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RESUMEN

El caso clinico presentado tomo como motivo de estudio en vista que la
hiperbilirrubinemia neonatal es una de las mayores causas de ingreso a las
Unidades de Neonatologia , sin embargo la ictericia secundaria a colestasis por
atresia de vias biliares es una patologia con baja incidencia,pero de vista

importancia por su premura diagnostica.

Se trata de una paciente femenina de 27 dias de vida que nace a término con
Apgar 8/9 sin antecedentes patoldgicos de importancia , acude con cuadro de 2
dias de ictericia generalizada acompafiado de coluria y acolia. Al examen fisico:
ictericia generalizada ,higado palpable a 3 cm bajo el reborde costal.Ingresa con
diagnostico de Ictericia Patologica con bilirubina total 31.2 mg/dl, bilirrubina
directa 21.94 mg/dl ;Reticulocitos 0.4% .Durante su hospitalizacion se realizan
multiples examenes de laboratorio y gabinete para acercarnos al diagnostico

etiologico y descartar patologias cuyos sintomas similares tales como sepsis,
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problemas metabolicos , etcnnos pueden ocasionar confusion . Estudios
preliminares no corroboran nuestra sospecha diagndstica sin embargo al persistir
el cuadro clinico se realiza un nuevo estudio ecosonografico de abdomen que
reporta crecimiento hepatico con dilatacion de colédoco, con estos signos
indirectos de atresia de vias biliares se trasfiere a Hospital Baca Ortiz (Quito-

Ecuador) en donde relaizan colangioresonancia que confirma el diagnostico.

Actualmente la paciente recibe tratamiento paliativo en espera de resolucion

quirurgica .

PALABRAS  CLAVES: ICTERICIA, COLESTASIS,  ATRESIA,
VIAS BILIARES,RESOLUCION QUIRURGICA
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SUMMARY

The following case was taken as an object of study due to hyperbilirubinemia is
one of the biggest causes of admission to the neonatology service, however
colestaisi by biliary atresia is a case with low incidence. It is a 27 days of life
female patient who is born with Apgar 8/9 atermino without any history of
importance,the patient comes with 2 days of suffer of widespread Jaundice

besides coluria and physical examination .At acolia jaundiced tint, palpable liver.

The patient is admitted with diagnosis of pathological jaundice, Bilirubin Total
31.2 mg/ dl, Direct Bilirubin 21.94 mg / dl, reticulocytes 0.4%, while hospitalized
multiple routine exams are performed to rule out pathologies that relate to this
type of symptomatology such as sepsis and metabolic problems. The obtained
results were within normal values; nevertheless,due to the persisting symptoms, a

new abdominal eco is made, which reported mild hepatic growth with choledochal
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dilatation. Taking this as indirect signs of biliary atresia. Consequently she is
transferred to Hospital Vaca Ortiz where colangioresonancia is done, confirming
diagnosis.

Currently,the patient is on palliative treatment on hold of surgical resolution .

‘ KEYWORDS: ICTERICIA,CHOLESTASIS,ATRESIA,JAUNDICE
SURGERY RESOLUTION
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I INTRODUCCION

‘ Es de mucha importancia realizar la investigacion y andlisis del tema propuesto ,
ya que nos ayudara a generar un conocimiento claro sobre esta patologia tomando
en cuenta que la hierbilirrubinemia neonatal es de frecuente apariciéon , sin
embargo en pocas ocaciones su diagnostico es dificultoso, es por esto que se
revisara de manera exhaustiva la fisiopatologia , diagnostico clinico , examenes ,
tratamiento y todo lo que con lleva este proceso. Mediante la busqueda y
recoleccion de informacion disponible cumplimos con el objetivo de un abordaje
diagndstico para de esta manera en el futuro resolver un nuevo caso de esta indole
de forma mas rapida y precisa . Su diagndstico es asequible en vista que se cuenta

con los medios y recursos que precisa su estudio.

La colestasis se define fisioldgicamente como un proceso en el que existe
disminucion del flujo biliar, evidencia histologica de deposito de pigmentos
biliares en los hepatocitos y conductos biliares, y aumento de la concentracion
sérica de los productos excretados en la bilis, bilirrubina, &4cidos biliares,
colesterol, etc. (1).La colestasis puede deberse a la alteracion de la formacion de
bilis por el hepatocito o a la obstruccion de su flujo en la via biliar, intrahepatica o
extrahepatica.(2,3) Hablamos de colestasis neonatal cuando se presenta en los
primeros 3 meses de vida siendo la principal causa la atresia de vias biliares, que

es el tema que enfocaremos a continuacion. (4)

La atresia de vias biliares se caracteriza por una obliteracion fibrosa parcial o
completa de la luz del arbol biliar extrahepatico con daflo concomitante de los

conductos biliares intrahepaticos (5,6) no estd asociada a neoplasias, calculos o



ruptura primaria de los conductos; la inflamacion y la fibrosis que afecta al arbol
biliar intra y extrahepatico culmina con la eliminacion de todo el arbol biliar y

cirrosis biliar .(7)

A

Fig 1. Neonato con tinte icterico
Fuente: http://widoctor.com.br/ictericia-fisiologica-do-neonato

Para comprender de mejor manera la patologia y su etiopatogenia es necesario
revizar la embriologia del sistema biliar y el higado .Los mismos que se originan
del intestino embrionario anterior , inicialmente a la cuarta semana, surge un
diverticulo de la cara ventral del intestino interior (finalmente duodeno), craneal a
la pared del saco vitelino y caudal a la dilatacion, que formara mas adelante el
estomago (8) .El desarrollo del higado depende de una interaccion entre la
evaginacion endodérmica del intestino anterior y células mesenquimatosas del
tabique transverso. El diverticulo hepatico se separa inicialmente en una porcioén
craneal y una caudal; la caudal da origen al conducto cistico y la vesicula biliar.;
la craneal, a los conductos hepaticos y conductos biliares. A medida que el
diverticulo craneal se extiende hasta el mesénquima del tabique transverso,
fomenta la formacion del endotelio y de las células sanguineas a partir de las
células mesenquimatosas. Las células endodérmicas se diferencian en cordones de
células hepaticas y también forman el revestimiento epitelial de los conductos

biliares intrahepaticos .(9)



Las células ductales siguen el desarrollo de los tejidos conjuntivos alrededor de
las ramas de la vena porta. Este desarrollo explica la semejanza en el patron de

ramificacion de la vena porta y de los conductos biliares extrahepaticos

El sistema biliar extrahepatico es obstruido al principio por células epiteliales,
pero se canaliza posteriormente cuando estas células se degeneran. El tallo que
comunica los conductos hepatico y cistico con el duodeno se diferencia con el
conducto biliar comun o colédoco. Al principio, el conducto se inserta en la cara
ventral del duodeno y, cuando este tltimo rota en una fase posterior del desarrollo,
el conducto colédoco se recoloca en la cara dorsal de la pared duodenal,
ocupando finalmente la posicion anatomica habitual , como podemos ver en la fig

2. (10)

Fig2 . Desarrollo del higado y vias biliares
Fuente: http://ri.uaemex.mx/bitstream/handle/20.500.11799/14165/400594.pdf?

sequence=1

L.1.INCIDENCIA

e TUno de cada 10 000 — 15000 nacidos vivos.
® Predomina en el sexo femenino 4:1 (6:1 para otros autores).
e Mas frecuente en ninos asiaticos.




