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l. INTROOUCCION 

El hígado desarrolla un proceso de maduración rápida 

en el periodo perinatal: la eficiencia con que estos cam­

bios anatómicos y funcionales se establecen, regulan la -

futura habilidad del niño para sobrevivir en su ambiente. 

Además existen evidencias de inmadurez en la circulación­

enterohepática manifestada por una digestión deficiente -

de lípidos, eliminación hepática retardada de metabolitos 

ex6genos (drogas) y compuestos endógenos (ácidos biliares, 

bilirrubina). Muchas de las enfermedades hepáticas que -

son exclusivas de los niños, pueden ser el resultado de -

falla o retraso en estos procesos de maduración: la mayo­

ría de los errores conaénitos de la estructura y/o fun--­

ción hepitica se manifiestan teapransmente en la vida, -

Por otra parte durante el periodo perinatal los niños es­

tán expuestos a infecciones aravea transplacentarias, in­

trauterinas o adquiridas tempranamente (1), 

!l fenómeno de la ictericia es complejo, Existen va 

rio1 proce1oa que intervienen en la producción y tran•po~ 

te de la bilirrubina, su captación por al hepatocito, su­

conju¡ac16n, au secreción hacia el canalículo biliar y l~ 

excreción de la billa. Cualquier alteración en alguno de 



2 

estos pasos pueden llevar a la parición de ictericia (Tabla l) 

Las fuentes de bllirrubina son: 

Producción de grupos Hem en el hepatocito 15% 

Destrucción al azar de eritrocitos 20% 

Senescencia de eritrocitos 65% 

La bilirrubina IX alpha es el pigmento más abundante -

de la degradación de los grupos Hem a trav6s de un sistema­

de oxigenasas microsomales y biliverdina reductora citoaóli 

ca. La bilirrubina tiene una gran afinidad por la albúmina 

plásmática y de esta forma es transportada en el plasma, lo 

que protege al organismo de su toxicidad, Las pequeftas --­

fracciones de bilirrubina libre entran al hepatocito; la bi 

lirrubina dentro del hepatocito se une a una ligsndina y es 

conjugada en el retlculo endoplásmico pricipalmente con !c! 

do glucorónico; entonces es secretada a la bilis en forma -

activa. La bilirrubina no conjugada es muy poco soluble en 

a¡ua y eaaolubilizada por la acción de la luz ultravioleta­

(totooxidac16n). La bilirrubina conjugada (directa) es muy 

inestable, la mayor parte se presenta en forma monoglucor6-

nido (2 - 12). 

Una vez excretada por los conductos biliares, la bilirrubi_ 

na llea• al tubo di¡estiva principalmente en forma conjuga-
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da y no ea absorbida; ahí es degradada por acción bacte­

riana a una serie de urobilinógenos los cuales son abso~ 

bidos y re-excretados en la bilis, y una pequeñísima --­

fracción ea excretada por el rift6n, 

La ictericia pues, no es más que el acúmulo de bili 

rrubina en los tejidos; lo que está manifestando es un -

estado de hiperbilirrubinemia, La hiperbilirrubinemia -

traduce siempre una alteración hepática, del árbol bi--­

liar, o hematológica, La hiperbilirrubinemia puede ser­

por elevación de la bilirrubina no conjugada, cuando las 

bilirrubinaa totales contienen menos del 15% de bilirru­

bina directa (13); generalmente en el recién nacido, se­

debe a causas fiaiol6¡icas ("ictericia fisiológica•), h! 

matol6gicaa o raramente a errores con¡énitos del metabo­

lisao de la bilirrubina. Cuando la bilirrubina directa­

es mayor del 15i, estamos ante una hiperbilirrubinemia -

conju¡ada; ¡eneralaente se acompaña de coluria, acolia -

y prurito¡ siempre obedece a una causa patológica seria, 

habitualmente lesión hepatocelular o lesión del árbol b! 

liar. A la auma de hiperbilirrubinemia conjugada, colu­

ria y acolia ae le denomina colestaaia. En el periodo -­

neonatal, es ur¡ente, una vez identificada la colestaaia, 
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T A B L A 

METABOLISMO DE LA BILIRRUBINA 

l. Produce i 6n 
3.8 mg/K¡/h 
2.6 mg/Kg/min. 

2, Transporte: 

3. Captación, al­
macenamiento y 
transporte he­
p6tico 

4. Conjugación (R.E) 

s. Secreción biliar 

6, lxcreción 

Fisiología 

Eritrocitos 
Hemoproteínas 
Síntesis rápi 
da de hem -
Hem circulante 

·Unida a albú­
mina, 

Difusión faci 
litada -
(acarreador?) 

Ligan dina 

Degradación 
bactariana 
DHconJuga­
ci6n 

Alteraciones 

Hemólisis 
Sangrado 
Eritropoyetina 
Droaaa 
Eri tropoyesia 
defectuosa. 

Competencia 
a. ¡rao1111, sul 
fonamidaa, sa­
licilatos, a.­
biliares. 

Inmadurez neonatal 
Enr.·de almacena­
miento. 

a, flavlspidico. 

Grigler-Najjar 
Gilbert 
Inmadurez 
Drogas 

Inmadurez 
Dubin-Johnaon 
Cole1tasia recu-­
rrente 
Cole1tasi1 
Hepatitis, cirroaia 

Obstricc6n aecAnica 
(¡an¡Uo, tu•or) 
ATRESIA D! YUS 11-
~IARIS EXTRAH!PAfl­
CAS. 

Moditloada de Javitt, ffB: Gaatroenterology. Choleataeia 
in infancy, 1976. Pa¡. 253 
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establecer si es de origen intra o extrahepático. En esta 

etapa de la vida alrededor de un tercio de los cuadros de­

colestaaia neonatal son debidos a atresia de vias biliares 

e~trahepática (AVBE). Pocas son las enfermedades a la que 

ae les ha asignado un pronóstico tan sombrio y que a la -­

vez han despertado tanta controversia en cuanto a su defi­

nición, etiolo¡ta, evolución y tratamiento como esta enti­

dad. 

La atresia.de vías biliares extrahepática (AVBE), es­

una enfermedad que se observa eKclusivamente en el periodo 

neonatal o te~pranamente en la infancia. Es una de las 

causas ~ás frecuentes de hepatopatia en la niftez; es un 

proceso pr.o¡resivo y destructivo que afecta primariamente­

los conductos biliares extrahepáticos, lo que lleva a la -

coapleta obliteración de estas estructuras (14,15), Aun-­

que mucha• enfermedades pueden preaentarae co~o hiperbili­

rrubineaia conju¡ada en la infancia, una de las que más ha 

interesado a pat6lo¡oa y clínicos es la obstrucción hep6t! 

ca bi~iar. Cerca del 75$ de loa casos fatales de cirrosis 

en loa niftos son secundarios a atresia de v!as biliares e~ 

trahepitica. 

La treeuencia de esta enfermedad ea eimilar en los ea 

tudioa de diveraoa p-,hea como Jap6n(16), !atados Uní-dos _ 

de Norteaairica (17) y-Gran Bretafta (18)¡ la que var{a de-

1 en 8000 a 1 en 25,000 nacidos vivos, sin embargo, ea S -
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veces más frecuentes en loa chinos que ~n los caucásicos 

y hay un predominio d~1 r~xo femenino en la mayor!a de -

las series reportadas (19,20), 

La etiología no ha sido esclarecida, varias causas -

han sido propuestas para el desarrollo de esta anomalía 

entre las que se encuentran: asociaci6n con diferentes -

trisomías como la 17 18 y 21 (21), anomalías cromoa6~i-­

cas (22,23), síndrome de poliesplenia (24-27), otras an2 

malías vasculares y anomalías en ls unión de loa conduc­

tos col6doco y pancreático (28-30), Se ha implicado asi­

mismo una anomal~dad en el metabolismo del ácido biliar, 

presencia de niveles bajos de L-prolina y niveles eleva­

dos del precursos del ácido L-glutámico, lo que sugiere 

una deficiencia enzimática (32,33); varios agentes vira­

les han sido detectados sero16gicamente en pacientes con 

AVBE, desde rube6la, citomegalovirus, virus de la hepat! 

tia B, polioma virus, mixovirua y reovirua tipo III (34· 

37). 

