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RESUMEN ESTRUCTURADO

Introduccién:

La atresia de via biliar es una malformacion de la anatomia del &rbol biliar. Se han realizado
estudios donde se reporta la experiencia quirtrgica del procedimiento de Kasai, enfocandose en las
complicaciones posquirurgicas y en los factores prondsticos que aseguren el éxito quirurgico el cual
se define como un descenso de bilirrubinas totales por debajo de 2mg/dl a los tres meses. Se ha
concluido que uno de los factores prondsticos mas importantes es la edad en la que se reestablece
el flujo biliar, por lo que los estdndares mundiales indican que el procedimiento se debe de realizar
antes de los 60 dias de edad.

Objetivo:

Describir cual es la utilidad del procedimiento de Kasai en pacientes pediatricos con diagnostico de
atresia de via biliar atendidos en la UMAE Hospital de Pediatria Centro Médico Nacional Siglo XXI
en los ultimos 5 afios.

Materiales y métodos:

Se realizd un estudio observacional, retrospectivo, longitudinal, descriptivo: Estudio de una
cohorte. Se incluyeron pacientes pediatricos con diagndstico de atresia de via biliar, que fueron
intervenidos quirdrgicamente mediante procedimiento de Kasai entre enero de 2009 a octubre de
2014. Se excluyeron pacientes con expediente clinico incompleto. Se obtuvieron los datos
demogréficos, clinicos y quirdrgicos del expediente electronico y clinico. Se realizd estadistica
descriptiva, estimando frecuencias y porcentajes para las variables con escala de medicion
cualitativa. Las variables cuantitativas se expresardn en medidas de tendencia central y de
dispersion de acuerdo a la distribucion.

Resultados:

Se incluyeron 17 pacientes con diagnostico de atresia de via biliar y que fueron intervenidos
quirdrgicamente en nuestra unidad con el procedimiento de Kasai. La mayoria de los pacientes
fueron del sexo femenino (64.7%). La edad al momento de la cirugia de Kasai presento valores
extremos de 42 y 135 dias, con una media de 92.8 dias. La mayoria de los pacientes (88.2%) no
presenta comorbilidades asociadas. Las complicaciones quirdrgicas mediatas tempranas se
presentaron en el 17.6% de los pacientes, siendo la méas frecuente el ileo posquirdrgico. Las
complicaciones quirdrgicas mediatas tardias se presentaron en el 76.5% de los pacientes, siendo la
maés frecuente la colangitis. De los 17 pacientes, 8 fallecieron, representando el 47% del total de
pacientes. Solo 2 pacientes presentaron un drenaje biliar eficaz, representando el 11.8% de los
pacientes.

Conclusioén:

El éxito de la cirugia de Kasai solo se presentd en el 11.8% de los pacientes estudiados, por lo que
se debe de insistir en el reconocimiento temprano de los pacientes pediatricos con diagnostico de
atresia de via biliar para ofrecer un tratamiento quirdrgico oportuno o en su defecto enviar
directamente a la lista de trasplantes hepaticos.
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ANTECEDENTES

La atresia de vias biliares es la causa mas comun de colestasis en los primeros tres meses de vida
extrauterina; es un proceso exclusivo de este periodo de la vida, hasta ahora irreversible,
progresivo y letal si no se diagnostica y se instala el tratamiento adecuado de manera oportuna. Se
caracteriza por una obliteracion fibrosa parcial o completa de la luz del &rbol biliar extrahepético
con dafio concomitante de los conductos biliares intrahepaticos, no esta asociada a neoplasias,
célculos o ruptura primaria de los conductos; la inflamacion y la fibrosis que afecta el arbol biliar
intra y extrahepatico culmina con la eliminacion de todo el &rbol biliar y cirrosis biliar con

ductopenia.’

Tiene una incidencia variable, desde 1 en cada 5000 recién nacidos vivos en Taiwan, 1 de cada

18000 recién nacidos en Europay 1 de cada 12000 recién nacidos en Estados Unidos.?

Existen 2 formas de atresia de via biliar descritas como: perinatales o adquiridas y embrionarias o
fetales. Alrededor del 8% de los casos tienen una variante quistica de atresia de via biliar. La
existencia de formas y variantes clinicas sugieren que la patologia abarca un amplio espectro de
fenotipos de la enfermedad.® La patogenia de la atresia de via biliar se puede explicar dependiendo
de la variante clinica con la que se presente. En primer lugar estan las atresias de via biliar
asociadas a otras malformaciones como pueden ser: esplénicas (poliesplenia, asplenia y
duplicaciones), asimetria visceral (situs inversus y malrotacion), venas intraabdominales (vena cava
inferior ausente, vena porta preduodenal) y anomalias cardiacas. Es casi seguro que su patologia
del arbol biliar se produce al mismo tiempo que el resto de sus malformaciones, tal vez entre la 5ta
y 6ta semana de gestacion. En segundo lugar estan las atresias de via biliar quisticas en las cuales
no existe relacion racial o genética, lo que si esta claro es que se pueden diagnosticar en el

ultrasonido prenatal. Durante la colangiografia estos pacientes muestran invariablemente una
5
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irregularidad anatémica de los conductos intrahepéticos, sin embargo se preserva el arbol biliar
por lo cual el pronostico es mejor. Por ultimo en la atresia biliar aislada la hipotesis mas aceptada
es la de una hepatitis neonatal en la cual existe una obliteracion del &arbol biliar en la etapa

perinatal secundaria al proceso infeccioso.*

La clasificacion més utilizada es la japonesa en la cual se describen 3 principales tipos:

Tipo | en la cual la atresia se limita al conducto biliar comun, la vesicula biliar y conductos

hepéticos son patentes (atresia distal).

