El estado nutricional valorado al final del seguimiento por talla de acuerdo a la edad,
mostré en 2 pacientes del grupo de casos (12.5%) y en 11 (52.5%) mostré estado
nutricional adecuado. En 10 (90%) de pacientes del Grupo de Casos y en 14 (66.6) se
encontrd desnutricion de moderada a severa. Al analizar la asociacion entre estado
nutricional y mortalidad se obtiene RM de 7.7 con IC 95% 2.17 a 27.8 encontrando

diferencia significativa con p:<0.05

Grifica 9.

Estado nutricional

§

C O Algun grado de
i desnutricion

¢ @ Edo. Nutricional
t’ normal

€
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Grifica 10.

Asociacién entre Estado Nutricional normal y desnutriciéon
leve contra mortalidad en pacientes con desnutricion
moderada a severa en pacientes con Atresia de vias
biliares

14
12
10

LN o]

O Nomal a
desnutricién leve
0 Moderada a severa

I e i e
O N & O @©

RM: 6.8 IC: 95%5.93a7.67 p: <0.05

Al investigar el éxito de la cirugia y su asociacion con los episodios de colangitis no se
encuentra diferencia estadistica significativa entre el numero de episodios de colangitis y el
éxito del a cirugia, de igual manera no se encontrd asociacion entre los episodios de

sangrado de tubo digestivo y el éxito de la cirugia
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La presencia de encefalopatia hepatica se presento en 9 pacientes con cirugia, 1(11%) con
cirugia exitosa y en 8 (88.8%) con cirugia sin exitoso, la asociacién entre encefalopatia
hepatica y éxito de la cirugia produce una RM.14.8 con IC: 95%: 1.48 a 147.6 con
diferencia estadistica significativa y p<:0.001

Grifica 11.

Funcionamiento de Kasai y Encefalopatia hepéatica

13
F12
z
10
i
3
r o Si
t @ Nunca
€
<

Kasai con éxito Kasai sin éxito

RM: 14.851C: 95% 13.65a 15.95 p:< 0.05

Al analizar las diferentes variables con la mortalidad por grupos de edad no se encontrd

asociacion ni diferencia estadistica significativa, posiblemente debido al tamafio de la
muestra.
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DISCUSION

La atresia de vias biliares es una de las causas mas comunes de colestasis neonatal y en los
primeros meses de la vida, en la cual existe obliteracion o discontinuidad de los conductos
biliares en cualquier punto desde el porta hepatis hasta el duodeno. Constituye una de las
causas mas frecuentes de hepatopatia cronica en edades pediatricas. que
independientemente de su manejo evoluciona a Cirrosis Hepatica. por lo que constituye la
causa mas frecuente de Transplante Hepético.

En nuestra serie de pacientes se encontrd predominio de la enfermedad en el género
femenino, lo cual corresponde a lo referido en la literatura 7,

La sintomatologia que presentaron los pacientes estudiados corresponde a la reportada por
otros autores como Schreiber R 3,

La enfermedad se considera como un reto diagnostico. ya que la ictericia que constituye el
signo pivote, es considerado con frecuencia como signo de ictericia multifactorial que
presentan hasta el 80% de recién nacidos secundario a aumento de bilirrubina indirecta. lo
cual motiva que estos pacientes sean enviados tardiamente para protocolo de estudio. tal
como se observa en los pacientes del presente estudio en los que la edad promedio de envio
v/o diagnéstico fue de 3.5 meses y 2.8 meses respectivamente. edad mayor a la
recomendable para que el paciente sea sometido a correccion quirdrgica exitosa. (4

El éxito de la Cirugia de acuerdo a lo reportado por varios autores. depende de diversos
factores entre los que se sefiala como de primordial importancia la edad en que se realiza.
La mayoria de los autores (7 seflalan como edad optima para la cirugia antes de las 8
semanas de vida. a fin de que el dafio hepatico no sea severo y se logre drenaje biliar hacia
el intestino. En nuestra serie de pacientes la edad en que se realizo la Cirugia fue en su
mayoria mas de 8 semanas. lo cual puede explicar que el drenaje biliar solo se obtuvo en el
48% de los casos. El éxito de la Cirugia. se asocio de manera importante (RM: 35.7) con la
mortalidad, sin embargo al explorar la asociacion de mortalidad con los pacientes
intervenidos quirirgicamente antes y después de las 8 semanas. no se¢ encontr¢ diferencia
significativa, probablemente por el tamafio de la muestra y porque la mayoria de los

pacientes fueron intervenidos después de las 8 semanas.



La Atresia de vias biliares es una enfermedad evolutiva, la cual a pesar del éxito o fracaso
de la cirugia, culmina en cirrosis hepatica. (o) En la literatura existen diversos reportes, (.
17, 20y que han explorado la evolucion de los pacientes posterior a la portoeneroanstomosis,
con el objetivo de detectar posibles factores de riesgo. Liinzmann K (50, reporta en 1999,
que a mayor niimero de episodios de colangitis mayor la probabilidad de cirrosis hepatica,
sin embargo, Van Heurn (17, en el 2003, no encuentra a los episodios de colangitis como
factores de riesgo independiente para muerte o necesidad de transplante hepatico. En el
presente estudio los episodios de colangitis no se asociaron a mortalidad. sin embargo los
episodios de colangitis se presentaron con mayor frecuencia en el grupo de pacientes vivos,
posiblemente relacionados a mayor sobrevida y mayor oportunidad de presentar
complicaciones.

