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ABREVIATURAS

AVB Atresia de vias biliares

HPE Hepatoportoenterostomia

MEBA Malformacion esplénica de atresia biliar
CBIH conductos biliares intrahepaticos

MPD malformacién de la placa ductal

HIDA Gammagrafia hepatobiliar con acido iminodiacético de tecnecio Tc 99m
BT Bilirrubina total

AST Aspartato aminotransferasa

ALT Alanina aminotransferasa

GGT Gamma-glutamil transferasa

FA Fosfatasa alcalina

TP Tiempo de protrombina

INR indice internacional normalizado

SHN Supervivencia del higado nativo

SHP Sindrome hepatopulmonar

HTP Hipertension portal

HP CMN SXXI Hospital de Pediatria de Centro Médico Nacional Siglo XXI



RESUMEN

La atresia de vias biliares constituye una de las causas mas comunes de ictericia
obstructiva en los primeros meses de vida, es una patologia de etiologia
multifactorial que causa destruccion de los conductos biliares intra y
extrahepaticos. Sin intervencion quirdrgica, puede progresar a fibrosis hepética,
cirrosis hepatica, insuficiencia hepatica o la muerte antes de los 2 afios de edad.
En los centros con experiencia en el tratamiento de este trastorno, hasta el 60%
de los nifios lograran el drenaje biliar después de la hepatoportoenterostomia de
Kasai. El 80% de los nifios que logran un drenaje biliar satisfactorio llegaran a la
adolescencia con una buena calidad de vida sin someterse a un trasplante de
higado. Es importante conocer las caracteristicas clinicas, bioquimicas,
anatdmicas e histologicas en pacientes con atresia de vias biliares que fueron
sometidos a hepatoportoenterostomia de Kasai lo que permitird una guia enfocada
en la deteccion temprana, tratamiento de las complicaciones secundarias de la
enfermedad hepética avanzada, apoyo nutricional y la consideracion temprana del
trasplante de higado.

Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas, bioquimicas, anatoémicas e
histolégicas en pacientes con atresia de vias biliares operados de
hepatoportoenterostomia de Kasai en el hospital de Pediatria del Centro Médico
Nacional Siglo XXI.

Materiales y Métodos:

Estudio observacional, cohorte, retrospectivo, descriptivo, basada en informacion
secundaria de los registros clinicos de los pacientes operados de
hepatoportoenterostomia de Kasai en el hospital de Pediatria del Centro Médico
Nacional Siglo XXI.

Analisis estadistico: Se realizaran frecuencias y porcentajes para las variables
cualitativas. Se calculara promedios o0 medianas y desviaciones estandar o
minimos y maximos para variables cuantitativas dependiendo de la distribucion es
de tipo paramétrico o no paramétrico, respectivamente.

Resultados: En el presente estudio se obtuvieron un total de 27 pacientes con

diagnéstico de AVB sometidos a HPE de Kasai durante el periodo del 1° de enero



del 2015 a 31 de diciembre del 2021 en el HP CMN Siglo XXI, se excluyeron 6
pacientes que no contaban con expediente clinico completo. EI 84% (n=16)
correspondio sexo femenino, con una media de edad al momento de la cirugia de
80.6 dias. ElI 52% (n=11) presentaban un estado nutricional normal. Las
manifestaciones clinicas al momento del diagndstico, ictericia en el 100% (n=21),
seguido de hepatomegalia en un 62% (n=13). De acuerdo a la clasificacién clinica
el 86% (n=18) de los pacientes correspondia a la forma adquirida o perinatal y el
14% (n=3) asociacion con otras malformaciones congénitas. Las complicaciones
fueron hipertensién portal y colangitis aguda en el 62% (n=13) respectivamente,
ascitis en el 38% (n=8), sangrado de tubo digestivo alto en el 33% (n=7),
encefalopatia hepatica en el 28% (n=6) y sindrome hepatopulmonar en un 10%
(n=2). La variante anatomica de atresia biliar tipo 3 se report6 el 33% (n=7). Los
hallazgos histologicos en la biopsia hepatica al momento del diagnéstico, el 89%
(n=17) presentaban proliferacion de los conductos biliares, seguido de algun
grado de fibrosis hepatica en el 84% (n= 16). De acuerdo a los valores de
bilirrubina total a los 3 meses posterior del procedimiento de Kasai se reporté un
81% (n=17) ausencia de flujo biliar postoperatorio y 19% (n=4) con flujo biliar
adecuado quienes fueron sometidos al procedimiento entre los primeros 64 dias
de vida. La puntuacion PELD al momento de la cirugia se reporté con una media
de 13 puntos y 3 meses posteriores incremento a 14 puntos. El trasplante hepético
se realiz6 en el 19% (n=4) de los pacientes, de estos, el 50% (n=2) fue donador de
tipo vivo relacionado y en el 50% (n=2) fue de donador cadavérico. Con una media
de edad de 21 meses posterior a la cirugia de Kasai. El 28% (n=6) se registraron
en la lista de espera para trasplante hepatico. La defuncién se registré en el 24%

(n=5) de los pacientes.

Conclusiones: Se present6 alta frecuencia de falla en el drenaje de la cirugia de
Kasai, por lo que es importante el diagndstico oportuno para optimizar los
resultados del procedimiento, el cual debe realizarse en los primeros 60 dias. Los
nifios con un diagndstico tardio, con alto riesgo de falla de drenaje o aquellos que

presentan una evidencia clara de cirrosis descompensada deben ser considerados



para trasplante hepético temprano, asi como garantizar llegar a este

procedimiento en las mejores condiciones clinicas y nutricionales.
MARCO TEORICO

La atresia de vias biliares (AVB) es una colangiopatia obliterante inflamatoria
destructiva de los conductos biliares intrahepaticos y extrahepaticos; en la que la
fibrosis progresa a cirrosis hepéatica; Si no es tratable a tiempo, la evolucion de la
enfermedad conduce a la muerte antes de los 2 afios de edad.

La etiologia de la AVB se ha determinado como multifactorial. Un neonato con
sospecha de atresia biliar generalmente presenta ictericia persistente que dura
mas de 2 semanas después del nacimiento, heces acdlicas y coluria.

La hepatoportoenterostomia (HPE) de Kasai es un procedimiento quirdrgico
paliativo que se realiza para restablecer parte del flujo biliar. En caso de que no se
establezca el flujo biliar esta indicado el trasplante de hepatico (TH); la AVB sigue
siendo la indicacibn mas comun para el trasplante de higado en nifios,
representando alrededor del 75% de los trasplantes en menores de 2 afos
(European Liver Transplant Registry 2005).

La primera referencia de esta enfermedad fue en 1817 por el Dr. John Burns de la
Universidad de Glasgow, quien la menciona como una “enfermedad incurable del
aparato biliar". En la década de 1950 Morio Kasai describi6 la cirugia que incluia
anastomosis directamente al hilio hepatico a un asa de intestino en Y de Roux,
esto dio lugar, al flujo de bilis y la resolucién de la ictericia en algunos casos, hasta
el dia de hoy esta técnica es el procedimiento quirdrgico de eleccién en la mayoria

de los pacientes con AVB. @

EPIDEMIOLOGIA

Las estimaciones recientes de la prevalencia de la AVB en los paises occidentales
se encuentran en el rango de 0,5 a 0,8 por cada 10.000 nacidos vivos.®* Varios
informes de la cuenca del Pacifico sugieren tasas de prevalencia mas altas. Es
mas comun en los paises del este de Asia, con una frecuencia reportada en

Taiwan de aproximadamente 1 en 5000. ©)



En los Paises Bajos estimaciones entre 1 de cada 19,000, la prevalencia nacional
del Reino Unido y Francia oscilan entre 1 en 17 000 y 19 000 nacidos vivos. ©
En Estados Unidos de América se considera la hepatopatia crénica mas frecuente
en niflos, con una incidencia calculada de 1 en 8 mil a 12 mil nacidos vivos. (!
La frecuencia de la atresia de via biliar en México varia de 1 en 10,000 a 1 en

16,700 nacidos vivos; predomina levemente en mujeres: 1.4-1.7:1 en hombres. ®

TIPOS DE ATRESIA BILIAR

Se clasifica segun el nivel de obstruccion biliar mas proximal: ©

Atresia biliar tipo 1 (alrededor del 5% de los casos) implica la obstruccion del
colédoco, a menudo asociada con un elemento quistico proximal.

Atresia biliar tipo 2 (alrededor del 2% de los casos) caracterizado por la
permeabilidad a nivel del conducto hepatico comun.

En la AVB tipo 1 y 2 existe cierta preservacion de los conductos intrahepaticos,
aungue morfolégicamente pueden ser anormales e irregulares.

Atresia biliar tipo 3 (> 90% de los casos) implica obstruccién a nivel de la porta
hepatica, donde la parte mas proximal de la via biliar extrahepatica dentro de la
porta hepatica es completamente soélida, puede estar asociado a la formacion de
quiste extrahepatico. En este tipo de atresia, los conductos intrahepaticos son muy

anormales.



TIPO 1 (< 5%) TIPO 2 (< 2%)

CISTICO
VESICULA QUE
CONTIENE BILIS

CONDUCTO PERMANENTE VIS
CONDUCTO HEPATICO COMUN EN PORTA

CONDUCTO BILIAR COMUN

TIPO 3 (>80%)

ESICULA BILIAR
SOLIDAO
MUCOCELE

CONDUCTOS MICROSCOPICOS
SOLIDOS PORTA HEPATIS

Fig. 1 Clasificacion de la atresia biliar. De Hartley L, Atresia biliar. Lancet 2009;
374 (9702):1705.

La AVB se clasifica en 90% de los casos en adquirida, perinatal o no sindromatica,
el 10% en sindromatica o embrionaria. @® Se pueden agrupar en tres categorias:
Atresia biliar adquirida o perinatal: Estos nifios nacen sin ictericia, pero dentro
de los dos primeros meses de vida, desarrolla ictericia y las heces se vuelven
progresivamente acélicas.?