Tipo Il en la cual la atresia afecta el conducto hepético, los conductos intrahepaticos proximales

son patentes (atresia proximal)

Tipo Ill en la cual la atresia es de la via biliar intra y extrahepatica (atresia total) °®

La triada clinica clésica esta constituida por ictericia (bilirrubina conjugada y que persiste mas alla
de las 2 semanas de vida), acolia con coluria y hepatomegalia. En todos los casos de ictericia
neonatal que duren més de 14 dias se deben de descartar la presencia de atresia de via biliar u
otras causas de colestasis neonatal.® En una primera etapa el recién nacido no presenta retraso del
desarrollo, se encuentra bien alimentado y en buen estado general. Mé&s tarde aparecen los signos
clinicos asociados a atresia de via biliar como son esplenomegalia y ascitis que sugieren
hipertension portal. Las pruebas de funcion hepética son tipicamente los de colestasis con
elevacion de los niveles de bilirrubinas totales, incremento de las GGT y FA.® Sin la creacion de un
drenaje biliar, la atresia de via biliar avanza invariablemente hacia la cirrosis hepatica terminal y

finalmente a la muerte en un plazo de tres afios.’

El proceso de diagnostico de atresia de via biliar sigue siendo un reto, especialmente en el grupo

de neonatos prematuros. Existen pacientes pediatricos que presentan diversos trastornos con
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obstruccion intrahepética que finalmente conducen a ictericia.® Se describen diversos estudios
utiles para determinar el diagndstico de atresia de via biliar, dentro de los cuales se encuentran la
ecografia, bioquimica del higado, intubacién duodenal con medicion de bilis intraluminal,
colangiografia retrograda endoscoOpica, colangiopancreatoresonancia magnética, colangiografia
transquirdrgica, la biopsia hepética con una precision diagnostica del 90-95%°, el gammagrama
con tecnecio 99 reporta una especificidad del 88.6%.° La utilidad de la biopsia hepatica radica en
que se confirma el diagnostico clinico, evalla la actividad necroinflamatoria y fibrosis, identifica la
presencia de enfermedades concomitantes y evalla la intervencion terapéutica, asi como provee
de informacién indispensable para indicar el estadio y prondstico. Se puede utilizar el sistema
METAVIR para determinar el dafio hepatico.” La sociedad de gastroenterologia, hepatologia y
nutricion pediatrica del Norte América recomienda realizar pruebas extensas si el nivel de

Bilirrubina Directa es superior al 20% del nivel de Bilirrubinas Totales (5mg/dl).*

El abordaje actual de los pacientes con atresia de via biliar es secuencial e implica dos pasos:
cirugia de Kasai en el periodo neonatal, con el fin de restablecer el flujo de bilis hacia el intestino y
preservar la funcion hepatica; y finalmente el trasplante hepético. Se estima que un 80% de los

pacientes con atresia de via biliar finalmente necesitaran un trasplante.

El primer procedimiento de Kasai se realizd en un lactante de 72 dias de edad con diagnostico de
atresia de via biliar, se publicé en la Revista Shujutsu en 1959. Esta importante innovacién
quirdrgica no recibi6 el reconocimiento internacional hasta la década de 1960 cuando el articulo
original fue traducido al inglés.'? La cirugia de Kasai apunta a restablecer el flujo de la bilis entre el
higado y el intestino. Esto se lleva a cabo uniendo una rama de yeyuno en Y de Roux que se
anastomosa al porta hepatis después de la reseccion del remanente biliar. La cirugia se inicia con

una incision abdominal transversa la cual se amplia 12 a 15cm supra umbilical derecha. Se diseca el
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remanente de la vesicula biliar, este procedimiento nos guia directamente al remanente conducto
biliar comun el cual se va a seccionar, se identifica el porta hepatis y se realiza incision en cufia con
tijera para producir comunicacion de los conductillos hepéticos. Seguido de esto, se realizalaY de
Roux con 45 cm de yeyuno, esta se pasa atreves del mesocolon, lateral y anterior al duodeno, se
realiza la anastomosis al porta hepatis con suturas continuas o interrumpidas con material

monofilamento reabsorbible 6-0.1

Si el procedimiento de Kasai tiene éxito, el flujo biliar se restaura, las heces se pigmentan y la
ictericia se desvanece. Por lo tanto la evolucion natural a cirrosis hepética se retrasa y en algunas
ocasiones se impide totalmente.!! El éxito de la cirugia de Kasai es menor y menos favorable a
mayor edad al momento de la cirugia. En particular los nifios de més de 90 dias de edad al
momento de la cirugia tienen peores resultados. Estudios Europeos recientes sugieren que la
experiencia del hospital y del grupo quirargico puede influir en el resultado del procedimiento de
Kasai. Se describen estrategias para mejorar la tasa de éxito del procedimiento de Kasai, las cuales
principalmente van dirigidas a la atencion posquirurgica del paciente, en la cual se incluyen uso de
antibioticos profilacticos, agentes coleréticos, la iniciacion de apoyo nutricio agresivo y finalmente
el uso de esteroides.™ La tasa de supervivencia del higado nativo en pacientes con atresia de via
biliar es inferior al 10% a los 2 'y 3 afios tras el diagndstico y sin ningun procedimiento de drenaje
biliar.** Los mejores resultados se obtienen en nifios en los cuales el diagnéstico es precoz v el
procedimiento de Kasai es oportuno. Los nifios que son operados antes de los 60 dias de edad
alcanzan un adecuado flujo biliar y estabilizacion de las condiciones clinicas en el 80% de los casos.
Mientras que en pacientes operados después de los 90 dias la tasa de éxito disminuye hasta el

