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INTRODUCCION

Pocas son las enfermedades a las que se le ha -
asignado un prondstico tan sombrio Yy que a la vez --
han despertado tanta controversia en cuanto a los --
adelantos del tratamiento, con la 1lamada "Atrésia -
biliar”., La atrésia de vias biliares ha atraido la-
atencién de clinicos v patélogos desde su éescrip---

¢ién por Thompson en 1821.( 1 )

El reci€n nacido y el lactante menor con icteri
cia persistente, plantea una gran duda diagnfstica -
entre hepatitis colestdtica y atrésia de vias bilia-
Tes, situacidn aue es muy importante dada la enerme -
diferencia en la evolucién clinica Yy en el tratamien

to. ( 2, 3 )

Por la mala evolucidn que en general presenta -
el paciente con atrésia de vias biliares en algunos-
Centros Hospitalarios son desahuciados, sin efectuar
les tratamiento alguno, con una mortalidad que per -
1a historia natural de la enfermedad es de aproxima-
damente 90% ( 4, 5, 6 ). Sin embargo las experien--
cias que en los @(ltinos afios han reportado miltiples
autores japoneses, despiertan nuevamente el intéres-

por el estudio v tratamiento de estos nifios.



HISTORTI A

El primer reporte conocide de atrésia de vias bi

liares fue hecha por Thompson ( 1 ), en el afio de ---
1892 y en 1893 por Hirota en Japén { 6 ) sucediéndose
desde entonces miltiples observaciones y reportes con
una mortalidad mayor del 90% ( 5 }. En 1916 patélo--
gos pediatras del Johns Hopkins Hospital en Baltimore
publicaron 82 casos de atrésia de vias biliares hacien
do la divisidn entre variedades corregibles y ne co--
rregibles. Estas observaciones han sido sintetizadas
por Porter, Soper y Tedrick en 1968, Bell en 1974, Li
11y en 1977 y Ueda en 1978.

Desde princinios de siglo han existido controver
sias entre el origen congénito o adquirido del padeci
miento., En la actualidad el conceso general es de --
que se trata de un radecimiento adaquirido segdn lo re
portade entre otros vor Landing en el afio de 1874, --
( 7 ) quien postuld la teoria de que la hepatitis neo
natal, el quiste de colédoco y la atrésia de vias bi-
liares debian englobarse dentro del término colangio-
npatia obstructiva infantil. Corresponde el reconoci-
miento a Ladd ( 8 ), la pridctica de la 1ra. operacidn

satisfactoria para intentar corregir la obstruccién -



biliar.

Existiendo ademds mdltiples reportes desde cor--
tes en el higado, hepatostomias hasta gran cantidad -
de derivaciones intestinales usando los linfaticos, la
cipsula de Glisson, zonas cruentas en el higado. (Ki
sewetter, Koop, Clatworty, Izant, Snyder y otros), --

Con resultados muy desalentadores. { 6 )

Una de las personas que mis ha contribuido a la-
mejoria con el tratamiento quirtdrgico es Kasai ( 6,
9, 10 ), en 1957 describié la diseccién del tejido --
fibroso biliar hasta el porta hepatis fetiréndolo en-
los limites con el paré&nouima hepdtico, lo cual es co
nocido como la diseccién de Kasai y que ha permitido-
independientemente del tipo de derivacién; produccidn
de bilis, reduccién de la ictericia y curacidn en --
porcentajes nunca antes conseguidos. ( 6, 9, 10 ) He
cho constatado por autores come Mustard, Jr. ( 11 ), -

Gautier ( 12 }, Lilly ( 13 ), Hitgh { 14 ) v otros.

A los reportes originales de Kasai han sucedido-
miltiples técnicas de derivacidn entérica dentro de -
las que resaltan: Suruga {(1970), Ueda (1927), Yura -
(1973), Tkeda (1975), ( 6 ) etc., teniendo todas en co
nin la diseccidn del porta hepatis con la técnica de-

Kasai.
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La sobrevida de estags niﬁoslha permitido deteg--
tar deficiencias de tipo nutricional que pueden tras-
tornar la evolucidn clinica del paciente. { 15 ) Ade
mds hay estudics mis o menos sofisticados que han re-
lacionado al padecimiento con alteracicnes anatdmicas
de la desembocadura de los conductos biliares y pan--
credticos, (16 ) y en.ﬁltimas fechas se han encontra
do deficiencias inmunolégicas especificas &ue pueden-
ser las responsables de que algunos pacientes con he-
patitis neonatal evolucionen hacia la atrésia de vias

biliares y otros no. ( 17 )

En nuestreo medio Beltran Brown antes de la publi
cacidén cldsica de Kasai efectud la diseccién portal -
introduciendo sondas transhepiaticas buscando la forma

cidn de fistulas biliares. ( 18, 19, 20, 21 )



OBJETIVO

El conocimiento de los aspectos clinicos, diag--
nésticos y terapeuticos, asi como los resultados obte
nidos en los nifios tratados por atrésia de vias bilia
res en los tdltimos 11 afios en el Hospital Infantil de
México, Federico (Gomez, nos permitird comparar con lo
existente en la literatura actual y asi modificar en-
lo necesario las rutinas establecidas para tratar de-

mejorar la sobrevida.




IMTPOTESTIS

Las técnicas cldsicas utilizadas en el Hospital-
Infantil de México en los filtimos 11 afios, para el ma
nejo de nifios con atrésia de vias biliares no han de-
mostrado ser suficientemente fitiles por lo tanto la -
Presente revisidn permitird considerar y cgrregir los

aspectos necesarias para mejorar los resultados.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La atré&sia de vias biliares es un padecimiento -
aparentemente adquirido de evolucidn grave hacia la -
¢irrosis biliar, probablemente concomitante con hepa-
titis neonatal { 7 ) y cuyo pronéstico dependerd fun-
damentalmente: de 1o precoz de la cirugia (antes de -
dos meses), de la técnica quirfirgica empleada, de la-
Presencia © no de colangitis, del estado del parenquj
ma hepdtico y del estado nutricional; cuvos resulta--
dos han mejorado notablemente en los dltimos afios co-
mo lo demuestra la comparacidn entre lo reportado por

la Seccidn Quirfirgica de la Academia Americana de Pe-

diatrfa en 1964, con sobrevida menor del %5, en 843

pacientesy lo obtenido en la decada de los 70's por

varios autores con sobrevida que fluctfian entre el

24 y el 94%, (11, 14, 22, 23, 24, 25 )

Probablemente esto es debido al diagndstico pre-
Coz y al enfoque multidisciplinario del problema. --
Por lo que es necesario insistir sobre la importancia
de enviar rdpidamente a un centro especializado a to-
do tecién nacido o lactante menor, con colestasis im-
portante, ya que de lo contrario la mortalidad es muy

elevada,



EMBRIOGLOGTA

Alrededor de la 3a. semana de gestacién aparece -
en el intestino anterior en su superficie ventral (Fig.

