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RESUMEN

Se revisaron los casos autopsiados con diagnéstico de atresia de vias biliares
colectados en el Departamento de Patologia del Instituto Nacional de Pediatria de 1971 al 2009
con el propésito de investigar las causas de muerte de esta poblacién y comparar aquellos que
habian sido corregidos quirGrgicamente de aquellos que habian fallecido como la evolucion

natural de esta enfermedad mortal.

Se analizaron 32 casos con atresia de vias biliares que cumplieron los criterios de
inclusién. Hubo 18 nifias y 14 nifios; la edad promedio de la poblacion es de 8.2 meses con un
intervalo de 2 a 30 meses y una mediana de 6 meses. El tipo de atresia predominante fue la
perinatal con 28 casos y solo 4 casos fueron del tipo fetal, en esta Ultima variedad, los
pacientes presentaron anomalias congénitas. La mayoria de los casos fueron de la forma “no
corregible” con atresia total del arbol biliar extrahepético 24/32. De los casos corregibles 7
correspondieron a la atresia biliar tipo | y 1 a la atresia biliar tipo Il. La mayoria fallecié6 como
consecuencia de la atresia biliar; sin embargo en 8 casos la condicionante de la muerte fue otro
padecimiento intercurrente, en 5 de ellos fue infeccioso y en 3 casos de atresia biliar fetal, los
nifios fallecieron por la cardiopatia y no por la patologia biliar. La mayoria de las
complicaciones estaban directamente relacionadas con la atresia biliar. Las enfermedades
contribuyentes més frecuentes fueron la desnutricion, las infecciones respiratorias. Un
porcentaje considerable de los pacientes no sometidos a cirugia presentaron datos de
insuficiencia hepatica. De los 32 pacientes, 13 fueron sometidos a cirugia derivativa del flujo
biliar, en algunos se encontraron complicaciones directamente relacionadas con la cirugia y en
la mayoria se encontré colangitis. EI mayor tiempo de supervivencia postquirdrgica lo
encontramos en los nifios que fueron operados antes de los 2 meses de edad, lo que coincide
con la literatura que refiere que el éxito de la portoenteroanastomosis depende principalmente

de la edad temprana. No encontramos hiperplasias ni tumores en nuestro analisis.
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MARCO TEORICO

La atresia biliar (AB) se define como una colangiopatia inflamatoria
fibrosante que afecta al arbol biliar extrahepéatico dando como resultado
destruccion y obstruccion del tracto biliar. Sin intervencion médica y quirurgica,
la progresion de la enfermedad lleva a fibrosis hepética, cirrosis con
hipertension portal, falla hepética y muerte dentro de 2 a 3 afios. La AB ocurre
en 8 de 15 000 nacimientos, lo que resulta en 250-400 nuevos casos por afio
en Estados Unidos.! Es aproximadamente dos veces mayor en los nifios afro-
americanos que en los blancos y es mas comdn en las nifias que en los
nifios.? Es la causa mas comun de ictericia neonatal para la cual se indica
cirugia y la indicacibn mas comun para transplante hepatico en nifios. La
publicacién de Kasai (en japonés en 1959 y en inglés en 1968) de éxitos con
portoenteroanastomosis en estos pacientes representdé no solo un mayor
avance terapéutico, sino también proporcioné a los patélogos e investigadores

especimenes del arbol biliar no disponibles y no valorados hasta ese entonces.

El fenotipo de la AB puede representar la via final comun de diversas
etiologias.>® Dos formas de atresia biliar son generalmente reconocidas,*
aunque pueden existir mas. La mas comun es la forma perinatal, que
representa la mayoria de los casos; estos nifios tipicamente tienen una
apariencia sana, son de peso promedio y tienen una historia de heces
pigmentadas al nacimiento que progresan a la acolia; desarrollan ictericia entre
las 4 y 8 semanas de edad. La forma menos comun embridnica o fetal ocurre
en 10-35% de los casos.* Estos nifios presentan acolia y colestasis desde el

nacimiento, son prematuros 6 hipotréficos y ademdas tienen anomalias



congénitas asociadas tales como poliesplenia y asplenia, defectos
cardiovasculares, situs inversus abdominal, malrotacion intestinal y otras
malformaciones de la vena porta y arteria hepatica y en general tienen peor

prondstico.”