® No es hereditario (aunque se ha descrito en gemelares con idéntico HLA).
¢ Se ha relacionado con haplotipos A9-B5, A28-B35 y_antigenos HLA B12.
e (Generalmente se presenta en neonatos a término. (11)

La etiologia v patogénesis de la atresia de vias biliares se desconoce. aungue se ha

relacionado con varios mecanismos que actuarian en el periodo perinatal:_

a.Virosis prenatal. Virus como el reovirus tipo 3. rotavirus grupo C. o el

citomegalovirus actuarian produciendo una agresidén al tracto biliar, favoreciendo

el proceso inflamatorio y la obstruccién biliar sin jugar un papel clave etoldgico
por si solos. No se observan diferencias significativas en cuanto a la distribucién

de los pacientes segun los meses de nacimiento. (12)

b.Factores genéticos. No se trata de una enfermedad hereditaria, pero se ha

descrito una asociacion _con _determinados antigenos del sistema de
histocompatibilidad: HLA B12 y otros haplotipos: A9-B5 y A28-A35. (12)

c.Factores inmunoldgicos. Diferentes estudios apuntan a una vulnerabilidad
inmunogenética en la patogénesis de la atresia de vias biliares ante factores

precipitantes como los virus. (12)

El HGF (hepatocyte growth factor) es un potente mitégeno para la maduracion de

los hepatocitos en cultivos primarios y parece que es la clave para la regeneracién

y proliferacién después del dafno hepatico. La elevacion en plasma v higado de los

niveles de HGF parece jugar un papel en la progresién de la cirrosis hepatica en

los pacientes con atresia de vias biliares. HGF actuaria protegiendo.

probablemente a través de la induccion de la proliferacion de hepatocitos, durante

el desarrollo de la cirrosis hepatica causada por la atresia de vias biliares (13)

Se han invocado v desechado varias teorias:

a. Falta de recanalizacién de los conductos biliares, hecho que ocurriria antes de
las 6 semanas de gestacién. Fig 3



b. Isquemia, por alteracion en la del colédoco (probado experimentalmente en

animales pero no existe evidencia en humanos).

c. Posible causa genética: fue invocada por su asociacién a otras anomalias como
el sindrome de poliesplenia, (vena porta preduodenal, situs inverso, malrotacién

intestinal, ausencia de vena cava inferior, desembocadura de las suprahepaticas

directamente en la auricula derecha, pulmoéon derecho bilobulado, anomalias
cardiovasculares). Desechada mas tarde pues se ha observado en pacientes
gemelares con hermanos sanos.

d. Reflujo de secreciones pancredticas: se ha observado que su presencia se asocia

a la formacion de quistes (14)

En la Fig 3 podemos observar una atresia total de vias biliares total por falta

recanalizacion de los conductos biliares.

Higado

Conducto pancreatico
Ho fhwye La bilis al intesting

Veskula anormal Intesting delgado

Fig3.Atresia de Vias Biliares Total



Fuente:http://infogen.org.mx/atresia-de-vias-biliares-ausencia-o-bloqueo-de-los-

conductos-para-la-bilis

Etilogia a nivel Local

La tercera causa de ingreso a nivel del Hospital Provicincial General Docente
Ambato es la hiperbilirrubinemia por 10 afios consecuntivos segun la estadistica
del Servicio de Neonatologia es por esta razon que su estudio e indagacion de sus

posibles causales es de gran importancia .

1.2. CLASIFICACION DE ATRESIA DE VIiAS BILIARES

\ Como podemos observar en la Fig4 , se aprecia los siguientes tipos de atresia:

1. Atresia tipo I: esta cerrado el colédoco (es un conducto de la bilis formado

por el conducto hepatico v el de la vesicula biliar que desemboca en el

intestino) pero hay libre transito por los conductos proximales.

2. Atresia tipo II: Obstruccidén del conducto hepatico, pero a nivel del hilio

hepético (fisura del higado por donde entran y salen vasos sanguineos vy

linfaticos v nervios) hay dilatacién de los conductos.
[Ta: Libre transito por los conductos cistico (via de salida de la vesicula

biliar) v colédoco.
IIb: Obstruccidén de ambos conductos.
3. Atresia tipo III (90%): No se identifican conductos hepaticos o hilio

dilatado o con libre transito. (15))




Fuente: http://infogen.org.mx/atresia-de-vias-biliares-ausencia-o-bloqueo-de-los-

conductos-para-la-bilis/

1.3. MANIFESTACIONES CLINICAS

Podemos enumerar las caracteristicas con las que se presenta un nifio con atresia

de vias Biliraes .

e Peso al nacimiento adecuado, sin antecedentes gestacionales de interés.

e Ictericia: a partir de las 2 semanas de vida , que no debe considerarse

fisiologica.

e Hipocolia o acolia: en aleunos casos las deposiciones son acdlicas desde el

nacimiento, pero por lo general se observara en las siguientes semanas.fig5



e (Coluria. En la exploracion abdominal. la hepatomegalia constituye el

signo mas constante v precoz. (16). fig5.

En la atresia de wvias biliares con poliesplenia también es constante la

esplenomegalia, en cambio. en la aislada se aprecia en los casos con una

evolucion més larga.

Otras malformaciones: situs inversus. cardiopatias, anomalias de tracto

gastrointestinal, etc. En aquellos ninos en los que el diagndstico se ha retrasado o

en los que la cirugia no ha conseguido restablecer el flujo biliar hay una marcada

progresion de la disfuncion hepatica con el desarrollo de una cirrosis biliar

secundaria. Clinicamente los pacientes presentan un estancamiento pondoestatural

derivado de la malabsorcidén v una coloracidon ictérico-verdinica. Ocasionalmente

puede aparecer prurito, en ocasiones refractario al tratamiento médico

convencional, como otro signo de colestasis. En la exploracion abdominal destaca

la_hepatomegalia de consistencia dura v la esplenomegalia como signo de

hipertension portal (17)

Coluria Acolia |

Fig 5: Graficos de como se observa acolia y coluria

Fuente: http://es.slideshare.net/vitmau/coledocolitiasis-26402369




L4.DIAGNOSTICO

La mayoria de los autores coinciden en que no existe un examen que certifique

por si solo el diagnostico de AVB .sin embargo, existen tanto datos de laboratorios

como imagenoldgicos que nos aproximan al él, y. entre ellos, la ecotomografia
abdominal en manos expertas es la que ha adquirido mayor importancia en los

ultimos anos.(18).

En cuanto a los examenes de laboratorio.en la etapa inicial destacan

principalmente la hiperbilirrubinemia de predominio directo, es decir esta ultima
mayor a 2 mg/dl o mayor al 15% (1/6) del total. También se puede determinar la

existencia de coluria al examen de orina. A esto se puede asociar a elevacidén de

las trasaminasas hepaticas (GOT v GPT). que puede ser muy discreta, marcada
elevacion de la gammaglutamil transpeptidasa (GGT) desde el inicio del cuadro

hasta tres veces el valor normal.Tanto los 4cidos biliares como la fosfata alcalina y

alfafetoproteina pueden estar elevados. v la funcion hepatica puede estar normal o

levemente disminuida con repercusion en la pruebas de coagulacion. (19)

De la misma manera . es posible evidenciar disminucion en la sintesisproteica
hepatica con la consecuente hipoalbuminemia y disminucién de los factores de
coagulacion. Por ultimo, es posible determinar el déficit de vitaminas liposolubles

y trombocitopenia debido al hiperesplenismo secundario a la hipertension portal.

