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Introducción. 

Uno de cada 2500 recién nacidos vivos cursa con colestasis neonatal (l,2,3i ; esta 

se define como hiperbilirrubinemia en la que más de 15% de la bilirrubina total 

corresponde a bilirrubina directa o conjugada y se acompaña de ictericia, coluria y 

acolia, desde el periodo de recién nacido y hasta los tres meses de edad (3J. La 

colestasis en los primeros meses de vida puede ser consecutiva a numerosas 

enfermedades que se pueden agrupar de la manera en que se enlistan en el 

cuadro l. 

La atresia de vías biliares extrahepáticas ocupa de 40 a 60% de los casos de 

colestasis neonatal, las enfermedades metabólicas entre 20 y el 30% restante 

corresponde a hepatitis neonatal; para su diagnóstico se requiere de la biopsia 

hepática la que además ayuda a determinar la magnitud del daño (1,2,4J • 

Como se asentó anteriormente, la atresia de vías biliares es la causa más común 

de colestasis neonatal, esta entidad se considera como un proceso único del 

periodo neonatal, es progresivo e irreversible y destruye paulatinamente al árbol 

biliar. Es más frecuente en niñas y se estima que ocurre en 1 de cada 8000 recién 

nacidos vivos en países asiáticos y en uno de cada 18 000 recién nacidos vivos 

en países europeos (4J· 

Se caracteriza por obliteración fibrosa parcial o completa del árbol biliar 

extrahepático con daño concomitante de los conductos biliares intrahepáticos, no 

está asociada a neoplasias, cálculos o ruptura primaria de los conductos; la 

inflamación y la fibrosis que afecta al árbol biliar intra y extrahepático culmina con 

obliteración del árbol biliar, cirrosis biliar y ductopenia (9J. La atresia de vías 

biliares extrahepática, es la causa más frecuente de transplante de hígado en 



niños. En principio el problema se corrige mediante el procedimiento de Kasai o 

portoenterostomía hepática, que permite drenar los líquidos biliares al intestino. De 

los niños así intervenidos vive más de 10 años sin necesidad de un transplante de 

hígado, otro tercio desarrolla complicaciones que hacen necesario el transplante 

antes de los 10 años de edad, y en el resto la portoenterostomía no corrige el 

problema. Por lo tanto el tratamiento es quirúrgico y el pronóstico es 

relativamente favorable si se lleva antes de los 70 días de edad (3,11). 

La etiopatogenia de la atresia de vías biliares extrahepáticas es desconocida hasta 

ahora, sin embargo, se han propuesto diversas teorías para explicar su etiología. 

Una de ellas postula que se trata de una malformación que ocurre durante la vida 

fetal o embrionaria dada la relativa frecuencia con que se ha asociada a diversas 

anomalías congénitas por lo que se piensa que, al menos en estos casos las 

alteraciones son causadas por una expresión anormal de genes que regulan el 

desarrollo de los conductos biliares asociada a otros defectos en la morfogénesis (4) 

Los casos debidos a alteraciones genéticas están asociados con malformaciones 

congénitas de tipo sindrómico y parecen presentar a su vez, heterogeneidad 

genética. Han sido clasificados en dos o tres grupos de acuerdo con sus 

características. En un estudio de Carmi y cols., 1993, de 251 casos analizados de 

atresias de vías biliares, 51 (20.3%) tenían malformaciones asociadas, de estos 30 

(58.8%), tenían anomalías gastrointestinales, cardiacas o en el sistema urinario, 15 

(29.4%) presentaban anomalías en la secuencia de lateralidad y 6 ( 11.8%) 

contaban con alteraciones en la rotación del intestino; estos últimos tenían 

algunas similitudes con los del segundo grupo, por lo que podrían pertenecer a 

esta misma categoría, pero mostrando un conjunto más restringido d~ 

alteraciones. Se desconoce la identidad de los genes que podrían estar alterados 

en la atresia de vías biliares de tipo sindrómico. Se ignora, incluso, el tipo de 

herencia de este padecimiento y pocos, solamente siete, son los genes candidatos 
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funcionales que han sido estudiados: INV (inversin). Mediante rnutagénesis por 