La forma perinatal probablemente estd causada por multiples factores
entre los que se han mencionado agentes virales o toxicos en individuos con
predisposicion genética. La forma fetal es resultado de un defecto de la
morfogénesis ya sea por malformacion primaria o disrupcion del desarrollo en
etapas tempranas de la formacion de la placa biliar asociada con el sindrome
de poliesplenia.®® La secuencia o sindrome de poliesplenia es un trastorno de
lateralidad del desarrollo, los componentes principales incluyen interrupcion de
el segmento suprarrenal de la vena cava inferior con la continuacién de la
acigo, una vena portal preduodenal, higado simétrico, malrotacion intestinal,
anomalias situs (inversus, ambiguo), anomalias bronquiales y poliesplenia. Una
constelacion similar de anomalias de simetria viscerales y desarrollo
hepatobiliar se ha reportado en un modelo de raton con mutaciones o
deleciones del gen inversin (inv),® aunque no se ha detectado del gen humano

correspondiente en una serie de casos con AB y trastornos de lateralidad.™

La clasificacion anatomica de AB mas comprendida es la del registro de
AB japonesa (revisada por Ohi*!) la cual incluye los siguientes tipos principales:
tipo |, atresia del conducto colédoco (10% de los pacientes); tipo Il, atresia del
conducto hepético comun (2% de los pacientes); y tipo lll, atresia de la porta
hepatis (88% de los pacientes). Los primeros dos corresponden a los clasicos

tipos “corregible” y la ultima a el tipo “no corregible.”



Existen varios protocolos de manejo diagnéstico para los nifios con
colestasis neonatal prolongada. La idea central es identificar los casos con
atresia biliar lo mas temprano posible. Los estudios de gabinete, tales como el
ultrasonido y la gamagrafia son utiles para descartar atresia biliar cuando el
resultado permite la visualizacion de la via biliar normal y hay excrecién del
trazador del higado hacia el intestino. Sin embargo, cuando estos estudios son
negativos no necesariamente significa enfermedad biliar ya que lo mismo
ocurre en muchos casos de hepatitis neonatal con vias biliares permeables. En
esta situacion la biopsia hepatica percutanea permite el diagnostico diferencial
entre hepatitis neonatal y datos de obstruccién biliar con una sensibilidad y

especificidad mayor del 90%. *

El tratamiento de la atresia de vias biliares es necesariamente
quirdrgico. Segun Lykavieris,™® la técnica utilizada para el tipo | (atresia del
colédoco) es la colecistoyeyunostomia, para el tipo Il (atresia del hepético
comun) es la hepatico-portocolecistostomia (del conducto hepético) y para el
tipo Il (atresia de la porta hepatis) es la hepatico-portoenterostomia, este tipo
es conocida también como AB “no corregible” y se han intentado varios
procedimientos, todos con la intencion de crear una fistula entre el higado y el
intestino para el drenaje de la bilis, desde el recurso inicial del doctor Beltran*
en 1954 en el Hospital Infantil de México hasta las técnicas mas recientes de

Kasai y variantes.

Los resultados a largo plazo para portoenteroanastomosis son discutidos por

numerosos autores.™*° Se han reportado supervivencias de 10 a 20 afios con

13, 20

el higado nativo en unos pocos centros de seleccion, aunque la gran
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mayoria de estos pacientes tienen fibrosis importante o cirrosis durante el
seguimiento de las biopsias hepaticas.?* La supervivencia con el higado nativo
es mejor si la hepatoportoenteroanastomosis se realiza antes de los 100 dias
de vida.® A pesar del éxito inicial de la portoenteroanastomosis en el
mejoramiento de la ictericia, sin embargo, 65-80% de los nifios requeriran de

transplante.*

Una serie de estudios han intentado correlacionar el tamafio de los
remanentes de los conductos biliares en el hilio hepatico con el resultado de la
portoenteroanastomosis.?* Sin embargo, un estudio m&s reciente por
Langenburg no mostré correlacion con el tamafio de las vias biliares.?® En la
mayoria de los resultados de los estudios, la edad al momento de la operacion
(con un mayor éxito cuando el paciente es menor de 30 dias de edad),?’ el

15,16

grado de dafio hepatico® y la experiencia del equipo de cirujanos parecen

ser los determinantes mas importantes de éxito.

Prondstico y causas de muerte: Dejada a su evolucién natural la
atresia de vias biliares es una enfermedad necesariamente mortal por
insuficiencia hepatica y/o complicaciones de hipertensién portal secundarias a
la cirrosis biliar, sin embargo, el tiempo de sobrevida es variable dependiendo
de varios factores entre los que destacan el tipo de atresia, las malformaciones
concomitantes, el tratamiento médico de soporte, la velocidad de la fibrosis

intrahepatica y los mecanismos de compensacion funcional del hepatocito.

En los casos que son sometidos a cirugia derivativa del flujo biliar y
fallecen se encontraran ademas algunas complicaciones directamente

relacionadas con la cirugia, colangitis y septicemia.
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La colangitis se produce en hasta un 50-90% de los casos,
generalmente dentro de los 3 primeros meses, mas a menudo debido a
bacterias Gram negativas, pero también puede ocurrir afios después de la
cirugia® y puede empeorar el pronéstico de los pacientes.? Los quistes de la
via biliar se desarrollan en hasta 20% de los niflos después de la

30-32

portoenterostomia, esto puede ser el resultado de colangitis recurrente y

actuar como infeccion repetida.