Por otra parte, la ecotomografia abdominal se postula como el examen

imagenoldgico de eleccidn para el diagndstico de esta patologia, producto del

desarrollo _de una técnica de alta resolucién v la experiencia adquiridas por

determinados operadores. Dado que la pared abdominal en nifios es relativamente

delgada, la inspeccién ultrasonografica es bastante representativa, ademas de ser

no invasiva y econdmica.(20)_En la exploracién el signo de la cuerda triangular se
observa como un cono fibrético de forma triangular o tubular, hiperecogénico a

nivel del porta hepatis con una sensibilidad de 85% v especificidad cercana al

100% en el diagndstico de AVB. Asimismo, la ausencia o hipoplasia de la vesicula



biliar, su forma irregular v su falta de contractilidad son criterios para el

diagnostico. debiendo ser realizados tras un periodo de ayuno . Ademas. se pueden

observar signos indirectos de la ABV. tales como ictericia generalizada que se

valora mediante la escala de Kramer Fig 5 ,hepatomegalia. parénquima hepatico

irregular e hiperecogénico. El ecodoppler puede ser complementario al evidenciar

signos secundarios de hipertension portal. (21)

Otras pruebas de imagen son utiles en el diagndstico. tales como la gammagrafia

hepatobiliar v la colangiografia, sin embargo.éstas no han demostrado ser mejores

que la ecografia y presentan otras limitaciones como la disponibilidad.

Por ultimo. la biopsia hepatica permite confirmar el diagndstico en 97-98% de los

casos ,los hallazgos mas tipicos son la proliferacion de los conductos biliares

fibrosis portal. estasia biliar canalicular v transformacidén gigantocelular, pero

menos _intensa que en la hepatitis neonatal. En los casos precoces. es posible

observar escasos conductos biliares en vez de proliferacion, por lo que ante la

sospecha clinica se recomienda la realizacion de biopsias seriadas. (22)

Zona 1: Ictericia de la cabeza y cuello = <5 mgsfdL
Zona 2: lctericia hasta el ombligo = 5-12 mgidL
Zona 3: lctericia hasta las rodillas = 8-16 ma’dL
Zona 4: lctericia hasta los tobillos = 10-18 mgSdL
Zona 5: Ictericia plantar y palmar =>15mg/dL

Fig 5: Escala de Kramer para valorar ictericia
Fuente: http://www.scielo.org.bo/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1024-
0675200500010000




‘ 1.5. EXAMENES COMPLEMENTARIOS:

\ Laboratorio

No hay ningin dato bioquimico patognomoénicolAl inicio del cuadro, los
hallazgos mas habituales son:

¢ Hiperbilirrubinemia a expensas de la bilirrubina directa (més de 2.0 mg/dl

o superior al 15 % de la bilirrubina total). Presencia de bilirrubina en

orina.

e Aumento de las transaminasas (alanino aminotransferasa [ALT] y
aspartato aminotransferasa [AST]), este ascenso puede ser muy discreto.




Elevacion de la gammaglutamil transpeptidasa (GGT) de forma muy

marcada desde el inicio del cuadro. superando 3 veces _el valor normal de

referencia.

Elevacion de los niveles de fosfatasa alcalina. Elevacién de los acidos

biliares.

Normalidad o leve alteracién de la funcién de sintesis hepatica.

Si_hay alteracion de las pruebas de coagulacion se debe a una

malabsorcién de vitamina K que se resuelve con la administracién

parenteral de la misma.

Aumento de la alfafetoproteina. (23)

\ Posteriormente, a lo largo de la evolucion clinica se observara:

Aumento progresivo de la bilirrubina directa y de las transaminasas
(glutamicopiruvica [ALAT] y glutamicooxagacética [ASAT]) y de la GGT.

Deterioro de la capacidad de sintesis hepdtica con hipoalbuminemia y
disminucidn de los factores de la coagulacion.

Trombocitopenia secundaria a hiperesplenismo por hipertension portal.

Déficit de vitaminas liposolubles (A, E. D y K). (23)

| Ecografia hepatobiliar

Prueba diagnostica de gran utilidad que permite diferenciar la atresia de vias

biliares de otras causas de colestasis. como quiste de colédoco. litiasis. etc. Valora:

La ausencia o hipoplasia de la vesicula biliar v su _falta de contractilidad.

La exploracién debe efectuarse tras un periodo de ayuno. La ausencia de

vesicula v de visualizacién del colédoco orientan a la atresia de vias




biliares extrahepaticas, diagnodstico que debe ser confirmado con otras

técnicas de imagen y/o con biopsia hepatica, va que la ecografia nunca

puede confirmar o descartar totalmente la atresia biliar.

e Fl signo del corddn triangular: cono de fibrosis en forma tubular o de

triangulo remanente del arbol biliar extrahepéatico en la AVB. con aumento

de ecogenicidad anterior a la bifurcacidén de la vena porta. Este signo tiene

una sensibilidad del 73% v una especificidad del 100%. Como se muestra

en la Fig 6.

e FEcografia-Doppler: permite evaluar signos de hipertension portal (a partir

de las 8 semanas de vida). malformaciones vasculares. existencia de flujo

portal (hepatofugal o hepatopetal) e indice de resistencia arterial.

e Descartar otras malformaciones - sindrome esplénico asociado: la AVB

puede ir asociada de poliesplenia, situs inversus, ausencia de vena cava

inferior y otras alteraciones cardiovasculares. (24)

Los hallazgos con madas sensibilidad y especificidad, respectivamente, en el

diagnostico de atresia de vias biliares son el signo del cordon triangular (73% se

sensibilidad v 100% de especificidad ). vesicula con pared andmala (91% de
sensiblidad v 95% de especificidad) v forma extrana (70% sensibilidady 100% de

especificidad) v ausencia de conducto biliar comin (93% sensibilidad v 92% de

especificidad). El didmetro de la arteria hepatica es significativamente mayor en
nifios con AVB que los sanos (2.2 mm +/- 0.59 vs 1.6 mm +/-0.40, p<0.01) pero
los didmetros de la vena porta al diagnostico no son significativamente diferentes.
(12)




Vesicula

Jallite

Fig 6: Ecografia que muestra signos de atresia de vias biliares
Fuente: http://diplomadomedico.com/diagnostico-ultrasonico-de-la-atresia-biliar-
un-analisis-retrospectivo-de-20-pacientes/

Ecografia-Doppler

Permite evaluar signos de hipertension portal, malformaciones vasculares. etc.

Gammagrafia hepatobiliar (acido diisopropil iminodiacético, marcado con

tecnecio 99). Se realiza tras administrar fenobarbital por un periodo de 3 a 5 dias

5 mg/kg/dia ara _maximizar la excrecién biliar. La visualizacion del

radioisOtopo marcado en el intestino a las 24 h de iniciada la prueba confirma la

pre- sencia de conductos biliares v excluye la existencia de atresia de vias biliares.

[La ausencia de excrecion no necesariamente confirma la presencia de este

proceso, como puede ocurrir en el caso de una hepatitis neonatal. La sensibilidad

de esta prueba es aproximadamente del 82 %. con una especificidad del 91 %. Los

casos de falsos negativos pueden deberse a diversos motivos, por lo general de

tipo técnico. (17)

Colangiografia Y Colangioresonancia

Entre éstas se incluyen intraoperatoria, transhepdtica percutanea. colangiografia

retrograda endoscopica (CRE) o colangiorresonancia.




\ Dibujan el arbol biliar, permitiendo la visualizacion de la via biliar extrahepética

como vemos en la Fig 8.