inserción aleatoria (randorn insertional rnutagenesis) se creó un ratón con una 

deleción del gen inv, que presenta alteraciones en la lateralidad, colestasis y 

discontinuidad entre las vías biliares extrahepáticas y el intestino delgado 

(Mazziotti y cols., 1999). Estas características llevaron a pensar que quizá 

mutaciones en el gen INVpodrian ser la causa de las alteraciones de lateralidad y 

atresia biliar en niños. En una familia con varios miembros afectados se encontró 

una mutación en estado heterocigoto tanto en algunos individuos sanos corno en 

algunos enfermos, lo que parece descartar que este gen tenga un papel en estas 

anomalías congénitas, a menos que haya herencia di o trigénica (Schon y cols., 

2002). Se han estudiado otros seis genes involucrados en defectos de lateralidad, 

sin hallarse alteraciones en la atresia de vías biliares asociada con malformaciones 

congénitas. Por otro lado, se denomina atresia biliar perinatal o adquirida a 

todos aquellos casos en los que el daño es progresivo y se asienta en un árbol 

biliar que ha tenido un desarrollo previo normal y durante el periodo perinatal o 

posnatal es lesionado (4,7); esta lesión se ha tratado de atribuir a diversos agentes 

que actuarían durante los tres primeros meses de vida entre ellos se menciona a 

infecciones sobre todo virales, por PCR se han hallado secuencia de 

citornegalovirus en tejido congelado de niños con atresia de vías biliares, virus del 

papiloma humano en 16 de 18 casos (Drut y cols.,) sin embargo no se ha 

detectado en otros estudios, se ha relacionado con alteraciones autoinrnunes, 

corno lo es la asociación entre los alelos de genes HLA y la ocurrencia de la 

enfermedad sin embargo, los resultados han diferido entre los diferentes estudios. 

En la investigación de Donaldon y cols., 2002, se llevó acabo la genotipificación 

de HLA A, B, DRBl, DQAl, DQBl y DPBl en 101 niños con atresia de vía biliares, 

se estudio el polimorfismo en genes de la familia de la interleucina 1 y en los 

promotores de la interleucina 19 y del factor alfa de la necrosis tumoral. Los 
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resultados se compararon con un grupo control y no se encontraron diferencias 

significativas. Por inmunohistoquimica, en 47 casos de atresia de vías biliares se 

mostró la presencia de infiltrados celulares en los conductos biliares, pero no hubo 

expresión de marcadores citotóxicos como perforina, granzyme B o Fasl. , en otro 

estudio se observó actividad de linfocitos T citotóxicos contra el epitelio biliar en 

pacientes con atresia de vías biliares a diferencia de lo hallado en pacientes ton 

cirrosis biliar primaria. La atresia de vías biliares también se ha relacionado a la 

exposición a toxinas y alteraciones vasculares, esta última está basada en 

evidencias experimentales (4,9,12,13)· 

Se han realizado trabajos de experimentación en animales en donde la 

interrupción al flujo hepático fetal provocó atresia de vías biliares (12); las 

primeras alteraciones vasculares fueron descritas en 1959 como cambios 

hiperplásicos e hipertróficos en las ramas de las arterias hepáticas en los espacios 

porta c12,l3)· Sin embargo, las arterias hepáticas del árbol biliar extrahepático 

nunca habían sido estudiadas hasta en 1993 por Hoy colaboradores (13), los 

cuales estudian el árbol biliar extrahepático y la morfología de las arterias de 

infantes con atresia de vías biliares; entre las alteraciones que ellos encuentran 

están, cambios pseudoangiomatoides e hipertrofia de la capa media arterial (B)· 

La patología vascular hepática ha sido estudiada no solo en la atresia de vías 

biliares, sino en diferentes entidades; existen diversos estudios donde se reporta 

que cambios vasculares provocan enfermedades distintas, por ejemplo la 

esclerosis de la vena portal intrahepática ha sido asociada a la hipertensión portal 

clínica e idiopática; en la hiperplasia focal y en la hiperplasia nodular regenerativa 

existen estudios morfométricos que sustentan esta hipótesis, donde estas últimas 

se origina de una posible respuesta a la venopatía portal obliterativa c1s-l7}· Luí y 

col. , (14) llevaron a cabo un estudio morfológico sobre las alteraciones vasculares 
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del trasplante, las cuales están relacionadas con el rechazo agudo y crónico, 

estudiaron las arterias, la vena porta y la vena hepática, evaluando el grado de 

estenosis de la luz en grados del O al 4, lesiones de la íntima, la disrupción de las 