Atresia biliar en asociacién con malformaciones de lateralidad - Este patron
también se conoce como malformacion esplénica de atresia biliar (MEAB) o
atresia biliar "embrionaria”. Las malformaciones incluyen situs inversus, asplenia o
poliesplenia, malrotacion, interrupcion de la vena cava inferior y anomalias
cardiacas. (*?

Atresia biliar en asociacion con otras malformaciones congénitas: incluyen

atresia intestinal, ano imperforado y anomalias renales. @



PATOGENESIS

Estudios embriolégicos humanos han encontrado que los conductos biliares
extrahepaticos surgen de una salida del endodermo del intestino anterior a partir
de los 20 dias de gestacion, mientras que la red biliar intrahepatica se desarrolla
mas tarde hasta los 49 dias de gestacion, se espera una unién exitosa de ambos
lados alrededor de las 11 a 12 semanas de gestacion. (14

El higado hasta este punto estd compuesto en gran parte por hepatoblastos y
células hematopoyéticas primitivas. Las células epiteliales biliares (que expresan
SOX9 y CK19) se diferencian de los hepatoblastos y comienzan a asumir una
estructura epitelial de doble capa que se denomina placa ductal.

A partir de las 8 semanas de gestacién y mediante un proceso de seleccion y
delecion, los conductos biliares forman una red radiante desde la porta hepética
hasta la periferia con las unidades biliares mas pequefas en contacto con la cara
canalicular de los hepatocitos.

El porta hepatico es la interfaz entre los sistemas intra y extrahepatico y debe
ocurrir una union exitosa para permitir que la bilis llegue al intestino en desarrollo,
lo que ocurre alrededor de las 11 a 12 semanas de gestacion. @

Los conductos biliares intrahepaticos (CBIH) se desarrollan a partir de la placa
ductal fetal a través de un proceso ordenado de seleccion y delecion llamada
remodelacion de la placa ductal. Las perturbaciones en este proceso se cree que
dan origen a la malformacion de la placa ductal (MPD).

El mal desarrollo de los CBIH se considera que ocurre por falla del proceso de
remodelacion de la placa ductal entre la semana 11 y 13 de gestacion y se vuelve

clinicamente evidente después del nacimiento, como MPD. (4

ETIOLOGIA
Se desconoce la etiologia exacta de la atresia biliar y es probable que sea
multifactorial.
Virales: Hasta el momento no se ha implicado a un virus especifico; Sin embargo,

un estudio informd que los lactantes positivos para la inmunoglobulina M (IgM)
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contra citomegalovirus tienen un aclaramiento reducido de la ictericia después de
la HPE de Kasai. (19

Genéticos: Las mutaciones en el gen CFC1, que codifica la proteina criptica
necesaria para modelar el eje embrionario izquierda-derecha durante el desarrollo
fetal. Se encontré una mutacion heterocigética en CFC1 en 5 de cada 10 nifios
con MEAB. @9 La frecuencia de esta mutacién en neonatos con MEAB es el doble
de la encontrada en una poblacibn de individuos sanos.Por lo
tanto, las mutaciones de CFC1 pueden predisponer a BASM pero no son
suficientes para causar la enfermedad.

Inmunoloégica: Por desregulacion inmune, ya sea como un trastorno primario o
como el resultado de factores desencadenantes infecciosas o genéticas. Se ha
encontrado una alta concentracion de células quiméricas maternas en las areas
portal y sinusoidal de pacientes con AVB, lo que sugiere que los linfocitos
maternos causan lesion del conducto biliar a través de una respuesta inmune

injerto contra huésped. 17

MANIFESTACIONES CLINICAS

Los neonatos con AVB suelen ser normales al nacer y comienzan a presentar
manifestaciones clinicas aproximadamente entre las 3 y las 6 semanas de edad.
Hallazgos prenatales: la mayoria de los bebés con AVB tienen resultados
normales en la monitorizacion prenatal. En ocasiones, la ecografia prenatal
identifica un quiste en el hilio hepatico o sindrome de heterotaxia lo que sugiere
AVB. 18

Signos y sintomas

La ictericia es el primer signo de AVB. Cuando la ictericia esta presente después
de 2 semanas de vida ya no es fisiologica. La aparicion de ictericia ocurre en
cualquier momento desde el nacimiento hasta las 8 semanas de edad.

Algunos neonatos presentan deposiciones acolicas, las cuales a menudo pasan
desapercibidas ya que el color de las heces puede variar a diario. Para ayudar a
los padres o cuidadores a distinguir entre heces normales y acdlicas, se han

desarrollado " tarjetas de colorimetria de heces”. En un estudio de Japén que
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incluyé a mas de 300.000 recién nacidos, la ficha colorimétrica de las heces tenian
una sensibilidad del 76,5 % y una especificidad del 99,9 %, para identificar a los
lactantes con AVB. 19

La mayoria de los neonatos presentan coluria debido a la excrecion de bilirrubina
en la orina. La esplenomegalia y ascitis no suelen ser caracteristicas a menos que
la presentacion sea tardia y, por lo tanto, son signos de hipertension portal.

Estado nutricional

Todos los pacientes con AVB presentan deficiencia nutricional, resultado de la
mala absorcion de las grasas de cadena larga y del estado catabdlico, con
frecuencia desnutricidn proteico-energética, esta complicacion tiene importantes
implicaciones para el pronéstico por los efectos adversos relacionados, entre ellos
retraso en la recuperacion de la enfermedad y mayor incidencia de infecciones y
complicaciones posoperatorias. 20

DIAGNOSTICO

El proceso de evaluacion incluye una serie de pruebas de laboratorio y por
imagenes. El orden de las pruebas de diagnostico se prioriza basandose, en
primer lugar, en las pruebas de deteccion de enfermedades tratables, como
obstruccién biliar, infecciones y algunas enfermedades metabdlicas. Debido a que
el momento de la cirugia es crucial para los neonatos con AVB, la evaluacion debe
completarse lo mas rapido posible, a veces, es apropiado continuar con la
exploracion quirdrgica, incluso si no se han obtenido todos los resultados de las
pruebas.

Estudios de laboratorio

La bilirrubina, la fosfatasa alcalina (FA) y la gamma-glutamiltransferasa sérica
(GGT) estan elevadas, lo que indica colestasis, pero la funcion sintética hepatica
suele ser normal. La GGT suele ser mas alta en la atresia biliar que en otras
causas de colestasis neonatal, especialmente cuando se correlaciona con la

edad.@VLos estudios de laboratorio se muestran en la tabla 1.
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VARIABLES CONCENTRACION TiPICA EN LA RANGO

BIOQUIMICAS PRESENTACION NORMAL
Bilirrubina (umol/L) >100 <20
Fosfatasa alcalina (UI/L) >600 <500
Gamma >100 20-40
glutamiltransferasa (UI/L)

Aspartato 80-200 15-40
aminotransferasa (U/L)

Alanino aminotransferasa 80-200 15-40
(U/L)

Albumina (g/L) Normal en la presentacion 37-56
Tiempo de protrombina (s) Normal en la presentacion 9-13

Tabla 1. Variables bioguimicas en la atresia de vias biliares De Hartley L, Atresia
biliar. Lancet 2009; 374 (9702):1705.

Ultrasonido abdominal:

La evaluacion de la anatomia biliar comienza con una ecografia. La principal
utilidad de la ecografia es excluir otras causas anatémicas de colestasis (quiste de
colédoco, dilatacion del conducto biliar intrahepatico y célculos biliares). Entre los
hallazgos encontramos ausencia de vesicula biliar, vesicula biliar de forma
irregular, el signo del "corddn triangular" corddn fibroso a nivel del hilio hepatico de
marcada densidad ecogénica, contractilidad de la vesicula biliar, ausencia del
conducto biliar comun, ganglio linfatico hiliar hepatico agrandado, poliesplenia. 22
Gammagrafia hepatobiliar:

La permeabilidad del arbol biliar extrahepatico se puede evaluar mas a fondo
mediante gammagrafia hepatobiliar con acido iminodiacético de tecnecio Tc 99m
(HIDA), pero los resultados no son definitivos. La falta de excrecion del marcador
sugiere AVB pero no excluye otras enfermedades. Por el contrario, si la

gammagrafia demuestra una excrecién del marcador del higado al intestino
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delgado, se establece la permeabilidad y es muy poco probable que se trate de
AVB. 3

Biopsia de higado:

La precision del diagnéstico de AVB mediante biopsia hepatica percutanea es del
88,2%. La proliferacion ductular, tapones biliares en conductos biliares, colestasis
y la fibrosis marcada son las principales caracteristicas histolégicas de AVB. 24

Se ide6 un sistema de puntuacion histolégica de 21 puntos considerado
suficientemente especifico para diferenciar la AVB de otras enfermedades de
colestasis infantil. Se determinaron ocho parametros patolégicos, incluyendo
fibrosis hepatica, proliferacion de conductos biliares, tapones biliares en el area
portal, colestasis, degeneracion del hepatocito, infiltracion de células inflamatorias
en el &rea portal, hematopoyesis extramedular y malformacion de la placa ductal.
(25) (Tabla 2)

PARAMETRO CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS GRADO
HISTOLOGICO
Fibrosis hepatica Leve 1
Fibrosis en puente que afecta < 50% de los 2

conductos porta

Fibrosis en puente que implica >50% de los 3

conductos porta sin arquitectura nodular

Formacién de pseudolébulos y cirrosis hepatica 4
Proliferacion de | Ninguno (<5/portal) 0
conductos biliares | Leve (5—9/portal) 1

Moderado (=10/portal) 2

Marcado (=10/portal con marcada proliferacién de 3

conductos biliares alargados, atenuados vy

angulados)
Tapones biliares | Ausente 0
en conductos | Presente 1
biliares Formacién de lagos biliares 2
Colestasis Leve 1

Moderado 2
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Severo 3
Degeneracion del | Inflamado 1
hepatocitos Degeneracion balonizante 2