1), una evaginacién del epitelio endodérmico:

~¥= = - Estdmago
\
x ~ - —--Diverticulo hepitico

L
' ~ «Septum transversum

=~ = =Intestinec medio

Fig. |
Embrién 3 m.m.

llamado diverticulo hepitico, formado por cordones cé
lulares que proliferan ripidamente y que se dirigen -
hacia el septum transversum, esto es: la placa meso--
dérmica entre la cavidad pericardica y el pediculo --
del saco vitelino (26) emite dos ramas anteriores,-
una formari la yema ventral del péncreas y la otra el

conducto cistico y la vesicula biliar, ( Fig. 2 ). -



el resto formard los conductos hepitico y el higado.-
En la 5a. semana (6 mm.) la vesicula, cistico, colédo
Co, Conducto hepdtico comdn y el conducto pancreitico
estan perfectamente desarrollados. Al final de la --

5a. el diverticulo hepédtico se elonga, pero no incre-

Brote pancreitico
= = dorsal

~
™ Brote pancreitico
ventral

Vesicula Fig. 2

biliar Embrion 6 mm.
menta su didmetro, en contrasctée con la parte distal,
que muestra un gran crecimiento de los cordones hepid
ticos, razdén por la cual el futuro higado se torna -
demasiado voluminoso para los limites del septum --
transversum, sobresaliendo enla cavidad abdominal.--

En la 6a. semana ( 8 m.m, ) se inicia la forma---
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cidn de lumen del conducto hepdtico comfin; alrededor -
de la 7a. aparece en el cfstico y hasta la 12a, en la-
vesicula biliar, Frecuentemente y en forma temporal --
aparecen de 2 a 3 lumenes los cuales eventualmente se-
unen. Los indicios de la cubierta muscular de la vesi
cula aparece durante la %a. semana y se desarrollan --

brogresivamente de la vesicula hacia el duodeno. (27)

La aparicidn progresiva del lumen en los conduc--
tos permite que alrededor del 5So. mes de gestacién se-
observe bilis en el duodeno ( 26 ). Segin Boyden las
fibras musculares del esfinter de 0ddi se derivan direc
tamente del mesenquima alrededor del conducto confin en

la 1la. semana. ( 27 )

Dado que durante la gestacidn puede haber un pri-
mordio hepdtico accesorio, es posible explicar las nil
tiples variedades anatdmicas de los conductos biliares
como son: doble conducto hépatico comfin, corunicacién
en "H" o diferencias en las relaciones anatdémicas con-

el resto de elementos del 16bulo hepdtico., (Z8)

Los conductos intrahepdticos se originan de los -
mismos cordones célulares provenientes del diverticulo

hepdtico y se desarrollan conjuntamente con la diferen
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Ciacién de los hepatocitos, mediante divisiones pro--
gresivas que invaden toda la gléndula y que se conti-

nuan insensiblemente con los extrahepiticos. (29, 30).

De tal manera que los conductos intrahepiticos -
comienzan a aparecer en la regidn del hilio y se dise
minan periféricamente. Completindose el sistema de -
conductos alrededor de la 10a. semana. Epoca en la -
que también se lleva a cabo el desarrollo de vias san

guineas del higado.
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ANATOMIA

Las vias biliares extrahepdticas, estan formadas
por el conducto hepitico derecho e izquierdo, quienes
colectan la bilis proveniente de ambos ldbulos, se --
unen en el conducto hepdtico comdn gue a su vez se --
une con el cistico proveniente de la vesicula, para -
Continuarse con el colédoco que se dirige hacia la se
gunda porcidn del duodeno y mediante el dmpula de Va-
ter desemboca normalmente en "Cafion de Escopeta, jun
to con el conducto pancredtico. La vesicula biliar -
en forma de pera es una dilatacidn que actua como re-
servorio de la secresidn biliar y que se aloja en la-
cara inferior del higado, entre el 1ébulo cuadrado y-
el 1ébulo derecho, la vesicula esta cubierta por peri
toneo. El cuerpo de la misma esta en contacto con -
el colon y con la segunda porcién del duodeno y cons-
ta de: una mucosa recubierta por un epitelio cilindri
Co, una capa submucosa, una muscular y una sercsa. --
(31)

El conducto cistico, de pocos <ms. es tortuoso -
en su primera porcidn v lise en la segunda, encontrdn
dose la valvula de Heister en la primera. El colédo-

co puede dividirse en: Supraduodenal, retroduodenal,



e infraduodenal. (Fig. 3)

Conducto hegﬁticqjde{echo e Aﬁ hepética dgre_
P izquierdo. S 014 )
A, C15t\1ca qu //c a e izquierda

- wo A hepatica
— ~ Cistico
- — .. Colédoco

o Estdmago

Fig. 3

Cuando se esta operando sobre el sistema biliar,
es de mdxima importancia la cuidadosa identificacidn-
de cada una de las estructuras, dado que las variacio
nes anatémicas son muy comunes, y la confusién puede-
tener consecuencias muy graves. EJ] trayecto del con-
ducto cistico puede variar con mucha frecuencia y es-
capar a la ligadura,con el resultado de una fuga post
operatoria de bilis. E1 colédoce e, incluso mis, los
conductos heplticos estan expuestos a ser lesionados-

casualmente durante las intervenciones.
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Las vias biliares estan irrigadas por ramas de -
la arteria hepitica comln proveniente del tronco ce--
liaco emitiendo una rama: "Hepitica Propia', la cual-
se dirige hacia arriba y se divide con mayor frecuen-
cia en una rama izquierda y otra derecha, de esta l-
tima sale otra que es la arteria cistica y se dirige-
sobre el conducto cistico hacia la vesicula. Todas -
las ramas terminales de la arteria hepétic; entran --
en el higado por el hilio hepitico. Pero esta irrTi--

gacibén puede tener mfltiples variantes que se han es-

timado en mis del 40% de los casos. ( 28 )

La circulacién venosa para la funcién hepitica -
proviene de 1a vena porta al llegar al higado, se divi
de en 2 ramas, derecha e izquierda, situadas en el --
surco transverso, terminando 'en los espacios de Kier-

nan donde constituyen las venas interlobulillares.

El hfgado tambien recibe las venas portas accesg
rias: grupo gastrohep4tico, situado en el epiplén me-
nor; y grupo cistico, situado entre el higado y la ve
sfcula biliar y grupo diafragmitico, procedente de la

cara inferior del diafragma.

Las venas que recogen la sangre arterial y porta
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del higado comienzan en las venas intralobulillares,
por las venas supralobulillares que desembocan en --
las venas suprahepiticas, cuyo origen se encuentra -
€n los espacios interlobulillares. Estas convergen-
y forman conductos cada vez mas gruesos que se diri-
gen hacia el borde posterior del higado, originando-
uUn grupo superior que se vierte en dos gruesos con--
ductos en el 16bulo derecho para constituir la vena
hepatica derecha. Las venas del 16bulo izquierdo --
Cconvergen jgualmente en dos conductos de cuya con---
fluencia resulta la vena hepitica izquierda, la cual

a su vez, desemboca en la vena cava inferior.

Ademds del grupo superior, se forman también un
grupo inferior de cuya confluencia resultan varios -
troncos venosos de calibre menor que los superiores-
que van a desembocar a la vena cava inferior. ( 31,-

32 )

La inervacidn del higado, vesicula biliar y ---
vias biliares esta dada por los sistemas simpatico y
parasimpatico, y del nervio frénico derecho., La ---
inervacidn simpatica procede principalmente de los -
segmentios espinales'VII y X. La inervacidn parasim-

patica es proporcionada por ambos troncos vagales.
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ETIOLOGTIA

~ Existen dos teorias generales para explicar la -
atrésia de vias biliares: la primera habla de una al-
teracidén embriolégica que condicionari 1a falla en la
canalizacién de las vias biliares y la segunda que se
trata de un padecimiento adquirido, de tipo inflamato
rio; y que, secundariamente a la cicatrizacién de 1los
conductos se presenta obliteracién y falta de luz en-

las vias biliares.