Puede ser determinante para el diagndstico. cuando los hallazgos histolégicos no

son caracteristicos .(17)

Fig 8:Imagen que muestra colangioresonacia con estenosis de las vias
biliares extrahepaticas

‘ Fuente: http://www.medigraphic.com/pdfs/revmexcirped/mep-2010/mcp101d.pdf

\ Biopsia hepdtica

Permite el diagnostico definitivo en un 97-98 % de los _casos. Los hallazgos mas

caracteristicos son:

‘ 1. Proliferacion de los conductos biliares.

\ 2. Fibrosis portal

‘ 3. Bstasis biliar en los canaliculos como se observa en la Fig 7.

4. Transformacién gigantocelular, menos intensa que en la hepatitis neonatal a

células gigantes.




Cabe destacar que en algunos casos de diagndstico precoz, antes de las 6-9

semanas de vida, en la biopsia pueden verse escasos conductos biliares, en vez de
la tipica proliferacidon ductulillar. Se recomienda en estos casos la realizacion de
biopsias seriadas. A nivel histoldgico, el diagndstico diferencial mds importante se

establece con el déficit de 1-antitripsina y la hepatitis neonatal. (18)

Fig 7: Imagen muestra corte histopatoldgico de AVB

Fuente: http://www.scielo.org.co/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0120-
99572014000300015
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1.6. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

La ictericia persistente después de las dos semanas de vida requiere investigaciéon

profunda, para aplicar los diagndsticos diferenciales. E1 20% al 30 % de los casos

de atresia de via biliar de origen fetal/embrionario, se asocia con malformaciones

en otros 6rganos. como son corazon, aparato digestivo o en el bazo. En los

lactantes con sospecha de atresia de vias biliares. se deben de descartar entre otros

los siguientes diagndsticos diferenciales:

Complejo  infeccioso  TORCH  (infecciones  congénitas  como

toxoplasmosis, rubeola, citomegalovirus y herpes).
Deficiencia de alfa-1- antitripsina.

Hepatitis neonatal.

Sepsis bacteriana.

Enfermedades hemoliticas.

Hipotiroidismo.

Hipoplasia de las Vias biliares.

Quiste de colédoco.(22)







1.7.TRATAMIENTO

Tratamiento Médico Prequirurgico:

Es el tratamiento propio del paciente con enfermedad colestasica crénica

dependera del grado de colestasis intrahepatica v de disfuncion. Si no se consigue

mediante correccidén quirurgica el restablecimiento del flujo biliar, el tratamiento

médico paliativo deberd afrontar los siguientes problemas: evitar el desarrollo de

un _estado de malnutricién, tratar las complicaciones como la hiperlipedia, el

prurito. la hipertension portal v las complicaciones secundarias a la cirugia,

especialmente los episodios de colangitis. (17)

Medidas Prequiruregico :-

Hoy en dia se consideran solamente dos tipos de tratamiento quirurgico para estos
casos: Portoenterostomia de Kasai y trasplante hepatico , antes de realizar

cualquiera de las técnicas quirurgicas se debe tomar las siguientes medidas:_




Antibidticoterapia profilactica (EV): Cefazolina 40 mg/Kg./dosis, una dosis 30mts

antes de la intervencion o durante la induccidon anestésica. (la Cefuroxima y el
Cefonicid son utilizados como alternativas). Otra posibilidad puede ser
Amoxicilina + dcido clavuldnico 50mg/Kg./dosis. En los pacientes alérgicos a los

Petalactamicos se sugiere la Vancomicia.

Garantizar acceso venoso: dos venas periféricas o una profunda.



Cuidados de la piel: el nifio debe recibir un bafio con abundante agua y jabon el
dia de la operacion para disminuir la colonizacion de la piel y disminuir el riesgo

de infeccion de la herida quirargica.

Complementarios: Hemograma, coagulograma completo, grupo y factor

(actualizados).

Administrar vitamina K: 0,3-1mg/Kg ddsis unica.

Otras indicaciones: en dependencia de si existe o no enfermedad acompafiante y

su naturaleza.

Descontaminacién intestinal. Se administra Kanamicina 50mg cada 8 horas por

via oral el dia antes de la intervencion (no se absorbe en el tubo digestivo).(25

Kasai: Desde el afo 1959 en que Kasai describid su técnica de
portoenteroanastomosis en Y de Roux, aumento considerablemente la
supervivencia de los nifios con atresia de vias biliares, los cuales morian en su
mayoria antes de los 2 afios de edad. Aunque desde ese afo hasta la fecha se han
descrito varias modificaciones de la técnica sigue siendo esta la mas adecuada y
de mejor pronostico para el tratamiento de estos nifios, por debajo de los 3 meses
de edad, ya que es la que menos mortalidad presenta, se realiza en un solo tiempo
quirdrgico, no requiere de la realizacion de estomas que provocan gran perdida de
liquidos y deshidratratacion, permite mejorar el estado del nifio para que vaya en
mejores condiciones al trasplante hepatico si lo requiere, en el momento que lo
requiera. A continuacion se hard una breve descripcion de la técnica quirurgica y
al final a manera de comentario algunas de las variantes que aunque ya

desechadas se hicieron en un momento determinado a esta técnica. (26



Una vez abierto el abdomen mediante una incisiéon de Kocher extensa, se procede
a ligar el ligamento redondo, se libera el higado de sus ligamentos, se identifican
las estructuras del hilio hepatico y el remanente vesicular fibroso si existe, se
sigue hasta la via biliar principal atrésica (si existe) la cual se va disecando hasta
que se eleve por encima de la bifurcacion de la porta en su entrada al higado, se
corta ras a este y se anastomosa un asa intestinal yeyunal que asciende a través del
mesocolon transverso, para que sirva de conducto de drenaje a la bilis,
restableciendo el flujo alimentario mediante una anastomosis yeyuno yeyunal a
unos 30-40 centimetros del borde yeyunal anastomosado al higado. Se cierran las
brechas mesentéricas para evitar oclusion intestinal por atrapamiento de asas

dentro de las mismas y se procede al cierre de la pared abdominal.Se muestra en

la Fig 10 (8
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Fig 10:Tecnica quirurgicas aplicadas en AVB
Fuente: https://www.google.com/url?
sa=t&rct=j&q=&esrc=s&source=web&cd=1&cad=rja&uact=8&ved=0ahUKEwi8
yoi2NPMAhXCIh4KHe8yBwAQF ggfMA A &url=http%3 A%2F%2Fwww.sld.cu
%?2Fgalerias%2Fdoc%?2Fsitios%2Frenacip
%?2Fguias_atresia_de vias biliares.doc&usg=AFQjCNFR-
nNX24Xdz wTK61hOhIFTG9BwWA



| Técnica Suruga: Enteroportoanastomosis con exteriorizacion. Suele utilizarse un
asa yeyunal en Y de Roux con exteriorizacion del extremo biliar como una
ostomia biliar, este procedimiento permite reunir la bilis en una bolsa externa para
ostomias y reintroducirla al intestino mediante una sonda suave que se inserta en

‘ la ostomia mas. Se muestra en la Fig 10 .(26)

‘ Trasplante Hepatico

La atresia de vias biliares es la causa mas frecuente de trasplante hepéatico

pediatrico. Hasta el 60 % de los pacientes pueden requerir un trasplante en los

primeros 10 afos de vida e, incluso, aquellos en los que la cirugia consigue

restablecer el flujo biliar pueden precisar un trasplante en la segunda o tercera

década.