fibras elásticas y fibrosis de la intima (14)· 

La atresia de vías biliares sigue siendo una de las principales causas de morbi­

mortalidad en los primeros tres meses de vida extrauterina y su definición y 

mecanismos patogénicos esperan aún ser aclarados; todos los estudios que 

contribuyan a esclarecerlos ayudarán al entendimiento de la enfermedad y, por 

ende, al manejo racional de la misma, por lo anterior se requiere obtener todo 

tipo de información sobre los mecanismos de daño tisular. Como se menciono 

anteriormente una de las teorías propuestas para explicar el desarrollo de la 

atresia de vías biliares extrahepática es aquella que plantea las alteraciones 

vasculares, la cual se ha centrado principalmente en aquellas manifestadas en las 

arterias y el árbol venoso no se le ha presentado mayor atención. Sin embargo 

existen dos evidencias que hacen suponer que existen lesiones de la vena porta: 

la primera observada corresponde a la dificultad que durante el proceso quirúrgico 

se ha tenido en el momento de efectuar la anastomosis en la vena porta, ya que 

esta se desgarra con más facilidad de lo habitual, la segunda observación se ha 

hecho a nivel microscópico en donde se han encontrado cambios en las venas 

porta tanto en el material de biopsias como de autopsias de los niños con atresia 

de vías biliares, a los cuales no se les ha dado importancia. El objetivo de este 

estudio fue evaluar los cambios histólogos vasculares venosos y arteriales con el 

fin de tratar de determinar si ayudan en parte a explicar la enfermedad o 

determinar de antemano su conducta biológica, así como clasificar y evaluar la 

extensión de la afección venosa y arterial primaria en las atresias de vías biliares, 
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así como su extensión y, de existir, en el futuro se trataría de determinar su 

impacto clínico. 

Cuadro 1. causas de colestasis neonatal 
Colestasis asociado a Infección: 

Infec:dón ~n• 

5ep9ls bllderiana generalizada 

Sffllis 

Toxoplasmosis 

Tuberarlosls 

Listeriosis 

Infec:dón rlral congénlú 

atomegalovlrus 

Virus herpes 

Alteradones aomosomicas o genetlcas 

Tr/somáE 

(g111m negatl SlndrtHMdeDown 

SindrtHM Donahws 

ANATOMICOS 

Rbrosls Mpátk:a COll{/Mlú 

EnfennedMJ de CMoll 

Misceláneos 

Obstrucd6n lntestlnM 

Colllngltis~-tal 

Virus de la hepatitis B Lupus~ -tal 

Virus de la rubeola Síndrome de Dubln Johnson 

Parvovlrus 819 Sí""'- de dlsfuncl6n 1'1111111, enfermedlld pigmentan 

Oesórclenes metabólicos artrogrlPMJs 

Des4'dew"" á llntmls y m«abollsmo IM kldos bm. Desórdenes anatómicos extrahepátkx>s 

Defldendu primaria de enzimas Atrmia blllllr (slndrtHM de pollesplenm) 

Deftdendas secundarias (desorden• perixlsom 

Oesórden#"" el m«abollsmo IÑ carllohldratw 

Galactosemla 

Fructosemla 

Glucogenosls tipo IV 

Desórdenes"" el mt1tabollsmo IM aminoácidos 

Tlroslnemla 

Hlpennetloninemla 

Desórdetw en el metabolismo de llpldos 

Enfermedad de Wolman 

Enfennedad de Gauc:her 

Enfermedad de Nlemman Piel< 

Defectos en el c/clo de la urea 

o.sórden#"" el mtltllbollsmo de metllles 

Hep11rop.ti11S mltocondrlales 

Tóxicos y drogas 

Co/tJsásis llSOdlldll 11 nutrlc:l6n ¡N1renreral total 

Sepsls con po$/ble endotoxenria 

Perfonlddn espanta- del conductobllmr 

Enfenn«llld «11/al/osa de m lfeslcum bllmr 

Anomlllln "" á unl6n fNlnaNtlco duodtlnal- c:olfldoca 

Colestasls intrahepatica 

Perslstenre 

Hepatitis -..tal ldlopátk.a 

Con disminución de. conductos billares 

Dlsplasla artertohepática (síndrome de Alagllle 

Colestasls lntraheplittca famlllar progeslva 

Sindrome de Bayler 

Sindrome de Nlelsen 

Colestasls lntraheplit:ica crónica familiar benigna 

Colestasls recurrente famlllar benigna 

Unfedema oon colestasis recurrente benigna 

Cuadro 1. Tomado de Ishak KG. Developmental abnormalities and liver disease in childhood. En: MacSween 
RNM, Burt AD, Portmann B C (eds). Pathology of the Liver, 4ta ed. Churchill Livingstone, London 2002. 
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Material y métodos. 