Aunque la primer teoria a simple vista es la més
l6gica existen varios puntes en contra: lo.) La aso--
ciacibn con otras malformaciones congénitas es poco -
frecuente en este padecimiento, situacién que es co--
min en cualquier paciente malformado. ( 3 ) 20.) Los-
reportes de atrésia de vias biliares en fetos o en re
cién nacidos han sido s6lo contados lo cual serfa --
mis frecuente si fuese congénito. ( 7, 33, 34 } y ---
30.) Desde el punto de vista embriolégico el origen -
del conducte pancréatico y biliar estan intimamente -
relacionades por lo que de ser una embricpatia, fre--
cuentemente se verian anomalias pancreiticas en los -

nifios con atrésia de vias biliares, situacién que no-
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se conoce, [ 7, 33, 34 ) Y 40.) Si se tratase de un -
problema congénito la acolia deberfa estar presente -
desde el periodo neonatal inmediato lo cual no sucede,
ya que con frecuencia se inicia entre la la. y Za. se
mana del nacimiento, ( 35 )} confirmado en el estudio-
de algunas series en las que no alcanzan porcentajes-
del 100% aunque si muy elevadas hasta del &7 y 90%., -
(2,3, 36) i |

Para explicar la teorfa de un proceso adguirido:
existen mdltiples reportes de la similitud entre la -
hepatitis neonatal y la atrésia de vias biliares, den
tro de los que destacan las publicaciones de Landing,
quien piensa que existen varias enfermedades sobre to
do de tipo viral que pueden ser responsables de la le
sién inflamatoria de los conductos biljares con la --
Consecuente atrésia, para apovar su teoria menciona:-
1.) La imposibilidad para diferenciar histopatologica

mente una atrésia con hevatitis neonatal con transfor

macidén de cé&lulas gigantes, 2,) La progresién del pa-
decimiente en algunos nifios operados, a pesar de que-
incluso producen bilis y se convierten en anictericos,

3.) Los reportes de casos de hepatitis neonatal y ---
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atrésia de vias biliares en una misma famiiia lo que-
puede hablar de la presencia del factor etioldgico en
varios miembros, pero con diferente respuesta del --
huesped. 4.) La correccién de los cambios histopato--
ldgicos, del higado, en aquellos pacientes con atré--
sia de vias biliares que curan, aduciendo que en es--
tos casos al desaparecer la causa (probablemente de -
origen viral), ( 33, 36, 38, 39 ) hay resolucién de -
padecimienta. Sin embargo, todo esto adn se cataloga

como teoria ( 49, 41 )



DIAGNOSTICDO

Por si sola, ninguna manifestacién clinica, prue
ba de laboratorio de gabinete simple o especializado,
ha mostrado ser suficientemente dtil para constituir-
el diagnéstico. Por lo tanto debe ser sospechado por
la clinica y el laberatorio pero corroborado por lapa

rotomia.

Los datos clinicos orientadores de este padeci--
miento son los mismos a los encontrados en la hepati-
tis colestitica severa y estan representados por la -
ictericia, la coluria y la acelia, seguidos de otras-
de menor importancia como hipocélia, hepatomegalia, -

esplenomegalia, ascitils, red venosa colateral, etc,

Desde el punto de vista de laboratorio y gabine-
te han sido descritas unma gran variedad de estudios -
que hasta la fecha no han permitido hacer con certeza
el diaggnéstico diferencial. Un grupo de ellos permi-
ten valorar el grado de colestasis y dafic hepdtico co
mo son: pruebas de funcionamiento hepdtico, coombs, -
enzimas séricas, alfafetoproteinas, etc. (42, 43, 44)
que de ninguna manera orientan hacia el diagndstico -

preciso.
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Los estudios de gabinete en general, tienen un -
margen de error que les resta utilidad prictica ade--
mds de ser casi siempre de alto costo, Estan repre--
sentados por: la medicidn de wurobilinogeno fecal, --
prueba de la excrecidén de Rosa de Bengala I 131, co--
langiografia percutanea, peritoneoscopia, etc. ( 6, -

45, 46, 48 )

La biopsia hepitica por puncidn en conclusidn no

permite hacer el diagndstico diferencial entre atré--
sia de vias biliares y hepatitis neonatal por lo que-
no sirve para definir conductas quirGrgicas o conser

vadoras (6, 7, 12 )

La ultrasonografia especialmente dtil para deter
minar s$i hay o no vesicula biliar y conductos, pero -
por el tamafo de estos y la presencia de aire intra--

abdominal es comidn que exista confusidn.

Una prueba gue ha tomado importancia en los dlti
mos afios, por su simpleza, economia y rapidez es la -
descrita por Greene ( 47 ) que consiste en la colec--
cién de la secrecién duodenal por una sonda; conside-
rindose en favor de atrésia de vias biliares cuando -
el liquido obtenido es incoloro y en favor del hepati

tis cuando tiene color amarille y verdoso
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Se debe tomar en cuenta que 1los errores o aplasa
mientos pueden ser desastrozos, como lo ha demostrado

la evolucidédn natural de la enfermedad.

Existen varias enfermedades que mimetizan la ---
atrésia biliar, por lo que es preciso tenerlas presen
tes para hacer en lo posible un diagndstico diferen--

cial adecuado, resaltandg:

a) La ictericia fisioldgica que desaparece den--
tro del ler. mes y que no se acompafia de acolia, colu

ria ni de sintomas.

b} La eritroblastosis fetal, es de aparicién tem
prana, con evacuaciones normales, las pruebas inmuno-

légicas y evolucidn clinica la confirmarin.

c) Lo deficiencia de alfa - 1 - antitripsina --
( 49 )} se acompafia de colestasis prolongada y con cua
dro c¢linico similar al de atrésia biliar, debiendo --
hacerse el diagnéstico en base a la deficiencia de al
fa - 1 - antitripsina, a la determinacién de la capa-

cidad antitripsica del suero y al estudio de fenotipo.

d) Sindrome de bilis espesa ( 50 ) el cual esta-

asociado a una afectacibn hepidtica, generalmente des-
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pues de una importante hemdlisis neonatal, que raras-
Veces requiere intervencién quirGirgica y que cura se-

manas después.

3

e} Otras enfermedades aunque no frecuentes son

de origen metabdlico o bien hemangiomatosas.

£) La alimentacidn parenteral prolongada puede

condicionar colestasis pero el cuadro remite al ser

suspendida,

g) El quiste de colédoco que en la literatura -

( 51 ) se refiere con mayer incidencia en los prime--

ros 6 meses de la vida cuya sintomatologia remeda a
una atrésia de vias biliares, pero casi siempre se -
descarta vor ultrasonografia y por tener mayor edad -

el paciente.

h) La hipooldsia de conductos biliares extrahe--
paticos ha sido descrita con idéntica sintomatologia-
a la atrésia de vias biliares, pero el diagnéstico -

diferencial se hace durante la laparotomia. ( 52 )

i) La hepatitis neonatal con colestasis modera--

da es posible diferenciarla por la presencia de hipeo-
colia, evolucidn favorable del padecimiento e inciden

cia mayor en hombres, ( 6, 36, 53 }
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Cuando la coulestasis es severa no hay manera de-
hacer el diagnéstico diferencial de certeza a pesar -
de los aspectos clinicos y de los medios con que con-

tamos hasta la fecha de laboratorio y gabinete.

Por lo tanto aquel nifio que presenta una colesta
sis importante (coluria, acolia e iétericia) y que se
encuentre en los primeros meses de la vida (preferen-
temente menos de 2 meses) deberd ser estudiado en for
ma rapida (no mis de 3 a 4 dfas) e intervendio quirar

gicamente para efectuar:

1) biopsia hepidtica amplia en caso de hepatitis-

lo que facilitard el diagnéstico etiolégico, o

2) diseccidn portal con derivacién intestinal en

caso de atrédsia de vias biliares.
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INCIDENCTIA

En nuestro medio la presencia de atrésia de vias
biliares no se conoce pero otros autores han reporta-
do desde 1:8000 hasta 1 por 25,000 nacidos vivos, --
( 50, 53 ) existiendo entre los orientales la mayor -

incidencia conocida { 6, 53 )
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CLASIFICACTION

Tradicionalmente v en forma arbitraria la enfer-
medad se ha subdividido en: tipo corregible y no co--
rregible: en el primero el conducto biliar extrahepi-
tico préximal esta presente y el conducto distal oclu

ido, pudiendo estar o no permeable el distal. ( 6,53 )

DIFERENTES TIPOS ANATOMICOS COMUNES DE ATRESIA BILIAR

NO CORREGIBLES

1
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Existe también la clasificacién de los diferen-
tes tipos de atrésia biliar adoptada por la Sociedad-
Japonesa de Cirujanos Pediatras en 1976, que la divi-
den en 3 tipes ( I- II- III ) y en subtipos por lo --
que para fines précticos, hace diffcil su empleo en-

los centros hospitalarios. ( 6 )
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1.-ESTRATEGTIAS
{(MATERIAL Y METODOS).