Entre las bacterias, se ha visto asociada a liste-­

ria. Tambi6n existe en la literatura un reporte de niftoa 

que desarrollaron AVBE en relación con la ingesta de an-

feta~inas por las madres (38). En alaunos pacien ~-
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tes se han encontrado anomalías en la lnmunldad aunque su 

aigniflcado se desconoce (39,40). Probablemente esta en­

tidad pueda ser causada por dlversos agentes etiológlcos. 

Actualmente se considera que la mayoría, sl no todos los 

caeos de atresia de vías billares extrahepática, son re-­

eultado de un proceso adquirido más que una anomalía en -

el desarrollo (20, 41). Sln embargo cualqulera que sea -

au etioloaía, la patología misma de la enfermedad termina 

en un dallo temprano postnatal o fetal tardío en el árbol b_!, 

liar con destrucción del epitello, inflamación y esclero­

sis de los conductos blliares. El resultado final es una 

1esi6n destructiva y p_rogresiva de los conductos biliares 

con dafto del parénquima hepátlco, fibrosis y cirrosis se­

cundarla (14,15). 

La priaera revisión de atresia de vías biliares ex-­

trahep,tica fué publicada por Thomson en 1891 y 1892, en-

49 pacientes, y se concluyó ya desde entonces, que cual-­

quiera que sea la etiología de esta entidad, se caracter,!, 

zaba por una lesión inflamatoria progresiva de los condu~ 

tos biliares (42,44), 

El tratamiento quirúrgico por primera vez fué discu­

tido por Holmes en 1916, quien predijo que la anastomosis 

entero-biliar, podr1a ser realizada en el 16J de los ca-­

sos que tuvieran conductos extrahepáticoa dilatados o se¡ 

mantos que contuvieran material biliar (45). Este ¡rupo -
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"corregible" fué separado de la mayoría de los casos, en -

los que todo el tracto biliar extrahepático estuviera afee 

tado por un proceso obliterante y fueron llamados "no co--

rregibles", 

La primera operación realizada con éxito fue reporta­

da por Ladd en 1928 (46,47). Hay pocos reportes sobre la­

sobrevida publicados en las siguientes cuatro décadas; 

Bill (48), encontró unicamente 52 casos reportados de 6xi-

to, posterior a la corrección quirúrgica de la atresia de-

v!as biliares, realizada entre 1927 y 1970, sin embargo, -

todos tuvieron un seguimiento posterior muy limitado. Un-

gran número de procedimientos se intentaron para los casos 

"no corregibles", en los que no hay conductos biliares ex-

trahepáticos, pero sin éxito. Los procedimientos incluye­

ron resección y anastomosis del lóbulo izquierdo del h!ga­

do (49), la creación de conductos biliares artificiales 

con tubos de plata o plástico (50), filamentos de nylon in 

trahepáticos (51) y anastomosis de lfnfáticos al yeyuno 

(52). 

Una de las personas que más ha contribuido al éxito-­

del tratamiento quirúrgico es Kaaai (53), En 1957 descri-

bió la disección del tejido fibroso biliar hasta la región 

denominada porta hepatis, en el hilio ·hepático, retirándo­

lo en los limites del parénquima hepático, lo que se conoce 
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como la disección de Kasai y que ha permitido, independie~ 

temente del tipo de derivación, producción de bilis, redu~ 

ci6n de la ictericia y curación en porcentajes nunca antes 

conseguidos. 

La publicación de Kasai y sus colaboradores (54,55) -

introdujo dos nuevos conceptos dentro de la patología de -

la atresia de vías biliares: en primer lugar observaron -

que tempranamente los pacientes poseían conductos biliares 

intrahepéticos que ivan de la porción intralobular del h!­

gado al porta hepatis durante los 2 o 3 meses de vida. La 

reconstrucción tridimensional de los conductos biliares en 

la vecindad del porta hepatis mostro que en este nivel la­

mayor!a de los conductos intehepáticos se encuentran divi­

didos en pequeftas arborizaciones que terminan en el tejido 

fibrosos que ha reemplazado los conductos biliares extrah! 

p4ticos en los llamados casos "no corregibles". Los con-­

d~ctoa biliares intralobulares parecen destruirse rapida-­

mente en el periodo neonatal y disminuyen en número progr! 

sivamente después de los 2 meses de vida. Esto explica 

por quf la cirugía tiene m&e probabilidades de éxito si se 

realiza antes de las 10 semanas de vida. Otros estudios -

han revelado que la proliferación de conductos se hace más 

evidente entre loa 6 y 10 meses de la vida (54). 
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La segunda parte del estudio de Kasai, analiza la mo~ 

fologia de los conductos extrahep6ticos, y en base a las -

diferencias encontradas elaboró la clasificación internacio 

nal de atresia de vías biliares adoptada por la Sociedad -

Japonesa de Cirujanos Pediatras en 1976. Las principales­

lesiones son: Tipo I, atresia del conducto biliar común. 

Tipo rr, atresia del conducto hepático comú. Tipo III, 

atresia de los conductos hepáticos derecho e izquierdo, 

Otras subdivisiones incluyen descripciones de la morfolo-­

gia del conducto biliar distal común y el tipo de cambio -

histológico identificado en el porta hepatis. 

1.5 H r s Top A To Lo G r A 

El estudio de los pacientes con colestaeis neonatal -

debe incluir a la biopsia hepática. Los cambios histológ! 

COB Varían eno~memente y dependen de la edad del paciente­

as! como óel esta~lo de la enfermedad. Aunque no hay una­

divieión muy clara entre dichos estadios se pued~n recono­

cer cuatro patrones morfológi:os o estadios histopatológi­

cos. 

Los cambJoe más temperanos pueden verse desde los pr! 

meros días de vida hasta lao 8 cemanas de edad, Hay un -­

patrón histológico de colestaais caracterizado por reten-­

ción biliar intracelular, célula~ de Kupffer pr~minentos -
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cargadas con pigmento biliar, transformación acinar y de 

células gigantes de los hepatocitos, ésto se presenta al 

rededor del 40% de los casos (56-58), y tienden a locali 

zarse a nivel periportal o zona I. Los cambios más im-­

portantes se localizan a nivel del área portal, con ede­

ma de loa espacios porta, infiltrado inflamatorio celu-­

lar con células mononucleares y polimorfonuclesres; sin­

embargo el marcador más importante de la atresia de vías 

biliares extrahepática es la proliferación de los condu~ 

tos biliares portales. Pueden encontrarse tapones bili! 

res dentro de la luz de los conductos proliferados; ade­

más de la proliferación, los conductos biliares muestran 

extrema tertuosidad. Las células inflamatorias general­

mente se encuentran en relación con estas estructuras. -

Aunque la proliferación ductal no es específica de la -­

AVBE (54,59) usualmente se utiliza como indicador de la­

obstrucci6n del flujo biliar. Pueden encontrarse fre--­

cuentemente cambios de hipurtrofia en las paredes arte-­

rjolarea, aa! como un incremento en la cantidad del teJ! 

do fibroso• en las áreas portales y una extensión inci-­

piente dentro del parénquima en los primeros estadios de 

la enfermedad, A medida que ésta progresa, los espacios 

porta ae expanden máa, conjugándose una mezcla de infil-
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trado inflamatorio, fibrosis y proliferación ductal. 

