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Resumen

El presente trabajo monografico se trata de un estudio de serie de casos donde el objetivo
principal es describir de forma precisa la evolucion, diagnéstico y tipo de abordaje usado en
nuestra unidad Hospitalaria para lo cual se recogié informacion mediante una ficha pre-
elaborada previamente para este estudio de serie de casos de Atresia de la via Biliar, los
cuales se representan en cuadros y graficos estadisticos.

Los principales resultaron fueron: La edad de presentacion fue de 31 a 60 dias con 7 casos
(43.75%),; el sexo que predomino fue el Femenino con 9 casos (56.25%) dejando asi al
género masculino con 7 casos (43.75%). La procedencia de los pacientes fue de Managua,
Masaya, Matagalpa, Leon, Bluefields y Rivas con 2 casos cada uno (12.5%) vy ligeramente
de otros departamentos lo que nos dice que no tiene relacion su presentacion con el origen.

Respecto a la edad en que se realizé el diagnostico de atresia de vias biliares tenemos que 7
casos (43.75%) fue de 31 a 60 dias; los sintomas y signos que mas fueron presentados por
los pacientes son: la ictericia que se presentd en 16 casos (100%), la pérdida de peso en 15
casos (93.75%), la presencia de acolia en 14 casos (87.5%); el principal medio de imagen
complementario utilizado para el diagndstico de atresia de via biliar fue el ultrasonido
abdominal que se practicé en todos los casos (100

Dentro de los parametros de laboratorio encontramos que los exdmenes de laboratorio en
relacion a la bilirrubina total alta se presentd en 16 casos (100%), mientras que la
bilirrubina directa alta se present6 también en 16 casos (100%), las transaminasas elevadas
se presentaron en solo 8 casos (50%) estos en conjunto se les dio seguimiento y en un
periodo no menos de un mes la mayoria de los casos posterior a su intervencion
disminuyeron los valores.

La técnica quirtrgica mas empleada fue la exploracién abdominal con toma de biopsia
hepética que se realizé en 9 casos (56.25%) y el procedimiento de KASAI se realiz6 en 7
casos (43.75%).

Las complicaciones Posterior al procedimiento en el transquirargico temprano y de forma
tardia estan: tenemos que de forma temprana 3 casos presentaron colangitis (18.75%), 2
casos presentaron infeccidn de la herida quirargica (12.5%) , las complicaciones tardias que
mas afectaron a los pacientes intervenidos estan la cirrosis hepatica y la hipertensién portal
que se presentd en 1 caso (6.25%).

Por lo cual recomendamos a la unidad el brindar capacitacion continua actualizando al
personal de salud de nuestra unidad principalmente area de Neonatologia que reciben estos
traslados y nuestro servicio de Cirugia Pediatrica, para que el diagnostico sea precoz,
oportuno y demos continuidad con esta tematica en las generaciones futuras para
estandarizar pautas del manejo y su intervencion quirdrgica para logra el éxito de la
atencion integral de nuestro pacientes.
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Opinién del tutor

El presente trabajo cientifico que lleva como titulo: Caracteristicas clinicas y evolucion postquirdrgica
de pacientes con atresia de la via biliar ingresados y operados en el Hospital Infantil Manuel de Jesus
Rivera, fue realizado por el Dr. Livio Miguel Pérez Luna, el cual es de gran importancia para el debido
conocimiento sobre el diagnostico temprano de esta patologia, la cual es poco frecuente y poco
sospechada como causa de hiperbilirrubinemia persistente del recién nacido. Este estudio es de gran
importancia dado que nuestro hospital es el centro referencia para este tipo de patologia congénita.

Este estudio debe ser la pauta para un manejo exitoso de esta patologia que pocos conocemos y de
dificil abordaje en nuestro Pais, a pesar de tener guias internacionales donde se realiza con éxito ciertas
cirugias ,contribuyendo asi a mejorar la atencion en nuestra poblacion pediatrica y a la vez mejorar el
pronostico y la sobrevida de nuestros mimados de la revolucion.

Cabe mencionar que no hay estudios previos en este pais, por lo que me alegra mencionar que dicho
estudio puede ser la base para préximos estudios enfocados en esta linea para un futuro.

Dr. Fabian Cruz
Especialista en Cirugia Pediatra.
Sub especialista Cirugia Colorectal.
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INTRODUCCION

La atresia de la via biliar es una entidad de etiologia desconocida, que se caracteriza por una
obliteracion progresiva de los conductos de la via intrahepatica como extra hepatica, que causa ictericia
en la etapa neonatal y sindrome colestéasico que conlleva a un dafio irreversible al parénquima hepatico a
través de la fibrosis de los conductos intra y extrahepatica, con una mortalidad del 100%, si el
diagnostico es tardio. (1) Conociendo esto sabemos que esta enfermedad es la causa principal de cirrosis
y de hepatopatia mortal durante el primer afio de vida, asi como la indicacion més frecuente de
trasplante hepatico en nifios. (2) La importancia de un diagndstico temprano radica en la intervencion
oportuna a través del procedimiento de Kasai para evitar el progreso de esta colangiopatia.

La presentacion clinica de esta patologia se caracteriza por la triada clasica de ictericia persistente,
acolia y coluria. (3) La frecuencia de la atresia de via biliar en México varia de 1 en 10,000 a 1 en
16,700 nacidos vivos; predomina levemente en mujeres: 1.4-1.7:1 en hombres, no tenemos datos
estadisticos a nivel nacional y/o hospitalario. (5)

El tratamiento para la atresia de la via biliar se describié por primera vez en 1986 por el Dr. Moroi
Kasai, que consiste en una cirugia de derivacion biliodigestiva para realizar un drenaje de la bilis, es
necesario saber que el pronostico va a ir en dependencia al diagndstico, entre mas temprano el
diagnostico tendra una mejor sobrevida.

Estudios sobre la historia natural de Atresia de vias biliares demuestran que sin cirugia 98% de los
pacientes muere antes de los tres afios (promedio 19 meses). Desde la introduccién del procedimiento
quirdrgico de Kasai la sobrevida se incrementd de forma gradual de 30 a 75%, misma que se modifica
con la presencia de complicaciones en el postquirdrgico como la colangitis ascendente (70-90%),
hipertensién portal progresiva y sangrado de varices esofagicas como ultima complicacion mas
frecuentes. (5)

Dado que en Nicaragua no contamos con el trasplante hepatico, la realizacién de la derivacion de Kasai
es la opcién principal, la cual se debe de hacer antes de los 60 dias para por lo que es de gran
importancia realizar un diagnoéstico oportuno para el abordaje de esta patologia y mejorar la tasa de éxito
de dicho procedimiento.
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ANTECEDENTES

Las primeras descripciones de la via biliar se describieron 2,000 afios A. de C .y las primeras
descripciones de la atresia de la via biliar fueron en 1892 por Thompson y reconocidas por Gross en
1953 como causa de ictericia neonatal obstructiva, fue hasta en 1968 que el Dr. Moroi Kasai realizé la
cirugia que actualmente lleva su apellido, dando lugar a que lo incorregible se volviera corregible como
es la atresia de la via biliar logrando una mayor sobrevida del paciente.

Macias Pérez en el afio 2000 en su tesis describe el comportamiento de dos patologias de via biliar los
quistes de colédoco y atresia de la via biliar, en su revision de 18 casos encontro que el sexo femenino es
el mas afectado, que el procedimiento quirargico de eleccion en el caso del quiste de colédoco es la
porto enteroanastomosis, seguido de la coledocoyeyuno anastomosis. (Pérez, 1998-2000)

Surasak Sangakhathat de la Universidad Prince de Tailandia realiz6 un estudio acerca de factores peri-
operatorios que predicen el resultados de la portoenteroanastomosis en lactantes, revisando datos
clinicos y los de laboratorio en pacientes con atresia de la via biliar demostrando que la edad media para
la operacion fue de 78 dias, después del procedimiento 19 casos (33.4%) resolvieron su ictericia, 6 casos
(10.5%) buena resolucién y 32 casos (56.1 %) tuvieron mal resultados. Llegando a la conclusion que los
lactantes menores de 60 dias y el tipo | de atresia de la via biliar fueron determinantes claves para una
porto-entero anastomosis hepatica exitosa. (Sangkhathat S, Med Assoc Thai. 2003 Mar)

Cesar Emilio Silverio Garcia —Diana Cristina Pérez Valencia en la Habana Cuba estudio el patron
clinico y epidemioldgico de la atresia de vias biliares en Cuba, durante el periodo de enero 2011-
diciembre 2015 en Cuba. Concluyendo que la incidencia en la enfermedad en Cuba asciende
anualemnte, sin preferencia de género y es superior en Mayabeque. Son tipicos las manifestaciones de
ictericia, coluria, hiperbilirrubinemia, hipertransaminasemia, hipercolesterolemia con alteracion de
gammaglutamiltransferasa mas que de la fosfatasa alcalina y restablecimiento del flujo biliar si eran
operados.