20%.5
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Mas del 90% de pacientes con diagnostico de atresia de via biliar se someten al procedimiento de
Kasai, mientras que algunos pacientes con enfermedad hepatica en estado final son sometidos a
trasplante hepético de primera intencion. La causa més frecuente de trasplante de higado es el
fracaso del procedimiento de Kasai, que se presenta con colestasis persistente y progresion de la
cirrosis hepatica.'® El seguimiento a largo plazo de los pacientes con atresia de via biliar es
importante, con estrecho seguimiento de la colestasis y fibrosis posterior al procedimiento de
Kasai. La progresion de la enfermedad puede resultar en insuficiencia hepatica relacionada a
eventos tales como ascitis, hemorragia por varices, encefalopatia y defuncion. Aunque las
caracteristicas clinicas y de laboratorio son utiles para el diagnostico, la biopsia hepética se realiza

de rutina para demostrar la progresion a fibrosis y cirrosis hepaticas.?

Existen revisiones sisteméticas que demuestran que hay pacientes con atresia de via biliar que
pueden sobrevivir 20 afios con el higado nativo posterior a un procedimiento de Kasai; se
menciona que el 60% de estos pacientes presentan complicaciones como colangitis, hipertension

portal, hemorragia gastrointestinal y carcinoma hepatocelular.*’

Las complicaciones quirurgicas incluyen ileo posquirdrgico, dehiscencia de la herida quirdrgica,
fuga de la anastomosis intestinal, invaginacion y hernia interna de la Y de Roux, sangrado porta y

fuga de bilis.™*

Las complicaciones posquirurgicas que se presentan y se describen con mayor frecuencia en la

poblacion sometida a procedimiento de Kasai son las siguientes:

Colangitis

Es una complicacién frecuente que se desarrolla después del procedimiento de Kasai. La incidencia

de colangitis posquirurgica en atresia de via biliar oscila entre 40 y 93%, se considera como uno de
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las mas importantes complicaciones que se presentan en el posquirurgico; si no se recibe un
tratamiento adecuado puede progresar a cirrosis biliar e insuficiencia hepética con hipertension
portal. La colangitis recurrente es uno de los factores prondsticos mas importantes posterior al
procedimiento de Kasai, el niumero de episodios de colangitis afecta negativamente la
supervivencia posquirdrgica a largo plazo.® La colangitis ascendente se presenta en las primeras
semanas posteriores al procedimiento de Kasai y se menciona que tiene una incidencia del 30 al
60% de los casos.'? EL mecanismo de presentacion de esta complicacion no es del todo claro, pero
probablemente contribuyen la estasis bacteriana intestinal, el drenaje biliar incompleto y una
obstruccion intestinal en la ventana mesocdlica.” Los organismos que condicionan esta
complicacion son principalmente bacterias gram negativas y anaerobios entéricos. Los signos
clinicos de la colangitis incluyen fiebre, disminucion del flujo biliar, ictericia y en ocasiones dolor
abdominal. Exdmenes de laboratorio muestran leucocitosis, elevacion de bilirrubinas séricas,
elevacion de enzimas hepéticas e incrementos en los niveles de proteina C reactiva.’® El
tratamiento de esta complicacion frecuente es la descontaminacion intestinal a través de
antibioticos profilacticos y la liberacion mecénica de la obstruccién biliar parcial mediante el uso

de colangiografia percutanea transhepatica y revision quirdrgica.’

Hipertension portal

La hipertension portal se produce en el 34 al 76% de los nifios después de la portoenterostomia
hepética y puede ocurrir a pesar de un resultado posquirdrgico aparentemente excelente desde el
punto de vista de drenaje biliar. El hallazgo més comun en pacientes con hipertension portal es la
ascitis, que ocurre en las del 60% de los pacientes; las varices esofagicas ocurren en la mitad de los
pacientes que son seguidos por mas de tres afios posteriores a la portoenterostomia hepética.’® A

medida que la enfermedad progresa, todos los nifios con atresia de via biliar eventualmente

10
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desarrollan fibrosis portal, cirrosis e hipertension portal, incluso si el drenaje biliar se ha
restablecido. Los sitios mas comunes de presentacion de varices son el estbmago, el eséfago, el
sitio de la anastomosis de la Y de Roux y la region anorectal. En caso de hipertension portal con
insuficiencia hepética progresiva y/o ictericia persistente el tratamiento es el trasplante hepatico.
Por otro lado si la funcion hepética se mantiene, se pueden intentar derivaciones porto-sistémicas

quirdrgicas.

Neoplasias malignas

Los pacientes con atresia de via biliar pueden desarrollar neoplasias malignas como pueden ser:
carcinoma hepatocelular, hepatoblastoma y colangiocarcionoma. Todos los pacientes que se
sometieron a un procedimiento de Kasai se deben de vigilar con determinaciones de

alfafetoproteina y ultrasonido de abdomen para deteccion temprana de formacion de tumores.*

La sobrevida de los pacientes con atresia de via biliar ha mejorado significativamente durante las
altimas dos décadas como resultado en mejoras del procedimiento de Kasai, aunado a los avances
que se han presentado en el trasplante hepatico.'® El registro Europeo de atresia de via biliar
indica una supervivencia global del 78% posterior al procedimiento de Kasai sin necesidad de
trasplante hepatico.? Se define un drenaje biliar exitoso cuando se consigue una concentracion de
bilirrubinas totales de menos de 2.0mg/dl en los tres primeros meses posteriores al procedimiento

de Kasai.’