En el estudio realizado por Shinkai y cols., en un hospital pediatrico de
Japodn la causa principal de muerte a largo plazo en pacientes post-cirugia de
Kasai fue la falla hepatica secundaria a colangitis; otras causas fueron
enfermedad hepética en estadio terminal, colangitis persistente y sangrado de
tubo digestivo.** No se ha realizado un estudio comparativo de las causas de

muerte entre pacientes operados y no operados.

Los casos trasplantados fallecen por causas directamente relacionadas
con la cirugia por rechazo del injerto, complicaciones de la inmunosupresion,

injerto contra huésped, reaparicion de la colangiopatia y otras.

Ademas de todo lo anterior, se han reportado carcinomas
hepatocelulares,®** hepatoblastoma,®* y colangiocarcinoma.®® Estos tumores
generalmente ocurren en la nifiez tardia o adolescencia temprana por lo que se
subraya la necesidad del cuidado a largo plazo del seguimiento. La hiperplasia

nodular focal en el marco de la AB también se ha informado.*’

En el Instituto Nacional de Pediatria de México se operan de 6 a 7

casos anualmente® y no existe informacién publicada que refiera la evolucion
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de estos pacientes en términos de supervivencia y causas de muerte. La Unica
publicacion es la de Beltran que refiere su experiencia personal con un éxito
del 80% de la portoenteroanastomosis con sonda en T intrahepatica. Sin

embargo no se especifican las caracteristicas de la poblacion estudiada.

JUSTIFICACION

Dada la importancia de evaluar en forma objetiva el prondéstico de los pacientes
con atresia de vias biliares en nuestro medio es necesario conocer las causas
de muerte de estos nifios tanto los operados como los no operados con el
propésito de proporcionar elementos que ayuden a definir las politicas
institucionales para el tratamiento de esta patologia. Este estudio servira de
base para definir en investigaciones ulteriores los factores de riesgo de
mortalidad en pacientes sometidos a la operacion de portoenteroanastomosis y

la prevencién de las complicaciones.

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢, Cuadles son las causas de muerte de los nifios con AB operados en el INP

comparadas con las de los casos no operados?

13



OBJETIVOS

General:

Conocer las causas de muerte en la atresia de vias biliares en pacientes
autopsiados en el Departamento de Patologia del Instituto Nacional de

Pediatria.
Especifico:

Comparar las causas de muerte de los pacientes con AB operados vs los no

operados.

HIPOTESIS

Es un estudio descriptivo, no tiene hipétesis central

MATERIAL Y METODO

a) Clasificaciéon de la investigacion (tipo de estudio):

Es una investigacion observacional, transversal descriptiva y retrolectiva.

b) Universo de estudio:

14



Protocolos de autopsia del archivo de patologia postmortem del Departamento

de Patologia del Instituto Nacional de Pediatria de 1971 al 2009.

c) Criterios de inclusion:

Todos los casos consecutivos de autopsia con diagndéstico de atresia de vias
biliares del Departamento de Patologia del Instituto Nacional de Pediatria de

1971 al 2009.

d) Criterios de exclusion:

Protocolo de autopsia que no cuente con material histolégico analizable o

incompleto.

e) Material:

Revision de los protocolos de autopsia, fotografias de los hallazgos
macroscopicos y preparaciones histolégicas de todos los casos consecutivos
autopsiados con diagnéstico de atresia de vias biliares colectados de 1971 al

2009.

f) Variables

15



Numero de expediente

Numero de autopsia

Sexo: femenino, masculino Cualitativa nominal dicotomica
Edad al fallecer: medida en meses Cuantitativa continua
Edad al ingreso: medida en meses Cuantitativa continua
Tipo de atresia: fetal, perinatal Cualitativa nominal dicotdbmica

Variedad anatdmica: corregible, no corregible Cualitativa nominal

dicotbmica

Operado: si, no Cualitativa nominal dicotomica
Técnica quirdrgica Cualitativa nominal

Edad al momento de la cirugia: medido en meses Cuantitativa

continua

Tiempo de supervivencia postquirirgico: medido en meses

Cuantitativa continua

Datos anatémicos de insuficiencia hepatica (ictericia, edema,

hemorragia multiorganica y encefalopatia por amonio) Cualitativa nominal

Datos anatémicos de hipertensidn portal (esplenomegalia, circulacion

colateral, ascitis y varices esofagicas) Cualitativa nominal
Colangitis (Presente o ausente) Cualitativa nominal dicotomica
Septicemia (presente o ausente) Cualitativa nominal dicotémica

Datos anatémicos de septicemia (hepatitis y esplenitis sépticas) y/o
cultivos postmortem positivos a un germen patdgeno aislado en dos o mas

érganos no contiguos.
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Etiologia de la sepsis (cultivos pre y postmortem) Cualitativa nominal

Causas de muerte Cualitativa nominal

1. Enfermedad basica (padecimiento que dio origen a la cadena de

acontecimientos que condujeron a la muerte).