Formacion de hepatocitos multinucleares 3

Necrosis 4
Infiltracion de | Leve (<20% area portal) 1
células Moderado (<50% éarea portal) 2
inflamatorias Severo (>50% area portal) 2
Hematopoyesis Ausente 0
extramedular Presente 1
Malformacion de la | Ausente 0
placa ductal Presente 1

Tabla 2. Sistema de puntuaciéon histologica disefiado para la interpretacion de
biopsia de higado en cufia en atresia biliar y colestasis neonatal. De Chen Get al.,
J PediatrSurg. 2015

Colangiograma:

El colangiograma intraoperatorio es el estandar de oro en el diagndstico de
AVB. Es esencial que se investigue la permeabilidad en el higado tanto proximal
como distalmente hacia el intestino para determinar si hay AVB. Si el
colangiograma intraoperatorio demuestra obstruccién biliar (es decir, si el
contraste no llena la via biliar o no llega al intestino), el cirujano debe realizar la
HPE de Kasai en ese momento. En algunos casos, el colangiograma no se puede
realizar porque la vesicula biliar y el arbol biliar son atrésicos; en este caso, el
cirujano toma la decision de diagnostico basandose en la inspeccion visual del
arbol biliar. 28

HEPATOPORTOENTEROSTOMIA DE KASAI

Si la AVB se confirma mediante una colangiografia, se debe realizar de inmediato
una HPE de Kasai. Esta operacion se realiza en el intento de restaurar el flujo de
bilis desde el higado al intestino delgado proximal. ") Para este procedimiento,
después de la escisién del remanente biliar y la placa fibrosa portal, se crea un

asa de intestino en Y de Roux y se anastomosa directamente al hilio hepatico
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El éxito de Kasai se establece en aquellos que eliminan la ictericia y evacuan
heces pigmentadas, bioguimicamente los niveles de bilirrubina sérica deben caer
por debajo de 2 mg/dL dentro de los primeros 3 meses de la HPE. El éxito no
significa un higado normal, ya que estos nifilos pueden tener transaminasas
elevadas, seguir teniendo fibrosis hepatica y pueden desarrollar complicaciones
secundarias como hipertension portal (HTP), hemorragia varicosa, retraso del
crecimiento, ascitis, sindrome hepatopulmonar (SPH), etc. La imposibilidad de
establecer el flujo de bilis después de HPE se considera como fallido y se mide en
términos de niveles de bilirrubina sérica persistentemente elevados mas alla de los
3 meses de la HPE. 8 En este caso se debe derivar al paciente para una
evaluacion de TH.

La gran mayoria de los pacientes eventualmente requerirdn un trasplante de
higado, esto se debe principalmente a que la atresia biliar no se limita al conducto
biliar extra hepatico; incluso los nifios en los que la operacion de Kasai ha tenido
éxito presentan anomalias del arbol biliar intrahepético, incluidas estenosis,
dilatacion y areas pseudoquisticas. @® No obstante, la HPE en algunos casos
retrasa significativamente el trasplante de higado. Aproximadamente el 80% de los
lactantes que se someten a HPE finalmente requeriran TH, con tasas de
supervivencia del higado nativo que oscilan entre el 46 % y el 65 % a los 2 afios y

entre el 35 % y el 46 % a los 5 afios. %

Edad al momento de la cirugia

La edad a la que se realiza la HPE tiene un efecto sobre la supervivencia del
higado nativo (SHN). Un estudio que incluyo a 244 pacientes encontré que una
edad mayor de 90 dias de la cirugia de Kasai se asocio con una pobre SHN a los
5 afios. GV

Un estudio realizado por Chen G. y col. revisaron 452 nifios con ABV tipo lll. Se
evaluo la relacién entre las edades a las que fueron sometidos a la cirugia de
Kasai y las tasas de supervivencia del higado nativo a dos afios. La tasa de
supervivencia a los dos afios de los pacientes con edad de mas de 90 dias al

momento de la cirugia fue del 36,1 %.©?
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En un estudio realizado en Holanda por De Vries W. y col. en 214 lactantes con
atresia biliar se encontré una asociacion significativa entre la cirugia de Kasai
dentro de los 60 dias después del nacimiento y una mayor sobrevida global a los 4
afos sin trasplante. G3Por lo anterior, se considera una edad 6ptima entre los

primeros 60 dias de vida para realizar el procedimiento de Kasai.

COMPLICACIONES

Colangitis

La comunicacion directa del intestino con los conductos biliares intrahepéticos y el
flujo biliar deficiente pueden provocar colangitis ascendente. La colangitis
recurrente provoca una falla secundaria en la restauracion del flujo biliar y una
posible exacerbacién de la hipertension portal, o que resulta en un aumento del
riesgo de mortalidad y un peor prondstico. G4

Un estudio norteamericano realizado por Chung P. y col. de 219 pacientes con
AVB el 62,1% experimentaron colangitis al menos una vez después de la HPE de
Kasai. Ademas, se ha informado que la colangitis afecta a los pacientes con AVB
con mayor frecuencia entre 1 y 2 afios después de la cirugia de Kasai y se
considera un factor importante en la aceleracion del proceso de cirrosis. %

En un estudio norteamericano de 219 nifios con AVB después de la HPE de Kasai
se analizaron los factores predictores de fracaso después de 3 afios y se mostro la
colangitis de repeticion resultd ser un factor de riesgo independiente significativo.
La supervivencia con higado nativo segun el analisis de Kaplan-Meier mostré un
resultado significativamente peor para aquellos que desarrollaron colangitis
repetida. (36)

Hipertension portal

La fibrosis en puente se observa en la histologia de casi la mitad de los pacientes
al momento de la HPE de Kasai. A pesar de ser un cirugia exitosa, la fibrosis
puede progresar y el nifio puede desarrollar hipertension portal (HTP) severa y
complicaciones secundarias como hemorragia variceal, ascitis y sindrome
hepatopulmonar (SHP). Los sitios mas comunes de varices son el esofago, el

estbmago, el sitio yeyunal de la anastomosis del asa de Roux y el anorecto.
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Alrededor del 20% de los nifios con HPE exitosos tuvieron hemorragia por varices
en los primeros dos afios de vida. ©¢7)

Ascitis

La albumina baja da como resultado la acumulacion de liquido en el espacio
extravascular que conduce a edema, ascitis y derrame pleural. El inicio de la
ascitis indica la descompensacion de la enfermedad hepatica y la necesidad de
TH. La ascitis aumenta el riesgo de peritonitis bacteriana y sindrome hepatorrenal,
lo que potencialmente se suma a mayor mortalidad asociada con la
descompensacion hepatica. 38

Sindrome hepatopulmonar

El sindrome hepatopulmonar (SHP)es una complicacién poco conocida en la que
las sustancias vasoactivas metabolizadas de forma incompleta provocan un
cortocircuito anormal en el lecho vascular pulmonar, lo que lleva a la hipoxia.
Podria tener una mayor frecuencia en lactantes con la variante del sindrome de
malformacion esplénica de atresia biliar, incluso cuando se haya eliminado la
ictericia. Los criterios diagnésticos son la presencia de enfermedad hepatica
cronica, junto con la PaO2 menos de 70 mmHg o gradiente de oxigeno alveolo
arterial mas de 15 mmHg y dilatacion vascular intrapulmonar. En casos leves o
moderados se debe priorizar para trasplante hepatico ya que es una
contraindicacibn en casos avanzados debido al aumento de morbilidad vy
mortalidad perioperatoria. 9

Encefalopatia hepatica

Es una complicacion frecuente de la enfermedad hepatica, se define como una
disfuncion cerebral representada por un amplio espectro de manifestaciones
neuropsiquiatricas, disminucion del nivel de conciencia (coma), cambio de

personalidad, deterioro intelectual y conductual, disfuncion motora y del habla.“%)

ESTIMACION DE LA GRAVEDAD
El marcador mas utilizado para evaluar la gravedad de la enfermedad, el
prondstico y la urgencia de trasplante hepatico es el indice de PELD (Pediatric end

stage liver disease) en nifios menores de 12 afios de edad. El puntaje PELD
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(0.436 Edad (<1 afio) - 0.687 Loge albumina + 0.480 Loge bilirrubina total + 1.857
Loge INR +0.667 falla de crecimiento (-2DE segun sexo, edad, altura y peso) > 25

0 en caso de datos de descompensacion, es indicativo de evaluaciéon para TH.

La escala de PCLIF-SOFA (Pediatric Chronic Liver Failure Sequential Organ
Failure Assessment), predice la mortalidad a 28 dias con sensibilidad del 94.9% y
especificidad del 91.5%.

La escala de CHILD PUGH se ha utilizado en pacientes adultos para estimar el
prondstico y la necesidad de trasplante hepatico; sin embargo, no existe suficiente

evidencia en nifios. 4%

TRASPLANTE DE HIGADO

Aunque el procedimiento de Kasai se considera el tratamiento de primera linea, la
lesion hepética progresiva que se observa en la mayoria de los pacientes con AVB
da como resultado una supervivencia del higado nativo (SHN) de 5 afios después
del procedimiento entre 38% y 40% incluso en centros experimentados. La falla
temprana de HPE de Kasai que requiere TH de rescate dentro de los primeros 2-3
afos de vida ocurre en casi la mitad de todos los nifios con AVB.“?)

El TH sigue siendo el tratamiento definitivo para mas del 70% de los pacientes. En
un estudio de 567 pacientes que recibieron un trasplante de higado se demostré

que la tasa de supervivencia es de 90% a los 6 meses y del 88% a los 3 afos. “3)

Se realizO una busqueda sistematica de los ultimos 20 afios en Pubmed,
Cochrene, Ebsco; encontrando articulos de revision, retrospectivos y evidencia de
factores prondsticos asociados a la supervivencia en pacientes con atresia biliar

sometidos a HPE con técnica de Kasai.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La atresia biliar es una de las causas mas comunes de ictericia colestasica en los
primeros meses de vida. Si no se detecta y se otorga tratamiento oportuno, la
evolucion de la enfermedad en algunos casos conduce a la muerte antes de los 2
anos de edad.