Se realiz6 un estudio: Correlacion de los hallazgos anatobmopatoldgicos y supervivencia en pacientes
con atresia de la via biliar durante los Gltimos 10 afios en el Hospital de Quito desde 2004-2014.
Realizado en el hospital de Ecuador un estudio de tipo transversal, analitico en el que concluye que el
sexo masculino fue el méas afectado con histopatologia no favorable. El grupo de edad fue de 1 mes
hasta 4 meses, predomind el tipo Il de atresia de Vias biliares. Los pacientes sometidos al
procedimiento de Kasai tuvieron complicaciones como la colangitis en el 63,8% de los casos, no
relacionandose con el patron de la biopsia hepéatica con una sobrevida del 63,6%.
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A nivel nacional

Reynaldo Antonio Aragén Dinarte, realizd un estudio en el Hospital Manuel de Jesus Rivera con el
siguiente nombre: Comportamiento clinico quirdrgico de los recién nacidos con atresia
gastrointestinal en la sala de neonatologia durante el afio 2012 encontrando que la edad més frecuente
de aparicién es de 0-3 dias con predominio de sexo femenino con un 69% donde las malformaciones
asociadas con atresia gastrointestinal son: cardiacas 34% en referencia a la clasificacion de los recién
nacido con atresia esofagica se les realizo anastomosis termino-terminal mas ligadura de fistula 22% y
las de tipo intestinal el Kimura fue el procedimiento mas usado con un 17%; otra malformacion
frecuente con la atresia via biliar 8% (pacientes en el estudio) la cual se observo en recién nacidos de
menos de 60 dias. (Aragon, DIC-2012)

Ivexy Kireldy Rugama realizd un estudio, en el hospital infantil Manuel de Jesus Rivera: Evolucion
clinico quirurgica de pacientes con malformaciones congénitas del aparato digestivo, en la unidad
de cuidados intensivos; de enero 2011 a diciembre del 2012, donde se encontrd que la atresia de la via
biliar y el diverticulo de Meckel ocupan el 16% de la incidencia. Dando asi la mortalidad de 32% con
complicaciones médico-quirdrgicas méas observadas fueron segln el orden: sepsis, perforacién intestinal
y la insuficiencia renal; por lo cual recomienda que la captacién y darles seguimiento a los pacientes
junto con la capacitacion continua y actualizada sobre su diagndstico y procedimiento daran mejores
abordajes para estandarizar su manejo integral. (Z., Enero 2011-Dic 2012 )
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JUSTIFICACION

La atresia de la via biliar es una colangiopatia obliterante, idiopatica y progresiva de las vias biliares
intra-extrahepatica, dando asi la ictericia neonatal como primer signo de esta patologia aumentando asi
la tasa de morbi-mortalidad y disminuyendo los estandares de calidad de atencion en la salud asi mismo
generando luto en nuestra familia debido a su diagnostico tardio.

Para disminuir la alta tasa de mortalidad de esta patologia es necesaria la realizacion de un diagnostico
temprano y su manejo quirargico oportuno, ya que multiples estudios nos comentan que a través de una
Porto-enterostomia de Kasai antes de los 60 dias se logra alcanzar una sobrevida del 75% a los 3 afios de
vida.

En nuestro pais no existen datos fidedignos de esta patologia y de su terrible evolucién; dado que no
contamos con estudios de la atresia de la via biliar lo que hace que desconozcamos y diagnostiquemos
de forma inoportuna, por lo cual es de suma importancia realizar un estudio para conocer la
epidemiologia de nuestra poblacion nacional.

Por lo anterior expuesto es importante tener estadisticas propias y actuales para la comprension de esta

patologia que ayudara a su vez al personal de pediatria y del area de cirugia, principalmente para lograr
un abordaje integral y disminuir su mortalidad.

11
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Siendo el Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera “La Mascota”, el centro de referencia nacional para
la atencion de nifios con patologia quirurgica en Nicaragua, y tomando en consideraciéon que la atresia
de vias biliares es una de las principales causas de ictericia persistente en la etapa neonatal, por lo cual
es la menos sospechada y de manejo tardio, lo que imposibilitara la realizacion del procedimiento
quirdrgico, que ademas esta poco documentada en nuestro medio, me condujo a formularme el
siguiente problema:

¢ Cudl es la evolucién postquirdrgica de pacientes con diagnoéstico de atresia de la via biliar ingresados y

operados en el Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera durante el periodo comprendido de Enero 2018
a Diciembre del 20227

12
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OBJETIVOS

Objetivo general
» Conocer las caracteristicas clinicas de ingreso y evolucién medico quirurgica de los pacientes

con diagnostico de atresia de la via biliar en el Hospital Manuel De Jesus Rivera durante el
periodo de Enero 2018 a Diciembre del 2022.

Objetivos especificos

1. Mencionar las caracteristicas sociodemogréficas de los pacientes que fueron tratados
quirdrgicamente por atresia de la via biliar.

2. Describir manifestaciones clinicas de ingreso de los pacientes con diagnostico de atresia de la via
biliar.

3. Especificar el abordaje quirargico que se realiz6 en los pacientes que fueron tratados
quirargicamente por atresia de la via biliar.

4. Sintetizar la evolucidn post quirargica de los pacientes con diagnostico de atresia de via biliar y
su condicién de egreso.

13
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MARCO TEORICO

La atresia de la via biliar es una entidad poco frecuente, corresponde a una colangiopatia obstructiva que
se presenta en la etapa neonatal. Se caracteriza por un cambio obstructivo y progresivo tanto de la via
intra como extra hepética, constituyéndose en fibrosis y obliteracion de estas, lo que se puede llevar a
la cirrosis hepética. Siendo una de una de las principales causas de trasplante hepético en los nifios en la
etapa neonatal antes de los 3 afios de vida.

La incidencia en Estados Unidos y Europa es entre 1:16 000 a 1:20 000. En la regién de Asia y el
Pacifico es mas frecuente, con 1:9 100 en Japdn y hasta 1:2 700 en Taiwan. (11) Y a nivel mundial es de
alrededor de 1 de cada 9000 a 12000 recién nacidos vivos sin embargo se presenta como la principal
causa de ictericia de origen extra hepatico en este grupo y asi mismo de trasplante hepatico; en algunas
literaturas lo describe como la causa del 30-40% de las colestasis neonatales, seguida por la hepatitis
neonatal con el 30% de los casos. Existe un discreto predominio del sexo femenino y generalmente se
presenta en neonatos a término.

La etiologia exacta se desconoce, por lo que se han formulado hipdtesis y existen maltiples factores que
juegan un papel en el surgimiento y desarrollo de la enfermedad (10, 13,14) entre ellas:

1. Tenemos que es una enfermedad inflamatoria progresiva (la hipétesis mas acertada, producida
por un virus reo virus, citomegalovirus, rotavirus C, Herpes Virus).

2. Para la forma embrionaria a nivel gestacional el uso de ciertas drogas como la fitoxinas,
micotoxinas Yy toxinas en general de tipo agricola.

3. Genético por la asociacion con las malformaciones congénitas que son raras y no hay
concordancia entre gemelos idénticos.

4. Falta de recanalizacion de los conductos biliares.
5. Isquemia o malformaciones de la placa ductal.
La enfermedad inflamatoria progresiva esta es la hipotesis mas aceptada debido al caracter progresivo de

la enfermedad, probablemente producido por virus (reovirus, citomegalovirus, rotavirus C, herpes virus).
La teoria viral estd apoyada por la observacion de casos agrupados de forma estacional.