2. Complicaciones (estados patoldgicos secundarios y ocasionados por la

enfermedad bésica).

3. Enfermedad contribuyente (cualquier estado patologico anterior a la

enfermedad basica que contribuye a la muerte).

Malformaciones asociadas (Poliesplenia y asplenia, defectos
cardiovasculares, situs inversus abdominal, malrotacién intestinal y otras

malformaciones de la vena porta y arteria hepética) Cualitativa nominal

Alteraciones intrahepaticas Cualitativa nominal

e Colestasis

e Cirrosis biliar

e Lagos biliares

e Conductos evanescentes
e Hiperplasia nodular

e Tumores

17



TAMANO DE LA MUESTRA
Se analizaron 32 casos en total, 13 casos de pacientes operados y 19 casos de

pacientes no operados.

ANALISIS ESTADISTICO

Se aplico estadistica descriptiva del fendémeno sefalandose las

frecuencias y proporciones de las variables.

Para el analisis comparativo entre los casos operados y los no operados
se utiliz6 X* para las variables nominales y t de Student para comparar

promedios de las variables numéricas.

CONSIDERACIONES ETICAS

Es un estudio retrospectivo basado en protocolos de autopsias y se guardé la

confidencialidad de los pacientes.

RESULTADOS

l. CARACTERISTICAS GENERALES
Se encontraron 33 casos con atresia de vias biliares en 7183 estudios

postmértem (0.45%) efectuadas en el periodo comprendido entre 1971 y 2009,
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se excluyé un caso por informacion incompleta tanto en el protocolo de

autopsia como en el expediente clinico (A81-196) quedando un total de 32

casos para este analisis.

La poblacion de estudio esta conformada por 18 pacientes del sexo

femenino (56%) y 14 del sexo masculino (44%); la edad promedio de la

poblacién es de 8.2 meses con un intervalo de 2 a 30 meses y una mediana de

6 meses.

El tipo de atresia predominante fue la perinatal con 28 casos (87%) y

solo 4 casos fueron del tipo fetal; en esta ultima variedad, los pacientes

presentaron anomalias congénitas que se sefialan a continuacion:

Caso 16 (A85-175):

HETEROTAXIA CON SITUS DE PREDOMINIO IZQUIERDO

Dextrocardia

Isomerismo pulmonar izquierdo

Higado central y simétrico

Ciego y apéndice cecal central

Vena cava izquierda persistente drenando a seno coronario
Agenesia de vena porta

Agenesia de cuerpo y cola de pancreas

POLIESPLENIA

Caso 24 (A95-99):

HETEROTAXIA CON SITUS DE PREDOMINIO IZQUIERDO

Isomerismo pulmonar y auricular izquierdo

19



Situs inversus visceral y cardiaco: bazo Unico a la derecha, estbmago a

la derecha. Lébulo derecho del higado a la izquierda

CARDIOPATIA CONGENITA:

Ventriculo Unico

Atresia de valvula pulmonar

Estenosis de valvula tricuspidea

Conducto arterioso persistente

Transposicion de grandes vasos: aorta anterior con arco aértico a la

izquierda

Caso 27 (A97-81):

HETEROTAXIA CON SITUS DE PREDOMINIO IZQUIERDO

Dextroapex

Isomerismo izquierdo en orejuelas y bronquios

Aorta anterior

Ventriculo ambiguos rotados (anterior y posterior)

Cayado y aorta descendente a la derecha

Cava superior izquierda persistente drenando a seno venoso

Cava inferior interrumpida drenando a acigos

Estébmago a la izquierda

Malrotacion intestinal con colon descendente y rectosigmoides a la
derecha

Higado central

20



CARDIOPATIA CONGENITA

Doble camara de salida de ventriculo anterior
Comunicacion interauricular de tipo septum (canal atrioventricular
comun)

Persistencia del conducto arterioso (en lado derecho)

POLIESPLENIA

Caso 31 (A09-06):

HETEROTAXIA CON SITUS DE PREDOMINIO IZQUIERDO

Isomerismo izquierdo pulmonar

Situs atrial inverso

Dextrocardia.