11
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JUSTIFICACION

La atresia de via biliar es una malformacion de la anatomia del arbol biliar que se presenta con
relativa frecuencia en el servicio de cirugia de trasplantes del Hospital de Pediatria del Centro
Médico Nacional Siglo XXI, es la causa més frecuente de colestasis neonatal, progresa
generalmente a cirrosis y enfermedad hepética en fase terminal. Al momento del diagnéstico esta

indicado realizar el procedimiento de Kasai para reestablecer el flujo biliar.

Se han realizado estudios donde se reporta la experiencia quirargica del procedimiento de Kasai,
enfocandose en las complicaciones posquirurgicas y en los factores prondsticos que aseguren el
éxito quirurgico el cual se define como un descenso de bilirrubinas totales por debajo de 2mg/dl a
los tres meses. Se ha concluido que uno de los factores prondsticos mas importantes es la edad en
la que se reestablece el flujo biliar, por lo que los estdndares mundiales indican que el
procedimiento se debe de realizar antes de los 60 dias de edad. En México la mayoria de los
pacientes con diagnoéstico de atresia de via biliar son referidos a hospitales de tercer nivel por
arriba de los 60 dias y la informacion de la experiencia quirargica y de los factores prondsticos es

escasa.

El andlisis de los resultados posquirurgicos del procedimiento de Kasai en pacientes referidos por
arriba de los 60 dias de edad, permitira evaluar la utilidad de este procedimiento para restablecer
el flujo biliar, disminuir costos hospitalarios y referir directamente a este grupo de pacientes a la

lista de espera para trasplante hepatico.

12
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El hospital de Pediatria CMN SXXI al ser una unidad de referencia nacional recibe pacientes
pediatricos con diagndstico de atresia de via biliar. De no realizarse un procedimiento de Kasai en
una edad temprana el prondstico y la sobrevida de estos pacientes es malo segun la literatura
mundial; la espera de un trasplante hepatico es muy larga y teniendo en cuenta las multiples
complicaciones que presentan este tipo de pacientes no es una opcion viable. Por lo tanto
consideramos importante marcar las lineas de tratamiento quirtrgico que se les ofrecen a los
pacientes pediatricos con diagnostico de atresia de via biliar en el hospital de pediatria del CMN
SXXI, analizando las complicaciones quirargicas, posquirurgicas y el éxito del procedimiento de

Kasai.

PREGUNTAS DE INVESTIGACION

¢Cudl es la utilidad de la Cirugia de Kasai, en el manejo quirtrgico de pacientes con Atresia de Vias

Biliares en un Hospital pediatrico de tercer nivel?

13
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OBJETIVOS

Objetivo General:

1. Investigar cual es la utilidad del procedimiento de Kasai en pacientes pediatricos con
diagndstico de atresia de via biliar.

Objetivos especificos

1. Identificar las complicaciones quirurgicas mas frecuentes en los pacientes pediatricos con

diagndstico de atresia de via biliar y que son sometidos al procedimiento de Kasai.

14
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HIPOTESIS

Hipétesis general.

La Cirugia de Kasai es util para mejorar al 50% de los pacientes con atresia de vias biliares dentro

de los primeros 3 meses posterior al procedimiento.

Hipdtesis especificas

Las complicaciones posquirargicas mas frecuentes del procedimiento de Kasai en pacientes

pediatricos con diagnostico de atresia de via biliar son:

Mediatas tempranas

e Sangrado, el cual se presenta en un 50% de los pacientes

¢ Infeccidn, la cual se presenta en un 40% de los pacientes

Mediatas tardias

o Colangitis, la cual se presenta en el 35% de los pacientes

e Hipertension portal, la cual se presenta en el 50% de los pacientes

15
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MATERIAL Y METODOS

Lugar de realizacion del estudio. El estudio se realizara en el servicio de trasplantes de la Unidad

de Alta Especialidad Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI.

Tipo de estudio: Observacional, retrospectivo, longitudinal, descriptivo. Estudio de una cohorte.

Poblacion de estudio: Pacientes pediatricos con diagndstico de atresia de via biliar, que fueron

intervenidos quirdrgicamente mediante procedimiento de Kasai entre enero de 2009 a octubre de

2014.

16
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CRITERIOS DE SELECCION

Criterios de inclusién:

1. Pacientes mayores de 1 mes de edad.
2. Masculinos y femeninos.

3. Con atresia de via biliar

5. Sometidos a procedimiento de Kasai.

Criterios de exclusion:

1. Pacientes operados en otra unidad hospitalaria.
2. Que no cuenten con determinacion de bilirrubinas totales 3 meses posterior a la cirugia

Criterios de Eliminacion:

1. Pacientes que no cuenten con informacién completa en el expediente clinico

TIPO Y TAMARNO DE LA MUESTRA
Se trata de una muestra no probabilistica por conveniencia de casos consecutivos y se incluiran
todos los pacientes que se sometieron al procedimiento de Kasai en el servicio de cirugia de