14
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Clasificacion
Esta al momento de clasificarla se puede en dos formas principales debido a lo antes expuesto:

La primera es la forma embrionaria/fetal se le conoce como sindromica o temprana Y representa el 10-
20 % de los casos en total, asociada a malformaciones congénitas adicionalmente como por ejemplo ;
asplenia, Malrotacion del intestino, situs inversus, atresia del intestino delgado y otras.

La segunda en etapa postnatal /perinatal se conoce también en tardia y no sindromica, esta representa el
80-90% de los casos y se asocia a una anomalia aislada.

Se habla de lesion inmunologica donde la presencia de infiltrados inflamatorios mononucleares en los
conductos biliares intrahepatica estd dafiada y dentro del epitelio biliar se ha considerado como
evidencia de lesion inmuno-mediada desde los primeros estudios de atresia biliar.

Segun momento de presentacion (10)

a) Posnatal (65-90 %), generalmente como anomalia aislada.
b) Embrionaria o fetal (10-35 %).

Anatomica (segun el nivel de la obstruccion)

a) Atresia tipo | (5-12 %): obliteracion del colédoco, con libre transito por los conductos
proximales.

b) Atresia tipo Il (2 %): Una de ambas variedades:
Atresia del conducto hepatico comun, con o sin atresia del colédoco, del cistico y vesicula
biliar.
Atresia del colédoco, del cistico y de la vesicula con conducto hepatico comun permeable.

c) Atresiatipo 11 (86-90 %): atresia del colédoco, del hepatico y de la vesicula biliar.

Segun presentacion clinica
a) Atresia de via biliares Favorable
b) Atresia de la via biliares desfavorable

15
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Cuadro clinico
Los sintomas o signos caracteristicos son:

% lIctericia: persiste después del periodo de ictero fisiologico del recién nacido (tres semanas), o
aparece entre la cuarta o quinta semana de vida. Inicialmente puede ser ligera a moderada, luego se
incrementa paulatinamente a medida que la enfermedad progresa.

+¢+ Coluria: coloracion oscura de la orina por la excrecion de sales biliares.

+«+ Acolia (nivel de evidencia Il) (7): heces blancas por ausencia de bilis en las mismas. Es importante
sefialar que con frecuencia las heces se tifien de un color amarillo claro que es resultado de la
descamacion de las células epiteliales intestinales impregnadas en bilirrubina.

%+ Ascitis: muy rara en nifios menores de 10 semanas de edad.
+«+ Otros sintomas o signos de insuficiencia hepatica (edema, circulacién colateral).

Maés tardiamente en dependencia del curso de la enfermedad pueden aparecer sintomas y signos de
hipertensién portal y/o cirrosis hepatica.

Al examen fisico del abdomen se puede observar discreta 0 moderada hepatomegalia (nivel de evidencia
I1), (17) o esplenomegalia; puede o no haber ascitis.

Exéamenes complementarios
a) Hematologia y quimica sanguinea (16,18,19)
b) Hemograma: hemoglobina normal o baja.
c) Coagulograma: puede estar alterado, en dependencia del dafio hepatico que exista.
d) Transaminasas: pueden estar normales o elevadas.
e) Bilirrubina total y fraccionada: elevada a expensas de la bilirrubina directa (nivel I de evidencia).
(10)
f) Antigeno de superficie para hepatitis B, y anticuerpo para hepatitis C.
g) Gammaglutamil transpeptidasa (GGT): elevada (nivel 11 de evidencia). (17)

Orina: Ausencia de urobilindégeno
Las pruebas de funcién hepética generalmente se encuentran normales al inicio de la enfermedad y

progresivamente se alteran conforme la funcién de sintesis hepatica se encuentra comprometida,
presentando hipoalbuminemia y prolongacion del tiempo de Protrombina.
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Pruebas Imagenologicas:

e Ultrasonido abdominal (20,21)

e Vesicula biliar con morfologia anormal o ausente (nivel Il de evidencia).

e Signo del cordon triangular (corddn fibroso a nivel del hilio hepatico de marcada densidad
ecogénica). (nivel 1l de evidencia).

e Evalla parénquima hepatico (cirrosis hepatica).

e Aumento del indice de resistencia y el didmetro de la arteria hepética y disminucién del flujo y
diametro de la vena porta.

e Dilatacion quistica focal de la via biliar extrahepética en la forma quistica. (22)

La cintigrafia o0 gammagrafia hepatobiliar. Aporta 98 % de especificidad (nivel | de evidencia) (23). El
radioisotopo se administra tras pre-estimulacién con fenobarbital durante 3-5 dias, o con acido
quenodesoxicolico. En la atresia de vias biliares hay captacion hepatica del farmaco sin excrecion biliar.
La presencia de isdtopos en el tracto gastrointestinal excluye el diagndstico de la enfermedad. (24)

e Otras enfermedades hepatocelulares, por ejemplo, en la hepatitis neonatal se mantiene captacion
pobre en el higado y excrecion intestinal normal.0 (nivel Il de evidencia) (10)
e No se obtiene bilis en el contenido duodenal aspirado.

Laparoscopicos
e Laparoscopia con colangiografia. Permite inspeccionar la presencia o no de vesicula y conductos
biliares a lo cual se le afiade la toma de biopsia de higado.

Colangiografia laparoscopica o abierta (nivel | de evidencia)
Puede presentar los signos especificos siguientes (10)

e No pase de contraste al duodeno.

e Extravasacion del contraste.

e No se visualizan conductos intrahepatica.

Biopsia hepética
Tipos de biopsias:

> Biopsia hepética (nivel | de evidencia). (10)
» Percutanea, laparoscopica y abierta transoperatoria.
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Posibles resultados:

Proliferacion de conductos y conductillos biliares.
Fibrosis de los tractos portales.

Colestasis.

Tapones de bilis en los conductos dilatados.
Necrosis focal de células hepaticas.

Alteraciones inflamatorias y transformacion celular.

VVVYVYVYVYVYVY

Factores pronosticos

o Asociacion sindrome de malformacion esplénica
. Tipo anatémico

o Edad del paciente

o Grado de la fibrosis en el momento de la cirugia
o Experiencia del equipo quirurgico

El tratamiento del nifio con atresia de vias biliares es quirdrgico. La literatura recomienda realizar una
porto enterostomia (procedimiento de KASAI) antes de las OCHO semanas de vida, con el objetivo de
conseguir el drenaje del higado a través del porta hepatis, este espacio es rico en vasos linfaticos. La
ausencia de drenaje con este procedimiento sera causa de fallecimiento del nifio en el 100% de casos,
alrededor de los dos afios de edad, por cirrosis biliar y falla hepéatica. La operaciéon de Kasai ubica a la
atresia de la via biliar como una enfermedad dindmica por cuanto en dicha patologia, ademéas de la
obstruccidn extrahepatica, se desarrolla una obstruccion intrahepéatica generalmente rapida.
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Tratamiento quirdrgico
Hoy en dia se consideran solamente dos tipos de tratamiento para estos casos y son:

e Porto-entero anastomosis de Kasai esta se puede realizar en abierta o laparoscépica (25,26,27)
e Trasplante hepético.

La porto-entero anastomosis de Kasai, defendido por Ryoji Ohi, sucesor de Kasai en Japén, es
probablemente la operacidén que se realiza con mayor frecuencia con el objetivo de limpiar todos los
rastros de la vesicula biliar y los conductos extrahepético y dejar una placa portal desnuda para lograr
una entero anastomosis y drenar la via biliar y por ende la bilis para evitar las complicaciones.

El trasplante primario para atresia de la via biliar se abogo por primera vez en la década de 1980 por el
padre del trasplante de higado, Thomas Starzl, durante este época ha habido un resurgimiento del interés
por esta opcion al menos en EE.UU y en los centros hospitalarios donde tienen la capacidad para la
realizacion de trasplante hepatico, esto se debe realizar de forma rutinaria. (9)

Como se cree que la inflamacion es un punto clave en la patogenia de la atresia de la via biliar, se han
investigado las propiedades antiinflamatorias de los esteroides y su roll como terapia adyuvante en
aquellos con atresia de la via biliar sometida a porto-entero anastomosis de Kasai que es una practica
habitual en los centros japoneses, que cuentan con los mejores resultados generales.