La atresia biliar es por mucho la causa mas comun de trasplante hepatico
pediatrico, representando casi el 50 % de todos los trasplantes en nifios y el 10 %
de todos los trasplantes en el mundo. Datos publicados por el grupo de Estudios
para el Trasplante Hepatico Pediatrico (Studies for Pediatric Liver Transplantation
SPLIT) una red de investigacion cooperativa que incluye 38 centros de trasplante
en Estados Unidos y Canada, muestran que la enfermedad colestasica fue la
indicacion més frecuente condicionando 56% del total de los casos, de los cuales,
42% fue por atresia de vias biliares. ¢4

Los neonatos con atresia biliar desarrollan gradualmente complicaciones
relacionadas con la insuficiencia hepatica y la cirrosis. El factor mas importante
relacionado con la sobrevida es la realizacion de cirugia de Kasai %, no obstante,
aunque la atresia biliar se trate con éxito mediante esta operacion, un ndamero
significativo de pacientes presentan progresion de la enfermedad hepatica y
complicaciones secundarias que demanda un tratamiento cuidadoso durante toda

la vida e incluso mas adelante requerirdn un trasplante de higado.
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JUSTIFICACION

El Hospital de Pediatria del CMN Siglo XXI es una unidad de referencia para
pacientes con atresia de vias biliares para el centro y sur de México, la cual
representa una patologia grave con gran morbilidad y mortalidad. Esto resalta la
necesidad de identificar las caracteristicas clinicas, bioquimicas, anatémicas e
histolégicas con el objetivo que podamos reconocer las variables mas frecuentes
lo que permitirA una guia anticipatoria enfocada a deteccion temprana y
tratamiento de las complicaciones secundarias de la enfermedad hepatica
avanzada.

Al elaborar este protocolo se podran identificar las caracteristicas que se
presentan con mayor frecuencia en nuestros pacientes, el cual impactaria en la
mejoria de su calidad de vida, al obtener esta informacion, se podran desarrollar
estudios subsecuentes que nos permitan conocer los factores pronosticos en
pacientes con atresia de vias biliares, lo que tiene varias ventajas como la
identificacion de pacientes que van a requerir trasplante hepatico temprano,
implementar terapias profilacticas enfocadas en disminuir las complicaciones de la
enfermedad hepética avanzada, un manejo nutricional temprano que nos permita

mejorar los resultados antes y después del trasplante hepatico.

21



PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢, Cual es la frecuencia de las caracteristicas clinicas, bioguimicas, anatomicas e
histolégicas en pacientes con atresia de vias biliares operados de
hepatoportoenterostomia de Kasai en el hospital de Pediatria del Centro Médico
Nacional Siglo XXI?

OBJETIVOS

Objetivo general:

Describir la frecuencia de las caracteristicas clinicas, bioquimicas, anatémicas e
histologicas en pacientes con atresia de vias biliares operados de
hepatoportoenterostomia de Kasai en el hospital de Pediatria del Centro Médico

Nacional Siglo XXI

Objetivos especificos:

e Describir las caracteristicas clinicas mas frecuentes (edad, género,
manifestaciones clinicas, presencia de asociacion con malformaciones
congénitas) al momento del diagndstico en pacientes con atresia de vias
biliares.

e Describir las caracteristicas anatomicas (tipo de atresia biliar) observados
en pacientes con atresia de vias Dbiliares operados de
hepatoportoenterostomia de Kasai.

e Describir las caracteristicas histoloégicas de las biopsias hepaticas al
momento del diagndstico observadas en pacientes con atresia de vias
biliares operados de hepatoportoenterostomia de Kasai.

e Describir los parametros bioquimicos (nivel de BT, albumina, AST, ALT,
GGT, TP, INR) al momento de la cirugia y tres meses posteriores de la
hepatoportoenterostomia de Kasai.

e Describir los parametros de bilirrubina total a los seis meses posteriores de
la hepatoportoenterostomia de Kasai
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e Describir la respuesta a la cirugia de Kasai en pacientes con atresia de vias
biliares a los 3 y 6 meses posteriores de la hepatoportoenterostomia de
Kasai.

e Describir la frecuencia de datos clinicos de hipertension portal, ascitis,
colangitis aguda, sangrado de tubo digestivo alto, encefalopatia hepética,
sindrome hepatopulmonar, el momento de la cirugia y posterior a la
hepatoportoenterostomia de Kasai.

e Describir la puntuacion PELD al momento de la cirugia y en los 3 meses
posteriores a la hepatoportoenterostomia de Kasai.

e Describir la frecuencia de trasplante hepatico en pacientes con atresia de

vias biliares operados hepatoportoenterostomia de Kasai.

HIPOTESIS
No requiere, por tratarse de un estudio de observacional, retrospectivo, descriptivo

MATERIAL Y METODOS

Disefio de estudio

Observacional
Tipo de estudio

Cohorte, retrospectivo, descriptivo.

Sede de estudio

UMAE Hospital de Pediatria “Dr. Silvestre Frenk Freund” del. Centro Médico
Nacional Siglo XXI

Periodo
De enero de 2015 a diciembre de 2021

Universo de trabajo

Pacientes pediatricos atendidos por el servicio de Gastroenterologia con
diagnéstico de atresia de vias biliares a quienes se les realizo
hepatoportoenterostomia de Kasai de enero de 2015 a diciembre de 2021, con

seguimiento de al menos 3 meses a partir de la cirugia de Kasai.
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Criterios de inclusién

1.

Pacientes pediatricos derechohabientes al IMSS con diagnostico de
atresia de vias  biliares y a quienes se les realizo
hepatoportoenterostomia de Kasai, con seguimiento de al menos de
3 meses a partir de la cirugia.

Pacientes con expediente completo en el hospital de pediatria de
CMN Siglo XXI de enero del 2015 a diciembre del 2021

Pacientes masculinos y femeninos

Criterios de exclusiéon

1.

Pacientes que no cuenten con expediente clinico completo.

Tamaio vy calculo de muestra:

Para el presente estudio, no se calculé un tamafio de muestra al ser un estudio

descriptivo.

Tipo de muestreo: No Probabilistico de casos consecutivos.
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VARIABLES

VARIABLE DEFINICION DEFINICION TIPO DE UNIDADES DE
CONCEPTUAL | OPERACIONAL VARIABLE MEDICION

EDAD AL | Lapso de tiempo | Tiempo Cuantitativa Dias

DIAGNOSTICO | transcurrido comprendido continua
desde el | entre el
nacimiento de un | nacimiento  del
individuo hasta la | paciente hasta su
fecha de | ingreso al
referencia estudio.

SEXO Condicién Género que se | Cualitativa Masculino
organica qgue | especifique en el _ _
distingue a un | expediente nominal Femenino
hombre de una | clinico Dicotomica
mujer en los
seres humanos

EDAD AL | Tiempo que ha | Periodo de | Cuantitativa Dias

MOMENTO DE | vivido una | tiempo entre el | continua

LA CIRUGIA persona nacimiento y la

DE KASAI fecha de la

cirugia de Kasai
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PESO Fuerza con la | Cantidad de | Cuantitativa Kilogramos
que el centro de | kilogramos continua
la tierra atrae a | medida al
un cuerpo a su | momento de la
nucleo intervencién
quirdrgica
obtenida de las
hojas de
enfermeria
LONGITUD Dimension de | Cantidad de | Cuantitativa Centimetros
una linea o de un | centimetros continua

cuerpo
considerando su
extension en

linea recta.

medida al
momento de la
intervencién
quirdrgica
obtenida de las
hojas de

enfermeria
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ESTADO Situacion en la | Determinacion Cualitativa 1. Normal
NUTRICIONAL | que se encuentra | del estado | nominal
o 2.Desnutricion
una persona en | nutricional a
- _ aguda
relacion a su | partir de
peso y talla indicadores como 3.Desnutricién
peso para la talla cronica
y talla para la agudizada
edad (Waterlow), .
4.Desnutricion
evaluadas de L.
cronica
acuerdo a las .
armonizada
graficas de la
OMS del 2006
registrado al
momento de la
cirugia de Kasai.
HEPATOME- Aumento del | Aumento de | Cualitativa Presencia
GALIA tamario del | tamafio del | Nominal _
] ] o Ausencia
higado por | higado por | Dicotomica
palpacion, mas | palpacion que
alla de los limites | sobrepasa el

normales para la
edad

borde costal 1-2
cm. al momento
del diagndstico,
documentado en

el expediente.
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ESPLENOME- | Aumento del | Registro de | Cualitativa Ausente
GALIA tamafio del bazo | 5mento del | Nominal
por encima de los 5o del b Dicotbmi Presente
limites estimados | @mafo del bazo | Dicotomica
para cada grupo | por encima de los
estimados, al
momento del
diagnostico,
documentado en
el expediente
ICTERICIA Presencia de | Registro de color | Cualitativa Ausente
color amarillento | amarillento tanto | Nominal
_ _ o Presente
tanto de la piel | de la piel como | Dicotdmica
como de las|de las mucosas
mucosas que se | al momento del
produce como | diagnéstico,
consecuencia del | documentado en
deposito de | el expediente.
bilirrubina
ACOLIA Heces palidas o | Registro de | Cualitativa Ausente
de color arcilla | heces palidas o | Nominal
_ _ o Presente
debido a la| de color arcilla al | Dicotomica

carencia de
pigmentos
biliares en su

estructura.

momento del
diagnostico,
documentado en

el expediente.
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COLURIA Coloracion Registro de | Cualitativa Ausente
oscura de la | coloracion oscura | Nominal
) ) ) o Presente
orina debida a la|de la orina al | Dicotbmica
excrecion de | momento del
bilirrubina por via | diagnéstico,
urinaria documentado en
el expediente.
DEFECTO Tipo de atresia | Tipo de atresia | Cualitativa 1.Tipo |
ANATOMICO | piliar  utilizando | biliar  reportado Nominal p T
. o omina .Tipo
DE LA VIA | |5s criterios de la | durante
BILIAR Sociedad exploracion Politomica 3.Tipo 1l
Japonesa de | quirargica en ,
_ _ 0.Sin datos
Cirugia pacientes con
Pediatrica atresia de vias

biliares operados
de cirugia de

Kasai
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CLASIFICA-
CION
ATRESIA
BILIAR

DE

Tipo de atresia
biliar clasificada
de acuerdo a la
asociacion  con
otras

malformaciones
congénitas extra

hepaticas.

