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RESUMEN

Se realizd un estudio retrospectivo de 100 nifios con  diagnostico
colestasis neonatal prolongada (CMNF)Y, que acudigron al servicio
de Gasbtroenterologlia del Instituto Nacional deo Pediatela, on el
periodo comprendido de eneeo 19RO 0 onovo de 19700 He revisd  la
Historia ¢linica, examens2s Jde laboratorio, gabinete y biopsia
hepatica. La hepatitis neonatal idiopatica y la atresia de vias
biliares rirahepdticas (AVRE) fueron las patoclogias mas
frecuentes, le siguieron las de etiologla infecciosa. F1 sondoo
ducdenal resultd una prueba diagrndstica para diferenciar estas
patologias p < 0.00001., El1  gamunagrama hepato-biiar tubo
significancia estadistica p < Q.0004 2n @l primer gamnagrana. El

gsexo masculino predomino en problemas intrahepiticos en tanto que

el feoenlng para problemas extrahepaticos p 0,03, La biopsia
hepatica percutanea fue diagnostica en el 97 X de los casos en

forma  global Se debe sensibilisar a los médicos para que estos

niffos reciban un diagndstico y tratamiento oportuno.



INTRODUCCION

Ha

ala fecha el diagnostico oporituno de colestasis neonstal

prolongada continua siendo wn reto diagnoastice 1Y

para @l medico. generel o ospocilicamente para el pediatra. A

esar  de los Glbtinos avances en el diagnostico de esta entidad,
F

la mayorla de los autores estan de acuerdo en que el cuadro

clinico as!i como leos exdmenes de labhorateorioc v
sutficientes para establecer un diagndstico definitivo ya aue, la
eficacia de los mismos es variable dependiendo del centro
hospitalario de que se ftrate (3,3). Por lo tanto diferenciar
entre colestasis reonatal prolongada intrahepatica v
extrahepaatica es un hecho imperative, uwrgesnte y en donde el
diagndstice definitivo deberd estabhlecerse antes de las diex
semanas de vida ( 7 ), ya qgue de lo contrario el éxito de 1la
intervencidn gquirdrgica en caso de atresia de vise bi
extirahepdticas se ve comprometido (17,25, For lo  tanto, el
objetivo del presente trabajo es transmitir la experiencia
Je estos 100 casos de colestasis neonatal prolongada
estudiadneg,. an 2l servicio de Gastroenterologla del Institutmk
Nacional de  FPediatria en el periodo comprendido de enero

de 198C a enero de 1990,



MATERIAL ¥ METODOS

Se re&x%arwn los expedientas clinicos de 1O atas en niffos  con
diagndsticao de SN , que ingresaran at servicio de
Gastroenterologla del Institute Macional de  Fediatela durante el
periodo comprendido de enaro de 1280 a enero de 1990, S incluyd
en &)l eastudio todo mnifo con, Jciericia de evolucion mayor a 135
dlas, bilirrubina directa mayor a 2 ng/dl o mayor al 220 %Z de esta

=obre Ta il Libina total. Se obltuvieron datos de la historia

clinica, edad, zexs, peso al nacimianto, edad gestacional, e
inicio de dctericia y acolia, hepatomegalia, esplenomegalia, asi

coma los siguientes exdmenes de laboratorio y gabinete: biometrila

hematica completa, bilirrubinas; tranmasinasa glutdamico pirdvica,
transaminasa glutamico odalacética, Tosfatasa alealina,
albiimina, globulina, perfil inmunoldgico para virus dex
hep&titis A, H, TORCH, hemocultivo, wocultivo, determinacion
de alfa-1—-antitriocing, ciinitest y tamiz metabdlico,
ultrasonidao hepdlico y de vias biliares, ganmagrama de vias
biliares (HIDA) , sondeo dusndenal (prucba de Green madificada) Y
biopsia hepatica por puncion.

Fara finalidad del presente estudioco y en base a los hallazgos de
la biopsia y laparotomia, los pacientes fueron divididos en dos
grupos. Grupo I, aquellos cuyao diagndstico fue de causa
intrahepatics, Grupo II, en quienes se  encontraron cambios

sugestivos de abstrucecidn de vias biliares extrahepaticas



RESULTADOS
Se  encontraron 100 casos gue cumplian con  los crilberios de
gelaeccidon del estudio de los cuales & 21 me les realizd biopsia

hepatica percutanea. Comg  se muestra en el cuadro 1, 4

&}

¥

corraspondieron  al Grupo I, de los cuales 22 fuaeron hepatitis
neonatal idiopatica, 17 de stiologia infecciesa, en 7 nifos  con

