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F:ESU11EN 

Se 1~eal i:.ó un t:.1<::1tudiL1 retrDspt.•ctivo c.Jt:.' 100 n1P1os con d1.aonóstico 

c:olest¿1s1 s neon0l;¡1 l prolonc1acic..\ (Ct~F·), que; acudic-:ron iJl ser·vicio 

on el 

Histo1·ia el lnica.. 

hepática. La t1er1atitis neon~tal idiopát1ca y la att·esia de vias 

b1Jiares (f'.\V[<E) fueron las pct lo 1 og i a~:; más 

frecuentes, le 5iguiet"Dn las de etioloqia infecciosA. Fl san deo 

duodenal l"f..:sul tó unw pt-ueba diagnósti1:a pat·a di·ferencial"' estas 

patologias p o. 00001. El gammagrama llepá to-b i i ª'' tLtbO 

signi·f icancia estadistica p 0.0004 en el primet~ gammagrama. El 

sexo mdsculino pt'edomino er1 problemas ir1trahepáticos en tanto que 

el ft:111er1lno para problemas e:·:t1·ahepátir..:os p o. f)3. La biopsia 

hepática percutanea fue diagnostica en el 97 % de los casos en 

forma global Se debe sens1bilisar a los médicos para que estos 

nirtos reciban un diagnóstico y tr·a.tamienta oportuno. 



INTRODIJCCICJN 

prolongada con~1nua 

pat""a (;:_i¡ médico CJPner~·.~1 :/ ~z.p1:-i\..:i ficiuo~nt;e p.:-:<t"'~ el pediatr't:i.. A 

pesar de los (i.J l.:i1110~~ .::'v•.-rH.:e~:; ro':'n Gl di~-:19nó<::ot1r:o de c~sta ent:1dé..\d'!' 

la mayor1--::i. de lo:a <:'.\utot"'es est;u·i dt'3' .:.1cur~rdo en que el cuadro 

su1~icientes p¿:tra esf;Dblecr?I" un di<:19nóstico cJe'fini l;ivo ya que, la 

eficacia do los mismos e!'.:.i variabl.e deper1diendo del r.:entro 

hospitalario de que se trate <3,5>. Pot~ lc1 tanto diferenciar 

colestasis int1--ahepátic¿i y 

extt"ahepáatica es Ltn hr:::cho imperdtivt:J, urgente y en donde el 

diagnóstico definitivo debet"'á establecet"'se antes de las diez 

semanas de vida ( 7 ) , ya que de lo contr•ario el é::ito de la 

intervención quirút"'gica eri 

~;~trahcpátit:ciS se ve c:omprorM~t.i~Jn (17,'.25}ª F'wr' lu 

objetivo dr.:?l presente tt·e;i.bajo es transmitir la 

estos 100 casos de colestasis neonatal 

~n. el :,~r·v1.c10 de Ga~.;troent:e1··ologia del 

tanto, el 

t."Nper1encia 

prol ong.>da 

Instituto 

Nacioninl ele Pecliatri~ en el periodo comprendido de enero 

de 1980 a enero de 1990. 



MATERIAL 'f Ml?:TODOS 

los e::pf~•d.i.entt-:!~; cl!n1c:ocs de lü arros QrJ niñ'os con 

cli~~gnóstico de SCN qUl? lrlQt~0s,Jf'Oll sc::t'\ticiu de 

periodo comprendido de ener·o de 198(J a cn~"'tro dí~ 1990. Se incluyó 

en el estLtdio todn ni~~ car1, i.t~r·1c1a de evoluci6r) m~yor a 15 

dlas, bilirrL1bina dit~ectu ma:)"or a 2 1119/dl o mayor al '.20 /..de est,€'. 

c;;.abre la historia 

clínica, ed21d, sexo, peso al 11acim1ento, edad gestacional, 

inicio de ict;et··icia y ac:ol ie:\, hepatume9.:i.l iet, esplenomegC\l ia, a.si 

como los sigule-!ntes e:;.jmen~"?s de• 12.boratorio y yab1 nete: biomef;t.,ia 

hemáticd completa, bi J i.rrubin;.1~; i~r.:-.n:;;.~;¡¡.i.11dsa glut._~.nico pirLtvica, 

trans~mina.sa glutámico al cal ini\, 

albltmina., glofJulina, perfil inmunológico virus de 

hepátitis A, B, TORCH, hemocultlvo, urocL1ltivo, determinación 

de Li1n1test y t~::uniz metabólico, 

ultrasoni.do l1t:::ipálit:o y de vias biljares., 

biliares IHIDAJ, sondAo duodenAl(prucba d~ Green modificada) y 

biopsia hepática por punción. 