Hablando del Procedimiento de Kasai: La porto enterostomia de Kasai se realiz6 tomando las siguientes
consideraciones;

e Diseccién muy cuidadosa de cordon fibroso en sentido proximal, respetando prolijamente las
estructuras vasculares hasta llegar sobre la bifurcacion de la vena porta y ligando pequefias
comunicantes portales al hilio hepatico, sin movilizacion de ligamentos hepaticos.

e Confeccion de “Y” de Roux con asa desfuncionalizada de yeyuno de 40 cm de longitud.

El soporte nutricional con NPT durante la primera semana del postoperatorio en todos los pacientes
y re inicio de la via oral a partir del 3 al 5 dia con alimentacion enteral con férmula especial a base
de hidrolizados de proteinas y triglicéridos de cadena media. Todos los pacientes recibieron
metilprednisolona 20 mg y al quinto dia post Kasai se disminuyé 2.5 mg cada dia hasta llegar a 5
mg dia. Luego se cambid a predispone 5 mg dia por una semana. Como profilaxis todos los
pacientes recibieron cefalexina 12.5 mg /Kg/dosis cada 12 horas por un mes. El seguimiento
programado al mes y luego cada 6 meses, para evaluacion clinica y de pruebas de funcién hepatica.
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Técnica quirurgica
Existen ciertos principios fundamentales a tener en cuenta durante el procedimiento quirurgico.

De la técnica quirurgica, los més importantes, a considerar son:

- Diseccion y Exeresis del corddn fibroso que corresponde a la via biliar principal, con
extremo cuidado de la vascularidad del hilio. Atentos a las variantes anatomicas de la
arteria hepatica, evitando una lesion arterial, que agrave el proceso de fibrosis de la via
biliar.

- Diseccion en sentido proximal del hilio hepético para reconocer la placa del porta hepatis,
debemos llegar por encima de la bifurcacion de la vena porta. Existe pequefas
comunicantes entre la vena porta y el segmento uno de higado, que deben ser separadas y
ligadas. Preferentemente el uso de electro cauterio debe ser restringido.

- Para el abordaje del hilio hepéatico no ofrece ninguna ventaja, la movilizacion del higado,
por lo tanto debe conservarse los ligamentos diafragmaticos. Esta actitud, sera muy
reconocida por el equipo de trasplante en caso de que el nifio requiera de esta alternativa
terapéutica.

- Una vez que se realiza incisién de la cavidad abdominal se confirma el diagnostico
confirma mediante irrigacion del arbol biliar que es seguido por colangiografia a través
de un pequefio tubo de plastico insertado en la vesicula biliar o en los remanentes de la
via biliar.

- La diseccién se lleva a lo largo del conducto cistico hasta su unién con el conducto
hepatico y el procedimiento continta a lo largo del conducto hepatico hacia el porta
hepatis, a lo largo del conducto biliar comin. Asi, hacia la totalidad el sistema biliar
extrahepatico se puede visualizar completamente mediante la técnica usada descrita con
anterioridad.

- Cuando el arbol biliar no se puede perseguir, se hace una incision transversal a la
superficie del ligamento hepatoduodenal y los tejidos conectivos del ligamento que puede
contener conductos biliares rudimentarios se disecan en masa de los vasos sanguineos
subyacentes. Estas Gltimas estructuras son expuestas primero para evitar que se lastimen.
Diseccion de los conductos hepaticos o la masa de tejido conectivo pre vascular del
ligamento avanza hacia el higado.
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El conducto hepético o la masa de tejido conjuntivo pre vascular se divide lo mas cerca
posible del higado. Por lo general, el extremo cortado de la masa consiste de ‘tejidos
fibrosos densos y pequefias manchas verdosas se pueden ver en la superficie cortada en
algunos casos.

Proximo procedimiento es un asa yeyuno se divide unos 10 cm. distal al ligamento de
Treitz y el extremo proximal del yeyuno se anastomosa al lado anti mesentérico del
yeyuno, dejando unos 25 a 30 cm segmento cerrado del yeyuno. El bucle libre de este
yeyuno ciego se lleva a la porta hepatis a través de una hendidura en el mesocolon en
forma de Y de Roux.

Una pequefia abertura, 5 mm de longitud, es entonces hecha en el borde anti mesentérico
del asa de yeyuno ciega justo cerca de su fin. Luego, se sutura el margen de la abertura
del yeyuno alrededor del corte, el extremo de la masa fibrosa en el porta hepatis con una
sutura continua utilizando Catgut 5-O.

Después de completar la sutura interna continua, se colocan suturas seromusculares
interrumpidas entre la pared posterior del yeyuno y los tejidos fibrosos alrededor de los
vasos en el ligamento hepatoduodenal como una capa posterior, mientras que la pared
anterior del yeyuno se sutura a la superficie inferior del higado justo alrededor del porta
hepatis como el anterior capa.

Se inserta un drenaje penrose detras de la anastomosis a través de una puncion herida en
la pared abdominal. (15)

Factores de prondstico favorable

Deben ser evaluados de manera individualizada, evolutivamente y tener en cuenta la sumatoria de varios

factores:

e Edad menor de 60 dias al momento de la cirugia (nivel Il de evidencia).

e Atresia de vias biliares tipos 1 y 2. Variedad no sindromica.

e Ausencia de cirrosis hepatica establecida en el momento de la cirugia.

e Presencia de bilis intraoperatoria durante el acto operatorio (experiencia personal).

e Disminucién o desaparicion de la ictericia luego de la cirugia (nivel Il de evidencia), mejoria del
color de las heces o heces teflidas por bilis, aclaramiento de la coluria.
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e Disminucion de la hiperbilirrubinemia directa (nivel Il de evidencia), de la GGT, de la fosfatasa
alcalina y de los acidos biliares en suero. (33)

e Experiencia del equipo quirargico (nivel 11 de evidencia). (10,23)

e Estabilizacion o disminucion de las enzimas de cit6lisis (TGO, TGP).

e Ausencia de colangitis. (nivel 11 de evidencia). (10)

e Buen aumento de peso y talla (nivel 11 de evidencia). (10)

Variantes de evolucion clinica posoperatorio

> Restablecimiento del flujo biliar.

> Restablecimiento total parcial del flujo biliar (intermitente).

» Ausencia de restablecimiento del flujo: persistencia de la acolia, incremento de la ictericia, de las
enzimas hepéticas y de la hiperbilirrubinemia directa.

En lo que respecta a la biopsia hepéatica debe realizarse con TROCUT, con la finalidad de obtener un
cilindro representativo del parénquima hepatico, para investigar la fibrosis peri portal y la posible
cirrosis biliar.

Una biopsia hepatica previa a la laparotomia es la piedra angular del estudio diagnostico de un lactante
con colestasis no diagnosticada, con énfasis en el reconocimiento oportuno de la obstruccién biliar y la
hepatoportoenterostomia temprana en la atresia biliar

En un estudio realizado por el servicio de patologia de Childrens Hospital de Filadelfia, Pensilvania se
encontrd que ocho caracteristicas histologicas eran predictores significativos de atresia de la via biliar
mediante andlisis univariado: tapones biliares de conductos/ductulares, reaccion ductular generalizada
de moderada a marcada y proliferacion de conductos biliares, edema del estroma portal, estadios mas
altos de fibrosis portal (estadios 3 y 4), pseudoroseta prominente infiltrados neutrofilicos peribiliares de
moderados a marcados y lesidn de los conductos biliares interlobulillares.

Estas Ultimas cinco caracteristicas, cuando se observaron juntas en una biopsia, dieron como resultado
un indice de concordancia de 0,89 (IC del 95 %: 0,84, 0,93) para confirmar o descartar el diagnostico de
atresia de via biliar (27).
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Manejo y seguimiento post operatorio. - El uso de la metilprednisolona, a partir del quinto dia post
operatorio, evita la fibrosis a nivel del portahepatitis mejorando del flujo biliar en la porto-entero
anastomosis (7). El hincapié en mantener un adecuado soporte nutricional, para obtener una ganancia
ponderal adecuada y temprana que protege al higado y mejora la recuperacion del paciente.