septicemia  co 2100ld G oyerwen en benocultiveo siendo este  gram

cherichia coli y 1 Fasaudomona

negativo (4 con Elebsiella sp, 2 F
SRErUYINosal, en I de ellos se encontrd HEsHg al igual que la
madre y en (2 de ellos se srcontraron anticuerpos Igh para  virus
de hepatitis A), eon des pacientes se encontraron anticuerpos  Igh
para rubeolay en uno de ellos el VDRL fue positva al igual que en
la madirel 2 i nifo se enconterao  anticuerpos gt para
citomegalovirus asi como la presencia de eske en orina y en  uno
mas se encontro 1B con valor inicial de 1:138 con seroconvercien
a 1:512 para toxoplasma; Por lo gue respecta a causa metabolica
un  raso fuo (Galeclosemial que presenbd clinitest positivo -y

posteriormente  se confirmd con la prusbs de Beutler; en I casos

mas s documentd escasesr de conduclus bDiliares intrahepéaticos

(Sindrome de Glagill y en I casosg dilatacidn guistica oa

conductos intrahepatica (Enfermedad de Carolild.

Los 46 CRAGOS pertenecieran a1l Grupo 11, de lo=s

biliares:s antrehepaticas, 2 con

cuales 41 fueron

quiste =) cala L disminueion del calibre de

conduc bos wtrahe

20 tanta

El masculico . predominge para el gropo I

Y& We

que el femerning lo fue pars al Grupo I ¢
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CUADRO 1

CLASIFICACION ETIOLOGICA

Grupo -1 Grupo I1I
Intrahenaticno Extrahopatics
a) IDIOPATICAS AVBE wicevrneccanoncosnnane
Hepatitis neonatal.... 22 Risminucidn del calibre de
conductos extrahepaticos...
b) INFECCIOSAS ... vcnnse Quiste de coledoco ........
Septicemia cvevecensnn 7 Mésas (ganglio ) ...oawvens
Virus de hepatitis B . I Total e iecvnerannnannasns
Virus de hapatitis A . 2
Rubeola vavseianswnanas =

BiFili® wiveeinnanenna 1
FONOPlASMOSIS cnveanen 1
citomegalovitrus «..... 1
TCIMETAROLICAS ...cu-vanvn
Galactosemia .....nva. 1
Deficiencia de alfa 1-
antitripsina ......... ©
A)ANATOMICAS. c v .t csvna e
Sindrome de Alagille.. 3
Enfermedad de Carcli.. 2

Total .ceeeacnrinsnnes. 45



LEAMETY
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CUADRO

CAUSAS DE COLESTASIS NEOGNATAL 4 DIFERENTES AREAS
snfarmedad L.N.TIIF80 KRing ' s College Royal Childrens' Verword Hosp

1990)Mexico Hosp, lL.ondon Hosp.Melbourne Pretotria
England(1970~76)Australia S.Africa

AVBE 41 &2 a8 21
Hepatitis Idiopa. 22 ?1 88 52
Def.slfa—-1-

antitripsina (o] 35 a Q
Galactosemia 1 2 ) [&]
F. Quistica Q 2 2 [
Septicemia 7 [#] O Q
Rubeola 2 2 & (]
Citomegalovirus 1 3 13 (4]
Hepatitis Bs Ag 3 2 1 (&)
Hepatitis A IgM 2 (o] Q (]
Sifilis 1 O 1 28
Toxoplasmosis 1 1 2 ]
Quiste coledoco 2 37 ¥ o
Disminucidn del .

calibre VEE 2 41 o] (o]
Masas (ganglios) 1 o o [a}
Sind. Alagille 3 (o] O [#]
Enf. de Caroli 2 0 (o] [
TOTAL 2! 27z 185 ) 107

.



CUADRO 4 ?
“ RUTA CRITICA
CALESTASIS NEONATAL FROLUMGADA

* corroborar biltirrubina directa T 2 mg/dl

ULTRASONIDO HEFATICO

/Y DE Vlﬁf BILIARES

Guiste de coledoco Ausencia de guiste
CIRUGIA SONDA DUGDENAIL GAMMAGRAMA HEFATOBILIAR
) (+) Gi sucrata No excreta
N
OBSERVACION
VIGILANCIA ESTRECHA

BIODFPSIA HEFPATICA

POR PUNCION

HEFATITIS Duda diagnosticé' | OBSTRUCCION
EXTRAHEFATYICA
Obmorvasidn
* practigque en,k forma LAFPAROTOMIA Y CIRUGIA
simultanea estudios COLANGIOGRAFIA

orientados a etiologia



DISCUSTON
Coma puede aprreciarse en nuesbro estudico la  hepatitis neonatal
idiopatica y la atresia dJde vias biliares grtrahepaticas

representd el 69 % de los casos orcentaje muy similar a lo
s P

reportado por Ralistreri y otros autores (3,4,25,26,27),
En el cuadro 2 s muestra en forma  comparativa las causas