Los resultados en este grupo de pacientes son excelen- tes. L.a manipulacién

quirurgica previa no empeora su prondstico. Por ello aunque se ha sugerido la

posibilidad de un trasplante hepatico como primera opcion terapéutica en los

pacientes con diagndstico tardio e insuficiencia hepatica al diagndstico, la actitud

general es la realizacion de una hepatoportoenterostomia, con objeto de retrasar la

necesidad de un trasplante hasta edades mds tardias. (18)

\ Experiencia quirdrgica:

La aplicacidn del trasplante hepatico como segundo estadio del tratamiento de las

atresias cambid la Optica de apreciacion de este problema. haciendo especialmente

importantes una serie de puntos en la técnica inicial, incisidén. longitud de la Y de

Roux v el en seguimiento posterior, nutricidon, vitaminoterapia, tratamiento

medicamentoso _que aconsejan la orientacidon inicial de estos pacientes hacia

centros donde pueda darseles un tratamiento y un seguimiento encaminados a la

mejor solucion de su problema. (14)

| distak



| —Ceolangitis:

‘ ot ., 1



| L.8. COMPLICACIONES

La principal complicacién asociada a la correccion quirurgica son los cuadros de

colangitis, ya sea aislados o recurrentes. los que pueden empeorar la disfuncién
hepética basal. Pueden ocurrir en el postoperatorio inmediato o bien en forma
tardia. Es importante en estos casos el diagnéstico y tratamiento precoz,

sospechandolo en casos de fiebre asociado a colestasia v eventualmente signos

ecograficos como dilatacién de la via biliar. E1 manejo inicial consiste en

antibioticoterapia con cobertura para gram negativos v posterior ajuste segun

antibiograma. En los casos refractarios o ante la sospecha de abscesos el drenaje

quirurgico es de eleccion. (27)

\ Hipertension portal

La mavoria de los pacientes desarrollardn a lo largo de los afios una hipertension

portal sin que exista tratamiento médico eficaz para evitar o controlar su

aparicion, siendo las técnicas de imagen (ecografia-Doppler. tomografia

computarizada [TC] o angio-RM) junto con la endoscopia, extremadamente utiles
como técnicas diagnosticas y de seguimiento. No existe ningun estudio pediatrico
controlado sobre la utilidad de los bloqueadores beta. Los episodios de sangrado
se controlardn mediante embolizaciéon o escleroterapia de las varices. Por otra
parte, si se prevé un trasplante a medio plazo debe desestimarse la realizacion de

derivaciones portosistémicas. (20)

\ Colangitis

La principal complicacion a la que nos vamos a enfrentar tras la correccidon

quirurgica es la aparicion de cuadros de colangitis ascendentes, aislados o

recurrentes, que agravaran la disfuncién hepatica va existente. Por ello es

fundamental el diagnostico precoz. sospechandolo en pacientes con hipertermia,
elevacion de los parametros bioquimicos de colestasis, velocidad de
sedimentacion elevada y eventualmente con hallazgos ecograficos compatibles




dilatacion de la via biliar intrahepatica). Pueden producirse inmediatamente

después de la correccidn quirurgica. pero también en cualquier momento de la

evolucion. Aunque en la mayoria de casos estd implicado un germen

gramnegativo _deberd intentar identificarse el agente causal (gérmenes

rampositivos, hongos). Elegiremos antibidticos con eliminacion preferente por

via biliar como amoxicilina-acido clavulanico, siendo igualmente una buena

opcion en espera de antibiograma, la combinacién de un aminoglucésido con una

cefalosporina de tercera generacion. La falta de respuesta al trata- miento o el

tratamiento inadecuado puede conducir a una situacidon de colangitis crénica con

deterioro rapido v progresivo de la funcidon hepatica. La existencia de un lago

biliar infectado. puede requerir antibidticos por via parenteral de forma

prolongada; otra posible complica- cion es la formacién de un absceso. tributario

de drenaje quirargico. Ambas situaciones se identificardn mediante estudios

ecograficos. (28)

Carcinoma Hepatocelular

Otra complicacion, aunque menos frecuente, es el desarrollo de carcinoma
hepatocelular. Para el diagndstico precoz de éste, se sugiere el uso de resonancia
magnética seriada en pacientes que presenten noddulos hepaticos sospechosos en

estudios imagenologicos (29)



II.LOBJETIVOS

11.1. Objetivo general

Determinar tos-los lineamientos para un diagnostico v tratamiento oportuno en

nuestro contexto yseguimiento-deta-patelogiaatratar con el fin de evitar posibles

complicaciones.

11.2. Objetivos especificos

» Analizar el funcionamiento de los servicios que conforman la red publica

de salud en relacion a la oportunidad de consulta

» Indagar en las posibles causales de la demora en la realizacion de un

tratamiento definitivo—etielogiaeausante-de-hiperbitrrubinemiaa-expensa
o ta bilierubinadi

» Priorizar la utilizacion de los métodos diagndsticos a disposicion en

nuestro patsparamedio para identificar la etiologia .

» -Revisar el manejo recomendado en guias estandarizadas previos para

tomarlos como muestra comparativa.



III. RECOPILACION Y DESCRIPCION DE FUENTES DE
INFORMACION DISPONIBLES:

» Evidencias cientificas, meta analisis, articulos de revision y estudio de
casos similares con evidencia cientifica que encaminen a escoger una

estrategia para el manejo adecuado en nuestro contexto

» Historia Clinica documento médico legal en la cual existe constancia de

informacion relevante del paciente asi como la evolucidon, antecedentes,
cuadro clinico, manejo hospitalario que apoyen el desarrollo de dicho

caso.

» Informacion directa de familiares de paciente con la confidencialidad y

ética que el tema lo requiere para la recoleccion de datos necesarios



| IVDESARROLLO

| 1 .DESCRIPCION DEL CASO

HISTORIA CLINICA

| 1.- DATOS DE FILIACION

NN, 27 Dias , nace por parto distocico por enontrarse en situacion pelviana, parto
intrahospitalario (HPGDA) ,sexo femenino, nace en Amabato y reside en Apatug-

Santa Rosa.

2.- HISTORIA PASADA



DATOS MATERNOS:

Edad: 19 afios
Estado Civil: Soltera
Ocupacion: Agricultur
Instruccion: Primariaseeundaria Completa
Procedencia: Ambato
Residencia: Apatug — Santa Rosa (Ambato)
Etnia :Mestizo
Religion: Catolica

‘ Antecedentes Maternos

e AAPF: No refiere

AQx: No refiere

AGO

Menarquia: 14 afios

Ciclos menstruales: Irregulares, sangrado escaso, de duracién aproximada

5 a 10 dias.
e Inicio de la vida sexual: 18 afios de edad
e Compaieros sexuales: 1 compafiero
¢ Enfermedades de trasmision sexual: Ninguna
e Pap test: Nunca se realizod
® (Gestas: 1 Partos: 0 Cesarea : 1 Abortos: 0
* Anticoncepcion: Ninguna
e FUM: 4/2+2/20154

‘ DATOS PATERNOS:

Edad: 19 afios

Estado Civil: Soltero

Ocupacion: Agricultur

Instruccion: Secundaria Incompleta (10 de Bésica)



® Procedencia: Santa Rosa

e Residencia: Apatug — Santa Rosa (Ambato)
° Mestizo

° Catolico

‘ e APF: No refiere
e AQx: No refiere

‘ ANTECEDENTES PRENATALES :

e (Controles Prenatales: 4 en Subcentro de Salud de Santa Rosa
¢ Ecos: 4 en Santa Rosa con reporte normal.
e Infecciones: de Urinarias a las 33 semanas

por 1 recibe tratamiento antibidtico no especificado.
¢ Vitaminas: Hierro y acido folico desde las 12 semanas por 2 meses
® Vacunas: Antitetdnica 1 dosis a las 30 semanas

ANTECEDENTES NATALES:

\ Producto de parto distocico a las 38.6 semanas por una situacion pelviana , con
antropometria adecada para su edad, Apgar 8-9 , permanece en alojamiento
conjunto , alimentandose de seno materno exclusivo , dado de alta al tercer dia en

aparentes buenas condiciones.