Para finalid~d d~l presente estudio y en base a los l1allaz9os de 

la biopsia y laparotomia. los pacientes fueron divididos en dos 

grupos .. Grupo I' aquellos cuya dla9nóstic:o fue de Ci-tLtsa 

intrahepática, Gt'UfJD I I, en quienes se encontr·aron cambios 

sugestivos de obst~"ucción de vi as bi 1 iares ""' trahepát icas 



f':ESUL Tf~DIJ~i 

Se encontt .. at,on 1(10 casos que curnpliar·¡ car1 

:::JelPcC:ión del esl.:udin d~1 los cuale~ t.\ '11. SiL' le:.:; reali-;:.ó biopsia 

hepática pet~cutánea. Como se• mllE.'~:) t 1"¿-1 L-:-n P l cuad1"0 1 ' 

al Grupo I, de 1 r.Js cu.:i. J es 2:: ft 1e~"on hcpa ti ti s 

nc-?onab:il ic11opat.ica, 17 de el;ioJooi.:::~ in·fecciosa, en 7 ninos con 

septicem1.=:i s~ .-:-.i'.:".ló ur-. 1:Jt=:;<r1111.::'11 en l1<:·rnocultivo siendo este gram 

negativo <'l con f:leb~;iL--'ll¿-1 ~:;p, 2 Esr.:hi:.:irJ.chia coli y 1 F'sE~L1domona 

igual qLIE' la 

mad1 .. e y en (:' d1::i ellos ~;e •'2ncont;1'Gt1~on dnticuerpos 191-! pa1,a virus 

de h~~patitis A), 12n dos p¿lcientf.:.•s se encantrC\t·on anticuer•pos Igl"/ 

para 1"'ubc-tolc:·q en uno d>:::- ello'-:~ c-:l VDRL_ fue positvCJ al igual que en 

lo\ Pn ••n niNo ::'.:i-t..:.· t:"t1cc111tro ant;icuerpos 1gt1 para 

c:i·l;omegaloviru.s. asi comr.:.1 Ja prf?senciB de este-: en orina y en una 

más se encontró lt3G c:on v¿~lo1 .. inicial de 1: 125 c.on üeroc:onverciran 

a 1:512 pa1~ü to~·~oplci::>ma; Por lo que resp1::cta a causa mel:abolica 

un ,-.:.;ic..:;n 

µo:::.l;~r·lormente SE• ccJn firmó con le.; pt"'ueba de Eleutler; en 3 casos 

int.rahepáticos 

CSincit'o1ne d~ Al~oille> 

L.or; '16 los 

quisti2 de 1 .• rJn di ~_;.111 i nuc] on 

e or1duc t.o::.) ,;· . .. t , ... ,~hr:-:-¡.:-i,.'1 L :i CD'."-'',. 

El ~•.J'!•·· m.:L"3CU1 i11u pr•::::-dom.tno p.::H"'C1 f:-'.l grupo I (::·'.8/45) en ti:.\111.;o 
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El !;(:11111::. 111i:~·r.~· .• bol !.!::n se 1.it·~11_:!·1c1.:i e~:~ 11<.:, ·~:.'f1(:(·in l:1· <-.1nrlcJ5.C;.1 ni ng11n 

1.: ~-' :~. ·¡ ~::.e - l ·..:· ¡_i 1 2-1 e i. i e 1_ fi•_;'.-. t E" 1 J CH /l;I.'. f 1 J_~ !".' 

e.e J . .J•.:..J --..i_1r ld 0 d1.:1.:idc·1<c1 l t 8 .¡ uc~·t c;n pos l l 1 voi;: ¿~ b i l 1 ;;;. ., en t ,.-... n tcJ CJLIF.• 
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CUADRO 1 

CLASIFICACION ETIOLOGICA 

GrLtpo I 

a)IDIOPATICAS 

Hepatitis neonatal •••• 22 

blINFECCIOSAS ••.•.•.•.. 

Septicemia .•••.•••.•• 7 

Virus de hepatitis 8 

VirLts de hapatitis A 

Rubeola ? 