En el segundo estadio los cambios principales se en­

cuentran escencialmente a nivel porta con ligera o nula -

participación del parénquima hepático. Probablemente sea 

el estadio en que la AVBE sea más fálcil de diagnosticer­

desde el punto d'e vista histopatológico. La prolifera--­

ción ductal es prominente y los tapones de bilis se en--­

cuentran frecuentemente, La placa limitante se encuentra 

interrumpida por la proliferación ductal, infiltrado in-­

flamatorio y tejido fibroso. Los conductos biliares son­

extremadamente tortuosos. Frecuentemente las células in­

flamatorias pueden encontrarse dentro del epitelio de los 

conductos biliares, además de signos de da~o epitelial -

como pignosis, tumefacción, destrucción de la membrana b! 

sal, fragmentación celular e incremento de la eosinofilia 

citoplásmica de las células biliares. Usualmente está -­

presente un pigmento biliar o xantomatoso dentro de loa­

macrófagos que se localizan en la luz de loe conductos -­

portales. Ocasionalmente puede observarse necrosis de -

los hepat~c~tos rodeada de células polimorfonuclearea. E! 

toa cambios ae observan alrededor del 3er. mea de vida, -

Para este tiempo las banda• de tejido fibroso ae deposi-­

tan formando pusntes de un espacio porta a ~tro y se for­

ma un patrón aeptal. Se encuentra una marcada profilera-
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ci6n ductal y respuesta inflamatoria. Pueden observarse -

ocasionalmente infartos biliares cerca de las áreas porta­

lea. Aparecen en el parénquima signos incipientes de ---­

transfor•aci6n nodular, sin embargo los hepatocitos mues-­

tran evidencia mínima de daño. 

El tercer estadio es el resultado del daño progresivo 

del sistema ductal biliar. La proliferación de los condu= 

toa biliares es todavía mAs intensa, sin embargo el infil 

trado inflamatorio aún est6 presente alrededor de los con­

ductoa biliares y los aeptos fibrosos, se observa la disp2 

sición de la colágena formando puentes entre los espacios­

porta, La arquitectura del parénquima se reacomoda en pe­

queftos n6dulos rodeados de tejido fibroso. Entre los B y-

12 meses de vida se puede reconocer Ün patrón de cirrosis­

micronodular, si la obstrucción no se corrige, la muerte -

ocurre dentro del primer afto de la vida. Ta•biEn en este­

estadio 1e encuentran infartos biliares y/o lagos biliares 

cerca de 101 eapacios porta, con macrófagos cargados de m! 

terial biliar. El daño a los conductos biliares progreaa­

y eventualmente los conductos biliares intrahepáticos pue­

den dla•inuir en número e incluaive desaparecer (60). 

Finalmente el cuarto eatad!o está caracterizado por _ 
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una avanzada cirrosis micronodular con puentes fibrosos -

septales y pérdida del parénquima hepático. La inflama-­

ci6n disminuye o está ausente y ocasionalmente puede ob-­

servarse discreta proliferación de los conductos biliares 

sin embargo usualmente se encuentran disminuidos en núme­

ro. 

1.6 D I A G N O S T I C O 

Aunque varios métodos clínicos y de laboratorio han­

sido propuestos, actualmente no hay una sola prueba que -

pueda utilizarse exclusivamente para diferenciar la atre­

sia de vías biliares extrahepática de la colestasis intr! 

hep6tica. 

El diagnóstico de un ni~o con hiperlirrubinemia con­

ju¡ada depende en primer lugar de la exclusión de infec-­

ci6n, enfermedad metabólica, padecimientos genéticos par~ 

ticularmente deficiencia de alfa-1-antitripsina, así como 

la realización de ultrasonido para descartar quiste del -

col6doco. La biopsia hepitica por sí 1ola es uno de 101-

a6todoa •ia confiable• para la detección de la atre1ia de 

via1 biliarea, 1cercindo1e al di1¡n6stico en un 90 a 95•­

de loa caaoa (61,62). 
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Los estudios de gabinete en general tienen un márgen 

de error que les resta utilidad práctica, están represen­

tados por: la medición de urobilin6geno fecal, prueba de­

excreci6n de Rosa de Bengala ¡131, prueba de tecnosio99 -

peridoxilideno glutamato, colangiografia percutánea, per! 

toneoscopia, así como la pruebe de Greene (63-70), 

Dentro de les pruebas bioquímicas tenemos: pruebas -

de funcionamiento hepático, coombs, enzimas séricas y al­

fefetoproteinas, que de ninguna manera orienten hacia el­

diegn6etico preciso. 

Debe combinarse la infor~eci6n clínica y bioquímica, 

pera que le biopsia hepática puede tener mayor validéz y -

pueda acercarse al diagn6atico en el lOOS de los casos. 

Loe datos clínicos orientadores de este padecimiento 

son loa mismos a los encontrados en la hepatitis coleet4-

tica severa y están representados por la ictericia, colu­

ria y acolla, seguidos de otros de menor importancia como 

hipocolia, hepatomegalia, eaplenomegalia, red venosa col! 

taral, etc. 

Durante la primera semana de vida la AVBE se presen­

ta coao una enfermedad coléstatica, con incremento da la­

bi:irrubl:1a conjugada o directa, aunque a las ocho aeaa~-
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nas de vida el úniéo dato clínico puede ser la ictericia­
(70, 71), 

Debe hacerse énfasis en que la atresia de vias bili~ 

res extrahepática es un proceso rápidamente progresivo y-

la meta de los clínicos, cirujanos e histopatólogos es r! 

conocer esta entidad lo más pronto posible para tratar de 

frenar el proceso. El tratamiento está dirigido a resta-

blecer el flujo biliar mediante tratamiento quirúrgico, -

lo que puede realizarse en los primeros estadios de la e~ 

fermedad. 

Después que la portoenteroanastomosis se realiza, la 

mayor complicaci6n es la recurrencia de periodos de cola~ 

gitis (72,73). As! mismo la hipertensión portal, la def! 

ciencia de ácidos grasos, carcinoma de los conductos bil! 

ares y carcinoma hepatocelular son complicaciones de esta 

entidad. La mayoría de las muertes ocurren dentro de los 

primeros 2 afios de la vida, sin embargo el pronóstico ea-

incierto y depende en primer lugar de la edad a la que se 

realice la cirugía derivativa y del manejo de sus compli-

e iones. 

El diagn6stico diferencial de AVBE debe hacerse báal 

camente con Hepatitis neonatal y con otras causas que se-

presentanan como colestasis en el periodo neonatal (Tabla 

II), 
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T A B L A II 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE HIPERBILIRRUBINEMIA CONJUGADA 

(Colestasis Neonatal) 

A, Hiperbilirrubinemia sin colestasis 

l. Dubin-Johnson 

2. S, de Rotor 

B. Hiperbilirrubinemia con colestasis 

1, Colestasis intrahepática persistente 

a) Enfermedad de Byler 
b) Enfermedad de Alagille 
c) Hipoplasia de conductos biliares intrahepáticos 
d) Hepatitis neonatal 
e) Acidemia trihidoxicoprostánica 

2. Colestaais intrahepática recurrente 

a) Coleetasis recurrente, familiar 
b) Coleatasis recurrente, familiar con linfedema 
c) Otras 

c. Hepatitis 

l. _I_nfeccioaa. 

a) Hepatitis B, A(?), NoA-NoB, Delta (?) 
b) Rube6la, Cosackie, CMV, ECHO 14 y 19, varicela, 

herpes, reovirus. 
c) Toxoplasmosis, treponema, tuberculosis, leste-­

rioais. 
d) Hepatitis neonatal de células gigantes(?) 

2. T6xica 

a) Asociada a alimentación parenteral 
b) Asociada a drogas(anfetaminas, eritromicina) 
e) Asociada a 11epsis (E. col 1, urinaria) 
d) Asociada a obstrucción intentinal 
e) Asociada a diarrea 
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O. Enfermedad hemolítica 

E. Obstrucción 

l. Extrahepática 

a) ATRESIA/HIPOPLASIA DE VIAS BILIARES 
b) Estenosis distal del colédoco 
c) Quiste del col,doco 
d) Masa extrahepática (neoplasia, ganglio, cálculo) 
e) Tapón biliomucoao 
f) RJptura espontánea del colédoco 

2. Intrahepática 

a) Fibrosis hepática congénita 
b) Dilatación de conductos (todas las combinaciones, 

enfermedad de Caroli) 

F. Enfermedades metabólicas 

l. Aminoácidos 

a) Tirosinemia 
b) "Hipermetioninemia" 
e) Transtornos del ciclo de la urea 

2. Lipidos 

3. 