Higado central

Curvatura mayor del estbmago a la derecha
Malrotacion intestinal

Pancreas incompleto divisum

CARDIOPATIA CONGENITA

Canal auriculoventricular comun

Transposicion de grandes vasos

Conexion andmala total de venas pulmonares a seno coronario
Estenosis pulmonar

Ausencia de vena cava inferior

POLIESPLENIA
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Con respecto a la clasificacion anatomica, la mayoria de los casos
fueron de la forma “no corregible” con atresia total del arbol biliar extrahepatico
24/32 (75%).

De los casos corregibles 7 (22%) correspondieron a la atresia biliar tipo |
(atresia del conducto colédoco) y 1(3%) a la atresia biliar tipo 1l (atresia de

conductos hepaticos).

CASOS CORREGIBLES

Caso 3 (A74-256): Tipo | (Atresia del conducto colédoco); se encontré colédoco
de aspecto fibroso sin luz de 15mm de longitud por 3mm de ancho; el hepatico
comun era permeable, dilatado.

Caso 5 (A77-198): Tipo | (atresia del colédoco).

Caso 11 (A81-267): Tipo | (atresia del colédoco).

Caso 15 (A85-58): Tipo | (Agenesia de vesicula biliar, cistico y colédoco;
dilatacion quistica de conductos hepaticos y hepatico coman).

Caso 19 (A88-29): Tipo | (Atresia segmentaria del colédoco, hepaticos
permeables).

Caso 24 (A95-99): Tipo | (atresia del colédoco)

Caso 26 (A97-20): Tipo Il (obstruccidon de conductos hepaticos, hepatico
comun y colédoco distal)

Caso 30 (A08-28): Tipo | (atresia segmentaria del colédoco distal con

conductos hepaticos principales dilatados)
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CAUSAS DE MUERTE
La enfermedad principal (padecimiento que dio origen a la cadena de
acontecimientos que condujeron a la muerte) esta sefialada en la tabla 1.
Como era de esperar, la mayoria fallecié6 como consecuencia de la atresia biliar
(75%); sin embargo en 8 casos la condicionante de la muerte fue otro
padecimiento intercurrente, en 5 de ellos fue infeccioso y en 3 casos de atresia
biliar fetal, los nifios fallecieron por la cardiopatia y no por la patologia biliar.
Complicaciones: Las complicaciones (estados patolégicos secundarios y
ocasionados por la enfermedad basica) que condujeron a la muerte las
dividimos en tres categorias (niumero de pacientes):
1. Las relacionadas directamente con la AB (20 casos).
2. Las no relacionadas directamente con la AB (9 casos)
3. Las relacionadas directamente con la cirugia (3 casos)
En la tabla 2 se sefialan las complicaciones encontradas en estas tres

categorias:

Enfermedades contribuyentes (Cualquier estado patolégico anterior a la
enfermedad béasica que contribuye a la muerte): En ambos grupos
encontramos enfermedades contribuyentes siendo las mas frecuentes la
desnutricion, las infecciones respiratorias y la atresia biliar. En la tabla 3 se

sefalan estas enfermedades contribuyentes.
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ll. CARACTERISTICAS DE LOS CASOS OPERADOS

Trece pacientes fueron intervenidos quirdrgicamente para reparacion de
las vias biliares; las técnicas empleadas se sefalan en la tabla 4.

La técnica de Beltran con portoenteroanastomosis y sonda transhepatica
fue la primer técnica realizada en el INP, la cual se realizé en 2 pacientes en el
afo de 1977.

De 1981 a 1985 encontramos a 3 pacientes en los que se realizo la
técnica de Kasai con portoenteroanastomosis, ésta fue reemplazada de 1986 a
1989 por la técnica de Sawaguchi con portoenteroanastomosis realizada en 3
pacientes; en 1991 y 1997 se realizO la técnica de Kasai con
portoenteroanastomosis y en 1999 encontramos un caso de la técnica de Kasai
con portoenteroanastomosis en el que se hizo interposicién de apéndice cecal,
en el afio 2002 y 2009 se encontraron los ultimos 2 estudios postmértem en los
gue se realizo la técnica de Kasai con portoenteroanastomosis convirtiéndose

esta técnica en la de eleccién en los afios mas recientes.

Ninguno de los pacientes fue operado antes del mes de edad, 6 (46%)
fueron operados entre 1 a 2 meses, 3 (23%) entre 2 a 3 meses, 2 (15%) entre
3 a4 meses, 2 (15%) a los 5 meses; estos datos estan registrados en la tabla

5.