Se realizó un estudio retrospectivo, abierto, longitudinal y descriptivo de un grupo 

secuencial de pacientes con diagnóstico de atresia de vías biliares extrahepática, 

atendidos en el Hospital infantil de México Federico Gómez de mayo de 1994 a 

mayo del 2005. De los archivos del Departamento de Patología clínica y 

Experimental se tomaron todos los casos en los cuales se les realizó estudio 

histopatológico de biopsias o piezas quirúrgicas de las vías biliares, así como todos 

los casos de explantes hepáticos, obtenidos durante los procedimientos de 

transplante hepático, los casos de explante hepático con diagnóstico diferente a 

atresia de vías biliares fueron utilizados como testigos (Figura 1 y 2.). Se 

eliminaron todos aquellos casos que no contaron con laminillas o bloques. Se 

seleccionaron los casos que incluían vena porta, vena y arterias lobares, venas y 

arterias interlobares, así como arterias y venas medianas, con diámetro alrededor 

de 100 a 300 µm, arterias y venas pequeñas, con diámetro alrededor de 1oo·a 

45µm. 

Rgura l. Pieza quirúrgica en un caso de atresia de vías 
biliares, se observa porta hepatls ( ~ ) y vesírula biliar 

en el extremo inferior ( • ). 
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Figura 2. Producto de explante, hepático en una paciente con atresia de vías 

billares, se observa Intestino adosado al hlllo como parte de la 

portoenteroanastomosls (.,.) así como lagos billares extensos ( • ). 

Para establecer la presencia de lesión vascular se evaluaron los siguientes criterios 

histológicos: daño arterial, venoso o ambos que afectara el endotelio, a la capa 

elástica, muscular o adventicia. Se graduó la extensión del el daño de acuerdo al 

porcentaje de la circunferencia afectada de la siguiente manera: 

a. Grado O : sin lesión 
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b. Grado 1: Hasta un 25% de la circunferencia 

c. Grado 2: 26% a 50% de la circunferencia 

d. Grado 3: 51 % a 100% de la circunferencia 

Se evaluó además el tipo de daño venoso y arterial de acuerdo a : 

1. - Proliferación subendotelial e intima!: 

Tipo a: Fibrosas ( acelulares) 

Tipo b: Celulares (células de músculo liso, macrófagos, células mononucleares) 

2. - Integridad de la elástica: 

Tipo a: Desdoblamiento, definido como la partición longitudinal de la elástica, que 

le da el aspecto de duplicación. 

Tipo b: Fragmentación 

3.- Hipertrofia de la media 

4. - Edema de la pared 

5. - Deposito de glicosaminoglicanos 

6. - calcificaciones 

7. - Fibrosis perivenular 
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Se efectuaron reacciones de histoquímica como auxiliares para la evaluar los 

depósitos de glicosaminoglicanos, fibrosis y calcificalcificaciones, tales como PAS, 

hierro coloidal, Peris, Von Kossa, Masson, mucicarmin y fibras elásticas de forma 

convencional, se realizó además reacciones de inmunohistoquimica para CD20, 

CD3, CD 68, como auxiliar para evaluar la presencia de macrófagos y de células 

inflamatorias mononudeares, estas se efectuaron con el siguiente método: ·en 

portaobjetos previamente silanizados se montaron cortes de 3 mm, se secaron en 

forma horizontal, se desparafinaron y se hidrataron, con recuperación antigénica 

en horno de microondas a baño maría por 5 minutos. Se disminuyo la 

temperatura con la muestra bajo chorro de agua y posteriormente se lavaron con 

agua corriente. La peroxídasa endógena se inhibió de 10 a 15 minutos a 

temperatura ambiente, se enjuagaron en agua corriente e incubaron con PBS 10' 