4. 

5. 

a) Enfermedad de Wolman 
b) Enfermedad por almacenamiento de ésteres de coles­

terol 
e) Enfermedad de Niemann-Pick 
d) Enfermedad de Gaucher 

Carbohidratos 

a) Galactosemia 
b) Fructosemia 
c) Glucogenosis I' IV 

Metal ea 

a) Enfermedad de Wilson 
b) He•ocroma tos ie 
c) Enfermedad de Menke 

No definidos 

a) Alfa-1-antitripsina 
b) Fibrosis qu!stica 
e) Síndrome de Zallwe¡ar 
d) hipotiroidis~ idiopAtico. 
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G, Genéticoa/cromos6micos 

l. Trisomias 

a) 18 (Edwards) 
b) 21 ( Down) 

2. s. de Donahue (Leprechaunismo) 

3. s. de turner 

4. s. de pol iesplenia 

Vale la pena enfatizar una vez más que todos los es-

fuerzas diagnósticos en un nifto con colestasis neonatal,-

'lleben·, de estar dirigidos a descartar la atresia de vías-

biliares extrahepática. La investigaci6n de otras entid! 

des que caen dentro del diagnóstico diferencial de AVBE -

puede hacerse simultáneamente o después del acto quirúrg! 

co, Todos los procedimientos deben de conducir a una ex-

ploraci6n lo más ~emprana•ente posible del árbol biliar-

extrahepático. Cualquier retraso en el tratamiento qui--

rúr¡ico puede ser sumamente grave y afectar directamente-

el pron6sitco en los pacientes con AVB!. Además hay que-

recordar que la tercera parte o más de los niftos con co--

leetasia neonatal son portadores de una AVBE; del resto -

alrededor de un BO• de los casos quedan, en las condicio-

nea actuales, con un diagn6stico de certeza y el 20% res-

tanta podr(a catalogarse dentro de alguno de los s!ndro--
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mes o enfermedades antes mencionados. Por lo tanto, es la 

AVBE el problema principal y el que debe ser más rápido in 

vesti¡ado, diagnostica(o y tratado. Posteriormente habrá­

tiempo para tratar de elucidar si el caso particular de co 

lestaaia neonatal corresponde a otra entidad. 

El objetivo de este estudio es tratar de establecer -

si la histología es útil para predecir la evolución del P! 

decimiento y si existe una correlación real entre los esta 

dios hiatopatoló¡icos, el cuadro clínico del paciente y su 

evoluci6n posterior. Asimismo tratar de elucidar la pato­

genia de este padecimiento y cuando sea posible, su etio-­

logia. 

2. MATERIAL Y METODOS 

El presente trabajo es una revisión retrospectiva lo~ 

gitudinal; para su realización se revisaron los archivos -

del Hospital Infantil de México y del Departamento de Pat~ 

lo¡ía, se seleccionaron los expedientes de los pacientes -

con dia¡n6stico de atresia de vías biliares extrahepática­

que in¡resaron en el periodo comprendido de 1979 a 1984, 

De los expedientes clínicos se analizaron los si¡uie~ 

tes parámetros: 
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- Edad 

- Sexo 

- Inicio del cuadro clínico 

a) Edad de presentación de la ictericia 

b) !dad de presentación de la coluria 

c) Edad de preaentaci&n de la acolia 

- Cifra de bilirrubina directa al ingreso 

- Si se efectuó intervención quirúrgica o nó. 

- Edad en el momento de la intervención quirúrgica 

- Cifra de bilirrubina directa en el postoperatorio inme-­
diato. 

- Presencia de colangitis, 

- Tiempo de presentación de la colangitis después de oper~ 
do el paciente 

- Evolución posterior 

Se analizaron en conjunto con el Departamento de Pat~ 

logia cada corte histológico, tomándose para el estudio --

los siguiente• par6metros: 

- Colestssis 

a) Intracitoplásmica 

b) Degeneración plumosa 

e) Canalicular 

d) Cflulae de Kupffer 

e) Conductos 

f) Lagos biliares 

g) !dema de espacio porta 



- Conductos 

a) Proliferación 

b) Ruptura 

e) Colan¡lt111 

d) Paricolan11 tis 

e) 01aminuc16n 

f) Fibroah perlductal 

- InflHacidn 
a) Cantidad 
b) Polimofonucelare" 

e) L.lnfoci to1 

d) Cflulas pl1••'tica1 

a) Macr61'aaoa 
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f) Sitio de la 1nflamaci6n (par6nquima y/o espacio porta) 

• ribro11a 

a) Portal 

b) Periportal 
e) Puentes de fibroaia 

d) Intraparenquiaato1a 

e) Capilarizaci6n 

• Clrro1ia 

- Hapatocito• 
a) C6lulaa ¡i¡antea 

b) Cuerpea acidófiloa 

e) Apopto1h 

d) hteatoais 

e) Ml tocondrha 

f) Lieo1oaa1 

al Inclulionee 

h) Transfor111aci6n acinar 



- Vasos 

a) Filtro1iB 

b) V111culi tia 

e) Ruptura 
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d) Localhaci6n 

- Metapla1ia mieloide 

- Di6metro de loe conductos del porta hepatis. 

Para el an6liaia de e1to1 datos, se les clasific6 en -

leve (+),moderado (++)y acentuado (+++). 

Una vez obtenida toda la informaci6n se clasificaron -

loa pacientes por ¡rupoa de edad, obteni6ndose seis ¡rupos: 

Grupo I de un dia de edad a un mes 29 días 

Grupo II de dos •eaea • dos meses 29 días 

Grupo IU de tres ••seÍI a tres me1a1 29 diaa 

Grupo IV de cuatro me1es a cuatro meses 29 días 

Grupo V de cinco mese• a cinco mese1 29 días 

Grupo VI de aeis •eees en adelante. 

3. R E S U L T A O O S • 

Se encontraron 46 vasos en loa cuales el material his_ 

topatol6¡ico era valorable y la informaci6n clínica accesi­

ble. Loa hallsz¡os hiatopatol6¡icoa que pudieron ser eva~­

luadoa finalmente fueron: cole1ta1is, proliferaci6n de co~ 

ductoa, colan¡itia, inflamaci6n precencia de linfocitos, fi 
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brosis, c6lulas gigantes, cuerpos acidófilos, transforma­

ción acinar. Los hallazgos clínicos de laboratorio e hi! 

topatológicoa se encuentran resumidos en las tablas a -

XII. A los pacientes en los que su evolución no pudo ser 

establecida ya sea por falta de información en loa expe-­

dientes, alta voluntaria, derivación a otros hospitales o 

porque no regresaran a consulta se les consideró como no­

valorables en su evolución (ENV)¡ 

En el grupo I, tablas I y II, que comprendió a los -

pacientes cuyas edades variaron entre un mes y un mes 23-

días, se encontraron 3 mujeres y 2 hombres. 

La edad de presentación de la sintomatología fu61 

Ictericia - a 15 días promedio 6,4 días, 

Coluria - 3 a 45 días promedio 20.2 días. 

Acolia - l a 45 días promedio 22.8 días. 

Las cifras de bilirrubina directa al ingreso oscila-­

ron entre 3.9 mg/dl a 15.l mg/dl promedio 8.8 mg/dl; la -

bilirrubina directa posterior a la operación varió entre­

•.1 •a/dl y 7.8 mg/dl con promedio de 6.0 ag/dl. 