ANTECEDENTES POSNATALES:



\ Se alimenta de seno materno exclusivo ¢/2-3 horas con miccion 3 veces al dia ,
deposicion 2 veces al dia , se coloca esquema de vacuna a la semana de vida , se

realiza tamizaje neonatal al 10 dia , y se realiza tamizaje audit

‘ 3.- MOTIVO DE CONSULTA

Ictericia Generalizada

‘ 4.- ENFERMEDAD ACTUAL

Madre de paciente refiere que desde hace 2 dias
y_sin causa aparente paciente presenta tinte icterico
en escleras, cuerpo incluido manos y pies acompanado de heces

color crema de consistencia pastosa en numero de 2 por dia .

‘ - REVISION ACTUAL DE APARATOS Y SISTEMAS



\ Coluria desde hace 1 semana

Nota: Informacion aportada por madre de paciente

cierto grado

| 67.- CONDICIONES SOCIOECONOMICAS

RN refiere que vive en casa arrendada con padres , con todos los servicios
basicos, agua, luz, posee animales extra domiciliarios (gato y perro), el sustento

del hogar es dado por sus padres (agricultores), cuentan con servicios basicos.

| 7.-.EXAMEN FISICO

¢ Frecuencia Cardiaca: 124 x °

¢ Frecuencia Respiratoria: 36 x
e Sat 02: 96%

e Peso: 3150 g(z-2)

e Talla: 48 cm (z-2)

® Perimetro Cefalico: 35.6 (z-2)
‘ ¢ Temperatura: 37 °




\ Paciente activo y recativo al manejo

\ Hlastieidad-eonservadahidratadoealiente, tinte icterico zona V segun Kramer: -

‘ CABEZAabeza:

\ Normocefalica,fontanela anterior normotensa.



\ Implantaeténnormal;simétrieo, escleras ictericase

| FOSASNASALES
|

|

| o1bos

\ Carrilos—seees, mucosas orales hiumedas ictericas

\ ;Torax alaa

| CUELEO



Auscultacion: mMurmullo vesicular conservado n—™No se auscultan ruidos

respiratorios sobreafiadidos .1-

\ Ruidos cardiacos ritmicos, normofonéticos, no presencia de soplos



| ABBOMEN;Abdomen a

la pPalpacion: sSuave depresible, no doloroso-a-tapalpacion, higado palpable a 3

centimetros bajo el reborde costal , no se palpa esplenomegalia , puntos uretrales

superiores y medios negativos , RHA presentes, extremidades superiores e

inferiores tono y fuerza conservado.-




| EXAMEN NEUROLOGICO:

‘ e Estadio de Prechtl 4 (ojos abiertos con ausencia de llanto)

e Pares craneales evaluados sin evidencia de signos patologicos
* Tono y fuerza conservados

e Reflejo de Moro: Presente

e Reflejo de Blsqueda : Presente.

e Reflejo de Babinski: Presente

¢ Reflejo de Succion: Presente

e Reflejo de Escalada: Presente

¢ No signos meningeos

| PROBLEMAS

v’ Ictericia Generalizada
v" Acolia

v" Coluria

v' Hepatomegalia



\ Diagnostico presuntivo

v’ Sepsis Neonatal Tardia
v" Colestasis Neonatal
v" Trastornos Mmetaholicos

‘ TRATAMIENTO INICIAL

Cuna corriente para mantener temperatura RN ente 36.5 °C y 37 °C
CSV ¢/3h

Control I/E

Control de diuresis horaria

Balance hidroelectrolitico

Cabecera Elevada

Senomaterno-atibre-demanda

Peso antes y despuesdespués




e [eche materna hasta cEompletar kasta S5cc por sueetensuccion cada 3

horas
e BH, Hto capilar,Reticulocitos , Bilirrubina Total , Bilirrubina Directa ,

Bilirrubina Indirecta, Glicemia , Creatinina ,PCR, EMO
e Rxdetorax

e Eco abdominal y de Vias Biliares

Analisis: Se manejo al paciente de manera que se mantega estable hasta realizar

los respectivos estudios.

IV.2.EXAMENES BE-LABORATORIOCOMPLEMENTARIOS

FECHA: 05/126/2015 FECHA:08/126/2015 FECHA:15/126/2015




BIOMETRIA HEMATICA

Leucocitos: 10.06
x10°uL

Glébulos rojos. 4.17
x10°ul

Hemoglobina:14.4 g/dl

Hematocrito: 38.5 %

VCM: 92.4 fL

HCM: 34.5pg

CHCM: 37.4 g/dl

Plaquetas 559 x10°uL

Neutroéfilos 34.3 %

Linfocitos 53.6 %

Monocitos: 0.7%

Eosinofilos 3,6 %

Hto Capilar: 36 %

RETICULOSITOS:0.4%

Leucocitos: 11.12
x10%uL

Globulos rojos. 4.10
x10%L

Hemoglobina:14.2 g/dl

Hematocrito: 37.7 %

VCM: 92 fL

HCM: 33.5pg

CHCM: 36.6 g/dl

Plaquetas 567 x10°ul

Neutroéfilos 42.3 %

Linfocitos 45.6 %

Monocitos: 0.5%

Eosinofilos 2.5 %

Grupo Sanguineo
Madre: O RH positivo

Grupo Sanguineo RN:
O RH positivo

Leucocitos: 9.18 x10*uL

Globulos rojos. 4.5 x10°uL.

Hemoglobina:13.7 g/dl

Hematocrito: 37.5 %

VCM: 90.4 fL

HCM: 32.7pg

CHCM: 33 .4 g/dI

Plaquetas 418 x10°uL

Neutrofilos 44.6 %

Linfocitos 41.8 %

Monocitos: 0.8%

Eosinofilos 2.7 %




Glucosa: 51.6 mg/dl
Urea: 14.1mg/dl
Creatinina: 0,52 mg/dl

E BUN(calculado): 7
§ B.Total: 31.20
§ B.directa 21.94
S)
pI TGO: 109.7 U/L
© TGP: 49.7 U/L

Gama GT: 65 U/L

PCR: 0.39

8 Na: 136 mmol/L
g K: 4.12 mmol/L
o Ca: 10.25 mmol/L
o Densidad: 1015 PH: S P10O:0-1
E Bact: escasas

Analisis: Podemos observar que dentro de los examenes de laboratorio la

biometria hematica que se mantiene en valores normales asi como la quimica

sanguinea y el examen elementeal y microscopico de orina ,sc ven alaterados los

valores de la_bilirrubina tanto total como directa mostrandonos un cuadro de

hiperbilirrubinemia a expensas de la bilirubina directa, se realiza tipificacion

sanguinea y reticulocitos para descartar un problema de hemdlisis cuyos valores

no son campatibles con esta patologia.




| » RXDE TORAX05/12/1

+ Dentro-de-parametrosnormates:No muestra signos patoldgicos en tejidos 6seos

ni parenquima pulmonar tampoco en estructuras cardiacas

>
» ECOGRAFIiA ABDOMINAL_ 05/ 12/1

>

\ Informe:

‘ Coledeo-diatado-SmmHigado tamafio y apariencia normal

‘ Vesicula y vias billiares de caracteristicas normales

| Ecografia inicial que no muestra hallazgos patologicos

\ » ECOGRAFIiA ABDOMINAL 09/12/1
\ Informe:

‘ Higado ligeramente aumentado de tamafo , homogéneo y ecogenicidad conservda




\ Vesicula se observa disminuida de tamafio sin contenido en su interior

| Colédeo dilatado 5Smm

| Anélisis: Debido a la sospecha clinica se decide realizar una nueva valoracion
ecografica de higado y vias biliares , en dondé vemos que existen datos

patodlogicos que confirman el diagnostico.