trasplantes en el periodo de enero del 2009 a octubre del 2014

17
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VARIABLES

VARIABLE DEFINICION DEFINICION ESCALA DE INDICADOR
OPERACIONAL CONCEPTUAL MEDICION
Colangitis Infeccion caracterizada | Inflamacion y/o infeccion de los | Cualitativa nominal e i
por fiebre asociada a conductos hepaticos y biliares e No
incremento de las BT comunes
y/o cultivo positivo
Colangitis recurrente | Mas de un cuadro de Mas de un cuadro de colangitis | Cualitativa nominal e i
infeccion caracterizada e No
por fiebre asociada a
incremento de las BT
y/o cultivo positivo
Hipertension portal Aumento patolédgico de | Aumento patolégico de Cualitativa nominal e i
la presion portal gradiente de presion portal (la e No
secundaria a la Diferencia de presion entre la
inflamacién y fibrosis vena portay la vena cava
que se presenta en el inferior) y por la formacion de
porta hepatis colaterales portosistémicas que
secundario a derivan parte del flujo portal a
procedimiento de Kasai | la circulacion sistémica.
Exito del Niveles séricos de Restablecimiento adecuado del | Cuantitativa discreta e Mo/dl
procedimiento de bilirrubinas totales alos | flujo biliar posterior al
Kasai 3 meses del procedimiento de Kasai
procedimiento de Kasai
iguales 0 menores a
2mg/dl
Edad de realizacion Edad en dias en la cual Edad en dias en la cual se Cuantitativa discreta e Dias

del procedimiento de
Kasai

se realizael
procedimiento de Kasai
en los pacientes con
AVB

realiza la cirugia de Kasai

Condicion organica Condicion organica que Cualitativa
Sexo sefialada en el distingue al hombre de la mujer | Nominal e Masculino
expediente clinico e Femenino
Peso corporal La cantidad de masa La cantidad de masa que Cuantitativa discreta o Kg
que alberga el cuerpo alberga el cuerpo de una
de los pacientes con persona
atresia de via biliar
registrado en el
expediente clinico
Talla Medida de la estatura Medida de la estatura del Cuantitativa discreta e Cm
de los pacientes con cuerpo humano desde los pies
atresia de via biliar hasta el techo de la b6veda del
registrado en el craneo
expediente clinico
fleo posquirdrgico Fallo de la propulsién El ileo posquirdrgico es un fallo | Cualitativa nominal e i
intestinal secundarioa | en la propulsion intestinal que e No
procedimiento de Kasai | aparece de forma aguda en
ausencia de obstruccion
mecanica; es secundario a
procedimientos quirdrgicos
Dehiscencia de herida | Interrupcion parcial o Proceso patoldgico que Cualitativa nominal e i
quirdrgica completa de las capas consiste en una interrupcion e No

de la herida quirdrgica

parcial o completa de las capas
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secundario a
procedimiento de Kasai

de una herida quirdrgica.

Fuga de la Descomposicion de las Descomposicion de las lineas Cualitativa nominal e i
anastomosis lineas de suturaenla de sutura en anastomosis e No
anastomosis gastrointestinales que permiten
biliodigestiva flujo del contenido intestinal a
secundaria a la cavidad abdominal
procedimiento de Kasai
Sangrado de herida Pérdida de sangre a Pérdida de sangre a través de la | Cualitativa nominal e i
quirdrgica través de la herida herida quirdrgica e No
secundario aun
procedimiento de Kasai
Estenosis de la Aumento de los niveles | Disminucion de la luz intestinal | Cualitativa nominal e i
anastomosis séricos de bilirrubinas secundaria a cicatrizacion e No
biliodigestiva posterior a

procedimiento de Kasai
con Gamagrama
hepético obstructivo
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DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO

1. Se revisaron los expedientes clinicos de los pacientes operados de procedimiento de Kasai por
atresia de via biliar, en el departamento de trasplantes (Hospital de Pediatria del Centro Médico
Nacional Siglo XXI del IMSS), durante el periodo comprendido entre enero del 2009 y octubre del
2014.

2. La informacion de cada uno de los pacientes se registrd en una ficha de recoleccién de datos.

3. Al término de la recoleccion de los datos, se capturé en una base de datos electronica del
software estadistico SPSS V 20

4. Se procedio al andlisis y la redaccién final del documento.

Analisis estadistico

Se realizd estadistica descriptiva, estimando frecuencias y porcentajes para las variables con escala
de medicion cualitativa. Las variables cuantitativas se expresaron en medidas de tendencia central
y de dispersion de acuerdo a la distribucion.

Aspectos éticos

De conformidad con el Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de Investigacién para la
Salud en el capitulo 1, articulo 17, fraccion I, este estudio se catalogd sin riesgo, ya que solamente
se revisaron los expedientes clinicos y amparados en el capitulo 1, articulo 23, no se requiere carta
de consentimiento bajo informacién, aunque en todo momento se mantendré la confidencialidad.
Antes de iniciar el estudio, el protocolo se someti6 a revision y evaluacion por el Comité Local de
Investigacion y Etica en Salud del Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI,

siendo aprobado para su realizacion con el nimero de registro F-2015-3603-2
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RESULTADOS

Durante el periodo de enero del 2009 a octubre del 2014, se refirieron a nuestro servicio 18
pacientes con sospecha diagndstica de atresia de via biliar, a todos se les realizo la derivacion
biliodigestiva con técnica de Kasai. Solo 17 pacientes cumplieron con los criterios de seleccion. En
la tabla 1, se muestran las caracteristicas demogréficas de los 17 pacientes incluidos en el
protocolo de estudio. Se muestra que la mayoria de los pacientes fueron del sexo femenino con
64.7%, con una relacion mujer/hombre de 1.83 a 1. Al momento de realizarse la cirugia de Kasai, el
peso de los pacientes presento valores extremos de 3.4 kg hasta 6.10 kg con una media de 4.71kg.
Asi mismo la talla presentd valores extremos de 50 cm a 62 cm con una media de 58.7cm. Se sabe
de antemano la importancia de la edad al momento de realizar el procedimiento de Kasai, ya que
si se realiza antes de los 60 dias de edad, el porcentaje de éxito de la cirugia es mas alto. En
nuestro estudio el paciente que se opero6 a una edad mas temprana fue a los 42 dias de nacido,
mientras que el paciente que se oper6 a una edad maés tardia fue a los 135 dias de nacido. La

media de esta variable fue de 92.8 dias.

