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RESUMEN: 

INTRODUCCION: Las causas m.fs frecuentes de colestasis neonatdl son la atresia de 

\"fas biliares y ld bepatltis neonatal. La evolución varía de acuerdo a la causa. 

OBJETIVO: Conocer la ü.tcidencia.. etiología y factores asc:>dados de colestasis en el 

paciente pediátrico. 

MATERIAL Y l\.fE"IOI>OS: Se revisaron los expedientes de los pacientes de nuevo 

ingreso al servicio de Gastroenterologf'a Pediátrica del Hospital General del Centro 

Médico La Raza,. durante el periodo de junio de 1994 a junio de 1996: los datos fueron 

analizados con Cbi cuadrada y análisis de varianza. 

RESULTADOS: De 69 pacierttes estudiados .. 20 correspondieron i::1 atresia de vías 

biliAres. De éstos.. a 15 se les realizó hepatoportoenteroanastontosis tipo .Kasai.. 4 

fallecieron antes de los 2 afias.. todos evolucionaron a cir.rosis. De 3S pacientes con 

colestasis inb·ahep.ttlca,. 94. l % .recibieron nutrición parente1"aL en 23 ld colestasis 

d4'!!sapareció en el prüner .ui.o de vida: y 2 evo1ucion.aro:n a cit.rosis. De 6 con quiste de 

colédoco .. 2 se operaron con bue.na evolución postoperatoria. y u.no con cirJ•osis e 

ltlpei:1:en.si6n portal. 5 tenian hipoplasia de Vias biliares. 2 presentaron hipertensión · Í 
portaL 

CONCLUSIONES: El diagnóstico de los pacientes pediátricos con colestasis .es dificil .. y 

es una de las principales causas de internamiento en un se.rvicio de ge1stroenterologJ'a 

pediAtrica. La forma de presentación y e\.·oluci.6n de nuestros pacientes es similar a lo 

reportado en la literatura. El diagnóstico temprano n1ejora not6riamente el pronóstico. 

al instituii· un pronto tratantlento. 
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SUil.1!VlARY: 

INTRODUCTION: The causes JUost frequent: of neonatal cholestasis are t:he biliary 

a:treria and the neonatal hepatitis. The evolution vades according to tlte cause. 

OBJECTIVE: To know the :incidence, causes and associated factors of cholestasis in. the 

pediat:ric pat:ient. 

1'.1ATERIAL AND METHODS: 'Ih":f wer" cl>"ck"d the fil"s of the patients of new 

reve.nue to the service of Pediatric Gasb.·oenterology of Gen.n·dl Hospital of hiedica.1 

Center La Raza, d111ing tll.t<! ptU'iod of Jui.i.e 1.994 to June 1996; the data were analyzed 

'With. Chi-squared and va1"i.ance analysis. 

RESUL TS: Of 69 patient srudied, 20 con·espo11.ded to biliary ati.·esia. Of these .. to 15 was 

acco1nplished Kasai's hepat:oportoenterostomy~ 4 died before 2 yedrs, all evolved to 

citTbosis. Of 38 patient with inb·ahepatic chl..'"llestasis~ 94.1. ?ó 1·eceived par.utteral 

nutrition.. ili.. 23 the cholestasis disappea1·ed in the fu-st year .froin lile a.nd 2 e.volved to 

ci.rrhosis. Of 6 witl'\ cll.oledc-::h..ü cyst 2 were operated -witl'\ postope:ratory evolut:ion 

satisfactory,. and L~ne with ci..rrhosis and po1"tal hype1"tension. 5 h&Jd biliary hypoplasi.4# 2 

presented portal h:ypertension .. 

CONCLUSIONS: Til.e diagnosis of the pediati:ic patients '\'\rith cholestasis is d.ificuIL 

and it is one of the first causes of hospitaliztltion :i.1"\. a ser'\tice of gtlstroe.1'\terology 

pediatric. The fonn of presentdtion and evolut:ion ot our patient is sintlld1· to what is 

1·eported :in the literature. 'Th.e early diagnosis in.i.proves the forecast# upon instituting a 

soo1i. t:reatrnent. 