El sangrado de tubo digestivo, se considera una de las complicaciones mas graves en
pacientes con hepatopatia crénica y en general se considera como un factor de mal
prondstico.;;y Miga D (25 reporta en 2001 asociacion entre episodios de sangrado y
sobrevida libre de transplante hepatico. En nuestro estudio el sangrado de tubo digestivo se
presentd con mayor frecuencia en los pacientes que fallecicron v se encontrd como un
factor asociado a mortalidad, lo cual esta acorde con lo reportado por otros autores. En
25% de nuestros pacientes se consideré como causa de muerte.

La encefalopatia hepatica es una complicacion en los pacientes con cirrosis hepatica y aun
cuando no existen estudios que reporten su asociacion con mortalidad o necesidad de
transplante, es considerada en general como una complicacion severa y tardia en los
pacientes cirroticos. En nuestra serie se encuentra como un factor asociado a mortalidad
(31%) y su presencia fue significativamente mas frecuente en los pacientes con fracaso de
la portoenteroanatomosis

Se encontrd en nuestros pacientes asociacion significativa entre la presencia de ascitis y
mortalidad. En la literatura la ascitis es considerada como una complicacion tardia en
pacientes con atresia de vias biliares (7, y no existe reportes de su asociacion como factor
pronostico.

El estado nutricional de nuestros pacientes. se encontré en su mayoria afectado, con
desnutricion moderada a severa, lo cual es frecuentemente reportado en la literatura y,

considerado de importancia vital para el éxito de un transplante hepatico.
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CONCLUSIONES:

La atresia de vias biliares constituye una patologia de frecuencia relativa en el
Servicio de Gastroenterologia Pediatrica con aproximadamente 5 casos nuevos por
aflo.

La enfermedad predomina en el género femenino v la sintomatologia principal la
constituye la ictericia. coluria y acolia, lo cual concuerda en nuestra seriec y lo
reportado en la literatura.

La edad de envio de los pacientes a nuestra Unidad para protocolo de estudio es
tardia con respecto a lo recomendado por la literatura mundial.

El éxito de la Cirugia en la serie de nuestros pacientes fue de 48% lo cual se
encuentra dentro del rango comentado por algunos autores, sin embargo se
encuentra por debajo de lo reportado por autores principalmente japoneses en los
que se menciona hasta un 70% de éxito.

El éxito de la cirugia se asocio a una mayor sobrevida en nuestros pacientes lo que
concuerda con lo reportado en la literatura

Es probable que el porcentaje de éxito de la Cirugia se incremente, si se
implementan medidas dirigidas a una diagndstico mas oportuno

Los factores prondsticos asociados a mortalidad fueron sangrado de tubo digestivo.
encefalopatia hepatica. ascitis y desnutricion de moderada a severa lo cual
concuerda con lo reportado en la literatura.

La colangitis no se encontré como una factor asociado a mortalidad en nuestra serie
de pacientes.

El éxito de la Cirugia se asocid como factor pronostico para la presencia de
encefalopatia hepatica pero no para la presencia de sangrado de tubo digestivo o

ascitis.

. El éxito de la cirugia se asocia con una mayor sobrevida sin embargo a pesar de

obtenerse un drenaje biliar adecuado. la enfermedad evoluciona hacia cirrosis
hepatica e hipertension portal, motivo por el que el grupo de pacientes con cirugia

exitosa presentan también manifestaciones de hepatopatia cronica.

. El numero de complicaciones en el grupo de pacientes con cirugia exitosa es menor

y mas tardio que las presentadas por los pacientes sin cirugia o con fracaso de la



cirugia, por lo cual es recomendable que todos los pacientes sean sometidos a
cirugia temprana a fin de procurar una mejor calidad de vida.

12. Es necesario establecer programas de transplante hepatico que constituyen la
alternativa de curacion para pacientes con atresia de vias biliares,

independientemente del éxito o fracaso de la portoenteroanstomosis.



ANEXO No. 1.

Hoja de vaciamiento. Fecha:
Nombre: Edad:
Sexo: Fecha de nacimiento: Lugar de nacimiento:

Edad de inicio de sintomatologia:

Sintomas:

Edad de envio:
Edad al Dx:
Cirugia: Si:

Edad de cirugia:
No: Causa:

Enviado por:

Fecha de cirugia:

Enfermedades asociadas:

PFH: Antes de Cirugia

BD:

Post-Cirugia (15 a 30 dias)

BI:

ALT:

AST:

FA:

Funcionamiento de Kasai: Total:
TX profilactico: Si:
No:

Cual:

Parcial: No:
Tiempo:

num. episodio | 1 2 3
Colangitis

Fecha

Tiempo post
Kasai

Fiebre

Leucocitosis

Bandemia

Cultivo

BD

BI

AST

ALT

FA

Acolia |

Ty

Camb/antimic.

Tiempo
resolucion

BD ant/eps

BD 15a30
dias
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Otras complicaciones:

Sangrado de tubo digestivo:

Numero de episodios:
Manejo:

Tiempo posterior a Kasai:

Encefalopatia hepatica:
Numero de episodios:
Manejo:

Tiempo posterior Kassai:

Ascitis: No: Si:
Manejo:
Biopsia hepatica:

Motivo:

Hospitalizaciones: Numero:

Tiempo de sobreviva:
Causa de muerte:

Al final del seguimiento:
Fecha:

Peso:
Talla:

BD:
BI:

ALT:

AST:

FA:
Proteinas:
Albtimina:
TP:

TPT:

Tratamiento:
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