TABLA 1. Caracteristicas demograficas

Variable Nimero 6 Valores extremos
Medida de tendencia central

Sexo Masculino 6 (35.3%) na

Femenino 11 (64.7%)

R M/H 1.83/1
Peso (kg) 4.71* 3.4-6.10
Talla (cm) 58.7* 50-62
Edad al realizar el 92.8* 42-135
Kasai (dias)
Defuncion 8 (47%) Na

*media na=no aplica
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La mayoria de los pacientes son referidos a nuestra unidad en etapas tardias. En la tabla 2, se
muestran las comorbilidades asociadas de los 17 pacientes con diagnostico de atresia de via biliar
que se sometieron a procedimiento de Kasai. Un paciente present0 atresia duodenal y otra
comunicacion interauricular. La mayoria de los pacientes (88.2%) no presentaron comorbilidad

asociada a la patologia de base.

TABLA 2. Comorbilidad asociada

Variable Numero %
Comunicacion interauricular 1 5.9
Atresia duodenal 1 5.9
Ninguna 15 88.2

Complicaciones quirdrgicas mediatas tempranas

Las complicaciones quirargicas inmediatas se presentaron en 3 pacientes lo que representa el
17.6% del total de pacientes con diagndstico de atresia de via biliar que se sometieron a
procedimiento de Kasai. El ileo posquirurgico se presentd en 2 pacientes, lo que representa el
11.8% del total de pacientes. La dehiscencia de la herida quirurgica se presentd en 1 pacientes,
representando el 5.9% del total de pacientes. La fuga de la anastomosis biliodigestiva se presento
en un paciente, representando el 5.9 % del total de pacientes. Finalmente un paciente present6
sangrado de herida quirdrgica, representando el 5.9% del total de pacientes. En la tabla 3 se

muestran estos datos.

22


http://www.novapdf.com/

TABLA 3. Complicaciones mediatas tempranas

Ndmero %
fleo posquirargico 2 11.8
Dehiscencia de herida 1 5.9
Fuga de la anastomosis 1 5.9
Sangrado de herida 1 5.9

Complicaciones quirdrgicas mediatas tardias

La complicacion quirdrgica mediata que se presentan con mayor frecuencia es la colangitis con un
porcentaje de presentacion del 76.5% del total de 17 pacientes sometidos a procedimiento de
Kasai. En 5 pacientes (29.4%) la colangitis se present6 de manera recurrente. La hipertension porta
se presento en 12 pacientes, representado el 70.6% de los pacientes sometidos a procedimiento

de Kasai. En 2 pacientes se documento estenosis de la anastomosis. En la tabla 4 se muestran los

datos.
TABLA 4. Complicaciones mediatas tardias
Complicacion Ndmero %
Colangitis 13 76.5
Colangitis recurrente 5 29.4
Hipertension porta 12 70.6
Estenosis de la anastomosis 2 11.8
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Defunciones

De los 17 pacientes, 8 fallecieron principalmente por sangrado, representando el 47% de los
pacientes. En los casos de defuncion 7 pacientes presentaron hipertension portal y colangitis,
representando el 87.5%. Solo un paciente presento colangitis, falleciendo de choque mixto

secundario a trasplante hepatico. Los datos se muestran en la tabla niamero 5.

Tabla 5. Defunciones

Numero Edad Complicacion mediata Edad a la Causa de
caso Kasai* defuncion  defuncion
1 77 Hipertension portal y 8 meses Sangrado
colangitis
2 102 Hipertension portal y 1 afio 2 Sangrado
colangitis meses
3 82 Hipertension portal y lafiol Sangrado
colangitis mes
4 110 Hipertension portal y lafio3 Sangrado
colangitis meses
5 120 Hipertension portal y lafio4 Sangrado
colangitis meses
6 73 Hipertension portal y lafio3 Sangrado
colangitis meses
7 135 Hipertension portal 1 afio Sangrado
8 105 Colangitis lafo6 Choque
meses séptico

*Media de edad al momento de Cirugia de 100.3 dias

Respuesta al procedimiento de Kasai

La cirugia de Kasai exitosa de define como niveles séricos de bilirrubinas totales por debajo de los
2mg/dl tres meses después de realizada la cirugia; solo 2 pacientes alcanzaron un drenaje biliar

eficaz representando el 11.8% de todos los casos.
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Tabla 6. Resultado del Kasai

Desenlace NUmero %

Exito 2 11.8

Sobrevida de los pacientes operados de Kasai

De los 17 pacientes operados de cirugia de Kasai 9 se encuentran actualmente vivos,
representando el 52.9% del total de pacientes. En el grafico nimero 1 se muestra la edad en la
que se realiza la cirugia de Kasai y los pacientes que sobreviven actualmente, los desniveles en la
grafica muestras los pacientes que finalmente fallecieron. De los pacientes que sobrevivieron, a la
mayoria (55.5%) se les realizé la cirugia de Kasai antes de los 90 dias de edad. La mayoria de las
defunciones (62.5%) se presentaron en pacientes operados de cirugia de Kasai después de los 100
dias de vida. De las defunciones la mayoria se present6 los 6 y 12 meses posteriores a la cirugia de
Kasai.