GRUPO I 

T A B L A 

Edad Sexo Edad de. presentación de 1 a.o. Se oper6 e.o. Colan¡itis Tiempo de Evolución 
Ictericia Colurla Acoli• (in¡roao) ( PO ) preoentación 

(dlH) m¡¡/dl m¡¡/dl No, (PO) 

l/12 l9d 11 8 8 3,9 BIOPSIA 4,6 ENV 

2 l/12 23d F 7 3 3 7.5 SI 7,8 Desnutrición de 
II arado a los-
6 meee• de PO 

EHV 

3 1/12 21d r 15 15 20 10,1 SI 4.1 3 1,2 1 8 meses Ultima revisión 
con colan¡i tls-
a los B meses -
PO 

4 l/12 15d M 30 45 15.l SI ?.a 1 mee Fallece por see 
tlcemia al mes 

5 1/12 15d ' 1 45 45 7.4 SI 5,7 Ultima revisión 
a loa 4 ~eses -
PO hlpdo duro-
y esplenomeaa--
ua. 
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En dos de los pacientes se presentaron uno o más episo­

dios de colan¡itis, uno de ellos en tres ocasiones, el pri­

mer brote se observ6 al mes de operados. Uno de los. casos­

con colan¡itis falleci6 por septicemia. Dos paicnetes so-­

brevivieron, uno evolucionó con desnutrici6n y otro con hi­

pertensi6n portal. Dos pacientes se perdieron para el esto 

dio, 

Los hallaz¡os hiatopatol6gicos más notorios fueron: co­

leatasis •oderada en dos pacientes y acentudada en tres ca­

SOBJ proliferación de conductos leve en tres pacientes. y -

acentuada en dos casos; colangitis leve en dos pacientes, -

moderada en dos y acentuada en uno¡ presencia de linfocitos 

leve en cuatro pacientes, moderada en uno; fibrosia leve en 

tres casos, moderada en uno y acentuada en uno; da~o hepat~ 

celular: transformación de loa hepatocitos a c6lulaa ¡igan­

tea leve en do1 casos, moderada en doe y acentuada en uno;­

cuerpos acid6filoa leve en tres casos moderado a uno y aev! 

ro en uno; tranaofrmadi6n acinar leve en tres casos, aoder! 

da en doa. 

En el ¡rupo II, tablas III y IV, observamos que es en -

sata edad en la que ea preaent6 el mayor nú•aro de paci1n-­

t1a 1 fueron 12 aujerea y 6 hombrea. 

La edad de pre1entaci6n de la aintomatolo¡1a fuá: 



GRUPO Il 

T B L A III 

Edad Sexo Edad de presentación d11 B.o. Sa operó e.o. Colangltia Tiempo de Evolución 
Ictericia Coluria Acolia (in¡reao) ( PO ) pre11ntacl6n 

(dlu) m¡/dl m¡/dl No, 

6 2/12 11 45 4S 9 11,0 SI 7,3 Falleció por aepaia 
y CID a loa 2a PO 

7 2/12 11 22 7,e SI e.e !NV 

e 2/12 M 30 l' 6,6 NO 5.6 Hipertensión porta-
a los 9 meaea 

ENV 

9 2/12 M 30 30 30 SI 6,9 3 meses Falleció por in1ufi 
ciencia hepitica a: 
los 9 m PO 

10 2/12 11 3 S3 53 11.0 NO Dx. de Hepati til --
preHnta al afio ic-
tericia y hepatome-
¡aUa, · 

11 2/12 11 so so 50 6.9 SI 6,3 6 meses Falleció por inaufl 
ciencia hepitica a: 
loa 6 m da PO 

12 2/12 60 60' 6.1 SI Falleció por choque 
séptico a 101 3 m PO 

13 2/12 F SI 2.6 2 la. 3m y Falleció por cirro-
11, 10 m Bia y CID al afio llm 

14 2/12 F 27 30 30 7.5 SI 2 S y 6 me Falleció por 11p1il 
sea a loa 6 m PO 



GRUPO II 

T A B L A III 

Edad Sexo Edad de presentación de: B.O, Se operó e.o. Colangi tls Tiempo de Evolución 
Ictericia Coluria Acolla (ln¡reso) ( PO ) presentación 

(d{aa) mg/dl mg/dl No, 

15 2/12 13d F 3 '3 6,0 SI 6,0 Icterici•· 1i¡ 
no11 de cirro--
als 6d, PO• 

ENV 

16 2/12 ld F 30 30 6,5 SI 6,6 Ictericia y He-
pa tome•ll • •1-
mes PO 

!HV 

17 2/12 F 25 35 30 10.6 SI e.5 1 mes Falleció por --
septlcemi• • los 
26d PO 

18 2/12 F e 30 6.9 SI 5,4 3 mese• Falleci6 por 1ee 
tlce11i• al me1 -
de PO 

19 2/12 F 15 15 7,5 SI 4.9 la, 9 Asintoútic•. H1 
mea es ¡ado duro 1 ••-: 

plenOM11l 11 ao-
brevida dt 2a, -
5 m, 

20 2/12 F 30 30 30 5,0 SI 6,1 1 mea Hlpocllc .. ia la, 
Um 

21 2/12 15d F 30 30 30 1.0 SI 4.2 1 me1 Hipertenal6n por 
ta la, !ilntaH -

22 2/12 , 5 30 40 5.0 SI 5,5 Se mand• • hOIP.!, 
tal re¡lonal. 

23 2/12 4d F 3 l• 7,7 SI 10,5 EHV 

• hipocolla 



GRUPO Il 

T A B L A !V 

Coleataels Pral! feraci6n Colangl tls Inrlamaci6n Linfocl tos Fibras is C'1ul88 Cuerpos Transformación 
de conductos Oi¡antee Acld6f.!_ 

loo 

6 ... ++ o .. o o +t 

7 ... ... .. +t o o .. 
8 .. .. ... o •• 
9 ... tH .. • .. 

z l 
10 ++ ... H .. ... o 

11 • .. o o o 

12 ++ + .. o .. 
13 ... • .. + .. o H 

Z II-III 

14 ... ... + •• .. ... 
Z I 

15 ++ .. .. + ++ 

16 ... ... .. H+ .. o o ... 
17 +++ .. + .. +H 

Z II-III 

18 ++ + ++ + • • + 
Z II 



GRUl'O ¡¡ 

T A 8 L A IV 

Coleataei1 Proll feraci6n Colon¡ltis lnflamacl6n Linfocito• Flbrosia C'1ulas Cuerpoa Trunaformacl 6n 
de conduc toa Gl¡ontea Acid6f! acinar 

loa 

19 ++ +++ ++ + ++ 
Z II 

20 ++ ++ + +++ • o ++ 
Z II 

21 +++ ++• + +++ + 
Z I 

22 +++ +++ ++ o ++ 
Z I-II-III 

23 +++ ++ +++ 
Z III 
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Ictericia - a 60 días promedio de 21. 5 días. 

Coluria - l a 53 días promedio de 26.3 días. 

Acolia - l a 53 días promedio de 22.7 días. 

Solo en tres pacientes en lugar de acolia se encontr6 

hipocolia y ésta apareció en promedio a los 20.6 días. 

La cifra de bilirrubina directa al ingreso varió de -

5.0 mg/dl a 11 mg/dl con promedio de 7,4 mg/dl, y la cifra 

de bilirrubina directa posterior a la intervención oscil6-

entre 2.6 mg/dl a 10,5 mg/dl con promedio de 6.5 mg/dl. 

Dos de los pacientes no fueron operados dado que la c~ 

langiograf!a transoperatoria fué catalogada como normal, -

sin embargo uno de ellos evolucionó con hipertensión por-­

tal al afto, perdiéndose posteriormente del estudio y el -­

otro presenta actualmente ictericia y hepatomegalia, con -

una sobrevida también de un afto, 

Dentro de loa 16 pacientes operados, nueve presenta-­

ron colangitis, dos de ellos en dos ocasiones, el tiempo­

de presentación del brote inicial fué al mes de postop~r! 

doa, uno de loa casos la oresent6 hasta el afto tres meses 

de postoperado, 

Fallecieron ocho pacientea,cinco de ellos por septi_ 

cemia, dos por insuficiencia hep,.ica y uno por cirrosis-
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y coagulaci6n intravascular diseminada. Dos pacientes evol~ 

clonan con hipertensi6n portal, tres con ictericia y hepato­

megalia y s6lo un caso se encuentra sin sintomatología apa-­

rente sin embargo presenta esplenomegalia e induración hepá­

tica. Uno de los pacientes evolucion6 con datos clínicos y­

de laboratorio con hipocalcemia en el postoperatorio tardío. 