» Tamizaje Neonatal: NEGATIVO
» Famiraje—MetabolieoScreening Metabdlico Ampliado

NegativoNEGATIVO

| DIAGNOSTICO

Atresia de vias biliares



Analisis : Debido a los signos clinicos que presenta la paciente tales como

ictericia generalizada , acolia , coluria y_los signos indirectos que presenta en la

segunda ecografia realizada nos guia a este diagnostico para lo cual necesitamos

confirmar con una colangioresonancia o (CPRE ) la misma qe solicitamos al nivel

de especialidad.

» ERCEPCOLANGIO RESONANCIA 25/10/15

Informe:

Se logra visualizar una estenosis parcial en las viias biliares extrahepaticas

concluvendo con un diagnostico de : Atresia de vias biliares

Confirmando nuestra sospecha diagnostica.

1V.3. EVOLUCION DE PACIENTE



| PIAUNO

Paciente ingresa a cuna corriente el 05/126/2015 con medidas y cuidados

generales; se realizan examenes diagnosticos iniciales encontrando niveles de

bilirrubina total y directa alterados . ecografia de higado y vias biliares dentro de

parametros normales ; al tercer dia se maneja al paciente con seno a libre demanda
se solicita screening metabolico ampliado ; (

| BIADOS

09/126/2015 ) —: paciente-en—iguales—condictones——-se solicita repetir eco_de

higado v vias biliares debido a la persistencia de la sintomatologia y la duda sobre

el resultado anterior , el nuevo estudio ecografico solicitado reporta signos
presuntivos de atresia de vias biliares: disminucion de tamafio de la vesicula y

dilatacion del colédoco por tal motivo se solicita transferencia a tercer nivel para

atencion por especialidad sin obtener una respuesta favorable . Durante los dias

posteriores paciente permanece en iguales condiciones . Se agenda turno en
consulta externa de Gastroenterologia Pediatrica en el Hospital Baca Ortiz para el

dia 17 de Enero del 2016 . El dia 19/12/16 es dado de alta de nuestro servicio con

indicacion_de reingreso para el dial5 de Enero del 2016 _para de esta manera se




encuentre preparado para acudir a su cita médica programada _Paciente—es

transteriden el Hospital Baca Ortiz , sin embargo se comunica que especialista se

encuentra de vacaciones, se _agenda nuevo turno para el 22 de Febrero del 2016 ,

fecha que es atendido v hospitalizado _para realizar colangio resoncia que

confirma el diagnostico de colestasis por atresia de vias biliares.

Actualmente , la paciente se encuenta controlada por Gastroenterologia Pediatrica

en el Hospital Baca Ortiz, con tratamiento clinico en espera de resolucion

quirurgica.

1V.4. DESCRIPCION DE LOS FACTORES DE RIESGO

La falta de controles prenatales adecuados ya sea por la distancia entre una unidad
de salud y el lugar de vivienda sobre todo en zonas rurales o la falta de interes
para acudir a las mismas ocasiona que multiples trastornos sean pasados

inadvertidos .

Los padres de paiente con un bajo nivel de instruccion lo cual dificulto en cierta

medida _que acudan de forma inmediata al médico va que les fue dificil

comprender la gravedad de la patoldgia de su nifia , hasta que se suman_signos

tales como acolia v coluria ya que acuden a consulta en subcentro de salud no

acuden a médico de inmediato a peasr que sabemos que la ictericia debia estar
presente desde hace tiempo atrés . Es la acolia y coluria que sumados a la ictericia

le dan un cuadro clinico mds preocupante

Durante el tiempo que se mantiene hospitalizada en el Servicio de Neonatologia
se realizan diversos examenes diagndsticos y debido a la falta de experiencia de
los técnicos encargados de realizar examenes de imagen se produce una demora
en el diagnostico final por lo que se tuvo que solicitar un nuevo estudio ecografico

con otro especialista para confirmar la sospecha diagnostica



Si bien es cierto que el servicio de Red de Salud Publica ha sido de gran ayuda en
los ultimos afios, debido a la gran demanda muchos pacientes como en este caso
son excluidos de una atencidon inmediata sin tomar en cuenta su cuadro clinico lo

que ocasiona complicaciones posteriores .

En hospitales de III nivel se deberia constsr con mas de un especialista en
determonado campo para no postergar su valoraciéon como en este caso; ademas

de alguna manera se deberia contar con médicos especialistas en cirugia pediatrica

para dar solucidn quirurgica de modo urgente este tipo de patologias.



http://escuela.med.puc.cl/paginas/departamentos/anatomia/adh/portada/glosario.html#primordio
http://escuela.med.puc.cl/paginas/departamentos/anatomia/adh/portada/glosario.html#vacuo

1V.5. IDENTIFICACION DE LOS PUNTOS CRITICOS

v" Dificultad para un buen diagnostico en el 1 nivel de salud lo mismo que

conlleva a que no haya una atencion especializada_oportuna




Falta de disponibilidad de examenesexamenes de gabinete y de personal

debidamente entrenado para realizarlo de manera correcta, csto nos lleva a

una demora diagnostico.
Se necesita un medio diagnostico que ayude a una deteccién rapida de la

patologia en muchos paises se usa la tarjeta colorimétrica, que es una

cartilla que mediante sus colores muestra la progresion de la ictericia y

esto_avuda para un diagnostico oportuno
La Red Publica de Salud tiene demasiada demanda, la misma _que ocasiona

el retraso en la obtencion de citas para médicos especialistas debido a que

son pocas las unidades existentes en el pais _con estas caracteristicas
Falta de médicos especialistas cirujanos pediatras entrenados en la

resolucion de este tipo de patologias.




6. CARACTERIZACION DE LAS OPORTUNIDADES DE MEJORA

Oportunidad de mejora

Acciones de mejora

Orientacién a los padres sobre la
importancia de acudir oportunamente
a un servicio de salud en caso de que

el nifio presente ictericia de forma

prolongada

Preparar charlas a las madres sobre la
presentacion fisiologica y patologica de

la icteria

Identificacion y manejo oportuno en el

primer nivel de atencion

Preparar a médicos generales sobre el
manejo de la ictericia ya que es comin
su presentacion con capacitaciones

continuas ,identificar factores de riesgo.




Realizar examenes de gabinete por
personal apto de manera que el
diagnostico se y tratamiento se pueda

realizar de forma inmediata.

Instruccion y formacion continua a
tecnologos y personal médico .Solicitar
los insumos y equipos necesarios y utiles

para realizar estos examenes .