Si·fi.lis 

toxoplasmosis .••••••• 

citomegalovit~us •..... 

c>METABOLICAS •••••••••• 

Galactosemia ......•.• 

Deficiencia de alfa 1-

antitripsina .••.•...• O 

dlANATOMICAS .••.•.•••••• 

Síndrome de Alagille •• 3 

Enfermedad de Caroli •• 2 

Total 45 

Grupo II 

AVBE •.•••.••••••••••••••••.•• 41 

Disminución del calibre de 
conductos extrahepátlcos ••••••• 2 

Quiste de col~doco .•••..•...•• 2 

Masas <ganglio 1 

Total •••.••••••••.•••.•••.•••• 46 
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PERrIL DIOQUINiro 

11 X DE p 

'I·. :2 ·l~; 8. ,,, ·-·' .. - ;:¡¿..) 1.:::11 

S? ·i5 J_ 7':".:J 150 46 > (i ,. O~.:-. 

1 1 7 4'". ~~\:,(;;; l 79 4~~ 

~;:75 -'14 -, J 6 4,<¡(> .q ~:~ 

(1_ 7 '1.:::: (¡" ,s 4¿,, ··-o. o~; 

- ·.!.::. 
,-. 2 .. (l u .r¡.t, ~1 .. on 
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~- transaminasa glut~~\m.lcci D~·:<.:\l¿-,cétic~1, i<!·< t;r¿~r1s.:;\min,·:tsa (~11.utémico 

pi!"Ü'vicct ... 



CUADRO :T. 

CAUSAS DE COLESTASIS NEONATAL 4 DIFERF:NTFS AREAS 
wn -f ~ ~"':rted ~= .:. . ~~-·.: ¡ 70(1 King's College Royal Childrens' Verword Hosp 

1990lMe:dco Hosp,London Hosp.Melbourne Pretoria 
Englandl1970-761Australia S. Afr•ica 

AVBE 41 62 55 21 
Hepatitis Idiopa. 22 91 88 52 
Def.alfa-1-
antitripsina •) 35 8 o 
Galactosemia 1 2 6 o 
F. Quistica o 2 2 o 
Septicemia 7 (J o o 
Rubeola 2 2 7 _, o 
Citomegalovirus 1 3 13 (1 

Hepatitis Bs Ag 3 1 (l 

Hepatitis A IgM 2 o () o 
Sifilis o 28 
Toxoplasmosis 1 2 C> 
Quiste coledocn 2 , ' u o 
Disminución del 
calibre VBE 2 'H o o 
Masas lgangl .ios > o o o 
Sind. Alagille _, o (1 (1 

c::n1 .. dto Carel i 2 (1 o o 

TOTAL 91 272 185 107 



CUADRO 4 

RUTA CRITICA 

COLFSTAS!S NCONATAL FROLUNo~\DA 

* ·1· bi d' t t.., corroborar b1 irru 1na i1~ec a ¿ 

! 
mg/dl 

ULTRASONIDO HEPATICO 
~Y DE VIAS BILIARES 

coleooco Ausen~ia de quiste 

SONDA DU~NAL GA~AGRAMA HEPATDBILIAR 

<¿ \, Si "'"¿ta Nu~reta 

Quiste de 
/ 

CIRUGIA 

j OBSERVACION 1 
VIGILANCIA ESTRECHA 

IBIOPS ¡:\ HEPAT CAi 

) POR PONC ON 1 

HEPAT I T,_I_S _____ D_u_d_a--d-;.,..a_g_n_o--s-t-.i-c_a_· --~RUCC ION 

Ob=crvlci~o 1 EXTRA¡EPAT!CA 

*practique en.forma LAPAROTOMIA Y CIRUGJA 
simultanea estudios COLANGIOGRAFIA 
orientados a etiologia 



DI SCUS I Dl'-1 

Como puede ap1"'eciat"S.:>e en nuesl:ro t::=:d;udio },3 hE•patitis neon¿"\tal 

y bi 1 iares 

representó t"'?l 69 'l. de Jos casos, pol"'C€;.·ntc\je muy similar a lo 

repo1 ... tado por' Bal:ist;rer1 y otros autores (3,'1,25 1 26 1 27). 