Se revisaron los expedientes médicos del archi-
vo clinico del Hospital Infantil de México, Federico
Gémez de todos los pacientes con diagnéstico de atré
sia de vias biliares que ingresaron en el perfodo --
comprendido entre enero de 1971 y diciembfe de 1§81,
Fueron eliminados todos aquellos en quienes no se pu
do verificar el diagnéstico ya sea por laparotomia -
exploradora o por estudic postmortem. Se concentra-

ron dates y se procesaron para su anilisis.




2.- DISERO DEL EXPERIMENTO.

Se analizaron los siguientes pardmetros de todos
los expedientes seleccionados;
2.1.- Sexo
2.2,- Edad al ingreso
2.3.- Iricio del cuadro clinico
2,4.- Manifestaciones clinicas: -
a) Ictericia
b) Coluria
¢) Acdlia
d) Hipocdlia
e) Hepatomegalia
f) Esplenomegalia
g) Ascitis
h) Red Venosa Celateral
2.5.- Estado nutricional al ingreso
2.6.- Malformaciones congénitas asocciadas

2.7.- Infecciones agregadas

o
o
'

Pruebas de laboraterio

a) Funcionamiento hepitico, hematologicas y va

rias.

2.9.- Edad al efectuarles la intervencioton quirdrgica

y lapso entre ésta y el ingreso.




2.15.
2.16.

30

Hallazgos quirdrgicos.

Técnica quirdrgica utilizada en cada uno de --
los pacientes.

Colangiografia transoperatoria.

Hallazgos histopatdélogicos,

Evolucidn postoperatoria.

Sobrevida postoperatoria.

Causas de fallecimiento.



3.-RESULTADOS S

De 106 casos localizados se eliminaron 48 por -

no haberse corrcoborado el IX.

2.1.- En relacidn al sexo se encontrd que de un

total de 538 pacientes 22 fueron del sexo masculino -

y 36 del femenino lo que da una relacién de 1.6. ca-

sos femeninos por 1 masculino { Tabla I ) -

TABLA I
NUM. DE 0
SEXO PACIENTES °
MASCULINO 22 37.8
FEMENINO 36 62.06

2.2.- La edad se analizd tomando en cuenta la -
que tenian al momento del ingreso, con especial inte
rés en aquellos que ingresaron con menos de Z meses-
y que s6lo fueron 13 (Z2.%), mientras que el grupo -
de 2 a 3 meses estuvo integrado por: 14 (24.13%) y -
los 31 restantes tuvieron mas de 3 meses (53.4) (Ta-

bla II)
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TABLA I1
EDAD AL NUM. DE 2
INGRESOD PACIENTES ¢
Menos de 2 meses 13 22.4
2 a 3 meses 14 24 .13
3 a 9 meses 31 - 53,4

2.5.- En general la edad en la que se iniciaron
las manifestaciones clinicas fue muy temprana, prin-

ciplamente dentro de las primeras dos semanas de vi-

da (91.2%)}, habiendo sin embargo 5 nifios que inicia-

ron su padecimiento hasta la 4a. semana. (Tabla III)

TABLA TII.- INICIO DEL CUADRO CLINICO:

DIAS NUM. DE p
PACIENTES ’

i - 7 34 58.9
§ - 15 8 31.0
16 - 22 1 1.7

23 - 31 5 8.6
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2.4.- MANIFESTACIONES CLINICAS:

La ictericia fue el signo m4s frecuente y tem--

prano ya que se presentd en el 58.5%, dentro de la -

)
primer semana de vida, le siguié la acolfa o hipoco-
1fa con el 55% y por 6iltimo la coluria con el 51.6%,
en el mismo periodo. Hay que hacer notar que la ic-
tericia se presentd en la d4a, semana de vida en 5 --

pacientes por lo que corresponde un inicio tardfo en

el 8.6% de los casos. (Tabla IV)

TABLA IV.- 2.4,a,b,c.- INICIACION DE MANIFESTACIONES

CLINICAS DE ATRESIA DE VIAS BILIARES.

FECHA DE NUM. DE  ICTERI NUM. DE ACO- NUM. DE  CCLU-

APARICION CASDS EIA_ CASOS LIA CASOS  RIA
(] B Kl
Nacimiento 12 20.6 8 13.7 7 12.0
1 -7 22 37.9 24 41.3 23 . 39.6
8 - 15 18 31.0 16 27.5 16 27.5
16 - 22 1 1.7 3 5.1 3 1.5
23 - 31 5 8.6 7 12.8 $  15.3

2.4,e.- HEPATOMEGALIA:

Se considerdéd a ésta cuando el borde inferior del
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higado se encontré a mds de 3 cms. del borde costal -
en la linea medio clavicular sin haber relacidn fran-
ca entre el grado de hepatomegalia y la edad de los -
enfermos; pero fue claro que en la mayoria se manifes

to: 56 (89.63).
2.4,f£.- ESPLENOMEGALIA:

Fue encontrada al ingreso en 29 pacientes lo que

cerresponde al (50%).
2.4,g.- ASCITIS:
14 ia presentaron (24.13%)
2.4,h.- RED VENOSA COLATERAL:
S6lo fue detectada en 11 nifios (18.9%)
SANGRADO TUBO DIGESTIVO:

Se presentd en 6 pacientes, pero conviene anadir
que la magnitud de las manifestaciones hemorrédgicas -
fueron muy discretas y nunca pusieron en peligro la -
vida del enfermo ni requirieron terapéutica substitu-

tiva en plan de emergencia.
2.5.- ESTADO NUTRICIONAL AL INGRESO:

El estado nutricional se fundamenté relacionando

s6lo la edad y peso en el momento del ingreso y compa
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" randolo con las tablas de Ramos Calvan (Tabla V) en -

donde 36 (62.06%) fueron desnutridos

TABLA V.- ATRESIA DE VIAS BILIARES

ESTADO NUM. DE .
NUTRICIONAL CASOS g
NORMALES 22 37.95
DESNUTRIDOS 36 62.06
Ter. GRADO 13 22.41
2o. GRADO 14 24,13
Zer. GRADO 9 15.51

2.6.- MALFORMACIONES CONGENITAS ASOCIADAS.

Con mucheo la anomalia mas frecuente fue la her--
nia umbilical estando presente en 35 pacientes -

(60.34%); y sb6lo 4 mas representadas por

Malrotacién intestinal 1 caso

Duplicacidn gdstrica con atrésia de esdfago 1 --
caso.

Cardiopatias 2 casos.

2.7 .- INFECCIONES AGREGADAS:

Se presentaron en 19 pacientes (32.7%) y se dis-
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tribuyeron de la siguiente manera: septicemia 9 €asos,
bronconeumonia 4, varicela 2, infeccién de vias urina

rias 2 y colangitis en 2 casos.
2.8.- PRUEBAS DE LABORATORIO:
2.8,A.- Fueron analizadas.

a.- Bilirrubinas séricas

b.- Transaminasas séricas

¢.- Proteinas séricas

d.- Turbidez ‘del timel

e.~ Retencién de bromosulfaleina
f.- Fosfatasa alcalina

g.- Pruebas de coagulacidn

h.- Biometrfa hemitica

i.- Antigeno Australia

2.8,A,a.- Los resultados obtenidos en las biiirru
binas séricas reflejan en nuestro anilisis una franca-
elevacién de 1las bilirrubinas, scbre todo a expensas -
de la directa, con cifras totales que fluctuaron de --
7.4 a 28 mg.% con promedio de 14.7 mg.% la distribu---

cibén se aprecia en la (Grifica 1)
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Grdfica 1.- BILIRRUBINAS TOTALES (B.T.) Y PROME--
DIO DE B. DIRECTA (B.D.) EN EL PREOCPE

RATORIO.

20
mg.