Contar con especilistas en cirugia

pediatrica para casos de emergencia

Solicitar por lo menos un especialista en
cirugia pediatrica en cada unidad de II

nivel

Priorizar la atencion y transferencia a
III nivel de acuerdo al caso que

presente cada paciente..

Preparar a médicos y personal encardo
del servicio de transferencia y referencia
en la Red Publica de Salud para una
oportuna atencion y resolucion del

cuadro clinico.




7. PROPUESTA DE TRATAMIENTO ALTERNATIVO

El tratamiento médico estd encaminado a mejorar el estado nutricional (con
formula que contenga triglicéridos de cadena media y con vitaminas liposolubles
A, C, D, Ky E); mejorar la solubilidad de las sales biliares con la administracion
de acido ursodeoxicdlico a dosis de 8 a 15 mg/kg/dia y tratar las complicaciones

que dejo la retencion biliar a nivel hepatico. (30)

¢ Sindénimos: Ursodiol.

¢ Foérmula molecular: C24H4004 (fig 11)
¢ Peso molecular: 392,57

e Datos Fisico-Quimicos:

A Polvo blanco o casi blanco. Muy poco soluble en agua; facilmente soluble en
alcohol; poco soluble en acetona y en cloruro de metileno. Punto de fusion: 203

oC. Rotacion optica especifica: +570 (c=2, etanol absoluto).



A
HOY OH

H

Fig 11.Estructura de Acido Ursodeoxicolico

Fuente: http://www.acofarma.com/admin/uploads/descarga/4001-
d4bc36673e4a3cld725aa433cd761bec5253a7f6/main/files/cido_ursodesoxic _lic
o.pdf

El Acido UrsodesoxicOlico es un acido biliar natural hidrofilo, presente

fisiologicamente _cn pequefias_ cantidades en la bilis humana. El Acido

Ursodesoxicolico suprime la sintesis_hepdtica. secrecion_y absorcion intestinal de

colesterol. Las evidencias clinicas_indican que la administracion_de Acido

Ursodesoxicolico tiene un minimo_efecto inhibitorio sobre la sintesis_ v secrecion

de acidos biliares v en la secrecion de fosfolipidos en la bilis.

Tras la administracion oral presenta una absorcidon a nivel intestinal. por transporte

activo v pasivo que alcanza alrededor del 90%. Tras su absorcion_es transportado

por la vena porta. de la cual sufre una eficiente extraccion_hepatica. donde es

conjugado en un elevado porcentaje con glicina o taurina. Luego es secretado en

los ductos biliares hepaticos. El Acido Ursodesoxicélico se concentra en la bilis y

se_libera con esta como respuesta fisioldgica a la ingesta. Solo_ bajas

concentraciones de Acido Ursodesoxicolico aparecen en la circulacion sistémica v

muy poco es eliminado en la orina.

Tras la administracion_proloneada de Acido Ursodesoxicolico por vida oral. su

concentracion_alcanza valores del orden de 50-60 %. pero las proporciones de

acido_quenodesoxicolico, acido colico_y acido desoxicolico disminuyen mientras

que la concentracion de acido litocolico permanece estable.



El Acido Ursodesoxicdlico actua aparentemente dispersando el colesterol en

medio acuoso como cristales liquidos. El Acido Ursodesoxicdlico evita la

precipitacion_de colesterol v la formacion de cdlculos_biliares v en tratamientos

prolongados disuelve los calculos_preexistentes.

La administracion de Acido Ursodesoxicolico permite, entre otras cosas, suprimir

los sintomas_dispépticos dolorosos de origen biliar. (31)

De acuerdo a las revisiones realizadas este solo podria ser un método alternativo
ya que hemos visto que los mejores resultados se obtienen con un tratamiento
quirtrgico oportuno y aunque muchos autores concuerdan que la mejor tasa de
sobre vida se obtiene en pacientes sometidos a cirugia entre los 45 y 100 dias de
vida pero mientras se realiza la cirugia este es un tratamiento médico idéneo que

en el caso de este paciente se ah mantenido usando hasta planificar una cirugia .

V.CONCLUSIONES

e El diagndstico precoz de la colestasis neonatal es importante si tenemos en
cuenta la gravedad de las complicaciones de la atresia biliar. El progreso
terapéutico en esta patologia pediatrica esta vinculado esencialmente al
trasplante hepdatico, que proporciona una buena probabilidad de
supervivencia y una buena calidad de vida. Los resultados a largo plazo
del trasplante son favorables, con una tasa de supervivencia en torno al
90% al cabo de 5 afios del trasplante. Sin embargo, se trata de una
intervencion muy dificultosa y costosa , que no esta exenta de
complicaciones por lo cual se prefiere todavia otro tipo de intervesiones

quirurgica s que ayudan a la sobre vida del paciente .

e los mejores resultados se obtienen si las correcciones quirdrgicas se

realizan_antes de los 2 meses de vida, siendo 6ptimo antes de los 45 dias_,

sin embargo en el paciente debido a la demora en la atencidn v realizacion

de exdmenes especiales de gabinete . hasta el momento continua en espera

de su_resolucion definitiva lo cual podria llevar a posibles complicaciones

en a futuro.



Es muy importante el hecho de que no en todos los hospitales a nivel

nacional se cuenta con métodos diagnosticos adecuados o especificos para

llegar al diagnostico, es por esto que se deberia agilitar mecanismos _de

obtencion de citas oportunas para examenes_de especialidad, va que en

este caso hubo demora en_la atencién por el especialista_, postergando la

cita médica.

En algunos paises se realiza de la deteccion de casos sospechosos de

atresia de vias biliares mediante la tarjeta colorimétrica. la misma que se le

entrega a la madre v se explica la adecuada interpretacidn para acudir en el

caso que fuera necesario .en nuestro medio seria de gran utilidad el uso de

la misma va que evitaria demoras en la atencidn v deteccion de la

patologia. eso hubiera acelerado la atencion medica del paciente

mejorando el pronostico.

La red publica es una gran avuda para la atencion de pacientes en el nivel

IIT_de salud ,sin embargo debido a la gran demanda de pacientes y la poca

cantidad de unidades de salud , de este nivel_muchas de las veces llega

tarde la atencidén requerida . seria bueno priorizar segun el cuadro clinico

para beneficiar a los pacientes con mayor urgencia en la resolucién de la

patologia va gue en nuestro_caso han pasado 4 meses y la nifia sigue en

espera de resolucion quirurgica
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VII. ANEXOS

Tabla que muestra causas de colestasis

Fuente: http://www.scielo.org.mx/pdf/bmim/v66n2/v66n2a4.pdf



Algoritmo de diagnoéstico y tratamiento de AVB
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Método de diagnostico AVB mediante tarjeta colorimétrica

DEFINICIONES OPERACIONALES

EAS@PROBABLE

DEFAVIE

Es el recién nacido
en el que ademas de

acolia o hipocolia,

la bilirrubina directa

: es igual o mayor
R de 2 mg/dl.

Es el reaén nacido con
presencia de evacuaciones
Eéhdas (hipocolicas o acolicas).

uede emplear la tarjeta
culnnmétﬁ:a visual mclmda
en la Cartilla Nacional
de Salud para la deteccion
(coltlmores ,203)

r

p’réspuns%ﬁes del cuidado
del recién nacido del
7°al 30° dia de vida).
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o

FUENTE: http://edumed.imss.gob.mx/pediatria/gastroavb/pagatresia.htm
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