La supervivencia postquirargica fue de 6.25 meses en promedio con un
rango de 0.16 meses (5 dias) hasta 25 meses. La distribucion por tiempo de

sobrevida se presenta en la tabla 6.
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Como se aprecia hay una gran dispersion en el tiempo se supervivencia,
por lo tanto analizamos la relacion entre la sobrevida con algunas variantes
como son: la técnica empleada, la edad de la correccion y las complicaciones.
Encontramos que los pacientes corregidos con la técnica de Beltran en los
primeros afos fallecieron antes del mes de edad, mientras que las otras
técnicas estuvieron distribuidas por igual tanto antes del mes postquirdrgico
como de 1 a 10 meses y después de los 10 meses. Los pacientes que
fallecieron antes del mes postquirdrgico son los que mas edad tenian al
momento de la cirugia con una media de 3.6 meses, mientras que los que
fallecieron después de los 10 meses de edad son los que menos edad tenian al
momento de la cirugia con una media de 1.6 meses por lo que operar a los
pacientes con mayor tiempo de evolucion de su problema neonatal
probablemente tienen mayor riesgo quirdrgico. En cuanto a las complicaciones
cabe mencionar que las relacionadas con la cirugia ocurrieron con mas
frecuencia en la etapa postquirdrgica temprana, y no se encontré ningin caso
con complicaciones de secuela quirdrgica en pacientes mayores de 10 meses
de operados; las complicaciones relacionadas con la AB ocurrieron en igual
distribucion en todas las edades y las no relacionadas con la AB fueron los
casos fetales con cardiopatias congénitas que fallecieron en la etapa
postquirdrgica inmediata en donde seguramente ocurrié una descompensacion

de su enfermedad cardiovascular.
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lll. CARACTERISTICAS DE AMBOS GRUPOS

La distribucion por sexo y edad de los casos operados y no operados se
muestran en la tabla 7 y 8 respectivamente. Se observo predominio leve en el
género femenino con respecto al género masculino, con una proporcion de
1.3:1, similar a lo reportado en la literatura. Con respecto a la edad al fallecer

no se observaron diferencias significativas.

Llama la atencidbn que de los 8 pacientes que presentan la forma
corregible de la clasificacion anatomica de la AB, sélo 2 fueron operados,
mientras que 11 de 24 pacientes de la forma no corregible fueron sometidos a

cirugia como se demuestra en la tabla 9.

En la tabla 10 se muestra que un pequefio porcentaje de pacientes
operados presentaron datos de insuficiencia hepatica, mientras que en los
pacientes no sometidos a cirugia fue cerca del 50%; estos constituidos en
orden decreciente de frecuencia por ictericia, hemorragia multiorganica, edema
y encefalopatia con degeneracién astrocitica de Alzheimer tipo Il relacionada

con las cifras de amonio en suero.

Los datos anatomicos de hipertension porta se presentaron por arriba
del 50% en ambos grupos de pacientes (tabla 11) representados en orden
decreciente de frecuencia por ascitis, esplenomegalia, circulacion colateral y

varices esoféagicas.
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En la tabla 12 se hace evidente que mas de la mitad de los pacientes
operados presentaron colangitis (infeccion bacteriana de los conductos
biliares), mientras que en los pacientes no sometidos a cirugia el porcentaje fue

muy bajo.

La presencia de septicemia (hepatitis y esplenitis sépticas y/o cultivos
postmdrtem positivos a un germen patogeno aislado en dos o mas érganos no
contiguos) ocurrié en la mitad del total de los casos, fue ligeramente superior

en los pacientes sometidos a cirugia con una relacion de 1.5:1 (tabla 13).

No se realizaron cultivos en vida en los pacientes operados. Se aislaron
los siguientes agentes etiologicos en cultivos postmértem de seis pacientes
operados (numero de caso): Salmonella C (1); Pseudomona aeruginosa (2);
Serratia marcescens (5), Streptococcus sp., Proteus vulgaris y Kelebsiella
pneumoniae (6); Klebsiella pneumoniae (10); Citrobacter freundii y
Amalonaticus (12).

Se aislaron los siguientes agentes etioldgicos en cultivos en vida de dos
pacientes no operados (numero de caso): Escherichia coli (2), cocos gram+
(11). Se aislaron los siguientes agentes etioldgicos en cultivos postmoértem de
doce pacientes no operados (numero de caso): Escherichia coli (1); Salmonella
B (2); enterobacter cloacae (4); escherichia coli y Streptococcus avium (5);
Staphylococcus aureus (6); enterobacter cloacae, aeromonas hydrophyla,
Serratia marcescens (7); Pseudomona aeruginosa y Klebsiella oxytoca (14);

Klebsiella pneumoniae (15), Enterobacter cloacae, Staphylococcus aureus y
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Staphylococcus epidermidis (16); Klebsiella pneumoniae (17), Salmonella (18);

y Enterobacter cloacae (19). Sd6lo en el caso 2 se realizaron ambos cultivos.