30
B.T. (B.D. Prom. 13.6.mg.%)

t -

o [

15

15 a 20 mg.% B.T. {B.D.Prom. 9.55 mg.?%)

26
(2E.D. Prom.
10 a 15 mg.% BT 6.29 mg.%}
7
Menos de (B.D. Prom. 5.0 mg.%)
10 mg.% B.T.
10 20 30

Nimero de pacientes.

Donde resalta que la mayorfa; 26 pacientes (48.-
8%) tuvieron valores entre 10 yv 15 mg.%, antes de ser-
operados.

Sin embargo, para efecto de comparacidén se eli--

minaron los pacientes no operados, encontrando que --
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las cifras fluctuaron de 7.4 a 28 mg.$% con un prome--
dio de 15.2 mg.% y en el postoperatorio mediato (me--
nes de 3 semanas) se encontrd que las cifras de bili-
rrubinas fluctuaron de 6.3 a 39 mg.% con un prcomedio-
de 10.8 mg.% haciéndose notar que de 38 derivaciones-
en 16 se redujeron las bilirrubinas en un promedio de

4.7% pero en ninguno se alcanzaron cifras normales.
2.8,A,b.- TRANSAMINASAS:

La Glutdmico Oxalacética en los 58 pacientes va-
rid en el preoperatorio de 23 a 800 U. con promedio -
de 273 U. De 38 (66.4%) que fueron derivados guir@r--
gicamente sus cifras postoperatorias fluctuaron: de -

86 a 1060 U., con promedio de 321 U,

La Glutdmico PirGvica en el preoperatorio del to
tal de los pacientes fluctud de: 22 a 970 U. con pro-
medio de 166 U. Los que fueron derivados sus cifras-
postoperatorias fluctuaron entre 40 y 580 U. cen pro-

medio de 153 U,

No encontrando relacidn entre estas enzimas y el
estado nutricional, la edad u otras pruebas hepaticas
pero si apreciamos que a medida que el cuadro clinico
evoluciona se incrementan sus cifras, no obstante la -

operacidn derivativa.
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2.8,A,c.~ PROTEINAS SERICAS:

Salvo una discreta alteracisn albimina/globuli--
nas, los hallazgos no muestran nada en particular, --
apreciindose algunas elevaciones en las fracciones al
fa y beta, permaneciendo las globulinas dentro de 1las
cifras normales, aunque es preciso recordar que en el
lactante se asiste a periodos de hiper - o - hipoga--

mmag lobulinemia,
2.8,A,d.- TURBIDEZ DEL TIMOL:

Esta prueba de funcién hepdtica con cifras nerma
les de 1 a 5 unidades mostrd: anormalidad en el 55.15%
de los casos, que habla en forma indirecta de dafio he

pidtico. (Tabla VI)

TABLA VI
UNIDADES NUM. DE 3
PACTENTES
1 a 5 26% 44.8
5 a 20 32 §5.1
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(* La mayoria de estos pacientes eran menores de dps -

meses) .

2.8,A.e.- RETENCION DE BROMOSULFALEINA:

Esta prueba no se pudo evaluar debido a que fue-
muy escaso el nlmero de los pacientes a los que se les

practicad.
2.8,A,f.- FOSFATASA ALCALINA:

De 15 pacientes; el promedioc fue de 12 unidades -
Bodansky con variaciones de 6 a 30 unidades; (valores-
normales para lactantes de 3 3 8 U.), encontrindose en
el 36.5%, aquellos pacientes a los que se les conside-
rd con cifras normales. 31.7% de los pacientes; mos--
traron limites superiores de normalidad y otro 31.7% -
con cifras superiores a las 25 U. (Valor que significa

obstruccién biliar).
2.8,A,g.~ PRUEBAS DE COAGULACION:

De 1las pruebas de coagulacidn que se analizaron -
fueron: iiempo de protrombina, tiempo de tromboplasti-
na parciél, tiempo de coagulacidn, tiempo de sangrado-
y plaquetas. Habiendoseles practicado en forma siste
mitica el T. de P. y T.T.P., las otras pruebas no fue-

Ton constantes en la mayoria de los pacientes obtenién

~



dose los siguientes resultados:

El tiempo de protrombina se encontré alargado en-
28 pacientes (4§8.2%) el resto mormales. EI T.T.P. con

cifras similares.
2.8,A,h.- BIOMETRIA HEMATICA:

Hemoglobina: El promedio fue de 11 g./dl. con va-
riaciones de 6.5 a 13 g. En 32 pacientes se presenta-
ron valores inferiores a 10 gr. No hubo relacién con-
el estado nutricional o con episodios hemorrégicos re-
cientes; en ausencia de estudios de sobrevida del eri-
trocito y de médula 6sea, es imposible el proponer nin

guna explicacién.
2.8,A,i.- ANTIGENO AUSTRALIA:

Esta prueba fue practicada en 23 (39.6%) de los -
58 pacientes, sobre todo en aquellos en los que en el-
momento de ingreso o durante su estancia se sospechd -
hepatitis neonatal: en ninguno de 10s casos se encon--

trd positiva.
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2.9.~ EDAD AL EFECTUARLES LA INTERVENCION QUIRUR

GICA Y LAPSC ENTRE ESTA Y EL INGRESO.

Los pacientes que fueron intervenidos quirlirgica

mente se muestran en la (Tabla VIII)

TABLA VIII.-EDAD AL OPERARSE:

EDAD NUM. DE .
PACTENTES °
1 a 30 dias 0 0
/12 2 212 8 13.7
2/12 a 3712 13 22.4
3/12 a 6/12 30 51.8
6/12 a 10/12 6 10.4
TOTAL 57

Observidndose que el porcentaje mas grande (74, --
1%) se encontrd dentro del grupo de pacientes opera- -
dos entre 2 y 6 meses. En contraste con un pequefio --
porcentaje (13.7%), que tuvieron menos de 2 meses. --
Y sdlo un paciente no fue operado pero su diagndstico

se hizo por autopsia.

A continuaci6tn en la Tabla IX se presentan los -
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pacientes y el promedio de tiempo que transcurrid en-

tre el ingreso y la intervencidn quirdrgica.

TABLA IX.- TIEMPO TRANSCURRIDO ENTRE INGRESO Y CIRU--

GCIA
TIEMPO NUM. DE %
DACYENTES
1 - 7 dias 19 33.%3
8 - 15 dias 16 28.0
15 - 21 dias g 15.7
mias de 22 dias 13 22.8
TOTAL 57

* Un caso fue de autopsia no operado.

Lo que muestra que en la mayoria la cirugia fue-
retardada, va que sbélo en 19 casos (33.3%) fueron ope

rados en la ler. semanade estancia.

Hubo variaciones importantes,desde pacientes que
fueraon operados inmediatamente a su ingreso,hasta --

otros en los gque se realizd incluso 3 meses después.
2.10.- HALLAZGOS QUIRURGICOS:

Los diferentes tipos de variedades encontrados -
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se muestran en la Tabla X v Grafica 2, apreciindose
que el porcentaje mis alto correspondid a las varieda
des no corregibles 50 (87.7%) v corregibles 7 (12.2%)
uno fue diagndsticado per autopsia come variedad no-

corregible.

TABLA X.- VARIEDADES DE ATRESIA DE VIAS BILIARES EN--

CONTRADAS:
VARIEDADES VARIEDADES NO TOTAL DE
CORREGIBLES CORREGIRBLES PACIENTES.
: :
7o(12.2) 51 (87.9%) 58

GRAFICA Z.- VARIEDADES OBTENIDAS.