En el cuadro ·~ se rnuestr"'a en las causas 

reali::ados en Inglaterra, Austr ... alia y Sudáfrica (25-27). La 

nepa~1t1s neonatal 1d1opé\t1c¡a se encantl"ó en una proporción 

similar a lo public~do en Inglatet"'t ... a pet·o r·ept•esentó la mitad de 

los casos repor .. tados en AustrAlia y Sudáft'ica(25-27). A la 

inversa la deficiencia de alfa I antitripsina y 10\ fibrosis 

qt..tistica del par1creas entiddde~ frecuentes en la población 

anQlosajona na repr~sentar"'on un pr~oblema significativo en nuestra 

serie <25,26,28,29). En cambio los pr·ob lemas infecciosos 

pt~edaminaron en par,ticulat~ los casos de ~epticemia. La sífilis 

~•1c:.::;.11t:-ó ~·I Ül1 - -· ·- - ·- •• - -- : .4. ·-'-'-"111-'•-'"'1 ._ ... ._.1.w11 - . - , ····-·· .. 
'-'-'11 \:".l. llt.,lllt::'I U 

casos reportados en la serie de Suda·f rica en donde ésta 

enferrnedad parece ser una causa común <27>~ 

En dos de nuest1~os casos de hepatitis se encontrar~an anti cuer··pos 

IgM para vit'Us de heped;itis A. Hasta el momento y hasta donde fue 

posib.le revisar en la liter·atu1~a no e:·:isten casos reportados de 

CNP asociada a hepatitis µ01~ vit'LIS A. Sin embargo probablemente 

esto no sea más que la e:qJr'c-?sión dt.> las condiciones inmune-

infectológicas de nuostra población. 



congen ita la act;iv1dad de galdctosa-1--·fostato 

Llridlltransfet~asa SC? E?nc.:on t- 1 ";::, en uno de nue~,t ros casos 

similar a lo repc:n·tCldo pot·· otros autorf-~'5 ('25, 26> .. 

Si bien es. cie1""to qut-) 1.1sl;,;;. entidc.\d es poco ·frecuente, el 

d1agnC1st.icc; opa1 ... tuno Ue lD misma es vital sob1"F2 t;odo en aquellas 

n it"to~; como los nuestt·os en c¡Ltienes lo:; problemas infecciosos 

pt.1eden ocultar o minjmi-:.;1r' l¿t~ manifec;t:.-1rinn1?'= de ó:::.t.::\. r·w¡· "'11 o 

es importante que en todos los ni.fías con CNF• :.:;(? pr·actique siempre 

debera. 

practicarsf-1 la pt~ueba de Bo1~tler ~sJ ~orno la n1edición de la 

enzi1na en eritrocitos C19> .. En lo que: i"C""'.'Spectc:t a la alteración 

en los a1ninoácidos asoeiado a CNP, esta entidad no se encontr•ó en 

tamiz mr~taból ico por· 

problema .. 

lo que ést.::1 ... ~nfermecJ¿\d no rC?prcsen !;ó 

Li:'I AVBE se encont1~ó en nut~str.;;• ::;.~ric' h.:,7,~tG1 en un 1!5 "f dr.:! los 

1 (.) 1 -=pUt · t,:i.do en los estudios de 

Austral i<.1 Se 1nr::ir1c i nn,::< que le\ 

er1·fermeclad e!:-:, 111/1,·~ e1 ... :.·\'c:idd 1:::.•n t"'e1;,loni,.?~-:. de] p,;:1ci·ficc1 y cic:l tJcé,;,1110 

pt-ob2tb)1·!íW.?flL(:: SE"' dPbt::-i .E:.1 lf¡,~.i':._", de~ 1.u1,:1 c..-:;t10¿1 (9··-14) .. 

LB gr1..''W• m21yorf.~, de nuc:·~3t1-·os p.:a.c.::1.t~nlE?s cun 1'.'.t\/BE '.:-~cw1 vi<;;~ito:.;. ,-:, lt::\S 

r;:.e.--<50S dc•f:,;,;-. l"'E'al.i;.~.:'.\t'·-.·· <:~J. t~·cil·_:•ílil•2nlo quJ.1··1:\r(Jl!.:CJ t:;J.n pronto t.:(JITTO 



d::? 

en 

es el dt-?!..:;c:¿i.r Lc11 Ei::. convr::·niE·ntc...· 

primr::r~¡ in·: 1 'r11· 1 .. \, ruLct crJl-jc:a 

L1E-; c1··il;f_n·iu~ cl1J·,Jco·,,.:. ,_:.-·.:pre~~.,-idos br'ill,,,:;n·1Lt~:-1111""ntc· por t-il..:.\gillf2 y 

Ha~/s <:~3,24> p;;.it'~:I ,~1 di~-.;qq;_Jc~.J:1cfJ dJ ·f ... ~·;·,-1·1c1 ·11 d •. ::- ur"1 pt·eib.l.t.:.1m.2'1 intr.:.t 

los 

la glubu.l ~.ri.._1 _.:.:::.: :-.:.·11L.:ii1L1 r"' i''' 1.,-1.1.-.··..1-_~d::.t~-'..: ·~11 ltj:.:: 1..:..::t~51.'..J=:: e.le f~lVfJb. y¿_¡ eon 