Se buscé intencionadamente resultado de cultivo en todos los protocolos
de pacientes y no se encontré documentado en siete pacientes operados (3, 4,

7,8,9,11y 13)y en seis pacientes no operados (3, 8, 9, 10, 12,y 13).

De las alteraciones intrahepaticas, encontramos colestasis y cirrosis
hepatica en todos los pacientes de ambos grupos; los lagos biliares los
encontramos en 6 pacientes operados y en 2 de los pacientes no operados,
solo hubo un caso de conductos evanescentes en un paciente no operado; no

se encontraron hiperplasias ni tumores.
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CONCLUSIONES

Las caracteristicas generales de la poblacién estudiada son
similares a las informadas en la literatura con respecto al
predominio de la forma perinatal sobre la fetal, en proporcion de 7
al.

Las malformaciones asociadas a la forma fetal son en su mayoria
de heterotaxia visceral con predominio izquierdo, lo cual
concuerda con la literatura.

La forma mas frecuente fue la atresia no corregible; sin embargo,
es importante sefalar que 6 casos corregible (32%) no fueron
sometidos a cirugia.

Menos de la mitad de los casos operados estan en la edad 6ptima
para la correccidn quirargica; esta situacion esta en relacion a que
los pacientes con AB en nuestro medio son diagnosticados en
forma tardia.

A pesar de lo anterior tenemos casos de sobrevida mayor a un
afio después de la cirugia que se hubieran beneficiado con un
transplante hepético.

Hay diferencias en la supervivencia postquirurgica falleciendo en
forma temprana en los niflos operados a mayor edad, los que
presentaron complicaciones relacionadas con la cirugia y los
nifnos con la atresia biliar tipo fetal.

Entre las diferencias de los casos operados vs no operados, se
observd que aunque no existe diferencia estadisticamente

significativa el 47% de los pacientes no sometidos a cirugia curso
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con insuficiencia hepéatica a diferencia del 15% de los operados.
Es importante resaltar que en el grupo de los no operados la
presencia de patologia infecciosa como enfermedad basica fue
del 26% vs el 0% de los pacientes operados. Este analisis
estadistico también revel6 que ademas de las complicaciones de
la cirugia representadas por el sangrado de la anastomosis, el
69% de los pacientes operados cursaron con colangitis, una
diferencia estadisticamente significativa cuando se compararon
con los casos no sometidos al procedimiento quirdrgico.

La literatura refiere que a pesar del éxito transitorio de la
portoenteroanastomosis, mas del 65-80% requeriran a largo plazo
un transplante hepatico. En esta serie no tenemos ningln caso en
donde se haya echo transplante después de Ila

portoente roanastomaosis.
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ANEXOS

Tabla 1
CAUSAS DE MUERTE
Enfermedad basica Numero de casos
Atresia biliar 24
(75%)
Neumonia comunitaria 3
(9%)
Cardiopatia congénita 3
(9%)
Endocarditis bacteriana en tricuspide 1
(3%)
Enterocolitis pseudomembranosa 1
(3%)
Total 32
(100%)

Tabla 2

CAUSAS DE MUERTE

Complicaciones

NUmero de casos

Relacionas directamente con | Cirrosis hepatica, hipertensién porta e 11
la AB insuficiencia hepatica

Colangitis 7

Hemoperitoneo traumatico post-biopsia 1

Septicemia 1

Total 20

No relacionadas directamente | Septicemia 4

con la AB Insuficiencia cardiaca 2

Insuficiencia respiratoria 2

Tromboembolia a pulmén 1

Total 9

Relacionadas directamente | Sangrado de la anastomosis 3

con la cirugia Total 3

Total 32

Tabla 3

CAUSAS DE MUERTE

Enfermedad contribuyente

NUmero de casos

Desnutricion grado I 5
Bronconeumonia 3
Atresia biliar 3
Colitis aguda moderada y CID 1
Enterocolitis por salmonella B y nefritis aguda bilateral 1
Cardiomiopatia con trombos murales 1
Persistencia del conducto arterioso 1
Sindrome de bilateralidad izquierda e infartos cerebrales post-paro 1
Malformaciones congénitas y desnutricién 1
Neuroblastoma in situ y tromboembolias con material calcificado en pulmén 1
No hubo 14
Total 32
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Tabla 4