en cámara húmeda con el anticuerpo primario, 1 h a temperatura ambiente y 

refrigeración durante la noche. Se enjuagaron una a una y se incubaron todas 

juntas en PBS por 5', posteriormente con anticuerpos de enlace (Ig biotiniladas) 

por 30' y se revelaron con DAB durante 5', la reacción se detuvo enjuagando con 

agua corriente, se contratiñeron con hematoxilina de Harris ( 15 a 20 baños), se 

enjuagaron y contrastaron con carbonato de litio, la deshidratación, aclaramiento 

y montaje se efectuaron de forma habitual. La evaluación de las fibras elásticas se 

realizó con luz ultravioleta con el microscopio de luz fluorescente Leica DMRX. 
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Resultados 

Se analizaron un total de 400 cortes histológicos, que correspondieron a 62 

pacientes con atresia de vías biliares, cuyas edades variaron de 1 día de vida a 15 

años, con promedio de 3 meses, media de 5.2 meses; la edad se distribuyo de la 

siguiente manera: 

g 

= u ., ... 
E ., 
E 
"' z 

40 

35 

30 

25 

20 

15 

10 
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o 

Gráfica 1.- Numero de casos por grupo de edad. 

DGrupo 1: 1díaa3 meses • Grupo 2: 4 meses a 2 años 
O Grupo 3: 3 años a 7 años O Grupo 4: 8 a 15 años 

Gráfica l. - En esta gráfica se observa que predomina el grupo 1 que corresponde a 
la edad de 1 día a 3 meses. 
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De todos los casos 45 correspondieron al sexo femenino y 17 al sexo masculino 

como se encuentra en la gráfica 2. 

Gráfica 2.· Género (n=62) 

a Femenino •Masculino 

Masculino 
17 

G flca 2. En esta gráfica se observa la disbibuci ele los casos por sexo. 

De los 62 pacientes, 27 no presentaron daño vascular, todos ellos tenían vasos 

medianos y pequeños, solo seis de ellos tenían ramas de la vena porta. Los 35 

casos restantes, tuvieron algún tipo de lesión vascular que afectó a las arterias, 

venas o a ambos. (Gráficas 3 y 4) 
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27 

Gráfica 3.- Número de casos que 
presentaron alteraciones vasculares. 

Je Con dano vascular •Sin dano vascular J 

35 

Gráfica 3. En esta Imagen se observa et número de casos que 
presentaron algún tipo de lesión vascular, el rual correspondió a 35 
pacientes. 

Gráfica 4.- Proporción de casos con daño 
arterial, venoso o ambos (35 casos). 

Ambos 
12 

J CArterial •Venoso DAmbos 

Gráfica 4. De los 35 casos que presentaron lesión, 13 presentaban solo 
daño arterial, 10 daño venoso y 12 ambos. 
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Gráfica 5.- Grupo de vasos afectados. 

Ramas 
mayores de 
vena porta 

Venas 
medianas 

Venas 
pequeflas 

1 O Tipo de vasos 1 

Arterias 
medianas 

Arterias 
pequeflas 

Gráfica 5.- En esta gráfica se observa el número de vasos que presentaban lesión 
de los 35 pacientes, algunos presentaban solo lesión arterial, otros presentaron 
lesión arterial, venosa y de la vena porta. 
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Cuadro 2.- Disbibudón de casos en los 
diferentes tipos de vasos encontrados. 

Tipo 
Vena Venas Venas Arterias Arterias 

de 
porta pequeñas medianas pequeñas medianas 

vaso 

Sin 
8 55 45 56 39 

daño 

Con 
16 7 17 6 23 

daño 

Total 
de 24 62 62 62 62 

casos 

Cuadro 2. En este ruaclro se resume el total de los 62 casos estudiados, solo 24 tuvieron vena 
porta, todos presentaron venas y arterias pequeñas y medianas, aunque no todas presentaron 
daño. 

Las arterias y venas medianas fueron las más afectadas, de estas 13 casos 

compartían lesiones con arterias y venas pequeñas ( cuadro2, grafica 5 ) . 