GRAFICO 1. Sobrevida
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GRAFICO 2. Sobrevida
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Biopsias hepéticas

Se dividieron los grupos en pacientes operados antes y después de los 90 dias de edad, se
analizaron los reportes de las biopsias hepaticas y se correlacionaron con la edad al momento de
la cirugia y se presentaron datos de colangitis recurrente. En el grupo de los pacientes operados
antes de los 90 dias se encontraron 8 pacientes, de los cuales el 37% (3 pacientes) reportaron
fibrosis en septos escasos, el resto 63% reportaron fibrosis en septos numerosos. Solamente 3
pacientes presentaron colangitis recurrente. En el grupo de pacientes operados después de los 90
dias se encontraron 9 pacientes, de los cuales el 77% ( 7 pacientes) reportaron fibrosis con septos
numerosos, el resto 23% reportaron fibrosis con septos escasos. Solamente 4 pacientes

presentaron colangitis recurrente. Los datos se muestran en la tabla nimero 7.
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Tabla 7. Biopsias hepaticas

Kasai antes de los 90 dias de edad

Kasai después de los 90 dias de edad

Edad (dias) METAVIR Colangitis Edad (dias) METAVIR Colangitis
recurrente recurrente
42 F3 Si 101 F3 Si
58 F2 No 102 F2 No
63 F3 Si 102 F3 No
72 F2 No 105 F3 Si
73 F3 No 110 F3 Si
77 F3 No 116 F3 No
82 F3 No 120 F2 No
84 F2 Si 132 F3 No
135 F3 Si
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DISCUSION

La atresia de via biliar es la causa mas frecuente de colestasis neonatal en nuestro pais. Sin
embargo se detecta en forma tardia, lo que condiciona retraso de la atencién quirdrgica. Al
detectarse la patologia, generalmente se envia a un hospital de tercer nivel para evaluar el
tratamiento quirdrgico. La literatura refiere que si la cirugia se realiza antes de los 60 dias el éxito
de la cirugia de Kasai se eleva hasta un 60%*°. El objetivo de este estudio es mostrar y analizar la

experiencia en los Ultimos 5 afios de pacientes a quienes se les realizd Cirugia de Kasai.

En cuanto a los aspectos demogréficos de nuestro estudio, la mayoria de los pacientes fueron del
sexo femenino con un 64.7%, lo que coincide con los reportado por Chung y cols? en un estudio
realizado en el 2015, con un porcentaje de presentacion en el sexo femenino del 77%. En la
mayoria de los articulos consultados la incidencia es mayor en mujeres en algunos casos
alcanzando una relacion hombre/mujer de 1.8 a 1. Nuestra muestra es pequefia y coincide con lo
reportado en la literatura, pero se necesitaria hacer un estudio mas amplio e interinstitucional
para corroborar esta informacién. En cuanto a la edad en la que se realiza la cirugia de Kasali,
Haszic y cols?? reportan una media de edad de 58 dias contrastando claramente con nuestra
informacion, donde la mediana de edad de nuestros pacientes fue de 92.8 dias. Por lo mismo es
de vital importancia emprender estrategias que permitan reconocer en una etapa mas temprana
la atresia de via biliar y garantizar el tratamiento quirdrgico eficaz. En paises desarrollados, la
identificacion y referencia oportuna de estos pacientes permite realizar la cirugia de Kasai a

edades mas tempranas con un aumento considerable de la sobrevida.

La presencia de comorbilidades asociada a atresia de via biliar es del 16.2% reportada en un

estudio realizado en el 2011, por Edwiny cols.?, las principales malformaciones reportadas fueron
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las intestinales, esplénicas, urogenitales y vaginales. Incidencia similar a la encontrada en nuestro
estudio, donde 11.8% del total de pacientes presentaron anomalias asociadas, un paciente
presentd comunicacion interauricular que requiri6 manejo quirargico; el otro paciente se
diagnosticd en la etapa neonatal con atresia duodenal manejada con anastomosis en diamante

tipo Kimura.

Las complicaciones quirargicas mediatas tempranas son aquellas que ocurren durante el periodo
de hospitalizacion posterior a la intervencién quirargica. En un estudio realizado por Lopez Santa
Maria y cols?* se reporta una incidencia de complicaciones quirtrgicas mediatas tempranas de
10.5%, ellos analizaron 19 pacientes operado de cirugia de Kasai en un periodo de 3 afios,
presentando principalmente ileo posquirargico. En nuestra unidad la incidencia de complicaciones
quirargicas mediatas tempranas fue del 17.6%, siendo la més frecuente el ileo posquirdrgico que
se presentd en dos pacientes. Esta complicacion se presenta por la manipulacion de asas
intestinales, generalmente se resuelve con manejo conservador, el cual consiste en drenaje
nasogéastrico hasta disminuir gasto y movilizacion temprana del paciente. Se menciona en la
literatura que esta complicacion disminuye con el empleo de la laparoscopia.?, por el momento
en la Unidad donde se realizd el estudio, no se cuenta con experiencia con esta técnica en el

procedimiento de Kasai.

Las complicaciones quirargicas mediatas tardias son aquellas que ocurren una vez que el paciente
es egresado del hospital y el seguimiento se da en la consulta externa. En un estudio realizado por
Bijl y cols?® se reporta una incidencia de complicaciones mediatas tardias del 60.5%. De estas
complicaciones la colangitis se presentd en todos los pacientes con complicaciones mediatas
tardias (100%), la hipertension portal se presentd en el 80% de los pacientes con este tipo de

complicaciones y finalmente el 1.3% de los pacientes presentaron carcinoma hepatocelular. En
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nuestra unidad el 76.5% de los pacientes presentaron por lo me nos un cuadro de colangitis, y el
29.4% presentaron colangitis recurrente. Todos los casos ameritaron hospitalizacion vy
respondieron al manejo conservador con esteroides y antibidtico. La hipertension portal se
presentd en el 70% de los pacientes con cirugia de Kasai, manifestandose con sangrado de tubo
digestivo alto, requiriendo manejo endoscépico con ligadura de vasos sangrantes en la mayoria de
los casos. En dos pacientes se presentd estenosis de la anastomosis a los 3 y 5 meses posteriores al
procedimiento de Kasai respectivamente. En los dos casos se realiz6 remodelacion de la derivacion
biliodigestiva, restaurandose el flujo biliar en los dos casos. Ante un cuadro de elevacion subita de
bilirrubinas totales sin evidencia clinica de colangitis sugerimos realizar un Gammagrama hepatico

para descartar o confirmar la presencia de estenosis de la derivacion y evitar dafio hepatico.