Registro del tipo
de atresia biliar
clasificada de
acuerdo a la
asociacion  con
otras

malformaciones

congeénitas extra

hepaticas en
pacientes con
atresia biliar
operados de

cirugia de Kasai

Cualitativa

Nominal

Politbmica

1. Atresia biliar
adquirida o]
perinatal

2. Malformacion
esplénica de

atresia biliar
(MEAB) 0
atresia biliar
"embrionaria”.

3. Atresia biliar
en asociaciéon
con otras
malformaciones

congeénitas
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PUNTIACION
PELD

(Enfermedad
hepatica
pediatrica  en

etapa terminal)

Marcador  para
evaluar la
gravedad de la
enfermedad, el
prondstico y la
urgencia de
trasplante

hepatico en nifios
menores de 12
afos. Formula
(0.436 Edad (<1
afo) - 0.687 Loge

albumina + 0.480

Loge hbilirrubina
total + 1.857
Loge INR +0.667
falla de

crecimiento(-2DE

segun Sexo,
edad, altura vy
peso))

Registro de
puntuacion PELD
documentado en
el expediente, al
momento de la
cirugia y dentro
de los 3 meses
posteriores a la
cirugia de Kasai.

Cuantitativa

Continua

Puntos
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CARACTERIS- | Estudio Resultados  del | Cualitativa 1. Normal
TICAS microscopico de | estudio Nominal 2. Fibrosis
HISTOPATO- tejidos. histopatoldgico Politomica hepéatica
LOGICAS en aquellos 3. Proliferacién
pacientes a de conductos
quienes se les biliares
haya realizado 4. Tapones
biopsia hepética biliares en el
al momento del area portal
diagnostico 5.Colestasis
6.
Degeneracién
del hepatocito
7. Infiltracion de
células
inflamatorias en
el area portal
8.Hematopoyesi
s extramedular
9. Malformacién
de la placa
ductal
10.Sin datos
FLUJO BILIAR | Nivel normal de | Nivel normal de | Cualitativa 1.Presente
POSOPERATO | pilirrubina < 2 | bilirubina < 2| _
RIO Dicotomica 2.Ausente

mg/dL dentro de
los 3 meses
posteriores a la

cirugia de Kasai.

mg/dL dentro de
los 3 meses
posteriores a la

cirugia de Kasai.
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FLUJO BILIAR
POSOPERATO
RIO TARDIO

Nivel normal de
bilirrubina < 2
mg/dL entre los 3
y 6
posteriores a la

meses

cirugia de Kasai.

Nivel normal de
bilirrubina < 2
mg/dL entre los 3
y 6
posteriores a la

meses

cirugia de Kasai.

Cualitativa

Dicotomica

1.Presente

2.Ausente

ALBUMINA

Proteina
producida por el
higado, que
participa en el
mantenimiento
del volumen
intravascular vy
transporte de
sustancias por el

cuerpo.

Valor de
albumina en
sangre

cuantificado en
gramos por
decilitros, al
momento de la
cirugia y dentro
de los 3 meses
posteriores a la

cirugia de Kasai.

Cuantitativa

Continua

g/dL

BILIRRUBINA
TOTAL

Pigmento biliar el
cual se forma a
partir de la
degradacion del
grupo hemo que
representa una
prueba de
funcién excretora

hepatica

Valor de
bilirrubina sérica
cuantificado en
miligramos sobre
decilitros,
obtenida por
puncidon venosa,
al momento de la
cirugia, a los 3 y
6 meses
posteriores a la

cirugia de Kasai.

Cuantitativa

Continua

mg/dL
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ASPARTATO
AMINOTRANS
FERASA

Enzima
catalogada como
un indicador de

necrosis celular;

Valor de
aspartato

aminotransferasa
cuantificado en
unidades sobre
litros obtenida
por puncién
venosa, al
momento de la
cirugia y dentro
de los 3 meses
posteriores de la

cirugia de Kasai

Cuantitativa

Continua

U/L

ALANINA
AMINOTRANS
FERASA

Enzima que
cataliza la

transferencia de

grupos amino
para formar el
metabolito
oxaloacetato

Valor de alanina
aminotransferasa

cuantificado en

unidades sobre
litros obtenida
por puncién
venosa, al

momento de la
cirugia y dentro
de los 3 meses
posteriores de la

cirugia de Kasai

Cuantitativa

Continua

U/L
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GAMMA- Enzima presente | Valor de gamma | Cuantitativa U/L
GLUTAMIL en el suero y en | glutamil _
TRANSFERA- | |5 superficie | transferasa Continua
p

SA externa de las | cuantificado en

células de | unidades sobre

diferentes litros obtenida

organos como el | por puncién

higado, venosa, al

pancreas, momento de la

intestino, cirugia y dentro

pulmones y | de los 3 meses

rinones posteriores de la

cirugia de Kasai
FOSFATASA Enzima que | Valor de | Cuantitativa ul/L
ALCALINA cataliza la | fosfatasa alcalina _
Continua
hidrélisis del | cuantificado en
enlace éster | unidades

fosforico entre un
grupo organico y
un grupo fosforilo
a pH alcalino, lo
gue libera fosfato

al medio.

internacionales
sobre litros
obtenida por
puncion venosa,
al momento de la
cirugia y dentro
de los 3 meses
posteriores de la

cirugia de Kasai
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TIEMPO  DE | Proteina Valor de tiempo | Cuantitativa Segundos
PROTROMBI- | producida por el | de  protrombina _
NA higado mide el | cuantificado en Continua
g
tiempo que tarda | segundos
la porcion liquida | obtenida por
de la sangre | puncion venosa,
(plasma) en | al momento de la
coagularse cirugia y dentro
de los 3 meses
posteriores de la
cirugia de Kasai
INDICE Tipo de calculo | Valor de tiempo | Cuantitativa Unidades
INTERNACION | que  representa | de indice _
AL _ _ Continua
de manera | internacional
NORMALIZAD | astandarizada los | normalizado
© resultados de las | obtenida por

pruebas de
tiempo de

protrombina.

puncién venosa,
al momento de la
cirugia y dentro
de los 3 meses
posteriores de la

cirugia de Kasai

36




COLANGITIS
AGUDA

Inflamacion de la

via biliar
secundaria a
infeccion
bacteriana

caracterizado por
(>38°C)
acompafada de

fiebre

un nivel elevado

de bilirrubina
sérica (>2.5
mg/dL) y

leucocitosis con
desviacion a la
izquierda y heces
normales a

acolicas.

Registro de
Inflamacion de la
via biliar
secundaria a
infeccion
bacteriana
caracterizado por
(>38°C)
acompafada de

fiebre

un nivel elevado

de bilirrubina
sérica (>2.5
mg/dL) y

leucocitosis con

desviacion a la

izquierda y heces
normales a
acolicas, en el

expediente de
pacientes con
atresia de vias
biliares operados
de cirugia de

Kasai.

Cualitativa
Nominal

Dicotomica

1.Si

2.No
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ASCITIS

Acumulacién
patoldgica de
liquido seroso en
cavidad
peritoneal.

Registro de
Acumulacion
patolégica de
liqguido seroso en
cavidad
peritoneal, en el
expediente de
pacientes con
atresia de vias
biliares operados
de cirugia de

Kasai.

Cualitativa
Nominal

Dicotomica

1.Si

2.No
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HIPERTEN-
SION PORTAL

Sindrome clinico
que se
caracteriza  por
esplenomegalia,
ascitis,  varices
gastrointestinales
y encefalopatia, y
gue se define por
un gradiente de
presién  venosa
hepatica mayor

de 5 mm Hg.

Registro de
sindrome clinico
que se
caracteriza  por
esplenomegalia,

ascitis,  varices
gastrointestinales
y encefalopatia, y
gue se define por
un gradiente de
presibn  venosa
hepatica mayor
de 5 mm Hg, en
el expediente de
pacientes con
atresia de vias
biliares operados
de cirugia de

Kasai.

Cualitativa
Nominal

Dicotomica

1.Si

2.No
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ENCEFALOPA | Trastorno del | Registro de | Cualitativa 1.Si
TIA HEPATICA | sistema nervioso | encefalopatia Nominal

central causado | hepatica en el | Dicotdmica 2No

por una | expediente de

derivacion pacientes con

venosa atresia de vias

portosistémica biliares operados

y/lo enfermedad | de cirugia de

hepética aguda o | Kasai.

cronica,

caracterizado por

alteraciones en el

estado mental y

funcionamiento

cognitivo.
SANGRADO Sangrado Registro de | Cualitativa 1.Si
DE TUBO | provocado  por | sangrado Nominal
DIGESTIVO lesion en el tracto | provocado or | Dicotomica 2o

p p

ALTO

digestivo por
arriba del angulo

de Treitz.

lesion en el tracto
digestivo por
arriba del angulo
de Treitz, en el
expediente de
pacientes con
atresia de vias
biliares operados
de cirugia de

Kasai.
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SINDROME Presencia de | Registro de | Cualitativa 1.Si
HEPATOPUL- | enfermedad sindrome Nominal
2.No

MONAR hepatica cronica, | hepatopulmonar | Dicotomica

junto con la|en el expediente

PaO2 menos de | de pacientes con

70 mm Hg o] atresia de vias

gradiente de | biliares operados

oxigeno alveolo | de cirugia de

arterial més de | Kasai.

15 mm Hg vy

dilataciéon

vascular

intrapulmonar.
TRASPLANTE | Reemplazo de un | Registro en el | Cualitativa 1.Si
DE HIGADO higado enfermo | expediente  de | dicotémica » No

por un tejido | reemplazo de un

hepatico sano | higado enfermo

alégrafo. por un tejido

hepatico alografo
en pacientes
operados de

cirugia de Kasai.
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MUERTE

Cese 0 término

de la vida

Parada

irreversible de la
funcién cardiaca
y respiratoria en
pacientes con
atresia biliar
operados de

cirugia de Kasai.