ey s e

por on treo diforenteoc ectudios

alirados en Inglaterra, Australia y SBSudafrica (25~-27). La
nepatitis neonatal 1010patica  se encontrd N una  proporclon
zimilar & lo publicado en Inglaterra pero representd la mitad de

los casos reportados  en Australia v Suddfrica(25-27). A la

inversa la deficiencia de alfa I antitripsina y 1la fibrosis

quistica del pancreas entidade frecuentes en la poblacidn
anglosajona no representaron un problema signiticative en nuestra
serie (2G,26,28,29). En cambio los praoblemas infecciosos
predominaron en particular los casos de gsepticemia. La sifilis
CRBES a@n COMPAITACIdaT Con &1 ddiigec o &levads e
casos treportados  en la serie de Sudafrica en  donde ésta
enfermedad parece ser una causa comuan (£7).

En dos de nuestros casos de hepatitis se encontraron anticuerpos

IgM para virus de hepatitis A. Hasta el momento y hasta donde fue

paosible revisar en la literatura no existen casos reportados de
CNP asociada a hepatitis por virus A. Sin  embargo probablemente

estn no  sea mas que la expresion de las condiciones inmuno-—

infectoldgicas de nuestra poblacidn.



ficiencira

lLa galactosemia enfernmedad metabolica resul btado de la
congenita de la actividad de la galactosa-i-fostato
uridiltransferasa (23, = encontd en uno  de nuestros  casos
similar a lo reportado por otros autores (25,26).

i bien ez cierto que aeste entidad es poco  frecuente, e]
giagndstico aportune de la misima es vital sobre todo en aquellos
niffos  como 1os nuestras en quienss los  problemas infeccinsos
pueden ocultar o minimizar las manifestaciones de dzta. Forr =1lo
es importante que en todos los nifos con CMF se pirractigue siempre

cliniteost an arinn o 2N &30 de gue este resulte posiliveo debera

i como la medicion de 1la

practicarse la ptruzba de RBeutler a
enzima en eritrocitos (1. En lo gue respacta a la alteracidn
en los amincéacidos asociado a CHNPY, esta entidad no se encontrd en
nuestro estudio ya que & todos nuestros paciesntes ee leos vrealizd
tamiz metabélico por lo gue é@sta  enterwsedad no represent
problema.

La AVBE se encontrdé en nuestra serie basta en un 45 % de  los
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wereshacdes pens

Desde el momento qus enistan tanmtos mertodos para el diagndstico

de colestasis neanatal prelongade ningune de ellaos brinda 21 cien

pors ciento d ividedd. sentido la prueba del sondeo
duodernal  de  Green modiTicads (tdy, es un método sencillo,
practico, barato al aleance de cualquier médico ¥y cuando esta

bien hecho ofrece ana gran informascidn. Sin ombargo on nuestro




tudio hubo casos en los

aque la pruasba no peraitio erientarnos

al diagnostico, va qus v 4 de nuestras pacientes del o grupon [ tue

negativa y das  del grupo [T fue positiva uno con gulste  de
coledoco  y &l alieo con disminuion del  calibire de conduclos
exlrahepiaticos,

E1 eshudio de gammagrama con (HIDA) (19 requiere de  wny equipo

carao v snfisbicandio cobta Slaru yue wn nuestro 2studlo

tuvo significancia estac ica para los pacilenles con obstruccion

SHtTAahEpablua. En oun estudio previoe  hecho  por nosotros el

porcentaje de efectividad diagnostica mejoro cuando se administrdéd

repitio el gammagrama (18,30).

fenobarbital por 7 dias y
El ultrasonido hepatico y de vias biliares es en nuestro concepto

Lado  nibo

el primer estudio de gavinets mqia debe
con  CNF ya que es un método inocuo, no invasivo y en  donde de
detectarse gquiste de coledoco aqui termina el =2studio de estos
niffos evitando realizar otros procedimientos de mis.

1o a3 les weonwcimientos actuales vy oal cabo de ssta revision
como puede apreciarse €] diagndstico de un miffo con CNF continda
sianda wn  reto para nosntros yva que de hecho  lus métodos de
diagndstico ninguno de ellous es el definitivo v es por tantes 1a

agudeza m@ddica  la gue debe peraitic  aclarar perfectamente 1a

situacion de estos nitios. Para llevar a cabo la bilopsia hepatica

que si bien s cierto os el de mayer utilidad temmbiren implica  un
riesgo  aun Yy cuando en panos ewperinetadas éste se  disminuye
considerablemente, [AIsTo lo gue cremos que adn  gueda  oucho por

aclarar y majorar en el estudico y diagndgstico de sstos niffos.

Debiendo continuar el manejo hasta la fecha multidiciplinario vy



donde la participacion del médico pediatra, radiologo ¥y cirujano

pediatra son vitales.
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