Atrésia de vias biliares extrahepédticas varieda-

des corregibles:

% =
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Atrésia de vias biliares extrahepiticas varieda-

des no corregibles:

La variedad mids frecuente de las corregibles fue
ron los que presentaron nermeabilidad del hepitico co

min, 7 (12.2%)

De las 51 variedades no corregibles 37 pacientes-
(65.7%), presentaron atrésia total y 2 casos (3.4%) tu
vieron atrésia de vias biliares intraheniticas, uno --
con quiste de colé&doco y otros con hipornlasia de vias-

biliares extrahepitica.
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Z2.11.- TECNICAS QUIRURGICAS UTILIZADAS:

Los procedimientos de derivacidn se llevaron a -
cabo Unicamente en 38 pacientes, el resto no se deri-
vé por la edad avanzada que presentaban al momento de
la cirugfa. En la gridfica 3 se muestran los diferen-

tes tipos de derivacibn efectuadas.

GRAFICA 3.- TECNICAS QUIRURGICAS UTILIZADAS.

TECNICA NUM. DE .
QUIRURGICA PACIENTES ’
KASAT I i 10 26.3

KASAT I MO-
DIFICADO --
POR BELTRAN

BROWN. 17 : 44,7

SAWAGUCHI 3 7.8



SAWAGUCHI MODT-

FICADO 5 13.1

ANASTOMOSIS

DEL HEPATI-

Co COMUN CON

YEYUNO 3 7.8
T-L, 1T caso T-T, Z casos

2.12,- COLANGIOGRAFIA TRANSOPERATORIA:

La colangiografia transonerateoria (C.T.) se lle-
v6 a cabo en 22 pacientes (37.9%) auienes tenian vesi
cula biliar permeable y se hizo con el fin de identi-
ficar las caracteristicas de las vias biliares, lo --

gue contribuyd a identificar el tipo de atrésia,

En los casos en que la vesicula biliar estuvo --
vermeable o incluso hinonlésica se nude apreciar dre-
naje del medio contraste al duodeno (9 casos) pero --

por el tipo de atrésia no naso al hepdtico comln.




48

‘En 2 cascs en los quc nasd el medio de contras-
te al colédoco y hepdtico comGn se encontrd atrésia-
de vias biliares intrahepdtica que mas tarde fue con

fimado por el estudio histopatoldgico.

Fue evidente que a la mavoria de los pacientes-

no se les efectud la colangiografia debido al predo-
minio de la atrésia en vesicula, cistico o la totali

dad de las vias biliares.

En la Tabla XI se muestran las diferentes varie
dades en los 22 pacientes a los que se les pude efec

tuar el estudio.

TABLA X1

NUM. DE
PACIENTES VARIEDAD
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2.13.- HALLAZGOS HISTOLOGICOS:

A todos los pacientes se les prictich biopsia -
hepdtica encontrando en la mayoria de ellos 49 casos
(84.4%) cirrosis biliar, en sélo 7 (12.0%) fibrosis-
portal, en Z se corrobord la presencia de atrésia de

vias biliares intrahepitica.

En la tabla XIT se muestran los hallazgos histo

16gicos de las biopsias hepdticas de los 58 casos.

TABLA XII.- RESULTADGS DE LAS BIOQPSIAS HEPATICAS.

HISTOPATOLOGIA CASOS %
1.- Fibrosis Portal 7 12.0
2.- Cirrosis Biliar 51% 87.9

a.- Proliferacidn de
conductos bilia-
res. 3¢

b.- Trombos biliares 38

* Se incluyen los 2 pacientes que presentaron --

atrésia de vias biliares intrahepdticas.
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Los remanentes de vias biliares extrahepidticas-
no fueren estudiados en forma sistematica por lo tan
to no pudiereon ser valorados en forma estadistica, y
de aquellos que fueron enviados al departamento de -
patologia en uno se midié el didmetro de los canali-
culos en el porta-hepatis siendo menor de 300 y ma--

yor de 100 micras.

En 6 casos se encontrd vesicula biliar hipopla-

sica y 3 mids con fibrosis.

2.14,2.75,- EVOLUCICN POSTOPERATORTA Y
SOBREVIDA POSTOPERATORIA,
En esta parte se incluyen los 2 aspectos por --
considerar que la sobrevida es consecuencia de la --

evelucidn postoperatoria.

De los 58 pacientes, 38 (65.5%) fueron someti--
dos a cirugia derivativa, de los cuales 22 se docu--
mentd el fallecimiento, distribuy&ndose de la siguien
te manera: 16 (72.73%) correspondian a variedad no co
rregible. La edad en que les fu& practicada la deri
vacién porto-entérica a los 16 casos con variedad no

corregible fluctud de 48 dias a 10 meses, haciéndose



notar que solamente 6 {(35.0%) tenian mencs de 3 me--
ses €n el momento de la derivacién, por lo tanto 10-
(62.0%) se derivaron a una edad mayor a la adecuada.
Situacién similar en los 6 casos que fallecieron de-
variedad corregible, fluctuando su sobrevida de 5 --

dias a 7/12 con un promedio de 1.7 meses.

Es importante sefizalar, que de los 16 pacientes-
restantes de los 38 derivados, solamente uno se did-
de alta con clara mejoria, ignorindose su evaolucidn-
posterior, 2 se perdieron de contrel ya que nunca --
asistieron a la consulta, y de 13 hubo clara eviden-
cia de mala evolucidn, bien por la edad en que fue--
ron intervenidos o por mala respuesta a la té&cnica -

ofrecida.

De los pacientes que no fueron sometidos a nin-
gun procedimiento derivativo 20 casos {(34.4%) se do-
cumentd el fallecimiento en 7 (35.0%), teniendo un -
promedio de sobrevida de 30 dias después del ingreso
observando en todos ellos que su edad era ostensible

mente mayor de los 3 meses.

De los 13 restantes hubo también clara eviden--
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cia de mala evolucidn y sobre teodo por que en éétos—
predomind una edad mayor a los 3/12, muv problable--
mente por los resultades de las biopsias hepidticas--
tanto los derivados como aquellos que no fueron de--

rivados debieron haber fallecido a corto plazo.

2.176.- CAUSAS DE FALLECIMIENTO:

De los 58 pacientes estudiados se corrcbord su-
fallecimiento en 29 (50%): teniendo como principal--

causa la insuficiencia hepdtica, seguida de la septi

cemia y bronconeumonia. (Tabla XIII).

TABLA XIII.-

CAUSAS DE FALLE-

CIMIENTO. CAS0S %
Insuficiencia hepitica 16 55.1
Septicemia 10 34.4
Bronconeumcnia 3 10.3

13 de los pacientes a los que se les practicd -
derivacién portoentérica fallecieron de insuficien--
cia hepdtica, estando esto basicamente relacionado -

con la edad del paciente al ser operado.
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COMENTARTIOS

Es evidente que la atrésia de vias biliares con
tinua siendo un reto tanto para el pediatra c¢linico-
como para el cirujano pediatra, desde que se did a -
conocer su primer reporte en 1827 { 1 ) hasta nues--

tros dias.

De tal manera que es impéftante el reconocimien
to de la enfermedad con toda oportunidad ya que des-
pués de un corto periodo de tiempo el paciente expe-
rimenta dafio hepditico,en la mayoria de los casos ---
irreversible v como consecuencia produce la muerte.-

(2,3,6, 7, 14, 25, 37, etc. )

A pesar de gque exlisten controversias en cuanto-
al origen de la enfermedad, cada vez podemos compro-
bar mids, que es un padecimiente adquirido como lo ha
postuladé Landing ( 7 ), Danks { 33 ), Zeltzer (17),
y Moreck ( 39 ), que si bien puede deberse a un pro-
ceso infeccioso de tipo viral ( hepatitis }, ( Reovi
rus tipo 3 ) también puede ser por factores ambienta
les, de causa gendtica, aunque &sta parece estar mis

relacionada con atrésia intrahepitica,recientemente-
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s¢ ha intensificado la investigacidn sobre aspectos-
inmunoldgicos, en estos experimentos los pacientes -
con hepatitis neonatal en fase aguda sus linfocitos,
se ha comprobado que son citotdxicos para las célu--
las hepiticas en cambio los linfocitos en la atrésia
de vias biliares no lo son. Estos linfocitos pueden
ser muy agresivos o bien ser s0lo cdlulas derivadas-
de las mucosas, sin embargo todo esto aun esta en el

terreno de la investigaciém.