Dentro de este grupo se encontraron las siguientes malfo~ 

maciones asociadas: atresia de es6fago, duplicación gástrica 

e hipertrofia de píloro en un caso, malrotación intestinal -

en otro paciente y heterotaxia visceral variedad poliesple-­

nia en uno de los pacientes. 

Los hallazgos histopatológicos más relevantes fueron: 

Colestasis leve en cinco casos, moderada en seis y acen­

tuada en siete¡ proliferaci6n de conductos leve en cinco ca­

sos, moderada en cuatro y acentuada en nueve; colangitis le­

ve en quince casos, moderada en dos, y acentuada en uno¡ in­

flamación leve en diez casos, moderada en siete y acentuada­

en uno¡ presencia de linfocitos leve en todos los casos; fi­

broai• leve en seis casos, moderada en siete y severa en ci~ 

co¡ en seis casos se encontraron c6lulas gigantea en forma -

leve, moderada en cinco y en el reato no ae encontraron¡ 1e­

encontraron cuerpos acid6tilos en forma leve en ocho caaoe,­

moder•d• en dos y acentuada an dos caaoa¡ tranaformaci6n ac! 
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nar leve en siete casos, moderada en 8 casos y acentuada en 

dos casos, 

El grupo III, tablas V y Vi, corresponde al grupo de -

pacientes de tres meses de edad, siete fueron del sexo feme 

nino y dos del sexo masculino. 

La edad de presentación de la sintomatología fué: 

Ictericia - l a 30 días promedio de 10.4 días 

Coluria 

Acolia 

- l a 60 días promedio de 12.5 días 

- l a 60 días promedio de 22.5 días. 

Solo se encontró hipocolia en un paciente a la edad de-

30 días. 

Las cifras de bilirrubina directa al ingreso variaron -

entre 5.4 mg/dl y 10.7 mg/dl con promedio de 8.6 ~g/dl y -­

las cifras de bilirrubina directa despu6s de la interven--­

ción quirúrgica eetucieron entre 5.4 mg/dl y 9.2 mg/dl con­

promedio de 7,6 mg/dl. Dos de los pacientes presentaron c~ 

lanaitis en dos ocasiones a loe dos y cinco meses de posto­

peradoa. Cuatro pacientes fallecieron, uno por septicemia­

y tres por insuficiencia hepática. 

El paciente que sobrevive ha evolucionado con hiperte~ 

tensión portal y del resto se ignora su evouación posterior. 



F. dad Sexo 

24 3/12 M 

25 3/1~ M 

26 3/12 M 

27 3/1~ 12d F 

28 3/12 

29 3/12 F 

30 3/12 2ld 

31 3/12 F 

32 3/12 F 

• hlpocolla 

Edad de prent:'ntnción de: 
lctericin Coluria Acoliu 

(di as) 

60 60 

15 6 8 

3 8 B 

15 15 15 

30 

6 8 8 

15 8 20 

4 30' 

60 

GRUPO 111 

TAO LA V 

B.O. Se operó 
(lngrc::rn) 

m¡i/dl 

9.~ fil 

6,0 SI 

6.0 SI 

5,4 nr 

7,0 SI 

7.8 SI 

8.7 SI 

10.7 sr 

7.4 SI 

a.o. 
PO ) 

m&/dl 

9.0 

e.e 

6,6 

5,6 

5,4 

e.2 

8.'I 

7,0 

9,2 

Colangltis 

No, 

Tiempo de 
presentación 

Evolucl6n 

Fal lcci6 pnr se¡>t.lce­
miu y CID a los Bd 

ENV 

2 y 5 meses ENV 

2 y 5 mcs•s Fallocló por lnsufl-­
ciencia hepática y -­
bronconeumonla al meo 
l?d. PO 

ENV 

Falleció por insufl-­
ciencla hep,tlca y h• 
morragia pulmonar a--
los 22d. PO 

ENV 

Hlpcrtcr1"i6n portu 10 
m PO 

Falleció por insufl-­
ciencla heplitlca y e! 
rrosls 22d PO 



1muro IJ ¡ 

T A " L A VI 

Coles tas is Pro!¡ feraci6n Colangitls tnfl..,n;.1l~ión Linfocitos ¡·iuronia Células Cuerpos Transformación 
de conductos Gigant cN AcidM,!_ acinnr 

los 

24 +t + o 
7. l ll 

25 .. tt " o o o 

26 " " .. t+ o 

27 .. ... .. " +t t+t " H . . 
Z II-III 

26 .. ... .. ++ .. 
Z l-II-III 

29 .. +t ... tt+ +++ ++ 
Z I-II-III 

30 ttt ... tH '" +t+ .. 
Jl .. ... t+ ++t t++ ... +t + 

~2 ... ... H ++ + ++ 
z Il 
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Los hallazgos histopatolo~icos más notorios fueron: co-

lestasis leve en tres pacientes, moderada en tres, y acen--

tuada en tres; proliferación de conductos moderada en tres-

pacientes y acentuada en seis¡ colangitis leve en cuatro P! 

cientes y acentuada en seis¡ colangitis leve en cuatro pa--

cientes, •oderada en cuatro y acentuada en uno; inflamación 

leve en tres pacientes, moderada en cuatro y acentuada en -

dos; presencia de linfocitos leve en siete pacientes, mode-

rada en uno y acentuada en uno¡ fibrosis moderada en seis -

pacientes y acentuada en tres; presencia de células gigan--

tea leve en tres casos, moderada en dos y acentuada en uno, 

cuerpos acidófilos leve en tres casos, moderada en tres, y-

acentuada en uno¡ transformación acianr leve en cinco casos 

y moderada en tres casos. 

El ¡rupo IV, tablas VII y VIII, comprende el grupo de -

pacientes de edad de cuatro meses, se encontraron tres hom-

brea y una paciente del sexo femenino. 

La edad de inicio de la sintomatología fu6: 

Ictericia - 1 a 30 días promedio de 9.27 días, 

Coluria - l a 30 días promedio de 9,27 dtae. 

Acolia - 1 a 30 días promedio de 10 días. 

La• cifras de bilirrubina directa al in¡reao estuvieron 

entre 5.9 mg/dl y 8.1 mg/dl con promedio de 7.3 mg/dl 

y la• cifras de bilirrubina directa deapu6a de la inter-­

venci6n quirórgiea oscilaron entre 5,0 m¡/dl y 11.3 mg/ 

dl con pro•edio de 7.6 m¡/dl. tres de loe pacientea fall! 



GRUPO IV 

T A e ~ A VII 

ld1d Sexo Edad de preaentaci6n de 1 e.o. Se operó e.o. Colan¡¡ltls Tiempo de Evolución 
Icterici• Coluria Acolia (in¡¡reso) ( PO ) presentación 

(dias) m¡/dl m¡¡/dl No, 

33 4/12 5d M 7,4 SI 5.0 ENV 

34 4/12 M 2 5,9 SI 4,2 Falleció por in-
suficiencia hep,! 
tic a y slnd, he-
patorrenal. 