Complicaciones precoces
a) Colangitis
b) Dehiscencia de suturas
c) Hemorragias
d) Infeccion de la herida quirurgica
e) Otras infecciones: peritonitis, sepsis
f) Evisceracion

Complicaciones tardias
a) Hernias incisional
b) Colangitis
c) Cirrosis hepatica
d) Hipertensién portal
e) Sindrome hepatopulmonar

Criterios de trasplante

La mayoria de los pacientes con atresia de vias biliares (80 al 90 %) va a requerir trasplante en algln
momento de su vida debido a:

e Diagndstico por encima de los seis meses de edad (para algunos autores la porto-entero
anastomosis pudiera ofrecer alguna oportunidad de drenaje, mejoraria el estado nutricional y
retardaria la evoluciéon del dafio hepatico hasta que el nifio alcance el afio de edad en que
aumenta el porcentaje de supervivencia al trasplante).

e No restablecimiento del flujo biliar o restablecimiento incompleto después de la operacion.

e Disminucion del flujo de la vena porta y el incremento del indice de resistencia y diametro de la
arteria hepatica.

e Presencia de signos y sintomas de insuficiencia hepatocelular o hipertension portal progresiva

e Sindrome hepatopulmonar.
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El tratamiento a traves del transplante hepatico para la atresia biliar, este se realizo por T. Starzl en
1963 donde se modifico la expectativa de vida haciendo lo mejor posible para que se mejore no solo
su supervivencia sino su desarrollo normal y adecuada calidad de vida

La tasa de supervivencia fue del 90% al afio y del 80% a los 10 afios esto es gracias a que mejoria en el
manejo de las complicaciones posterior a la cirugia del trasplante y que se optimizaron las técnicas
quirdrgicas para buscar la escasez de donantes pediatricos, asi como la inmunosupresion postoperatoria
personalizada dandoles un mayor control y tratamiento de diferentes complicaciones posterior al
trasplante hepatico.
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DISENO METODOLOGICO

Tipo de Estudio
Se realizé un estudio de serie de caso, observacional, descriptivo.

Area de estudio:
Hospital Manuel de Jesus Rivera (La mascota), durante el periodo comprendido Enero 2018-Diciembre
del 2022.

Universo y muestra

Por las caracteristicas particulares del estudio, la poblacion objeto fue definida por todos pacientes que
fueron ingresados en el hospital Manuel de Jesus Rivera con diagndstico de atresia de la via biliar a los
cuales se le realizé abordaje quirurgico.

Por ser un estudio de serie de casos el tamarfio de la muestra se corresponde con todos los pacientes que
fueron ingresados con diagndstico de atresia de la via biliar, recibieron tratamiento quirtrgico y que
cumplan los criterios de inclusion y exclusion previstos para la investigacion.

Determinacion de la Muestra
La muestra esta constituida por 16 casos que han cumplido con los criterios de inclusion y exclusion.

Criterios de Inclusion
a) Pacientes con diagndstico de atresia de vias biliares ingresados durante el periodo de estudio
b) Paciente con expediente clinico completo.

c) Paciente que fue intervenido quirdrgicamente en esta unidad.

Criterios de Exclusion
a) Paciente con diagndstico de atresia de la via biliar que no fue intervenido quirtrgicamente.

Fuente de la Informacion
Para la obtencion de la informacidn se utilizaron los expedientes clinicos como fuente secundaria

Métodos de recoleccion de datos e informacion

En cuanto al enfoque de la presente investigacion, por el uso de datos y analisis de la informacién tanto
cuantitativa como cualitativa, asi como por su integracion y discusion holistica-sistémica de diversos
métodos y técnicas cuali-cuantitativas de investigacion, este estudio se realizo mediante la aplicacion del
enfoque filosofico mixto de investigacion.
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Técnicas de recoleccion de la informacién

Para poder obtener una informacion completa y fidedigna se elabord un instrumento que cumpliera los
requisitos necesarios para la estudio, este se aplicé a todos los expedientes clinicos de los pacientes
estudiados.

A partir de la integracion metodoldgica antes descrita, en el presente estudio se aplicaron las siguientes
técnicas cuantitativas y cualitativas de investigacion:

Técnicas cuantitativas de investigacion

Teécnicas descriptivas
v’ Las estadisticas descriptivas para variables de categorias (nominales u ordinales).
v' Las estadisticas descriptivas para variables numéricas (discretas o continuas).

Técnicas cualitativas de investigacion
v" Observacion clinica.

Plan de tabulacién y analisis estadisticos de los datos

Una vez recolectados los datos, se procedio a realizar una base de datos utilizando el paquete estadistico
SPSS 20 version para Windows; la presentacion de los datos se realizé en tablas de nimero y frecuencia
y posteriormente en gréaficos realizados en Excel.

Consideraciones éticas

Debido a la naturaleza privada y confidencial de la informacion, los datos recolectados fueron
protegidos y no serdn expuestos a nadie mas; dicha informacion sera utilizada Unicamente con fines
cientificos, en ningln momento se extraeran o se registraran datos que revelen identidad de nuestros
pacientes.

Los datos seran mostrados a las autoridades del Hospital Manuel de JesUs Rivera y a la universidad, para
lo cual al finalizar esta investigacion se solicitard permiso a las autoridades correspondientes para
exponer los resultados y brindar informacidn general sobre este padecimiento.
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OPERACIONALIZACION DE LAS VARIABLES

VARIABLE INDICADOR O | TECNICA DE | CATEGORIAS TIPO DE
VARIABLE RECOLECCION DE | ESTADISTICAS VARIABLE
OPERATIVA LA INFORMACION
Objetivo |
Edad Tiempo Ficha de | 0 a 30 dias Ordinal
transcurrido  en | recoleccién de | 31 a 60 dias
dias, meses o0 | datos 61 a 90 dias
afios desde al 91 a 120 dias
momento del + de 120 dias
estudio.
Sexo Caracteristicas Ficha de | Masculino Nominal
fenotipicas de la | recoleccién de | Femenino
persona objeto de | datos
estudio.
Procedencia Lugar geografico | Ficha de | Managua Nominal
de donde procede | recoleccion de | Masaya
el individuo en | datos Matagalpa
estudio Jinotega
Ledn
Bluefields
Granada
Rivas
Nueva Segovia
Costa caribe norte
Boaco
Transferencia | Medio por el cual Traslado hosp.
Hospitalaria el paciente acude | Ficha de | Managua
a la unidad | recoleccion de | Referencia
hospitalaria  de | datos Departamental
alto nivel. Espontaneo

Nominal
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Objetivo 11
Tiempo Ficha de Ordinal
transcurrido desde | recoleccion de | 0 a 30 dias
Edad al | el momento de su | datos 31 a 60 dias
Diagnostico nacimiento hasta 61 a 90 dias
el momento de 91 a 120 dias
realizar el + de 120 dias
diagnostico
definitivo
Molestias y | Ficha de | Ictericia Nominal
manifestaciones recoleccion de | Acolia
Signos y | clinicas evidentes | datos Hepatomegalia
sintomas asociadas en los Coluria
individuos como Distension Abdominal
presentacion Pérdida de peso
patoldgica
Otros tipos de | Estudios de | Ficha de | Radiografia Nominal
estudios imagen que | recoleccion de | Ultrasonido
radiologicos reporten datos Colangiotomografia
Auxiliares en | alteraciones Colangioresonancia
el paciente. estructurales  en Gammagrafia Hepatica
higado y vias
biliares
Estudios  de | Procedimiento en | Ficha de | Bilirrubinas totales y | Nominal
Laboratorio el que se analiza | recoleccion de | fraccionadas
una muestra de | datos Transaminasas
sangre y/o fluidos
corporales
Objetivo 111
Tipo de | Cirugia realizada | Ficha de | Procedimiento de Kasai | Nominal
Intervencion para  correccion | recoleccion de | Exploracion
Quirdrgica de  alteraciones | datos Abdominal
anatomicas Exploracion
Abdominal mas toma

de Biopsia Hepaética
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Objetivo IV
Complicacione | Complicaciones Ficha de | Complicaciones Nominal
S derivadas de la | recoleccion de | tempranas: Colangitis

cirugia que | datos Dehiscencia de suturas

entorpecen a Hemorragias

evolucion del Infeccion de la herida

individuo quirdrgica

Peritonitis

Evisceracion
Complicaciones
tardias:

Hernias incisional
Colangitis

Cirrosis hepatica
Hipertension portal

Sindrome hepato-
pulmonar
Datos Clinicos | Manifestaciones
de clinicas evidentes | Ficha de | Disminucion de la | Nominal
restablecimient | de paso de bilis al | recoleccion de | ictericia
o0 del drenaje intestino datos Heces con pigmento
marron
Datos clinicos | Manifestaciones | Ficha de | Acolia Nominal
del no | clinicas evidentes | recoleccion de | Ictericia
restablecimient | del no paso de | datos
o0 del drenaje bilis al intestino
Condicion de | Resultados Ficha de | Alta Nominal
Egreso clinicos recoleccion de | Paliativo
individuales en el | datos Fallecido

seguimiento  del
paciente.
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RESULTADOS

Se realiz6 un estudio serie de caso con el objetivo de determinar cual ha sido la experiencia de esta
institucion en el manejo clinico y quirargico de los pacientes que presentan atresia de vias biliar, cuyos
resultados son los siguientes:

La edad que maés se presentd en los nifios fue de 31 a 60 dias con 7 casos (43.75%), seguido de los nifios
con edad de 61 a 90 dias con 4 casos (25%), después los de 91 a 120 dias con 3 casos (18.75%) y por
altimo los de 0 a 30 dias con 2 casos (12.5%); el sexo que predomino fue el femenino con 9 casos
(56.25%) y el masculino con 7 casos (43.75%). La procedencia de los pacientes fue de Managua,
Masaya, Matagalpa, Ledn, Bluefields y Rivas con 2 casos cada uno (12.5%) y los departamentos de
Jinotega, Granada, Puerto Cabezas y Boaco con 1 caso cada uno (6.25%). Segun el tipo de referencia
hospitalaria tenemos que 14 casos (87.5 %) fueron trasladados de otra unidad de salud, 2 casos (12.5
%) fueron referidos a esta unidad y no hubo ningun caso que acudiera de forma espontanea.

Respecto a la edad en que se realizo el diagnostico de atresia de vias biliares tenemos que 7 casos
(43.75%) fue de 31 a 60 dias, 4 casos (25%) fueron de 61 a 90 dias, 3 casos (16.75%) fue de 91 a 120
dias y 2 casos de 0 a 30 dias con (12.5%); los sintomas y signos que mas fueron presentados por los
pacientes son: la ictericia que se presento en 16 casos (100%), la pérdida de peso en 15 casos (93.75%),
la presencia de acolia en 14 casos (87.5%), la coluria se presentd en 10 casos (62.5%), la distensidn
abdominal en 6 casos (37.5%) y la hepatomegalia en 5 casos (31.25%); el principal medio de imagen
complementario utilizado para el diagnéstico de atresia de via biliar fue el ultrasonido abdominal que se
practicé en todos los casos (100%), luego tenemos la radiografia de abdomen en 8 casos (50%) y la
Colangioresonancia en 5 casos (31.25%); los examenes de laboratorio en relacion a la bilirrubina total
alta se present6 en 16 casos (100%), mientras que la bilirrubina directa alta se presentd también en 16
casos (100%), las transaminasas elevadas se presentaron en solo 8 casos (50%).

La técnica quirargica mas empleada fue la exploracion abdominal con toma de biopsia hepatica que se
realiz6 en 9 casos (56.25%) y el procedimiento de KASAI se realizd en 7 casos (43.75%).

Dentro de las complicaciones relacionadas con el acto quirargico tenemos que de forma temprana 3
casos presentaron colangitis (18.75%), 2 casos presentaron infeccion de la herida quirdrgica (12.5%) vy
1 caso presento hemorragia durante el acto quirtrgico (6.25%) y 1 caso presento evisceracion (6.25%),
las complicaciones tardias que mas afectaron a los pacientes intervenidos estan la cirrosis hepatica y la
hipertensién portal que se presentd en 1 caso (6.25%) de cada una de las patologias. Lo que concuerda
con el estudio del Hospital de Quito —Ecuador en el afio 2004-2014 donde hace referencia que la
colangitis es del 63.8% de los casos, no relacionandose asi con el patron de biopsia hepatica con la
sobrevida del 63.6%.
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Dentro de los hallazgos clinicos que sugieren el restablecimiento del drenaje biliar hacia el intestino
tenemos que en 9 casos (56.25 %) presentaron heces con tinte marron y 7 casos (25%) presentaron
disminucion de la ictericia; el estudio de César Emilio Silverio Garcia en la Habana —Cuba encontro que
se restablecia el flujo biliar si estos pacientes eran intervenidos quirargicamente asi como mejoraba la
ictericia, coluria, hiperbilirrubinemia entre otras.

En la condicion de egreso de los nifios con atresia de vias biliares resulto que 9 casos (56.25%) fueron
remitidos a cuidados paliativos, en 6 casos (37.5%) fueron dados de alta y 1 caso (6.25%) fallecio.
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ANALISIS Y DISCUSION DE LOS RESULTADOS

De los resultados del estudio de la atresia de vias biliares realizado en el Hospital Infantil Manuel de
Jesus Rivera, en el periodo comprendido de Enero del afio 2018 a Diciembre del afio 2022, encontramos
en relacion a la edad que més frecuentemente se present6 al ingreso hospitalario fue la de 31 a 60 dias de
vida en un 43.75% de los casos y un 25% de 61 a 90 dias, en un estudio publicado en cuba por Garcia,
Silverio et al.(12), la mayoria de los pacientes fue en la edad de més de 60 dias, con una captacién méas
tardia en este pais, mientras que en el estudio realizado por Ramirez, Israel et al. (5), la edad fue més
similar a la de nuestro estudio ya que de los 15 pacientes estudiados 8 eran menores de 60 dias, esto
implica que se le hardn manejos tardios , otros son referidos o trasladados a esta unidad siendo similar a
la existente en el continente. En relacién al sexo observamos que en nuestro estudio en su mayoria
fueron femeninos con un 56.25 %, no asi en el sexo masculino contamos con estudios que avalan la
preferencia de presentacion; Macias Pérez refiere en su estudio de 18 casos que eran femeninas
mientras que en el estudio de Cuba de César Emilio Silverio que no existe preferencia de género. (5)

Si observamos los resultados de la procedencia entre los diferentes departamentos y cabeceras
departamentales del pais, no existe predominio de ninguna region, sea esta zona central o de zona
atlantico, debido a que la procedencia de los pacientes es bastante similar, lo que indica que no hay
factores ambientales propios de cierta regiones que puedan influir en la aparicion de la patologia;
tampoco pudimos observar que los antecedentes patoldgicos familiares fuera influyente en el desarrollo
de atresia de vias biliares, ya que en nuestro estudio el 93.75% no presentaron antecedentes familiares .

Eficientemente el sistema de salud ha demostrado que la movilizacion de estos pacientes es correcta, ya
que ninguno de los pacientes presentados en el estudio acudid de forma espontanea, es decir todos
fueron identificados y enviados para manejo en una institucion con mayor capacidad resolutiva, ya que
el 75% de los pacientes fueron trasladados directamente de otra unidad hospitalaria, el 25% fueron
referidos de un centro de salud para su seguimiento y estudio por la consulta externa.

Desde su ingreso en la unidad hospitalaria trasladado al area de Neonatologia hasta el momento en que
se realiza la intervencion quirargica con un diagnostico definitivo de atresia de via biliar , no se observé
ninguna diferencia con la edad de ingreso, que significa esto, que el periodo de estancia hospitalaria para
establecer el diagndstico es corto, estamos hablando de 7 a 10 dias para definir el origen definitivo de la
Ictericia Persistente y una vez establecido este , se realiza la preparacion y programacion quirdrgica del
paciente. Una parte muy importante del estudio a mi consideracion, es el establecimiento de signos y
sintomas ya que son los mas precisos en la presentacion de esta enfermedad , pues esto nos dara la
pauta para el inicio de normas de identificacion y decidir el manejo de los pacientes con atresia de via
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biliar , asi entonces decimos que el principal sintoma presente fue la ictericia en el 100% de los casos,
asi como lo establece Ramirez, Hernandez y cols.(5), en donde su estudio también se presento en el
100%, ademas Garcia, Silverio y cols.(12) que de igual manera establecio como principal sintoma la
ictericia en el 100% de los casos, después observamos que el segundo signo de importancia fue la
pérdida de peso que nuestro estudio se presentd en el 93.75% de los casos, Davenport y cols.(37), en un
estudio realizado en Inglaterra se observo que la pérdida de peso se presentd en el 85% de los casos,
estableciéndolo como un signo importante de sospecha de atresia de vias biliares siempre y cuando este
esta relacionada con una ictericia sin causa alguna aparente y por supuesto la acolia que en nuestro
estudio se presento en el 87.5% de los casos, dan la pauta para la sospecha de atresia de via biliar en
recién nacidos con ictericia persistente , esto podria ayudar a lograr remitir los pacientes de una forma
mas temprana a la unidad de salud de mayor resolucion, recordando que es una patologia cuyo
prondstico dependera ampliamente del tiempo que tardamos en hacer el diagnéstico y la intervencion
quirdrgica.