Cualitativa

nominal

1.Si

2.No
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DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO

Previa aprobaciéon del comité de ética local del Hospital de Pediatria “Dr. Silvestre
Frenk Freund” del Centro Médico Nacional Siglo XXI, se seleccionaron mediante
los registros de patologia a todos los pacientes intervenidos de cirugia de Kasai,
que cumplieron los criterios de inclusion en el periodo comprendido de enero del
2015 a diciembre del 2021. Se obtuvieron un total de 27 registros en el periodo de

estudio.

Se realiz0 la revision de los expedientes de los pacientes seleccionados; en total
se revisaron 21 expedientes, reportandose una pérdida de informacion de 6
pacientes por presentar falta del expediente o expediente incompleto, la
informacion obtenida se anot6 en la hoja de recoleccion de datos (anexo)
disefiada de acuerdo a la variables del estudio, posteriormente se registro la

informacion de cada paciente en una base de datos electronica en Excel.
ANALISIS ESTADISTICO

Andlisis descriptivo. Se describiran las variables cualitativas como frecuencias y
porcentajes. Las variables cuantitativas se describiran, de acuerdo a su
distribucion, con medidas de tendencia central (media y mediana) y con medidas
de dispersion (desviacion estandar e intervalos intercuartilares). Se utilizé el

programa estadistico SPSS version 22.
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ASPECTOS ETICOS

Para realizar el presente proyecto de investigacion hemos considerado las pautas
de la Declaracion de Helsinki de la Asociacién Médica Mundial sobre principios
éticos para las investigaciones médicas en seres humanos. Adoptada por la 182
Asamblea Médica Mundial en Helsinki, Finlandia en junio 1964 y enmendada por
la 642 Asamblea General, en Fortaleza, Brasil de octubre 2013; asi como también
la Ley General de Salud en el Titulo Ill, Capitulo Il articulo 41bis, fraccion Il y el
Titulo Quinto, Capitulo unico, Articulo 100 y el Reglamento de la Ley General de
Salud en Materia de Investigacion para la Salud del 2014 en el Titulo II, Capitulo I,
Articulos 13, 14, 16 y 17.

El presente protocolo de investigacion se clasifica como sin riesgo, por lo que no
requiere de consentimiento informado, pero si de una carta compromiso de
responsabilidad y confidencialidad (Anexo 1) por el uso de los datos de los
expedientes fisicos y/o electronicos para obtener el dictamen favorable por parte
del Comité de ética Institucional. Los investigadores se comprometen a guardar en
todo momento la confidencialidad de los participantes. Todos los autores firmaran
la carta de confidencialidad sobre el protocolo y sus resultados de manera que
garantice reducir al minimo impacto del estudio sobre su integridad fisica, metal y

su personalidad.

La informacion obtenida de los expedientes se empleara exclusivamente para el
estudio y sera guardada con folio, sin nombre y sin nimero de seguridad social

para mantener en todo tiempo la secrecia y confidencialidad de los participantes.

El resguardo de la informaciéon tanto en papel como en electronico (bases de
datos) se mantendra por cinco afios a partir de la conclusién del proyecto, se
conservaran en el archivero de la jefatura del servicio de gastroenterologia del
hospital sede del estudio y en la computadora del Investigador responsable Dra.
Beatriz Gonzéalez Ortiz jefe del servicio de gastroenterologia pediatrica. Se conto
con una contrasefia o clave para el acceso a la computadora con la finalidad de

gue los datos de este protocolo pudieran estar seguros y evitar sea vulnerada la
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confidencialidad. Solo el investigador responsable y la residente Dra. Monserrat

Soria Hernandez tuvo acceso a los datos de los pacientes.

Beneficios: el siguiente estudio pretende describir las caracteristicas clinicas,
bioquimicas, anatémicas e histologicas, en pacientes con atresia de vias biliares
operados de hepatoportoenterostomia de Kasai, el cual impactaria en la mejoria
de su calidad de vida. Al ser un estudio retrospectivo es posible que para esta
investigacion no haya un beneficio directo para los participantes sin embargo a
través de identificar estos factores se podran desarrollar estudios subsecuentes
gue nos permitan conocer los factores prondsticos en pacientes con atresia de
vias biliares, lo que tiene varias ventajas como la identificacion de pacientes que
van a requerir trasplante hepatico temprano, implementar terapias profilacticas
enfocadas en disminuir las complicaciones de la enfermedad hepatica avanzada,
un manejo nutricional temprano que nos permita mejorar los resultados antes y
después del trasplante hepético y para que los padres y familiares pueden recibir
un asesoramiento mas preciso sobre el pronéstico del paciente y prepararse para

el proceso del trasplante.
Conflicto de intereses:

No existe ninguno conflicto de interés, econémico o personal.
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RESULTADOS

En el presente estudio se obtuvieron un total de 27 pacientes con diagndéstico de
atresia de vias biliares sometidos a hepatoportoenterostomia de Kasai durante el
periodo del 1° de enero del 2015 a 31 de diciembre del 2021 en el Hospital de
Pediatria CMN Siglo XXI, se excluyeron 6 pacientes que no contaban con
expediente clinico completo para el analisis de su evolucién, donde se
describieron las caracteristicas clinicas, anatomicas, histolégicas y bioquimicas.
(Figura 2)

27 Pacientes con diagnéstico de
atresia de vias biliares
sometidos a cirugia de Kasai de
enero del 2015 a diciembre del
2021

Se excluyeron 6 pacientes con
expediente incompleto

Pacientes incluidos n=21

CARACTERISTICAS CLINICAS

Uno de los objetivos especificos del estudio fue describir las caracteristicas
clinicas de los pacientes con atresia de vias biliares sometidos a
hepatoportoenterostomia de Kasai, observando que el 84% (n=16) correspondi6
sexo femenino, con una media de edad al momento de la cirugia de 80.6 dias (DE
5.2), la edad minima fue de 34 dias y la edad maxima fue de 138 dias. El 95%
(n=18) fueron sometidos a la cirugia de Kasai después de los 60 dias de vida.
(Grafico 1)
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PORCENTAIJE DE EDAD AL MOMENTO DE LA
CIRUGIA

H > 60 DIAS
l < 60 DIAS

Grafico 1. Edad al momento de la cirugia de Kasai

El peso al momento de la cirugia con una media de 4.89 kg. (DE 0.2) y longitud
de 59 cm (DE 3.7) (Tabla 1).

VARIABLES CUANTITATIVAS Media DE
N=21

EDAD AL MOMENTO DE LA Dias 80.60 5.2

CIRUGIA DE KASAI

PESO Kilogramos 4.89 0.2
LONGITUD Centimetros 59 3.7

Tabla 1. Andlisis descriptivo de las variables cuantitativas de caracteristicas
clinicas de pacientes con atresia biliar al momento de Ia
hepatoportoenterostomia de Kasai durante el periodo del 1° de enero del
2015 al 31 de diciembre del 2021 en el HP CMN SXXI
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El estado nutricional de acuerdo a la clasificacion Waterlow el 52% (n=11) de los
pacientes presentaban un estado nutricional normal, seguido de un 43% (n=9) con

desnutricion aguda. (Grafico 2)

ESTADO NUTRICIONAL

= NORMAL
B DESNUTRICION AGUDA

DESNUTRICION CRONICA
AGUDIZADA

Grafico 2. Estado nutricional de pacientes sometidos a cirugia de Kasai

De acuerdo a las manifestaciones clinicas al momento del diagnostico, el 100%
(n=21) presentaban ictericia, seguido de hepatomegalia en un 62% (n=13), los
hallazgos con menor frecuencia fueron la esplenomegalia con un 21% (n=2) y
ascitis con un 21% (n=2).

Respecto a la clasificacion de atresia de vias biliares el 86% (n=18) correspondia
a la forma adquirida o perinatal y el 14% (n=3) asociacion con otras
malformaciones congénitas en donde se encontr6 agenesia renal izquierda,
poliesplenia y ausencia de vena cava inferior.

Se realiz6 la medicion del nimero de eventos desarrollados durante el periodo de
estudio de los 21 pacientes sometidos a cirugia de Kasai, observando que el
diagndstico mas frecuente fue la hipertension portal en 62% (n=13), con hallazgo
de trombosis de la vena porta mediante ultrasonido doppler abdominal en el 70%
(n=9) de estos pacientes, colangitis aguda reportada en el 62% (n=13), seguida de
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ascitis en el 38% (n=8), sangrado de tubo digestivo alto 33% (n=7), encefalopatia

hepatica 28% (n=6) y sindrome hepatopulmonar 10% (n=2). (Tabla 2)

VARIABLES N=21 %
SEXO Masculino 5 26
Femenino 16 84
ESTADO Normal 11 52
NUTRICIONAL Desnutricién aguda 9 43
Desnutriciéon 1 5

cronica agudizada
CLASIFICACION Adquirida 18 86
Malformacién 1 5

esplénica de atresia

biliar

Asociaciéon con 2 9
otras

malformaciones

congénitas
MANIFESTACIONES Ictericia 21 100
CLINICAS AL -
DIAGNOSTICO Acolia 9 43
Coluria 3 14
Hepatomegalia 13 62
Esplenomegalia 2 21
Ascitis 2 21
MANIFESTACIONES Colangitis aguda 13 62
CLINICAS Ascitis 8 38
POSTERIOR A LA Hipertensién portal 13 62
CIRUGIA DE KASAI Sangrado de tubo 7 33
digestivo alto
Encefalopatia 6 28
hepatica
Sindrome 2 10

hepatopulmonar

Tabla 2. Analisis descriptivo de las variables cualitativas de caracteristicas
clinicas de pacientes con atresia biliar sometidos a hepatoportoenterostomia
de Kasai durante el periodo del 1° de enero del 2015 al 31 de diciembre del
2021 en el HP CMN SXXI
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Respecto al tiempo de aparicibn de las manifestaciones clinicas posterior al
procedimiento de Kasai, la colangitis aguda se reporto como la primera
manifestacion con una mediana de 30 dias (RIQ 30 dias- 4 meses), encefalopatia
hepética con una mediana de 2 meses (RIQ 1-15 meses), ascitis con una mediana
de 5 meses (RIQ 2.2-7.7 meses), hipertension portal con una mediana de 7.5
meses (RIQ 4.2-16 meses), sangrado de tubo digestivo mediana de 8 meses (RIQ

3-15 meses).