Las lesiones arteriales se dismbuyeron de la siguiente manera: 
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1. Proliferación subendotelial e intimal: la fibrosa ( acelular) se presento en 

dos casos , la celular en 24 casos, de arterias y venas medianas, en estos 

mismos casos se encontraron afectados simultáneamente arterias 

pequeñas y arterias medianas ( Gráfica 6 y 7 ) . Los casos de proliferación 

subendotelial e intima! celulares, mostraron diferente tipos de células, 

como inflamatorias mononucleares, macrófagos, miofibroblastos, como se 

ilustra en la figura 1 a S. 

§ 
• u 
CD .,, 
o 
~ 
E 
::s z 

5 

o 

Gráfica 6. Proliferación sublntlmal fibrosa 

Arterias Arterias Vena Venas 
pequeftas medianas medianas medianas 

Tipo de vasos 

Gráfica 6. casos de proliferación subintlmal fibrosa en dos casos. 
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Gráfica 7 .Proliferación subintimal celular 
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Artenas Arterias Venas 

pequeñas medianas pequeilas 

Tipo de vasos afectados 
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Gráfica 7. Esta gráfica muestra los diferentes vasos afectados por la proliferación subintimal 

celular. 
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Rgura 3. Proliferación subendotellal que afecta a una artera mediana, se observan células como 
mloflbroblast:os y mononudeares que forman esta lesión. (H y E magnlficadón original X400) 
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Figura 4. CD20 en la proliferación subendotelial que afecta a una 
arteria mediana. (H y E magniflcación original X400) . ~ . 

r • r 

! . ' 
• • 

Figura S. CD3 en la proliferación subenclotellal que afecta a una 
arteria mediana. (H y E magnlflcadón original X400) 
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Agura 6. Proliferación subendotellal y ruptura de fibras 
elásticas en una arteria mediana. (H y E magnificadón original 
x400) 

Agura 7. Proliferación subendotelial y ruptura de fibras elásticas 
misma lesión que la anterior, vista con luz ultravioleta. 
( magnlficadón original x 400) 
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2. Desdoblamiento de las fibras elásticas: se presento en 12 arterias medianas y 

en 9 venas medianas. La fragmentación de las fibras elásticas se presentó en 

12 arterias medianas, en 7 arterias pequeñas, 4 venas medianas y 3 pequeñas. 

Gráfica 8 y 9. Las figuras 8 a 13 ejemplifican estos cambios. 
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Gráfica 8 : Desdoblamiento de las fibras elasticas 
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Gráfica 8. Desdoblamiento de las fibras elásticas en los diferentes vasos. 
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Grafica 9. Ruptura de las fibras elasticas 
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Gráfica 9. Ruptura de las fibras elásticas en los diferentes vasos 
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Figura 8. Fibras elásticas normales en una vena mediana, vista 
con luz ultravioleta en el microscopio de fluorescencia. 
(magnificación original X 400) 

Figura 9. Desdoblamiento de las fibras elásticas en una vena 
mediana, compárese con la imagen superior. ( Verhoeff 
magnificación original X 400) 
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Figura 10. Desdoblamiento de las fibras elásticas en una 
arteria mediana, que además se acompaña de proliferación 
subendotelial. ( Luz ultravioleta magnificación original X 400) 

Figura 11. Fragmentación de las fibras elásticas y 
proliferación subendotelial focal. ( Magnificación original X 
400) 
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Agura 12. Abras e1ást1cas normales en una vena mediana. 
( Luz ultravioleta, magnificación original X 400) 

Rgura 13. Fragmentación de las fibras elásticas en una vena mediana, 
rompárese ron la Imagen superior. ( Verhoeff magnlflcación original X 
400) 
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3. Hipertrofia de la media se presentó en 7 casos, en 4 arterias medianas y en 3 

arterias pequeñas. Gráfica 10 
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Gráfica 1 O.Hipertrofia de la media 
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Gráfica 10. casos con hipertrofia de la media. 
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Los cambios venosos observados fueron los siguientes: 

l.- Deposito de glucosaminoglicanos: En 12 arterias medianas, 7 pequeñas, 4 

venas medianas y 3 venas pequeñas, además se acompañaron con edema en 5 

arterias medianas y en 3 venas medianas (Gráfica 11, Figuras 14 a 17 ). 