En su mayoria se realizaron ultrasonidos prenatales, sin embargo Ilama la atencién que ninguno de ellos
hace referencia a atresia de vias biliares, es decir del 87.5% de los casos que se realizaron ultrasonido
prenatal, en ninguno se establecié sospecha o diagnostico de atresia de vias biliares; los estudios de
imagen que mas apoyaron para el diagnostico de atresia de vias biliares, observamos que en el 100% se
realiz ultrasonido abdominal, siendo este un medio que se cuenta en la mayoria de los centros
hospitalarios y su disposicién no es complicada, también observamos que a pesar que la radiografia
abdominal que se realizd en un 50% de los casos, no aporta ninguna dato clinico o de imagen que pueda
orientarnos a una probable sospecha de atresia de vias biliares, llegando a la conclusién que su
indicacion en todos los casos no estd fundamentada desde el punto de vista cientifico, ya que si existia
disposicion de ultrasonido abdominal como se demuestra en la realizacion de este en el 100% de los
casos, considero que era de mayor importancia para dirigir el diagnostico e incluso descartarlo de ser
necesario solo con la realizacién del ultrasonido como el paso inicial para luego completar estudios de
imagen y llegar a un diagnéstico temprano; los resultados de laboratorio establecieron la asociacion
entre la presencia de bilirrubinas elevadas, especificamente cuando la predominante es la directa que se
presentd esta asociacion en el 100% de los casos, como sabemos la presencia de aumento de mas del
20% de las bilirrubinas y cuando existe un predominio de la directa, se debe sospechar en un proceso
obstructivo, en este caso al ser recién nacido, debemos establecer que la causa sea de origen congénito,
como lo es la no formacién de los ductos biliares externos, sin embargo las pruebas de funcién hepatica
solo se vio alterada en el 50% de los casos, estableciendo que el deterioro hepéatico es mas lento, dando
en muchas ocasiones falsos negativos de la enfermedad.
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En esta ocasion observamos que a pesar que todos los pacientes se presentaron con menos de 120 dias,
durante la realizacion del acto quirdrgico en el 56.25% de los casos se realizé exploracion abdominal
con toma de biopsia hepatica, es decir, solo se revisé la formacidn de los ductos biliares externos y no se
realiz6 la derivacion biliodigestiva, segun la revision realizada por mi persona, en las notas operatorias
se establece que se intentd obtener salida de material biliar del hilio hepéatico (Porta Hepatico), no
logrando el objetivo por lo que no se realiz6 anastomosis con el objetivo de disminuir riesgos
innecesarios (fuga anastomosis) Yy posteriormente derivarlos a cuidados paliativos, en el otro 43.75% si
se realizo derivacion biliar al observar salida de material biliar del hilio (Porta Hepatico), en los estudios
revisados y mismos mencionados en este estudio entre el 95 al 100% (1,5,12) de los casos se realizd
procedimiento de KASALI, independientemente de observar o no salida franca de bilis, estableciendo que
la razon de realizar esto es porque en ocasiones se forman trombos de bilis que impiden la salida en un
determinado momento, pero que después de un tiempo estos trombos ceden, permitiendo la salida de
bilis.

Las complicaciones tempranas que mas se asociaron al procedimiento quirdrgico tenemos que en el
18.75% de los casos presentaron colangitis, el 12.5% de los casos presentaron infeccion del sitio
quirurgico, y el 6.25% presentaron hemorragias y  evisceracion respectivamente, dentro de las
complicaciones tardias que mas se presentaron tenemos loa cirrosis hepatica y la hipertension portal en
el 6.25% de los casos, sin embargo no forma parte de nuestros objetivos dar seguimiento a la evolucion
de estas complicaciones relacionadas a la evolucién de la enfermedad.

Cuando se establece el flujo de bilis a través del tracto intestinal hay que poner atencion a los hallazgos
clinicos que indiquen que el flujo biliar ha sido restablecido, como se presenta en el 50% de los casos
con pigmentacion marron de las heces y en el 25% de los casos con disminucion de la ictericia
igualmente presentado en el estudio que se realizé en Cuba por Garcia, Silverio y cols.(5), que en el
estudio de 27 pacientes de los 30 pacientes con Atresia de vias biliares, 10 (33,3 %) con menos de 60
dias de nacidos, se sometieron a intervencion quirargica y el 70 % logré restablecimiento de flujo biliar.
De los operados con 60 dias 0 mas de nacidos, 20 (66,7 %) solo 35,5 % alcanzé restablecer el flujo
biliar; en el 50% se observé que persistia la acolia y en el 75% la ictericia no disminuyo, llegando a la
conclusion que el éxito de restablecimiento del flujo biliar fue de un 25%, es decir de cada 10 pacientes
intervenidos, 3 logran restablecer el flujo.

La condicidn de egreso de los pacientes en el 56.25% de los casos fueron enviados a cuidados paliativos,
al ser la Unica opcion el trasplante hepatico, en nuestro medio aun no contamos con los medios, ni las
condiciones para realizar este tipo de cirugia, sin embargo se han comenzado los primeros pasos para el
desarrollo de los trasplante de 6rganos en nuestro pais, el 37.5% de los casos fue dado de alta y 1 caso
que representa el 6.25% fallecié por complicaciones relacionadas al cuido de la salud.
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CONCLUSIONES
Segun los resultados obtenidos en el estudio encontramos lo siguiente:

1. La edad de presentacion clinica fue entre los 31 a 60 dias de vida en su mayoria del sexo
femenino con un 43.75 % la amplia mayoria no tenian antecedentes patolégicos familiares con
un 93% y fueron Referidos de otra unidad hospitalaria un 75%.

2. No existio diferencia con la edad del ingreso y la edad del diagndstico, siendo los signos y
sintomas principales: la ictericia 100%, la acolia 87.5% y la pérdida de peso 93.75, se utilizo
principalmente el ultrasonido abdominal para el diagndstico en 100% vy la principal alteracion
fue el aumento de la bilirrubina a expensa de la directa.

3. El abordaje quirtrgico mas empleado fue la exploracion abdominal con toma de biopsia hepatica
con 56.25%, seguida del procedimiento de KASAI 43.75%.

4. La complicacion temprana mas temprana fue la colangitis 18.75% y de forma tardia cirrosis
hepatica e hipertension portal con 6.25% cada una, existié evidencia clinica de la restauracién
del flujo biliar en 50% de los pacientes en estudio. La mayoria de los pacientes fueron enviados a
cuidados paliativos y poco menos de la mitad fueron dados de alta en un 37.5% sin problemas
en el egreso o complicaciones.
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RECOMENDACIONES

1. Se deberd de capacitar y crear un protocolo hospitalario al Hospital Infantil Manuel de Jesus
Rivera con el fin de mejorar la atencion oportuna y su intervencion teniendo asi incidencia en la
sobrevida del paciente si es diagnosticado en edades tempranas.

2. Tener siempre la sospecha de esta patologia en todos los pacientes que ingresen al area de
Neonatologia donde persista la ictericia y una vez identificados enviar el estudio de imagen mas
atil para su diagnostico para definir su intervencion quirurgica.

3. Continuar con el manejo de dicha patologia de acuerdo a la triada que nos daré la pauta para el
diagnostico de esta enfermedad. Asi como dotar de capacitacion al personal de imagenologia
para el rastreo ultrasonogréfico para descartarla siempre como posibilidad diagnostica de esto
pacientes.