35 4/12 M 4 4 7,6 SI 10,6 Falleció por hl-
pcrtenlión porta 
y coma hep&tlca-
al mes 

36 4/12 F 30 30 30 8,1 SI 11.3 Falleció por in-
suficiencia hep6 
tlca y choque hl 
povolémlco -



GRUPO IV 

T A 8 L A VIII 

Colee tas is Proliferac!6n Colang!t!s · Inflamaci6n Linfocl tos Fibrosis Células Cuerpos Transformación 
de conductos Gi¡¡antes Ac!d6f!: acinar 

101 

33 +++ ++ ++ ++ + o 
Z II 

34 +++ +++ ++ ++ ++ ++ ++ 
Z I-II 

35 ++ +++ ++ ++ ++ ++ 
Z II 

36 ++ t+ t 

Z II 
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cieron por insuficiencia hep,tica. 

Los hallazgos histopatológicos observados fueron: c~ 

lestasis leve en un paciente, moderada en dos y acentuada 

en uno¡ proliferación de conductos leve en un caso, y a-­

centuada en tres¡ colangitis leve en un caso y acentuada­

en tres¡ inflamación leve en un caso, moderada en tres; -

presencia de linfocitos leve en tres casos, moderada en -

uno¡ fibrosis leve en dos casos¡ moderada en dos¡ presen­

cia de cElulas gigantes leve en dos casos, moderada en 

dos¡ cuerpos acidófilos leve en dos casos, moderada en 

uno; transformación acinar leve en tres casos, moderada -

en uno. 

El grupo V, tablas IX y 1, constituido por los pa--­

cientes cuya edad fué de cinco meses, en total fueron o-­

cho pacientes, seis mujeres y dos hombres. 

La edad de inicio de la sintomatología fué: 

Ictericia - l a 30 días promedio de 10.1 días 

Coluria 

Acolia 

- 1 a 55 días promedio de 10.2 días 

- l a 55 d!as promedio de 16,7 días. 

Las cifras de bilirrubina directa al ingreso fueron­

de 0,1 m¡/dl a 10.l mg/dl con promedio de 6.8 mg/dl, y -­

las cifras ~e bilirrubina directa postoperatoria osciló -

entre 8.3 mg/dl y 13.0 mg/dl con promedio de 10.7 mg/dl. 



GRUPO V 

T A B L A IX 

ldad Sexo !dad de prHentacl6n de: e.o. Se oper6 e.o. Colan¡itls Tie11po de Evoluci6n 
Ictericia Coluria Acolla (in¡¡r••o) ( PO ) preeentac16n 

(d(H) 1111/dl m¡/dl No, 

37 5/12 11 15 15 15 5,6 110 Falleció por ci-
rroal• poetnecr~ 
tica y san¡rado-
Bd, 

. 38 5/12 11 6,9 SI Falleció por ci-
rroaia hap,tica-
y •anar•do 5 111,-
PO 

39 5/12 F 7 7 30 10.1 BIOPSIA ENV 

40 5/12 , 25 55 55 8.2 SI 10,3 EllV 

41 5/12 F 30 10,1 BIOPSIA ENV 

42 5/12 F 9,2 SI 11.5 f'allecl6 por in-
suficiencia h•P! 
tica y he11erra--
&I• pulllOnar 14d, 
PO 

43 5/12 12d, F 0,l SI 13.0 ENV 

44 5/12 F 30 4.9 BIOPSIA 8.3 tm·~¡6 Pg~~!e 
rra¡Ta p~l•onar 
a los 13cl. 



GRUPO V 

T A o A X 

Coleataais Prol1feracl6n Colan¡¡itis lnflamacl6n Llnfocl tos Fibrosio C61ulas Cuerpos Trnaoformaci6n 
da conductos Gigantes Acldóf! acinar 

los 

37 .. ++ ... • o •• z 1 

38 ... ... • . .. o o .. 
39 +++ ... .. +++ o o .. 
40 •• .. ++ .. .. • .. 

Z I 

41 ... . .. .. ++ +++ .. • .. 
z 1I 

42 .. ... + .. o o 

43 + +• + o o •• 

44 .. o o •• 
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Cuatro de los pacientes fallecieron, dos por cirrosis hep! 

tica, uno por insuficiencia hepática y otro por septicemia. 

Los hallazgos histopatol6gicos observados incluyeron:­

colestasis leve en un paciente, moderada en dos y acentuada 

en tres; proliferación de conductos moderada en tres pacie~ 

tes y acentuada en cinco; colanfitis leve en seis pacientes 

y moderada en dos; inflamación leve en cinco pacientes y m2 

derada en tres; presencia de linfocitos leve en todos los -

casos; fibrosis leve en un paciente, moderada en dos y ace~ 

tuada en cinco¡ presencia de células gigantes leve en dos -

pacietes, y acentuada en dos¡ cuerpos acidófilos leve s6lo­

en dos pacientes¡ transformación acinar leve en dos pacien­

~es; transofrmación acinar leve en dos pacientes, moderada­

en seis. 

El grupo VI, tablas XI y XII, estuvo constituido s6lo­

por dos pacientes, cuyas edades fueron de seis y nueve me­

ses respectivamente y de diferente sexo. 

La edad de inicio de la sintomatología fué: 

Ictericia - 1 a 30 días promedio 15 días 

Coluria - 1 a 30 días promedio 15 días 

Acolia - desde el ler, día de vida. 

Las cifras de bilirrubina directa al ingreso variaron -

entre 10.1 m¡/dl y 14,1 mg/dl con promedio de 12.l mg/dl, 
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Sólo un paciente se operó observándose en el postoperato­

rio una disminución de la cifra de bilirrubina directa de 

1.5 mg/dl. Ambos pacientes fallecieron por insuficiencia 

hepática, 

Los hallazgos histopatológicos observados incluyeron: 

colestasis moderada en los dos pacientes, proliferación de 

conductos moderada en un paciente y acentuada en uno; co-­

langitis leve en los dos pacientes, así como la inflama- -

ción y la presencia de linfocitos¡ fibrosis moderada en -­

los dos pacientes; transformación acinar leve en un pacie~ 

te y acentuada en uno. 

4, D 1 S C U S I O N 

En el grupo I en el cual se encuentran loe niños con­

las edades menores y que supuestamente representan al ¡ru­

po ideal para su .tratamiento, estuvo representado sólo por 

cinco pacientes, lo que equivale al 10% de todos los niñea 

eatudiadoe en esta aerie¡ eato habla por una parte de lo -

dificil que es que loe niños con atresia de vías biliares­

extrahepática ae puedan diagnosticar a tiempo y pueda ofr! 

cérseles un tratamiento oportuno. De estos cinco niños, -

dos se perdieron del estudio, uno en el postoperatorio in-



33 

mediato y otro seis meses despues cuando cursaba con una -

desnutrición de II grado. Un paciente falleció después de 

la cirugía y el último estaba vivo cuatro meses después, -

pero con signos de cirrosis e hipertensión porta, Tanto -

en el paciente que falleció como en el que presentó signos 

de cirrosis el etudio histopatológico mostró un daño bi--­

liar extenso con fibrosis marcada y daño hepatocelular a-­

centuado. Los otros tres casos que sobrevivieron aparent~ 

mente más tiempo, la imágen histológica era más benigna. 

El grupo II fué el grupo más numeroso, eso quiere de-­

cir que la mayoría de los pacientes se diagnosticaron des­

pués de las ocho semanas de vida, y aunque se operaron en­

la mayoría de loa casos alrededor de la décima semana de -

vida, la mortalidad fué muy alta, fallecieron 8 pacientes 

de 18, la sobrevida varió de tres días a un año dies meses 

enaste grupo de pacientes; cuatro pacientes se perdieron -

del estudio por diversas causas, como alta voluntaria o -­

fueron derivados a otros hospitales. El resto de los pa­

cientes del gruo II presentaban además múltiples complic~ 

cienes, la más importante de ellas, colangitis en nueve -

casos, cinco con hipertensión portal y signos de cirrosis. 