TECNICA QUIRURGICA NUMERO DE CASOS
Portoenteroanastomosis de Kasai 7
(54%)
Portoenteroanastomosis de Sawaguchi 3
(23%)
Portoenteroanastomosis y sonda transhepética (Beltran) 2
(15%)
Portoenteroanastomosis de Kasai modificado con 1
interposicion de apéndice cecal (8%)
Total 13
(100%)
Tabla 5
EDAD A LA CIRUGIA NUMERO DE CASOS
(meses)
Oal 0
(0%)
la? 6
(46%)
2a3 3
(23%)
3a4 2
(15%)
4a5 2
(15%)
Total 13
(100%)
Tabla 6
TIEMPO DE SUPERVIVENCIA POSTQUIRURGICO | NUMERO DE CASOS
(meses)
<1 6
(46%)
la5b 2
(15%)
5a10 2
(15%)
10a 15 1
(8%)
15a20 1
(8%)
20 a 25 1
(8%)
Total 13
(100%)
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Tabla 7. Distribucién por sexo

GENERO | OPERADOS | NO OPERADOS | TOTAL
18
Femenino 6(46%) 12(63%) (56%)
14
Masculino 7(54%) 7(37%) (44%)
32
Total 13(41%) 19(59%) (100%)
Tabla 8. Distribucion por edad
EDAD AL FALLECER
(meses) OPERADOS | NO OPERADOS | TOTAL
Oa4 4 5 9
(31%) (26%) (28%)
4a8 4 10 14
(31%) (53%) (44%)
5 4 9
>8 (38%) (21%) (28%)
13 19 32
Total (41%) (59%) (100%)
Tabla9
CLASIFICACION ANATOMICA |OPERADOS | NO OPERADOS | TOTAL
2 6 8
Corregible (15%) (32%) (25%)
11 13 24
No corregible (85%) (68%) (75%)
13 19 32
Total (41%) (59%) (100%)
Tabla 10
DATOS ANATOMICOS DE INSUFICIENCIA HEPATICA | OPERADOS NO TOTAL
OPERADOS
Si 2 9 11
(15%) (47%) (34%)
No 11 10 21
(85%) (53%) (66%)
Total 13 19 32
(41%) (59%) (100%)
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Tabla 11

36

DATOS ANATOMICOS DE HIPERTENSION PORTAL | OPERAD | NO OPERADOS | TOTAL
0S
7 11 18
(54%) (58%) (56%)
6 8 14
(46%) (42%) (44%)
13 19 32
(41%) (59%) (100%)
Tabla 12
COLANGITIS | OPERADOS | NO OPERADOS |TOTAL
9 4 13
Si (69%) (21%) (41%)
4 15 19
No (31%) (79%) (59%)
13 19 32
Total (41%) (59%) (100%)
Tabla 13
SEPTICEMIA | OPERADOS | NO OPERADOS |TOTAL
8 8 16
Si (62%) (42%) (50%)
5 11 16
No (38%) (58%) (50%)
13 19 32
Total (41%) (59%) (100%)




Tabla 14

DIFERENCIAS DE LOS CASOS OPERADOS VS LOS NO OPERADOS

VARIABLES OPERADOS NO OPERADOS TOTAL p
Mujeres 6 12 18
(46%) (63%) (56%) X?=0.35
Hombres 7 7 14 p=0.55
(54%) (37%) (44%)
Edad promedio (meses) +de 9.23+7.10 7.53+5.98 t=0.73
p=0.23
Fetal 2 2 4
(15%) (11%) (13%) p=0.54
Perinatal 11 17 28
(85%) (89%) (87%)
Corregible 2 6 8
(15%) (32%) (25%) p=0.27
No corregible 11 13 24
(85%) (68%) (75%)
Insuficiencia hepatica 2 9 11 p=0.06
(15%) (47%) (34%)
Hipertensién porta 7 11 18 X*=0.02
(54%) (58%) (56%) p=0.88
Septicemia 8 8 16 X*=0.52
(62%) (42%) (50%) p=0.47
Enfermedad basica (atresia biliar) 12 12 24
(92%) (63%) (75%)
Enfermedad basica (patologia infecciosa) 0 5 5 X°=4.36
(0%) (26%) (16%) p=0.11
Enfermedad basica (cardiopatia congénita) 1 2 3
(8%) (11%) (9%)
Complicaciones relacionadas con la AB 8 12 20
(62%) (63%) (63%)
Complicaciones no relacionadas con la AB 2 7 9
(15%) (37%) (28%)
Complicaciones relacionadas con la cirugia 3 0 3
(23%) (0%) (9%)
Malformacion asociada 2 2 4 Fisher
(15%) (11%) (13%) P=0.54
Cirrosis 13 19 32
(100%) (100%) (100%)
Colestasis 13 19 32
(100%) (100%) (100%)
Lagos biliares 6 2 8 X°=3.5
(46%) (11%) (25%) p=0.06
Colangitis 9 4 13 X°=5.56
(69%) (21%) (41%) p=0.02
Conductos evanescentes 0 1 1
(0%) (5%) (3%)
Total 13 19 32
(100%) (100%) (100%)
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