],.;;_·, pr.~11·!.:i1',:\ nt.:J C'':·, u_¡'·¡ d21!;(¡ l)!.iJ. r•,.1r~:1 cJi·ff::l"8f"lCiúl" er1tr12 t·1epdtiti::_; y 

;:,\/fiE .;::~1:1r; y r ur.)1-1clo nul':>S> t1~0E; t"{o:::~tt] '!.:;-~do::~, E:!Stt~n de acuc:rdo con lo 

Dt:sde el i111..J1H011 L•:.1 t;l.k-· 1..2:; i~:::."Lt.!n t·:•r1 tus rnf":•l:::H1ns par'2 u.t d l aonóstico 

de colE?~5té.<.si~, nt:'or·1-"0<.tal p1'cilon0.:td,~• n.in1;,JUnCJ cie t:-1 los bt~indd el cien 

poi· r.:iento c!E' c·-ff.?c.l;í.vi.d¿<.ii. En ,;::--;~.ti·~ S(:::nl:ido le·t p1-.ueba del sondeo 

es u11 método sencillo, 

p1·"if.1ctico, bat'ato al al~ance de cualqu101~ rnédico y CLtando está 



t.:>stud10 hubo caso!:., en 10,_:~ q•1r.~ J.¿-• rJr1.tt;;·bd no pc1~mit1ci c·r·ienl;::.~r·1·1ns 

al dii~911ó':.;t icn~ ye'\ qut:::- •~:q 4 dL~ nuc·sL1•u!..? p.:;1c: tcr1tcs d(::>l 91~ur.10 1 t-ue 

y do cJr,•l 9r'upc; I I ·fui:: pos l l 1 v,;t uno con quiste de 

c:oledoc:o y E·l 

E:!!·! L t'i:\hpp;.,~t i co~ .... 

ol1·0 cnr1 di~;,f111nuclnr1 del cal ilJ¡'f':! de conc.Jut:tas 

C:n un r.?<:-1tucl10 p1"'t:~vtc> lH-?Cht.1 por nosot1~os el 

por'cen~aje de efect1,•id~d diaqno~l1c~ 1110Jo1·0 CLJando s~ administt~ó 

fenobarbital pot" 7 dfas y ~>E1 1~r2pit:io el CJCUlllfü',1fJt"i.\ITI<01: (18,.~.(1). 

El ultra5or1ido l1epatico y de vlas liiliares es er1 nuesLt"O concepto 

el {.uUu niho 

cr:in CNP ya qLH? es 1...1n mt~.! todo inocuo, rH.J i nvi_:-i.i;; i vo y en donde de 

detectai--se quistt-~ ch~ colerloc:o <:t1:¡ui Let'mina E·l estudio dr~ estos 

nifios ~vitando t·e,::.11 i;..:a1" otrcls pr~u1:·t:idimic,.:nLo·~; dE..• m.~s .. 

como puede apt'eciat•se el diag1,óstiClJ du un niNo co11 CNP cont1nda 

r;i~ndo un lus 111étodos de 

diagnóstico ninguno dP- ellos es el dQ·f1nitivo v es por· tMnt:.-, le. 

agude::a mt'~dic;:.\ 

situación dt: e~;tos r11l'fo;;_ F'e<.~"L.'"\ lli::vdt' <'J c¿•.bo 1.:1 bi.opsi;~\ hepática 

que si bien QS ciet"lü QS el de 1nayor Lltilidarl t~1nb1en implica un 

r.ies90 .. :u.'.fn y r:u.::1ndo t?T1 1n¿1neis f.:<~~pP-rirnt:•tc:H·Ja.s er:::.t;e se disrnínuy(-2 

con si de1-ab 1 nmen l;e, lo que c1"r~mr.H,~. qut::- ¿tt'.tn quc::-da mucho por 

aclarar y Cllt?Jjord.1-· er1 el t:'"~tudio y dli::'-';)fH'.)~;l;jc:o de estos nirros .. 

Debiendo continudr .. el man~~jo hasl;~"' l~-l ·fecha mu] tidicipl inaria y 



donde la par~tici¡Jaciór1 del n1édico pediatra. radiologo y cit~ujano 

pediatra son vitales. 
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