A pesar del gran ntmero de pruebas de laborato-
rio, gabinete simple o especializado el diagndsticc-
diferencial con hepatitis neonatal continua siendo -
dificil y en ocasiones es necesario descartarla cco-
laparotomia. Pero existen datos particulares en hae-
patitis que pueden orientarnos en el momento e esta
blecer el diagndstico como es el predominio en varo-
nes, mayor asociacidén de malformaciones congénitas,-
los signos clinicos los cuales varian con el grado -
de colestasis que generalmente es incompleta, con ic
tericia moderada vy heces hipocolicas, asi como tam--
bién las cifras elevadas de gammaglobulinas, de la -

I. g. M, y de la alfa-feroproteina, antigeno austra-
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lia (6, 17, 34, 36, 40, 44 ), Y definitivamente -
& pesar de que pareceria ideal para hacer el diag--
néstico la biopsia hzpiitica por puncidn no resulta-

ser concluyente ( 6, 7, 12 ).

Actualmente otros padecimientos que ocasionan-
ictericia son mas fdcil de descartarlos ( 50, 51, -

52 ).

Una vez que tenemos la sospecha diagndstica de
atrésia de vias biliares la prueba de Greene ( 47 )
ha venido a formar parte muy importante para la di-
ferenciacién definitiva con hepatitis neonatal v --
mas aun si se logra asociar con la ultrasonografia,
incluso con porcentajes de casi el 100% v aunque --
muy raro la presencia de falsos negatives como lo -
refieren en el Kobe Children's Hospital y en el Na-
tional Children's Hospital { 6 ) le evitan ser 100%

definitiva.

Con respecto a la incidencia en los occidenta-

les es mids rara que entre los orientales refiriéndo

se que es de 4 a 6 vece mis comdn en Japdn que en -

los Estados Unidos de America. La atrésia biliar -
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es mucho menos comdn en negros. ( 8, 53 ) Con predo
minio del sexo femenino en una relacidn que va de --
t.5 a 2 por cada masculine ( 6, 8, 53 ) con lo cual-

nosotros estamos de acuerdo.

Para fines pricticos continua siende mejor la -
diferenciacidn de la atrésia de vias biliares en co-
rregibles y no corregibles ( 6, 53 ) y aunque exis--
ten otras clasificaciones, resultan poco practicas. -

(6)

Creemos que las experiencias obtenidas después-
de las revisidn de 11 afios en el Hospital Infantil -
de México nos arrojaran conclusiones que servirdn pa

ra mejorar nuestra sobrevida.

El &xito en cuanto a evolucidn y prondstico des
pués de la derivacidn, dependerd de un diagndstico -
y tratamiento quirfirgico precoz que deber ser entre-
la 8a. y 1la. semana de vida ( 6, 9, 10, T4, 23, 25,
etc. )} lo cual no ocurre en nuestro medio en donde -
el 53.4% acudid a nuestro Hospital despué&s de 3 me--
se con mayor col2stasis y consecuentemente mayor da-

fio hepdtico y sdlo un 22.4% antes de los z meses. -

Al igual que en otras series el inicio del cuadro, -
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clinice, es en la Tra. semana v 2da. semana de vida,

(3,6, 8, 18, 19, 20, etc.) donde encontramos que -
el 91.2% inicid sus manifestaciones clinicas en las-
dos primeras semanas. Asi comc también el signo pi-
vote fue la ictericia en un 89% en las dos primeras-
semanas, y a pesar de que muchas series refieren por
centajes por arriba del 90% en la presencia de aco--
iia. (6, 7, 8, 53, etc. 3} Nosotros sdlo 1; encontra
mos en el 55% en la 1ra. semana y 82.4% en la 2da. -
semana, probablemente esto rueda deberse a una mala-
informacién de los padres o bien por que asi lo en--
centrames, seguido de la coluria en un 79.71% en ia -
Zda. semana. La hepatomegalia generalmente es la re
gal (89.6%), no asi la esplenomegalia, los signos de
hipertensidn porta al igual que lo referido en la 1i
teratura dependeri de la edad del paciente y en lo -
avanzado del daio hepitico. La desnutricidn es otra
situacidn de los pacientes similar a las citas men--
cionadas aunque un poco mds acentuado en nuestros ca
sos probablemente por el tipo de paciente que acude-
a nuestra institucidn gue de hecho son de pocos re--

cursos, alcanzindose en forma global un 62.06% los -

desnutridos.
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Las malformaciones cong#nitas no son frecuentes

a diferencia de la hepatitis neonatal donde su predo
minio es mis significative excepto la hernia umbili-
cal la cual se presentd en un 60.34% similar a 1o --
descrito por otros autores ( 8, 36, 53 ) y sélo 4 ti
pos diferentes de malformaciones congénitas asocia--

das,

Las infecciones asociadas se presentarcn en el-
32.7% de nuestros casos y principalmente fue la sep-
ticemia 9 casos y s8lo en 2 colangitis, no asi lo re
portado en las series scbre todo japonesas ( 6 ) en-
donde la mayor complicacién es la colangitis ascen--
dente en los nifios tratados por atrésia biliar alcan
rando en sus series hasta el 50% ( S. Kimura y col.,
1978, Sawaguchi y col., 1978 )} y hasta en un 35% en-

las series de Nagoya.

Postuliandose que tal vez el retorno vengso por-
tal o linfitico del higado, jueguen un significativo
papel en la introduccidén de organismos responsables-
de la enfermedad ( 6, 11, 23 ). La correlacidn en--
tre la patologia microscopica de el higado y el cua-

dro clinico de la colangitis se ha definido como la-
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riada de Charcot, donde se¢ cncuentra (Fiebre, dolor

L &3

abdominal, e ictericia). Asi como también de acuer-
do a la severidad de la colangitis en la morfelogia-
del higado biopsiado esta alteracidn se puede clasi-
ficar en 4 grados: 0; normal, I; pericolangitis agu-
da, IT; colangitis aguda microscopica y 1II; colangi
tis purulenta, ( 54 ) encontréndose como germen mas -
frecuentc a la Klebsiella seguida de E. coli y luege

pseudomona.

Respecto a los examenes de laboratorio las P.F.
ti., sI nos preporcionan importantes datos acerca del
dafio, pero en determinado momento no contribuyen eax-
forma definitiva para el diagndstico como va se me: -
ciond arteriormente, o bien la alfa-fetoproteina, ar
tigeno australia, que descartan otras entidades pato
16gicas o nos orientan pero jamds son definitivas pa
ra atrésia biliar como va se comentd en cuanto a ---
diagndstico diferencial. En cambio podemos agregar-
que ¢l andlisis hechos a los examenes de nuestra revi
sién predomind la hiperbilirrubinemia en donde el --
48.8% de los pacientes presentd cifras promedio de -

10 a 15 mg.% antes de ser operados y gue después de-
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la intervencidn no medificaron sus cifras, o sdlo --
fue minimo el descenso, sobre todo con elevacidn de-
la B. directa la cual alcanzé cifras promedio de 9.5
g. ° en la mayoria de los pacientes y su promedio -
minimo de disminucién sélo alcanzd el 4.7% pero nun-

ca cifras normales en contraste con las series revi-

sadas ( 6, 8, 22, 23, 47, etc. ) las que muestran ne
jores resultados, quedando incluso los paciesntes ---
anictéricos y con buen flujo biliar. Perc los re--
sultados que han obtenido son exitosos si el procedi
miento de Kasai ( 11, 22, 23, 24 ) se llcva a cabo -
antes de las 10 semanas de edad. En nuestra revisidn

dadas las condiciones que encontramos donde la edad-

y el dafio hepdtico que presentaban ne podian o<recer

mejores resultados.

El resto de pruebas que informan acerca del fun
cionamiento hepdtico se encuentran alteradas propor-
cionando el grado de obstruccidn, o bien de insufi--

ciencia de la glandula.