El porcentaje de mortalidad posterior a la cirugia de Kasai reportado por Bijl y cols.? es del 4.3%,
falleciendo principalmente de sangrado de tubo digestivo secundario a hipertensién portal. En
nuestro estudio el porcentaje de defuncion se eleva hasta el 47% de los pacientes operados de
cirugia de Kasai, en lo que concuerdan los estudios es en la causa del fallecimiento, siendo el
sangrado de tubo digestivo la principal causa. La mortalidad se eleva en nuestro estudio a
consecuencia del diagnostico tardio de la enfermedad, en paises desarrollados la mortalidad es
menor y la supervivencia a largo plazo es mucho mayor, Bijl y cols.? reportan una supervivencia

sin trasplante hepatico del 88%.

El éxito de la cirugia de Kasai se define como un descenso de bilirrubinas totales 3 meses posterior
a la cirugia en valores de igual 0 menor a 2mg/dl. En un estudio realizado por Edwing y cols® se
reportan que hasta el 80% de los pacientes alcanzan un flujo biliar adecuado con descenso de

bilirrubinas totales a valores normales. En nuestra poblacion de estudio el porcentaje de éxito es
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de apenas el 11.8%. Contrastando ampliamente con lo que sucede en paises desarrollados,

principalmente por la edad de cirugia, la cual es en la mayoria de los casos antes de los 60 dias.

En el registro japonés de atresia biliar, la sobrevida de los pacientes operados de cirugia de Kasai
es de 75% a los 5 afios y de 66% a los 10 afios posteriores al procedimiento quirdrgico, asi lo
reportan Nio y Cols.?®. En nuestro estudio ningin paciente tiene mas de 5 afios de edad, de los
pacientes que se estudiaron se reporta una sobrevida de 52%, sin embargo la mayoria de ellos
estdn en espera de un trasplante hepético, solo dos pacientes que representan el 11.8% se

encuentran con niveles séricos de bilirrubinas normales.
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CONCLUSIONES

1. Lamortalidad de los pacientes que fueron sometidos en nuestro estudio a cirugia de Kasai
es cercana al 50%, presentdndose principalmente a los 12 meses posteriores al
procedimiento quirdrgico

2. La media de edad al momento de realizar la cirugia de Kasai es de 92.8 dias, muy por
arriba de los recomendado en la literatura consultada; esto principalmente a consecuencia
del diagndstico y referencia tardia de pacientes con atresia de via biliar.

3. En nuestra poblacion de estudio la mayor sobrevida se presenta en aquellos pacientes que
fueron operados de cirugia de Kasai antes de los 90 dias; la mayoria de los pacientes
fallece después del afio de edad a consecuencia de la hipertension portal.

4. El éxito de la cirugia de Kasai solo se presentd en el 11.8% de los pacientes estudiados, por
lo que se debe de insistir en el reconocimiento temprano de los pacientes pediatricos con
diagndstico de atresia de via biliar para ofrecer un tratamiento quirdrgico oportuno o en
su defecto enviar directamente a la lista de trasplantes hepaticos.

5. En la biopsia hepética la mayoria de los pacientes (70%) presentan estadio avanzado con

fibrosis de septos numerosos.
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

NOMBRE AFILIACION:
EDAD AL KASAL: DIAS PESO: kg TALLA: cm
SEXO: MASCULINO ( 1) FEMENINO ( 2 )

COMPLICACIONES QUIRURGICAS INMEDIATAS

ILEO POSQUIRURGICO SI( 1) NO ( 2)
DEHISCENCIA DE HERIDA QX SI( 1) NO ( 2)
FUGA DE LA ANASTOMOSIS SI( 1) NO ( 2)
SANGRADO DE HERIDA QX SI( 1) NO ( 2)

COMPLICACIONES QUIRURGICAS MEDIATAS

COLANGITIS SI( 1) NO ( 2)
COLANGITIS RECURRENTE
SI( 1) NO ( 2)
HIPERTENSION PORTAL
SI( 1) NO ( 2)
ESTENOSIS DE LA ANASTOMOSIS
SI( 1) NO ( 2)

BILIRRUBINAS TOTALES AL MOMENTO CIRUGIA

BILIRRUBINAS TOTALES 3M POSTKASAI

mg/dL mg/DlI
BIOPSIA HEPATICA COMPLICACION
METAVIR: 1 (1)
2-3 2
>3 (3)
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ANEXOS

La cirugia se inicia con una incision abdominal transversa la cual se amplia 12 a 15¢cm supra
umbilical derecha. Se diseca el remanente de la vesicula biliar, este procedimiento nos guia
directamente al remanente conducto biliar comun el cual se va a seccionar, se identifica el
porta hepatis y se realiza incision en cufia con tijera para producir comunicacion de los
conductillos hepaticos. Seguido de esto, se realiza la Y de Roux con 45 cm de yeyuno, esta
se pasa a atreves del mesocolon, lateral y anterior al duodeno, se realiza la anastomosis al
porta hepatis con suturas continuas o interrumpidas con material monofilamento
reabsorbible 6-0
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