Gráfica 11 . Edema y depósitos de gllcosaminogllcanos 
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Gráfica 11 . Casos con degeneración mixomatosa caracterizados por depósito de 
gllcosaminoglicanos con o sin edema. 
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Rgura 15. Vena pequeña con depósitos de glkx>samlnogllcanos y edema 
de la pared. ( Azul aldano, magnlflcadón original X 100) 
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Agura 16. Vena mediana a>n edema de la pared. ( H y E 
magnlflcaclón original X 200 ) 

Agura 17. Deposito de gllcosamlnogllcanos en una vena mediana. 
( Azul aldano, magnlflcaclón original x 200) 
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Las calcificaciones se presentaron en 2 casos de arterias medinas, una vena 

pequeña y 2 venas medianas, ( Gráfica 12 y figura 18). Solo hubo dos casos 

con fibrosis perivenular (Figura 19). 
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Gráfica 12. Calcificaciones en los diferentes 
tipos de vasos. 
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Grafica 12. Esta gráfica muestra los diferentes tipos de vasos con caldficadón. 
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Rgura 18 . caláficadones de la Intima en una arteria mediana. ( H y E magnlflcadón x 200 ) 

Se observaron otras alteraciones las cuales fueron de forma aislada, como 

trombos venosos recanalizados, trombos arteriales, y ateroesclerosis en arterias 

medianas. (Figura 20 a 22.) 
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Agura 19. llndón de Masson que muestra la ftbrosls pertvenular en 
una vena mediana. ( Masson magnlftcadón ortglnal X 300) 
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Figura 21. Trombos venosos recanallzados. ( H y E magnlflcadón ortglnal X 
300) 

~-' '~--
Figura 22. Lesión de ateroesderosls { H y E magnlficadón original X 300) 
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La extensión del daño se muestra en la Gráfica 13. 
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Gráfica 13. Grado de daño según la circunferencia afectada. 
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Rgura 23 Grado 1. Prollderadón subendotellal focal en en una 
arteria mediana, que ocupaba menos del 25% de toda la 
drdnferenda. ( Masson magnlflcaclón original X 300 ) 

Figura 24. Grado 2. Edema de la pared de una vena mediana 
que afectaba más del SO % de la circunferencia. ( H y E 
magnlflcaclón original X 300) 
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De los 62 casos estudiados solo 24 lnduían ramas principales de la vena porta, de 

los cuales 16 presentaron alteraciones morfológicas. (Gráfica 14 y 15). 

Gráfica 14.-Total de pacientes con ramas 
principales de la vena porta (n=62). 

24 

Total de casos sin vena porta 

• Total de casos con vena porta 

38 

Gráfica 14. Esta graflca muestra el número de pacientes que 

presentaron vena porta. 

Gráfica 15.- Casos con daño en 
ramas principales de la vena porta 

(n=24). 

g Casos sin dal'\o en vena porta 
CI Casos con dar'lo en vena porta 

8 

Gráfica 15. De los 24 casos con daño en la vena porta , 8 no presentaron 

ninguna alteración. 
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La lesión más frecuente de las ramas mayores de la vena porta fue la 

degeneración mixomatosa en 9 de los casos, ruptura de las fibras elásticas en 5 

casos y 2 con lesiones miointimales y presencia de macrófagos, una de ellas 

presento un trombo recanalizaclo, hubo tres más que presentaron edema de la 

pared, dos de ellas se acompañaron por ruptura de las fibras elásticas y uno con 

degeneración mixomatosa. 
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Gráfica 16. Lesiones de las ramas 
mayores de la vena porta 
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Gráfica 16. En esta gráfica se observan los diferentes tipos de lesión de las ramas de la vena porta. 
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Figura 25. Vena porta oon prollferadón subendotellal, oon presencia 
de células tnftamatnrlas mononucleares ( H y E X 300 ). 

Figura 26. Vena porta oon presencia de edema y depósitos de 
gllcosamlnogllcanos. ( H y E X 300 ) 
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Agura 27. Degeneradón mbultDsa de la vena porta. (Azul alclano 
magnlflcaclón original X 300). 

Figura 28. Depósitos de glkxlsamlnogllcanos en la vena 
porta.(Mudcannln X 300), 
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Los grados de afección se disbibuyeron de la siguiente manera, el segundo con 6 

casos, el primero y el tercero con 5 casos cada uno (Gráfica 17) 

Gráfica 17. Grado de afección en 
las ramas principales de la vena 

porta. 

6 

O Prmer grado 
• Segundo grado 
O Tercer grado 

Gráfica 17. Distrtbudón de los diferentes gradOs encontrados, en la vena porta. 