Se ha encontrada que existe una correlacidn en-
tre los padecimientos que cursan con colestasis in--

trahepdtica y la anemia, situacidn que pudimos apre-
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ciar, lo mismo sucede cen las pruebas de coagulacién
que en determinado momento v que de acuerdo al dafio-

orgdnico que existe seri su alteracidn.

Encontramos una base fundamental para los malos
resultados que tuvimos y fue 1la edad al momento de -
la operacidn ya que sélo el 13.7% tuvieron menos de-
Z meses y el 74.1% después de los 2 meses. En con--
traste a otras grandes series donde el promedio de -
edad al ingreso fue de 9.7 y 10.2 semanas aproximada
mente en series de 47 y 88 casos respectivamente -
( 23, 24 ) asi como ingresos similares fueron apre--
ciados en la revisidn japonesa ( 6 } con resultados-
satisfactorios en cuanto a flujo biliar y disminu---
cidn de la ictericia en 46%, Z8%, 83%, respectivamen
te. Misma situacidn existe en cuanto al momento del
ingreso y el tiempo en que se lleve a cabe 12 ciru--
gia, mientras que nosotros intervenimos a nuestros -
nifios { 66.5% de ellos } despugs de la lra., semana,-

en las series citadas esto sucedia dentro de la lra.

semana de ingreso,

Durante el procedimiento quirtrgico, la disec--

cidn de los remanentes biliares no son considerados-
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biliar. La observacién directa de 1a vesicula y los
hallazgos de la colangiografia son los determinantes
definitivos para el digandstico en recién nacidos --
con ictericia colestdtica neonatal, seguido del exa-
men detallado de los especimenes del sistema biliar-
extrahepitico que se han retirado, indican claramen-
te la naturaleza de la enfermedad, aunque en ocasio-
nes es imposible identificar los remanentes biliares
ya que son reemplazados por tejido fibroso denso --
con infiltrado inflamatorio, a pesar de una adecuada
diseccidn de acuerdo a lo descrito por Kasai, nos en
contramos el portahepatis con obstruccidn de los con
ductos biliares que vienen del higado por prolifera-
Cidn del epitelio, el prondstico estari basicamente-
determinado si encontramos en el portahepatis un dii
metro mayor a 100 micras de los canaliculos indepen-
dientemente si se trata de una variedad no corregi--
ble o corregible. Con respecto al tipo de variedad-
que nosotros encontramos predomind y concordd con --
los hallazgos de la literatura universal, resaltando

la variedad no corregible 61 casos ( 87.9% en con---
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traste con 7 (1Z.2%) de la variedad corregible y --
mis rara la variedad de atrésia intrahepitica 2 ca-

sos. [3.4%)

Las diferentes técnicas quirfirgicas ya fueron-
mencicnadas en el capitulo anterior, estas general -
mente tienen los mismos principios y finalidad, tan
to como el obtener un buen flujo biliar como evitar
la colangitis mediante los diferentes métodos de --
portoenterostomia sostenida por cada institucidn de
acuerdo a sus resultados, algunes con la técnica de
Kasai, Sawaguchi, Suruga, etc., pero <con el princi
pio de Kasail (diseccidn del portshepatis 1965). ---
711, 55 ) Con lo que inclusive en las variedades -
no corregibles se han obtenideo resultados exitosos-

hasta en un 40%.

Otro intento para mejorar mis aun el drenaje -
biliar ha sido la reciente introduccidén de la neu--
rectomia periarterial hepitica combinada con la téc
nica derivativa y la diseccidn de Kasai alcanzando-
porcentajes del 68.8% de buen drenaje biliar ( 56 ),
praocedimiento que debe efectuarse bajo anestesia lo

cal para evitar el angioespasmo, extendiéndose esta
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neurectomla, desde la arteria hepitica imnmediatamen
te después de la rama de la arteria hepitica comGn-
hasta cerca del hilio hepédtice y enseguida se prac-

tica la portoenterostomia.

Recientemente se ha empleado la administracién
de glucdgon como droga coleretica para incrementar-
el flujo biliar (5 mg. n’ con 25 mi. de solucidn sa
lina por una hora intravenosa y durante 10 dias) --
observandose que &sta reduce también el grado de co

langitis ascendente., { 56 )

Las técnicas quirdrgicas derivativés empleadas
en el Hospital Infantil de México, durante los afios
que revisamos, predoming la técnica de Kasai pero -
gsta modificada por Beltran Brown mediante la intrg
duccidn de sondas transhepdticas en 17 pacientes de
los 38 gue fueron derivados evidentemente con malos
resuitados por lo que ya hemos expuesto anteriormen
te, otras té&cnicas fueron: Kasai clésico 26.3%, Sa-
waguchi 20.9%, vy 3 casos anastomosando el hepdtice-
comin con el yeyuno T-T y T-L con los mismos resul-

tados.

Otro factor v muy importante en los resultados
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gque obtuvimoes fueron los hallazgos histolégicos en -
donde encontramos St casos 87.9% con cirrosis biliar
1o que por si sdlo pone de manifiesto nuestra situa-
cidn en cuanto a iz mala evolucién y resultados don-
de no tenemos ningun caso demostrado de buena evolu-
cion., A diferencia de la revisi6n de la literatura-

en que basames nuestro trabajo.

LDe aquellos en que se pudo demostrar su falleci
miento (29 casos derivados) la principal causa de fa
llecimiento fue la insuficiencia hepitica como era -

de esperarse seguida de la septicemia.
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CONCLUSTIONES

La etiologia y patogenesis de la atfesia de --
vias biliares aun se encuentra en el terreno -
de la discusidn aunque todo narece indicar que

se trata de un padecimiento adquirido.
Es mds frecuente en el sexo femenino.

Es definitivo para el oprondstico de los pacien

tes, la edad en el momento de la cirugia.

En general el inicio de las manifestaciones --
clinicas es a partir de la primera semana de -

vida.

El cuadro clinico fundamental es: Ictericia,

Acolia, Coluria, Hepatomegalia.
Frecuentemente se asocia a desnutricidén.

La hernia umbilical es un hallazge clinico re-

lativamente comiin.

La incidencia de malformaciones congénitas aso

ciadas es baja.

Las alteraciones en las pruebas de funcionamien
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to hepiitico estan en raczdén directa del tiempo-

de evolucidn,

liasta ahora no existe ningun signo o nrueha --
clinica que vermita establecer el diagndstice-
definitivo entre atrésia de vias biliares y He

natitis.

Ante la duda de hepatitis neonatal y atrésia -
biliar después de los estudios necesarios debe

practicarse laparctomia en forma temorana.

Les nrocedimientos quirirgicos desnmuds de la -

10a. semana de edad son raramente exitosos.

Siemnre se deberd seguir el princimio de Kasal
para la diseccidn del hilio hepitico indepen--

dientemente del tino de derivacidn.

Se ha logrado mejorar e incrementar el flujo -
biliar asi ceme prevencidn de 1la colangitis --
con el advenimiento de la microcirugia disec--
cidén periarterial hepitica y el emnleo de medi

camentos de reciente descubrimiento.

Los estudios diagndsticos precveratorios no de

ben retrasar la cirugia mis alla de 4 a 5 dias.
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16.~ Siempre se deberi intentar etectuar la colan-

giografia transonerateria

17.- La variocdad no corracible en atrésia de vias-

biliares son las mas frecuentes.

18.- tl grado de fibrosis hepatica, protiferaciodn-
de conductillos biliares, trombosis biliar, -
colestasis, hallazgos en atrésia biliar, asi -
como el tipo de conductos biliares intrahepiti
€05, estan intimamente relacionados a los re-

sultados postoperatorios finales.

Ty.- La colangitis es una de las principales com--
plicaciones postoperativas y que afectan el -

prondstico,

20.- Todonifio con duda diagndstica debe ser opera-
do, situacidn que debe promoverse entre la fole!

blacién médica y paramedjca.
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