CARACTERISTICAS ANATOMICAS
De acuerdo a las variantes anatomicas se reporto el 33% (n=7) atresia biliar tipo 3,
en el 62% (n=13) de los pacientes no se contaba con el registro de los hallazgos

quirurgicos respecto al tipo de atresia biliar. (Tabla 3)

VARIABLES N=21 %
Tipo 1 1 5
Tipo 2 0 0
Tipo 3 7 33

Sin datos 13 62

Tabla 3. Caracteristicas anatdmicas de pacientes con atresia biliar sometidos
a hepatoportoenterostomia de Kasai durante el periodo del 1° de enero del
2015 al 31 de diciembre del 2021 en el HP CMN SXXI

CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS

Respecto a los hallazgos histologicos en la biopsia hepatica al momento del
diagnéstico, el 89% (n=17) presentaban proliferacion de los conductos biliares,
seguido de algun grado de fibrosis hepatica en el 84% (n= 16) de los pacientes,
tapones biliares en el area portal con una frecuencia del 74% (n=14), los hallazgos
con menor frecuencia fue infiltracion de células inflamatorias en el area portal y
hematopoyesis extramedular 21% (n=4), sin reportarse casos con malformacion

de la placa ductal. (Tabla 4)
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VARIABLES N=21 %

FIBROSIS HEPATICA

16 84
PROLIFERACION DE CONDUCTOS
BILIARES 17 89
TAPONES BILIARES EN EL AREA
PORTAL 14 74
COLESTASIS 12 63
INFILTRACION DE CELULAS
INFLAMATORIAS EN EL AREA PORTAL 6 32
DEGENERACION DEL HEPATOCITO 10 53
HEMATOPOYESIS EXTRAMEDULAR 4 21
MALFORMACION DE LA PLACA
DUCTAL 0 0

Tabla 4. Caracteristicas histolégicas de pacientes con atresia biliar
sometidos a hepatoportoenterostomia de Kasai durante el periodo del 1° de
enero del 2015 al 31 de diciembre del 2021 en el HP CMN SXXI

CARACTERSTICAS BIOQUIMICAS

De acuerdo al analisis cuantitativo de las variables bioquimicas se registro
bilirrubina total (BT) y gamma glutamiltransferasa (GGT) al momento de la cirugia
una mediana elevada con discreta disminucibn 3 meses posteriores del
procedimiento de Kasai. La fostatasa alcalina (FA) se reporto con incremento
respecto a los valores iniciales.

Las transaminasas aspartato aminotransferasa (AST) y alanino aminotransferasa
(AST) con cifras elevados y discreta disminucion 3 meses posteriores de la cirugia
de Kasai

Respecto a la albumina al momento de la cirugia se reporto una mediana con
parametros normales, observando discreto descenso en intervalos intercuartilares
3 meses posterior de la cirugia.

El tiempo de protrombina (TP) e INR inicial dentro de parametros normales con
prolongacion de los tiempos de coagulacion 3 meses posteriores del

procedimiento de Kasai. (Tabla 5)
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VARIABLES BIOQUIMICAS

AL MOMENTO DE
LA CIRUGIA DE
KASAI

3 MESES POSTERIOR DE
LA CIRUGIA DE KASAI

Mediana (RIQ)

Mediana (RIQ)

Bilirrubina total (mg/dL)

9.6 (8.6-10.6)

8.52 (0.28-17.11)

Fosfatasa alcalina (UI/L)

445 (184.3-748.5)

486 (165.2-771)

Gamma

glutamiltransferasa (UI/L)

706 (86.4-969.5)

667 (74.3-906.2)

Aspartato

aminotransferasa (U/L)

145.2 (76.2-290.5)

143.6 (52.3-198.4)

Alanino aminotransferasa

(UL)

94.4 (45.7-169.4)

87.3 (36.0-153.9)

Albumina (g/L)

3.83 (2.86-4.05)

3.9 (2.7-4.29)

Tiempo de protrombina (s)

12.1 (10.3-13.9)

14.6 (10.3-16.6)

indice Internacional

Normalizado (INR)

1.18 (0.99-1.36)

1.4 (0.93-1.58)

Tabla 5. Andlisis de variables cuantitativas. Caracteristicas bioquimicas de
pacientes con atresia biliar sometidos a hepatoportoenterostomia de Kasai
durante el periodo del 1° de enero del 2015 al 31 de diciembre del 2021 en el

HP CMN SXXI

De acuerdo a los valores de bilirrubina total a los 3 meses posteriores del

procedimiento de Kasai se reportd un 81% (n=17) ausencia de flujo biliar

postoperatorio y el 19% (n=4) con flujo biliar adecuado, estos ultimos fueron

sometidos al procedimiento con una media de edad de 64 dias (DE 20.7), la edad

minima fue de 34 dias y edad maxima fue de 81 dias. (Grafico 3)
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FLUJO BILIAR POSTOPERATORIO

ESI ENO

Grafico 3. Evaluacion del flujo biliar postoperatorio respecto a los niveles de

bilirrubina total 3 meses posteriores de la cirugia de Kasai.

La evaluacion de los niveles de bilirrubina total 6 meses posteriores de la cirugia
de Kasai reporto que un 19% (n=4) de los pacientes presentaron disminucion de la

bilirrubina total <2 mg/dL considerandose drenaje biliar tardio. (Grafico 4)

FLUJO BILIAR POSTOPERATORIO

mSl
ENO
mTARDIO

Grafico 4. Evaluacién del flujo biliar postoperatorio respecto a los niveles de
bilirrubina total 6 meses posteriores de la cirugia de Kasai.
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La puntuacion PELD al momento de la cirugia de Kasai se reporté con una media
de 13 puntos (DE 4). Puntuacion PELD 3 meses posteriores del procedimiento
media de 14 puntos (DE 8.9).

El trasplante hepatico se realizé en el 19% (n=4) de los pacientes, de estos el 50%
(n=2) fue de tipo vivo relacionado y en el 50% (n=2) fue de donador cadavérico. El
28% (n=6) de los pacientes de los pacientes que no fueron a sometidos a
trasplante hepético se registraron en la lista de espera para trasplante hepatico.
Respecto a las edades a las que fueron sometidos a trasplante hepatico con una

media de 21 meses (DE 9.9) posteriores a la cirugia de Kasai.

La defuncién se registr6 en el 24% (n=5) de los pacientes, en 3 pacientes
secundario a insuficiencia hepatica aguda, 1 paciente por choque séptico y 1
paciente secundario a complicaciones posterior a ser sometido a trasplante

hepético, con una media de 19 meses posterior al procedimiento de Kasai.
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DISCUSION

La atresia de vias biliares representa un gran reto clinico por su elevada
morbilidad y mortalidad. En un estudio realizado en este hospital por Monroy Z. y
cols. (2014). se incluyeron pacientes con atresia de vias biliares con y sin
procedimiento de Kasai, demostrando que el factor mas importante relacionado
con la sobrevida fue la cirugia de Kasai, ya que sin el procedimiento de Kasai se
requiere trasplante hepatico de rescate dentro de los 2 a 3 afos de vida en casi la
mitad de todos los nifios con AVB, incluso a pesar de ser un procedimiento
exitoso, los pacientes desarrollaran complicaciones relacionadas con la
insuficiencia hepatica por lo que es importante conocer el comportamiento clinico
posterior a la cirugia, con el fin de identificar quienes seran candidatos a trasplante
hepatico de manera temprana y prepararlos para llegar en condiciones éptimas.
Dentro de nuestro estudio la distribucién de género se encontré un predominio de
pacientes del sexo femenino similar a lo reportado por Ramirez H. y cols (2010).

El estado nutricional normal fue el mas frecuente que se presenté al momento de
la cirugia, no se cuenta con una evaluacion uniforme del estado nutricional
posterior a la cirugia de Kasai. Las manifestaciones clinicas mas frecuentes al
diagnostico fueron la hepatomegalia e ictericia y de menor frecuencia ascitis y
esplenomegalia que corresponden a signos clinicos de hipertension portal los
cuales se presentan de manera tardia.

De acuerdo a la clasificacion clinica se encontrd el predominio de atresia biliar
adquirida o no sindromética que concuerda con Haber BA et al. (2013) la cual
representa hasta el 90% de los casos, solo en 3 pacientes se encontré asociacion
con malformaciones congénitas a nivel renal, cardiaca y anomalia en la posicion
de los 6rganos. Con respecto a la edad en la que los pacientes fueron sometidos a
la cirugia de Kasai se observo que méas de la mitad de los casos fueron operados
después de los 60 dias de vida, considerandose por De Vries W et. al (2012) como
una edad tardia para el procedimiento de Kasai. El tipo anatémico de atresia biliar
mas frecuente fue el tipo 3 similar a lo reportado por Hartley JL. et al. (2009), se
observé que los hallazgos quirirgicos no se registran de manera regular en las

notas de cirugia. Respecto a hallazgos histolégicos de las biopsias hepaticas
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predominé la fibrosis hepatica y la proliferacién de los conductos biliares lo que
concuerda con lo descrito por Rastogi A. et al (2009) como los mejores
indicadores para el diagnéstico de atresia de vias biliares y con Ling S. et al (2011)
ya que la fibrosis se observa en casi la mitad de los pacientes al momento de la
HPE de Kasai. De acuerdo a los niveles de bilirrubina total en los primeros 3
meses de la cirugia de Kasai se reporto una ausencia drenaje biliar del 81%, los
pacientes que presentaron flujo biliar postoperatorio fueron sometidos a la cirugia
de Kasai entre los primeros 64 dias de vida, se encontré que a los 6 meses de la
cirugia un 19% alcanzo niveles bajos de bilirrubina total lo que se considero como
drenaje biliar tardio. De acuerdo a los valores de transaminasas, fosfatasa alcalina
y gamma-glutamil transferasa al momento de la cirugia con valores elevados que
concuerda con los niveles descritos por Hartley J. et al. (2009). Respecto a los
niveles de albumina, tiempo de protrombina e INR al momento de la cirugia se
reportaron valores normales lo que coincide con lo descrito por Hartley J. et al.
(2009), de acuerdo a lo anterior, las caracteristicas bioquimicas al momento de la
cirugia reportan colestasis, alteracion de la funcion hepatocelular y funcion de
sintesis hepética normal, cifras que posteriormente cambiaran de acuerdo a la
evolucion del paciente.