4. Fortalecer al médico especialista que estdn a cargo de la unidades tanto primarias como
secundarias dirigiéndonos a Pediatras, Cirujanos Pediatras y Neonatologos del pais para incidir
en la sospecha de esta patologia ,asegurando asi su manejo oportuno y el mejorando el
pronostico de vida
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Ficha de recoleccion de datos

Datos generales
1. Iniciales del paciente :

2. Fecha de Nacimiento :

3. Procedencia :

4. Sexo:H () M( )
5. Traslado:SI _ NO

Antecedentes Maternos
6. Antecedente de malformaciones familiares: SI __ NO
7. Ultrasonido Prenatal: SI _ NO

Tipo de Malformacién encontrada:
Atresia de la via Biliar I m_
Sintomas principales al momento del ingreso.

SINTOMAS Sl NO

Ictericia

Acolia

Hepatomegalia

Coluria

Distension Abdominal.

Pérdida de peso

Método Diagnostico utilizado al momento:
Ultrasonido: SI _ NO

Radiografia:SI _ NO

Tomografia Axial Computarizada: SI _ NO
Colangioresonancia: SI __ NO
Gammagrafia Hepética. : SI _ NO

Edad al momento del Ingreso:

Estudios de laboratorio.

Ingreso

Bilirrubina Totales y fraccionadas
TGO

TGP
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Manejo Quirargico
e Procedimiento de KASAIL:SI _ NO
e Exploracion + Biopsia Hepatica: SI __ NO
e Exploracion abdominal.

Hallazgos Quirdrgicos:

Complicaciones Postquirurgicas:
Tempranas: SI __ NO
Cual:

Tardias: SI __ NO

Cual:

Evolucion

Tipo de evolucién Si No

Alta

Paliativo + Alta

Fallecido.
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Tabla No. 1

Caracteristicas sociodemogréaficas de los pacientes con atresia de vias biliares

No. 16

Edad Frecuencia Porcentaje
0 a 30 dias 2 12.5%

31 a 60 dias 7 43.75 %

61 a 90 dias 4 25 %

91 a 120 dias 3 18.75 %
Sexo Frecuencia Porcentaje
Masculino 7 43.75 %
Femenino 9 56.25 %
Procedencia Frecuencia Porcentaje
Managua 2 125 %
Masaya 2 125%
Matagalpa 2 12.5%
Jinotega 1 6.25 %
Ledn 2 12.5%
Bluefields 2 125%
Granada 1 6.25 %
Rivas 2 125%
Puerto Cabezas 1 6.25 %
Boaco 1 6.25 %

Fuente: ficha de recoleccién de datos

Tabla No. 2

Caracteristicas sociodemografica de los pacientes con atresia de vias biliares

No. 16

Antecedentes Familiares Frecuencia Porcentaje
Si 1 6.25 %

No 15 93.75 %
Tipo de derivacion | Frecuencia Porcentaje
hospitalaria

Traslado 14 87.5%
Referencia 2 125 %

Fuente: ficha de recoleccion de datos
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Tabla No. 3

Presentacion clinica para el diagnéstico de atresia de vias biliares.

No. 16

Edad al diagnostico Frecuencia Porcentaje
0 a 30 dias 2 12.5%

31 a 60 dias 7 43.75 %

61 a 90 dias 4 25 %

91 a 120 dias 3 16.75 %
Sintomas y Signos Clinicos Frecuencia Porcentaje
Ictericia 16 100 %
Acolia 14 87.5 %
Hepatomegalia 5 31.25%
Coluria 10 62.5 %
Distension Abdominal 6 37.5%
Pérdida de Peso 15 93.75 %

Fuente: ficha de recoleccion de datos

Tabla No. 4

Estudios complementarios de imagen para el diagndstico de atresia de vias biliares.

No. 16

Ultrasonido Prenatal Frecuencia Porcentaje
Si 14 87.5%

No 2 12.5%
Estudios Radiolégicos | Frecuencia Porcentaje
Auxiliares

Radiografia 8 50 %
Ultrasonido 16 100 %
Colangiotomografia 0 0%
Colangioresonancia 5 31.25%
Gammagrafia Hepatica 0 0%
Estudios de Laboratorio Frecuencia Porcentaje
Bilirrubina Total Alta 16 100 %
Bilirrubina Directa Alta 16 100 %
Transaminasas Altas 8 50 %

Fuente: ficha de recoleccion de datos
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Tabla No. 5
Abordaje quirargico realizado en los pacientes con diagndstico de la atresia de vias biliares

No. 16

Intervencion Quirurgica Frecuencia Porcentaje
Procedimiento de KASAI 7 43.75 %
Exploracion Abdominal 0 0%
Exploracion Abdominal maés | 9 56.25 %
toma de Biopsia Hepatica

Fuente: ficha de recoleccidn de datos

Tabla No. 6
Complicaciones relacionadas con el acto quirdrgico de los pacientes con atresia de vias biliares

No. 16

Complicaciones Tempranas Frecuencia Porcentaje
Colangitis 3 18.75 %
Dehiscencia de suturas 0 0%
Hemorragias 1 6.25 %
Infeccion de la herida quirurgica | 2 125 %
Peritonitis 0 0%

Sepsis 0 0%
Evisceracion 1 6.25 %
Complicaciones Tardias Frecuencia Porcentaje
Hernias incisional 0 0%
Colangitis 0 0%
Cirrosis hepética 1 6.25 %
Hipertensidn portal 1 6.25 %
Sindrome hepatopulmonar 0 0%

Fuente: ficha de recoleccion de datos
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Tabla No. 7

Complicaciones relacionadas con el acto quirurgico de los pacientes con atresia de vias biliares

No. 16

Datos Clinicos de | Frecuencia Porcentaje
restablecimiento del drenaje

Disminucion de la ictericia 4 25 %
Heces con pigmento marrén 8 50 %
Datos clinicos del  no | Frecuencia Porcentaje
restablecimiento del drenaje

Acolia 8 50 %
Ictericia 12 75 %
Fuente: ficha de recoleccion de datos

Tabla No. 8

Condicién de egreso de los pacientes con atresia de vias biliares

No. 16

Condicion de Egreso Frecuencia Porcentaje
Alta 6 375 %
Cuido Paliativo 9 56.25 %
Fallecido 1 6.25 %

Fuente: ficha de recoleccién de datos
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Grafico No. 1

Caracteristicas generales de los pacientes con atresia de vias biliares, dias de vida al momento del
ingreso hospitalario.

0 a 30 dias

m 31 a 60 dias

161 a 90 dias
91 a 120 dias

Fuente: Tabla No. 1

Gréfico No. 2

Caracteristicas generales de los pacientes con atresia de vias biliares, segtn el sexo.

44%
Femenino
56%

Fuente: Tabla No. 1
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Grafico No. 3

Caracteristicas generales de los pacientes con atresia de vias biliares, segin el tipo de derivacion
hospitalaria.

Referencia
13%

Traslado
87%

m Traslado = Referencia

Fuente: Tabla No. 2

Gréfico No. 4

Medios complementarios para el diagnostico de atresia de vias biliares, segun la edad al diagndstico

- 0a 30 dias
91 a 120 dias 12%
19%
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31 a 60 dias
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61 a 90 dias
25%

=0a30dias =31a60dias = 61a90dias 91 a 120 dias

Fuente: Tabla No. 3
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Gréfico No. 5
Presentacion clinica para el diagnostico de atresia de vias biliares, segun signos y sintomas presentados.
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Fuente: Tabla No. 3

Gréafico No. 6
Medios auxiliares imagenoldgicas para el diagndstico de atresia de vias biliares.

Frecuencia M Porcentaje
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Fuente: Tabla No. 4
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Gréfico No. 7
Tipo de intervencion quirurgica realizada en pacientes con atresia de vias biliares
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Fuente: Tabla No. 5

Gréfico No. 8
Complicaciones quirdrgicas en los pacientes intervenidos con Diagnostico de atresia de la via biliar
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6.25%
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Cirrosis Hepatica
1
FUENTE:Tabla 6

Gréfico No. 9
Condicion de egreso de los pacientes con atresia de vias biliares
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