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RESUMEN

La atresia de vias biliares es una patologia obstructiva que cursa con fibrosis y obliteracién progresiva de las vias

biliares extrahepaticas y como consecuencia lesion del parénguima hepatico y de las vias biliares intrahepéaticas.

Como evolucidén natural, puede progresar a cirrosis hepatica temprana y finalmente el fallecimiento de los pacientes
< antes de los 3 afios @.

Es la causa mas comun de colestasis en la infancia temprana e indicacion mas frecuente de trasplante hepatico
en nifos. El diagndstico precoz, seguido de tratamiento quirurgico en las primeras semanas de vida mejora
sustancialmente el prondstico de la enfermedad. Con este caso describimos las limitaciones que presentan los
estudios por imagenes ante un caso de atresia de vias biliares asociado a infeccién por citomegalovirus.

Abstract

Bile duct atresia is an obstructive pathology that presents with fibrosis and progressive obliteration of the
extrahepatic bile duct and consequently damage to the liver parenchyma and the intrahepatic bile duct. As a
natural evolution, this can evolve to early liver cirrhosis and finally death in patients before the age of 3 years (1).
It is the most common cause of cholestasis in early childhood and the most frequent indication for liver transplantation
in children. Early diagnosis, followed by surgical treatment in the first weeks of life, substantially improves the
prognosis of the disease. With this case, we describe the limitations of imaging studies in a case of bile duct atresia
associated with cytomegalovirus infection.
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Introduccion

La atresia de vias biliares es una malformacion
obstructiva que impide la salida de la bilis en
pacientes menores de 3 meses; afecta las vias
biliares extrahepaticas e intrahepaticas y su causa
es desconocida. Se presenta mayormente en sexo
femenino con una morbimortalidad de 1 por cada
9000 a 12 mil nacidos vivos @,

Podemos identificar 2 variantes: fetal y perinatal;
en la etapa perinatal el arbol biliar se destruye
después del parto por un proceso inflamatorio que
se asocia a una infeccidon de origen viral adquirida
transplacentariamente @,

Se producen autoanticuerpos especificos como el
CD13 que desencadena la inflamacioén y lesion tisular,
y se describe al citomegalovirus como capaz de
originarlo &%,

Se debe investigar la causa de hiperbilirrubinemia
a predominio directo; entre ellas, debemos descartar
infeccion por TORCH, y atresia de vias biliares. Los
examenes auxiliares de imdgenes como la ecografia,
gammagrafia, la biopsia hepatica y por ultimo la
colangiografia, pueden ser Utiles para la evaluacion
(5,6). El tratamiento paliativo de eleccién es la
portoenterostomia de Kasai, hasta programar el
trasplante hepético ©®.

Caso clinico

Paciente femenino de 4 meses, nacié a las 34
semanas de gestacion, con peso de 3000 gramos,
talla 49 cm. El examen fisico de nacimiento mostré
edema generalizado, piel tibia y empastada, abdomen
globuloso, higado a 4 cm de borde costal derecho.
Se solicitaron exdmenes de laboratorio y de imagen
para descartar TORCH. En la ecografia se evidencid
hepatoesplenomegalia de etiologia a determinar, la
vesicula biliar con contenido anecogénico y multiples
refringencias puntiformes a considerar barro biliar.
(Figura 1.
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Figura 1.

Se hizo diagnodstico de sifilis congénita y neurosifilis
con puncién lumbar FTA-ABS +, VDRL 32 diluciones,
LCR hiperproteinorraquia e hipoglucorraquia,
recibiendo tratamiento antibiético con penicilina
G sodica durante 14 dias. Ademads, presentd
hiperbilirrubinemia colestdsica, hipoalbuminemia,
aumento de enzimas hepéticas (TGO, TGP). Se
adiciond tratamiento con acido ursodesoxicodlico.
Recibié captopril y furosemida por foramen oval
permeable y persistencia de conducto arterioso.

A los 2 y1/2 meses de edad reingresé por
emergencia, por tos moderadamente exigente,
distension abdominal y mayor ictericia. Al examen
fisico se mostré adelgazada, despierta, reactiva,
social, ictericia generalizada que incluia mucosas
y escleras. Abdomen globuloso, se palpd el higado
endurecido hasta 5 cm debajo del borde costal
derecho; los ruidos hidroaéreos estaban presentes.

Se evidencié alteraciéon marcada de la funcién
hepatica: BT 24.2mg/dL; BD 8.2 mg/dL. TGO 902 UI/L,
TGP 70UI/L,albuimina2.62g/dL;fosfatasaalcalina: 334
UI/L. Se determind carga viral para citomegalovirus
de 483 copias/mL; se inicid manejo con ganciclovir
y posteriormente con valganciclovir. La ecografia de
abdomen demostrd hepatoesplenomegalia, liquido
libre peritoneal en escasa cantidad y meteorismo
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intestinal incrementado; la resonancia magnética
de abdomen mostré higado aumentado de tamafio
con prominencia del lébulo caudado sugiriendo
hepatopatia difusa, sin lesiones focales ni expansivas;
la vesicula biliar se observd parcialmente distendida
y con paredes engrosadas. No habia dilatacion de
vias biliares intrahepaticas; el colédoco de trayecto
y didmetros conservados con engrosamiento de las
paredes. También se describié esplenomegalia sin
lesiones focales, liquido libre en cavidad peritoneal
en escaso volumen. Adicionalmente se describid
alteracion de la sefial en bases pulmonares sugerente

de atelectasia. (Figura 2).