En las lesiones de la vena porta , las edades que presentaron mayor daño fue de 1 

a 90 días con 7 casos seguido por los niños mayores de 3 años con 4 casos. De 

todos los casos que tuvieron daño a la vena porta, todos se acompañaron de otras 

lesiones, venosas o arteriales. 

De los 35 que presentaron daño vascular en arterias, vena medianas y pequeñas, 

las edades en las que se encontró más daño correspondió a la edad de 1 día a 90 

días con 18 casos. La edad de a 2 a 3 años con 5 casos y en más de 3 años de 

edad 6 casos. 
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DISCUSIÓN 

Nuestro grupo de pacientes con atresia de vías biliares, es semejante a los descritos 

en otros trabajos, tanto por la edad de presentación como por el predominio del 

género femenino (9, 11,13). 

De los 62 casos estudiados solo en 24 se contó con vasos sanguíneos de gran 

calibre que correspondían a ramas principales de la vena porta, de estos 24 casos, en 

16 ( es decir en dos tercio de ellos), se encontraron lesiones evidentes bajo el 

microscopio. En todos los casos se encontraron arterias medianas y sólo 23 de ellas 

exhibían algún tipo de lesiones microscópicas, es decir la lesión venosa es la más 

frecuente, aparentemente, que la arterial sobre todo si consideramos que en 38 

casos no fue posible evaluar venas de gran calibre, en donde presuponemos que al 

menos en algunas de ellas habria también daño de la pared lo que aumentarla el 

total de casos con daño vascular venoso. 

Por otra parte la lesión venosa se encontró en diversos vasos medianos y pequeños, 

llama la atención que las lesiones en general no afectaban extensamente a los 

vasos sino que lo hacían de forma focal lo que nos hace pensar que estas lesiones 

se distribuyen en forma de "parches". La lesión venosa que con mayor frecuencia 

se encontró fue la degeneración mixomatosa de su pared mientras que en la arterial 

fue la lesión del tipo de la ateroesclerosis. 

Cabe destacar que las lesiones se encontraron desde los primeros meses de vida y la 

magnitud del daño no se incrementó significativamente con la edad. Por lo anterior 

es factible supóner que el daño venoso está presente desde las primeras etapas de 

la enfermedad y no es un epifenórneno del daño inflamatorio asociado a la atresia 

de vías biliares extrahepáticas. Por otro lado es de suponerse que aquellos casos que 

no contaban con ramas grandes de la vena porta también presentaban la lesión, ya 
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que en algunos casos se encontraron lesiones venosas en vasos medianos y 

pequeños. 

Las alteraciones vasculares venosas que describimos predominaron en este estudio 

no han sido descritas previamente, hasta donde se sabemos, por lo que nuestros 

hallazgos pueden contribuir al conocimiento de la patogenia de la atresia de vías 

biliares extrahepáticas. Además es posible que las lesiones descritas en el presente 

estudio expliquen las complicaciones vasculares quirúrgicas que se han observado 

en algunos pacientes. 

Las lesiones arteriales encontradas en algunos casos recuerdan a la arteriopatía del 

transplante lo que apoyaría la intervención de mecanismos complejos de 

autoinmunidad como se ha reportado por o~ autores. c10) Es probable que las 

alteraciones vasculares en su conjunto arteriales y venosas, sean parte de 

alteraciones locales de la inmunidad y que el daño vascular contribuya de alguna 

manera a perpetuar el proceso destructivo del árbol biliar. Queda aun por establecer 

las especulaciones previamente señaladas tienen alguna repercusión clínica y en el 

comportamiento biológico de la enfermedad, pero sin duda el haber documentado la 

lesión venosa en las ramas de la vena porta permiten conocer más, esta compleja 

entidad. 
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CONCLUSIONES 

1. Las alteraciones vasculares son un hallazgo común en la atresia de vías 

biliares, tanto en la vasculatura arterial como en la venosa. 

2. Las alteraciones vasculares de las ramas mayores de la vena porta se 

encuentran en, al menos, dos tercios de loa casos. 

3. Las alteraciones venosas se presentan desde edades tempranas y parece, ser 

parte de la lesión de la atresia de vías biliares extrahepática. 

4. Nuestros hallazgos permitirán plantear nuevas estrategias en el estudio de la 

atresia de vías biliares. 
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