La imágen hiatopatológica correlacionó bien en cuento al -

arado de fibrosis, la actividad de la inflamación y la co-

le•ta•i• con reapecto a las complicaciones de hipertensión. 
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portal y des:.~os, En este grupo encontramos el Bnico caso 

de nuestra serie asociado a síndrome de poliesplenia, asi -

como un caso asociado a atresia de esófago. ~taesuna muy b! 

ja asociación de AVBE con otras malformaciones congénitas -

cuando se compara nuestra revisión con otras series en las­

cuales se reportan hasta un 30% de malformaciones congéni-­

tas asociadas (24-30). Además indirectamente esta baja as~ 

ciación con otras malformaciones, apoya el concepto de que­

la atresia de vías biliares extrahepática es una enfermedad 

adquirida y no una malformación congénita, Del material -­

Departamento de Patología, la frecuencia de malformaciones­

congénitas es alrededor del 15%, por lo cual, la asociación 

de AVBE con otras malformaciones es menor a lo esperado en­

la población general que se maneja en este Departamento. 

La mayoría de los· niños, 23 de 46, estaban por edades­

superiores a las 12 semanas de vida, etapa en la cual el -­

:ratamiento quirBrgico tiene muy poco que ofrecer. 

En el grupo III la mayoría de los niños fallecieron de-

2 a 5 meses después del tratamiento, además most~aron com-­

plicaciones esperadas tales como la colan¡itis, hiperten--­

sión portal e in1uficiencia hepática. El dafto hepático va­

rió de leve a marcada y ese dafto fu6 más evidente en todos­

loa niftos que fallecieron y en lo que desarrollaron hiper-­

tensión portal. Solamente un paciente ha sobrevivido cinco 
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meses despu6s y el resto falleció o se perdió en condiciones 

graves la última vez que se les vi6. 

En el grupo IV, tres de cuatro pacientes fallecieron, -

uno se perdi6 del estudio; en todos el daño hepático era flo 

rido con gran actividad biliar y daño del parénquima hepáti­

co y fibrosis moderada. Estos hallazgos histológicos, no c~ 

rrelacionan bien con la edad y con la evoluci6n; básicamente 

la fibrosis, la colangitis y la inflamación eran leve a mode 

~ada, cuando por edad, esperariamos encontrar mayor fibrosis 

y por otra parte, ante esta imágen de menor fibrosis e infl! 

mación esperariamos un mejor pronóstico. 

En el grupo V cuatro pacientes se perdieron y cuatro fa­

llecieron con insuficiencia hepática, en este grupo si se e~ 

centró una clara correlación entre el daño hepatico, grado -

de fibroai• y evolución. 

El grupo VI representado por niños de 6 meses o más de -

edad, estuvo constituido únicamente por dos pacientes, ambos 

fallecieron por insuficiencia hepática, en este grupo el gr! 

do de lesión anatómica si correlaciona con el pronóstico su~ 

que el grupo es muy pequeño. 

Al analizar lo• resultados en forma gen6rica podemos ob­

servar que el inicio de la acolia como manifestación clinica 

cardinal de atresia de viaa biliares no ea un signo tan con! 
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tante y fácil de evaluar como se ha venido sugiriendo en la 

literatura (70, sin embargo hay que considerar que el ~str! 

to socioeconómico uel cual provienen la mayoría de nuestros 

pacientes es tal, que no permite confiar en la información­

recogida a través de la madre u otros familiares. El hecho 

de que aparezca tardíamente en nuestros pacientes debe de -

hacernos considerar que no hay que esperar a que aparezca -

para hacer el diagnóstico de AVBE y por otra parte su apar! 

ción sigue siendo un dato extraordinariamente valiosos para 

integrar el diagnóstico. 

La edad en la cual se presentan la mayoría de estos pa­

cientes además de sus condiciones, distan mucho de ser las­

ideales para poder ofrecerles un tratamiento oportuno. La­

sobrevida aparentemente tan pobre observada en eata revi--­

sión se debe a este retraso en la cirugía y al mal sigui--­

miento que se tiene de loa pacientes. Hay que consi¡nar --

sin embargo que este mal se¡uimiento obedece • la situación 

sociocultural de los familiares básicamente. En nuestra -­

serie hubo un predominio del sexo femenino con una relación 

de 1,70/1, mujeres/hombres, este predominio del sexo femen! 

no con una relación de 1.70/1, mujeres/hombres, eate predo­

minio del 1exo femenino se ha encontra~o en la mayoría de -

laa serie• reportadas en la literatura (19,20) 



37 

El estudio histopatológico tuvo en términos generales 

una buena correlación cuando se compara el grado de lesión 

hepática, el daño biliar y la fibrosis con el pronóstico.­

Sólo en el grupo I y en el grupo IV esta correlación no -­

fue consistente, sin embargo hay que señalar que ambos gr~ 

pos estuvieron constituídos por un grupo reducido de pa--­

cientes, Por otra parte el estudio histopatol6gico falló­

en revelar cualquier agente etiológico implicado en la gé­

nesis de estas alteraciones. Otra diferencia de nuestras­

observaciones con lo reportado en la literatura, lo const~ 

tuye el hecho de que la proliferación de conductos fué más 

prominente en edades más tempranas. A pesar de que se e! 

tudiaron los conductos biliares extrahepáticos y el teji­

do del porta hepatis los resultados no fueron analizados­

debido a que no en todos los pacientes disponían de mate­

rial de estas estructuras. Loa patrones histol6¡icos va­

rían no sólo en el tiempo en el cual se toma la biopsia -

hep6tica sino además dentro de un mismo estadio existen -

variaciones de paciente a paciente, sin embar¡o en térmi­

nos generales, la imáeen histoló¡ica, si permite estable­

cer una adecuada correlación con la evolución y puede .aer 

~til para establecer el pronóstico en forma individual P! 

ra cada paciente. La pato¡fnesis de la atresia de vías -

biliares extrahep6tic• en nuestra revt1i6npuede aer esta-
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blecida indirectamente. Los hallazgos encontrados sugieren 

fuertemente que cualquiera que sea la causa, existe una re! 

puesta celular dirigida s destruir las células epiteliales­

de los conductos biliares: este daño se inicia probableme~ 

te a nivel del epitelio biliar de los conductos extrahepát! 

cos lo que ocasiona enfacelación del mismo, taponamiento -­

por detritus celulares y fibrosis, En el parénquima hepát! 

co la evidencia de este daño se manifiesta por la presencia 

de células inflamatorias en el interior de los conductos 

con cambios degenerativos y regenerativos de las células bi 

liares. La respuesta inflamatoria a nivel de los conductos 

contiene una mezcla de elementos entre los cuales destacan­

linfoci tos, células plasmáticas e inmunoblastos: la presen­

cia de estas células del aparato inmune sugiere una particl 

pación de dicho aparato en la patagonia de esta entidad (39, 

40), Los mecanismos inmunes implicados hasta ahora en la -

atresia de v!as biliares no están bien establecidos, sin e~ 

bar¡o la evidencia morfologica ha sugerido que se trate de 

una forma de reacción del tejido de rechazo de injerto con­

tra huésped (39) 

Finalmente el resto de la imágen histológica encontra_ 

da en estos pacientes se explica en función de la obstruc-­

ci6n parcial o completa del flujo biliar lo que ocasiona 

una proliferación de conductos como un intento de drenar la 
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la bilis, destrucción biliar del parénquima hepático periportal, 

inflamación, fibrosis y, como evento terminal una cirrosis micro 

nodular biliar. 

De nuestra revisión podemos concluir que el estudio histopat~ 

lógico del tejido hepático en loe pacientes con AVBE, es sumame~ 

te útil no solamente para elaborar el diagnóstico sino para est~ 

blecer el pronóstico. Sin embargo son necesarios mas estudios con 

técnicas y enfoques novedosos que permitan estudiar la respuesta 

inmune sistémica y local, citomofometr!a, microscopía electrónica, 

histoquímica bioquímica, serolog!a y epidemiología, de esta enti­

dad para tratar de elucidar las causas, mecanismo de daño y even­

tualmente poder ofrcer una terapéutica racional y orientada a -­

nuestros pacientes que sufren de atresia de vías biliares. 
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