Durante el seguimiento de los pacientes las complicaciones que se presentaron
fueron hipertension portal y colangitis, seguido de la ascitis. La colangitis aguda
con un tiempo de aparicion posterior de la cirugia de 30 meses que es diferente a
lo descrito por Chung P. et al (2015) ya que refiere mayor frecuencia de colangitis
entre 1 y 2 afios después de la cirugia de Kasai por lo que en nuestros pacientes
esta complicacibn se desarrolla de manera temprana. ElI sindrome
hepatopulmonar con baja frecuencia pero concuerda con lo descrito por Bessho
K. et al (2015) ya que el unico paciente con malformacion esplénica de atresia
biliar desarrollo esta complicacion a pesar de que presento un drenaje biliar
postoperatorio.

De acuerdo a puntuacién PELD para evaluar la gravedad de la enfermedad al
momento de la cirugia se reportaron puntajes elevados con un incremento en los 3

meses posteriores del procedimiento de Kasai por lo que la casi la mitad por lo
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que fueron priorizados para trasplante hepético, sin embargo el trasplante hepético
solo se realizd en 4 pacientes, 2 casos fue de donador vivo relacionado y en 2
pacientes de donador cadavérico. De los pacientes que no fueron sometidos a
trasplante hepético fallecieron antes de poder recibir un injerto hepético por
complicaciones de la enfermedad hepatica avanzada y otras relacionadas a
procesos infecciosos.

De acuerdo a lo descrito por Kakos C. et al. (2021) A pesar de un procedimiento
de Kasai exitoso los pacientes no estan exentos de complicaciones ya que la
enfermedad no solo involucra obstruccion de la via biliar extrahepatica sino
también la intrahepatica lo cual no se resuelve con la cirugia de Kasai que mejora
la sobrevida pero no evita el desarrollo de cirrosis que finalmente condicionara la
necesidad de trasplante hepatico.

Por tratarse de un estudio retrospectivo que toma la informacion de los
expedientes clinicos nos encontramos con falta de registro sistemético de los
hallazgos anatdémicos en los reportes quirdrgicos. La muestra es reducida porque
solo se incluyeron a pacientes sometidos a cirugia de Kasai, dentro de la unidad.
Hubo pérdida en el seguimiento de algunos pacientes 6/27. Sin registro
estandarizado durante el seguimiento del estado nutricional en hospitalizacion y
consulta externa.

En los resultados del estudio observamos una baja frecuencia en el flujo biliar
postoperatorio, a pesar de existir multiples factores que afectan estos resultados,
en nuestro caso es debido principalmente a una referencia tardia de estos
pacientes, en la mayoria de los casos los pacientes llegan a este hospital después
de los 60 dias de vida.

Someterse a la cirugia de Kasai a una edad optima es prioritario en el pronéstico
de la enfermedad, por lo que es importante implementar un abordaje diagnostico
oportuno en pacientes que persisten con ictericia después de las dos semanas de
vida cuando esta ya no se considera fisiol6gica y una referencia temprana a
unidades de tercer nivel especializadas en el manejo de pacientes con atresia de

vias biliares.
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CONCLUSIONES

Los resultados del presente estudio describen las caracteristicas de los pacientes
con atresia de vias biliares al momento de la cirugia de Kasai y posterior del
procedimiento quirdrgico. Presentando una alta frecuencia de falla en el drenaje
de la cirugia de Kasai, por lo que es importante el diagnéstico oportuno para
optimizar los resultados del procedimiento, el cual debe realizarse en los primeros
60 dias. Los nifios con un diagnéstico tardio, con alto riesgo de falla de drenaje o
aguellos que presentan una evidencia clara de cirrosis descompensada deben ser
considerados para trasplante hepatico temprano, asi como garantizar llegar a este
procedimiento en las mejores condiciones clinicas y nutricionales. A pesar de
tener flujo biliar posoperatorio los pacientes desarrollan fibrosis intrahepatica, y
complicaciones secundarias a esta por lo que ameritan de un seguimiento de por
vida para la detecciébn oportuna de complicaciones mediante la realizacion
periddica de estudios de laboratorio e imagen. Los hallazgos reportados aportan
informacion sobre el comportamiento de la enfermedad que contribuye para el
desarrollo de futuras investigaciones en pacientes con atresia de vias biliares

sometidos a hepatoportoenterostomia de Kasai.
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ANEXOS

1. CARTA DE RESPONSABILIDAD Y CONFIDENCIALIDAD
Ciudad de México, a __ de julio del 2022

Yo Dra. Beatriz Gonzalez Ortiz, Dra. Sindy Ledesma Ramirez, Dra. Alicia
Georgina Siordia Reyes y Dra. Monserrat Soria Hernandez , de la UMAE Hospital
de Pediatria CMN Siglo XXI, servicio de gastroenterologia pediatrica, hacemos
constar, en relacién con el protocolo, titulado: FRECUENCIA DE FACTORES
CLINICOS, BIOQUIMICOS, ANATOMICOS E HISTOLOGICOS EN PACIENTES
PEDIATRICOS CON ATRESIA DE VIAS BILIARES SOMETIDOS A
HEPATOPORTOENTEROSTOMIA CON TECNICA DE KASAI EN HOSPITAL DE
TERCER NIVEL DE ATENCION.

Nos comprometemos a resguardar, mantener la confidencialidad y no hacer mal

uso de los expedientes, fisicos y/o electrénicos de la informacion recabada.

Estando en conocimiento de que en caso de no dar cumplimiento se procedera a
las sanciones civiles 0 administrativas que procedan de conformidad con lo
dispuesto en la Ley Federal de Transparencia y Acceso a la Informacion Publica
Gubernamental, la Ley Federal de Proteccion de Datos Personales en Posesion

de los Particulares.

Atentamente
Dra. Beatriz Dra. Sindy Ledesma Dra. Alicia Georgina Dra. Monserrat
Gonzalez Ortiz Ramirez Siordia Reyes Soria Hernandez
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2. HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

FRECUENCIA DE CARACTERISTICAS CLINICAS, BIOQUIMICAS, ANATOMICAS E HISTOLOGICAS EN PACIENTES PEDIATRICOS CON
ATRESIA DE ViAS BILIARES SOMETIDOS A HEPATOPORTOENTEROSTOMIA DE KASAI EN HOSPITAL DE TERCER NIVEL DE ATENCION

FOLIO:

FECHA DE NACIMIENTO:

SEXO:

EDAD EN DIAS AL DIAGNOSTICO

EDAD EN MESES AL MOMENTO DE
LA CIRUGIA DE KASAI

PESO (KG)

LONGITUD (CM)

1.  NORMAL
2. DESNUTRICION AGUDA
ESTADO NUTRICIONAL 3. DESNUTRICION CRONICA AGUDIZADA
4.  DESNUTRICION CRONICA ARMONIZADA
MANIFESTACIONES CLINICAS AL DIAGNOSTICO
ICTERICIA N NO
ACOLIA Sl NO
COLURIA N NO
HEPATOMEGALIA N NO
ESPLENOMEGALIA N NO
ASCITIS N NO
PELD AL MOMENTO DE LA CIRUGIA 3 MESES POSTERIOR DE LA CIRUGIA
PUNTOS

CLASIFICACION

ADQUIRIDA MEAB

ASOCIACION CON OTRAS MALFORMACIONES
CONGENITAS (ESPECIFICAR CUAL/CUALES)

VARIANTE ANATOMICA

TIPO I TIPOII

TIPO 1N

HALLAZGOS DE LA BIOPSIA HEPATICA

NORMAL N NO
FIBROSIS HEPATICA N NO
PROLIFERACION DE LOS S| NO
CONDUCTOS BILIARES

TAPONES BILIARES EN EL AREA S| NO
PORTAL

COLESTASIS N NO
DEGENERACION DEL HEPATOCITO | SI NO
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INFILTRACION DE CELULAS
INFLAMATORIAS EN EL AREA
PORTAL

HEMATOPOTESIS EXTRAMEDULAR

MALFORMACION DE LA PLACA
DUCTAL

N NO

LABORATORIOS

AL MOMENTO DE LA CIRUGIA 3 MESES POSTERIOR DE LA CIRUGIA

BT (mg/dL)

ALBUMINA (g/dL)

AST (U/L)

ALT (U/L)

GGT (U/L)

FA (U/L)

TP (s.)

INR

FLUJO BILIAR POSTOPERATORIO A LOS 3 MESES Presente Ausente

FLUJO BILIAR POSTOPERATORIO A LOS 6 MESES Presente Ausente

MANIFESTACIONES CLINICAS POSTERIOR A LA CIRUGIA

TIEMPO TRANSCURRIDO POSTERIOR DE LA CIRUGIA DE KASAI (MESES)

ASCITIS

COLANGITIS AGUDA

Numero de episodios:

HIPERTENSION PORTAL

SANGRADO DE TUBO DIGESTIVO
ALTO

Numero de episodios:

ENCEFALOPATIA HEPATICA

SINDROME HEPATOPULMONAR

TRASPLANTE HEPATICO

TIEMPO POSTERIOR DE LA CIRUGIA
DE KASAI

TIPO

MUERTE

EDAD POSTERIOR A LA CIRUGIA DE
KASAI

CAUSA

66




67