Figura 2. Ecografia de abdomen

La paciente cursd con criterios de insuficiencia
hepatica, tiempos de coagulacién prolongados,
requirid6 manejo con vitamina K durante 3 dias,
albuminaal 20% x 3 dias y espironolactona; transfusion
de plasma fresco congelado y crioprecipitados. La
nifa evoluciond con mejoria clinica y laboratorial, se
procedid al alta hospitalaria y se indicaron controles
semanales por consulta ambulatoria.

Posteriormente evaluada por consultorioexternose
evidencia incremento de enzimas hepaticas, aumento
de bilirrubinas a predomino directo asi como tiempo
de coagulacién prolongados. La paciente reingreso a
hospitalizacidon para manejo y estudio mediante una
colangiografia intraoperatoria mas biopsia hepatica.
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Durante su hospitalizacion presentd deterioro
clinico por el se difirid la colangiografia,
y se programd una laparoscopia exploratoria;
previamente se administré plasma fresco congelado
y crioprecipitados. En sala de operaciones presentd
bradicardia severa posterior a la administracion de
anestesia; se estabilizd y se procedié a realizar una
laparoscopia exploratoria mas biopsia hepatica en
cufia. Dentro de los hallazgos se evidencié higado
aumentado de tamafo, verdoso, indurado, con dificil
acceso, no se evidencid vesicula biliar y se encontré
liguido ascitico claro amarillento.

cual

Fue admitida a la unidad de cuidados intensivos
pedidtricos, para manejo de insuficiencia hepatica
severa. La paciente cursé con evolucién toérpida,
deterioro clinico progresivo, sin respuesta a manejo
y soporte vy fallecié 8 dias después de ingresar a sala
de operaciones.

La biopsia hepatica mostrd: parénquima hepatico
con distorsion arquitectural, discreta modularidad,
gran cantidad de hepatocitos aumentados de tamafio,
multinucleados con apariencia de células gigantes
multinucleadas; leve infiltrado inflamatorio intersticial
mixto, constituido por linfocitosis y neutrofilos;
hepatocitos apoptdticos, colestasis intracanalicular
y extracanalicular, reduplicacién ductular y focos
aislados de hematopoyesis extramedular,
observaron granulomas, microorganismos ni cambios
citoplasmaticos virales. El diagnodstico histoldgico
describié hepatitis neonatal de células gigantes vy
atresia de vias biliares.

no se

Discusion

El caso clinico expuesto revela un evento
poco frecuente, donde el diagndstico de forma
oportuna puede mejorar el prondstico y evitar la
morbimortalidad en pocos meses. En el presente
caso, dado los antecedentes de nacimiento
clinicos y de laboratorio atribuibles a infeccion
por citomegalovirus, se tomd la decisidén de iniciar

tratamiento antiviral especifico; sin embargo, la
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sospechadiagnodsticadeatresiade viabiliar planteada
desde el inicio, obligd su descarte o confirmacién
mediante exdmenes de imagenes, los mismos que en
presente caso no fueron contributorios.

Como ya se mencioné la paciente desde
el nacimiento presentd para
citomegalovirus. Al ingresar al departamento de
pediatria, se realizd unidad clinica y se evidencid
carga viral para citomegalovirus. Aunque aun no
hay estudios claros que asocien directamente una
relacién de causa efecto; es posible que la infeccion
por citomegalovirus por un mecanismo de liberacion
pudiera haber
desencadenado la atresia de vias biliares.

anticuerpos

de mediadores inflamatorios

En cuanto al tratamiento viral, se optd por
ganciclovir, y posteriormente valganciclovir por seis
semanas, sin alterar el curso de la enfermedad. Las
pruebas para diagnosticar una atresia de vias biliares
incluyen la colangiografia intraoperatoria mas
biopsia hepatica; sin embargo por la inestabilidad
hemodinamica durante el acto operatorio,
Unicamente se realizd laparoscopia y exploraciéon de
vias biliares.

El tratamiento quirdrgico descrito es la
“portoenterostomia de Kasai” antes de los 2 meses
de edad, como manejo paliativo de eleccidén, hasta
poder realizar el trasplante hepatico .

Recomendaciones

La atresia de vias biliares es una patologia que
por su poca frecuencia puede ser confundida con
otras causas patoldgicas del recién nacido. Esto
puede ocasionar pérdida de tiempo valioso para el
diagndstico y tratamiento oportuno. Dada la relacién
gue existe entre infeccion viral y atresia de vias
biliares, demostrada en varios escenarios producida
por el mecanismo de liberacidon de mediadores
inflamatorios, es importante estar atentos a los
antecedentes prenatales, asi mismo a los exdmenes
de laboratorio durante la gestacidn, que incluyen

A. Salinas Et al.

controles seroldgicos correspondientes tanto a
la madre como al recién nacido, que nos permitan
actuar de la manera mas pronta ante un caso de
atresia de vias biliares.

Del mismo modo, resulta pertinente discutir
la sensibilidad del estudio de colangioresonancia
magnética versus la biopsia hepatica laparoscopica.
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