KEY WOROS: Cholestasis-at:resia -h}"PºPlasia - choledochal cyst- biliary tree -

par.:m.teral nub.i.tion. 
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lN'IRODUCCION: 

Colestasis se define coni.o una disminución o cese en la excreción de bilis, 

secunda1i.a a una obstru.cci66n en el .flujo del árbol biliar intra o extrahepátlco o 

por und. alteración funcional ~ Ja producción de bilis et.l. el hepatocito. Desde el 

punto de vista bioquíntico se considera co1no ld presencia de bilirrubina directa 

de nt.As de 2 nl.g,. o bien. de m.is del 20% de las bilirrubinas totales (1). 

El desaITollo de las funciones hep..:Uicas es esencial para la vida.. estas 

incluyen la homeostasis de la glucosa, conjugación de bil.irrubini11 y su excreción .. 

destoxificación de drogas y desarrollo de mecanisnios protectores de la absorción 

intestinal de ..:!!ndotoxinas de ntlcroorganisni.os. Embti.ol6gicamente la 

morfog~nesis h1<..--patobiliar oeutte en las pri.Jneras 10 sen.l.a.nas de gest.::1ci6n,. el 

conducto biliar cont.ún aparece a las 5 se:manas y la vesículn bilia1~ a las 7.5 

senl.anas de gestación (2). En el pfi!riodo neonatal existe predisposición a 

colestasis por irunadurez de la ci1'CUlaci6n enterohepoltica dt:! los ácidos bilia1·es. 

En recién nacidos y lactan.tes puede ser de natu.i.·aleza hetei.·ogénett (3). 

La colestasis se divide en aJ.i.onnalidades anatóinicas intrahepáticas y 

e:ll..'trahepdticas, en trasto1nos metabólicos de los antinoácidos. de los lfpidos y dt! 

los carbohidratos .. así con"lO enfermedades con trastornos no característicos. 

4dentás de hepatitis infecciosa y tóxica. enfennedades genéticas y 1Tii.5celdneas. 

Si excluirnos las causas relacionadas a p~mdturez y sepsis neonataL la atresia 

biliar e>..-trahepática y la hepatitis neonatal originan del 70 .d 80% de los casos (4) 

Dentro de lo:ts causas anatónticas se encuentra la atresia de Vid~ biliares de 

etiología idiopática. que es la obliteración completa del conducto biliar común 
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en cualquier parte del trayecto de-sde la porta hepatis al duodeno. La obstrucción 

total del flujo biliar produce colestasis con fibrosis progresiva y cirrosis (5). Otra 

ntalfonnación es el quiste de coll!doco que se encuentra en el 2 a 4 % de los 

neonatos con colestasis. Los trastoinos hl.trahepAticos incluyen la hepatitis 

neonatal,. colestasis intrahepática persistente y recurrente (1); las. que causan u.na 

enfertl.\t.'!'dad hep.ltica rápid.1uuente progresi\.·a incluyen el súld1:ome de .AW!gille ... 

la hepatitis fantilic1r de células gigctntes con aitéfilia henl.olítica y coombs 

positivo; defectos de la síntesis de ácidos biliares y la eníenuedad de Byl~ (6), El 

síndrome de Alagille se caracteriza por la ausencia intrahepá tic a de los 

conductos biliares y nl.anifestaciones extrahep.tticas como son facies 

caract@ñstica,. anormalidades vertebralt:'?s~ embriotoxón ocular posterior y 

estenosis periférica de la arteria puhnona1·. Tainbién puede existir ltipoplasia de 

vi.as billares no si.ndromática (7). 

1'.fíiltiples e1úanu.edades nl.etab6.licas hep.!!iticas pueden 1uanifestarse 

i.niciahnente con colestasis en el naonato. las 1nds f1·ecuentes son la deficiencia 

de alfa-1-ari:titripsina, la galactosenti.a, la :i.ntolerancia: hereditaria a la fructuosd y 

Ia tirosinemia ("l ). 

La hepatitis neonatal puede ser secundaria a una infección ocasionada por 

"\."iru.s espeefficos con10 los de la hepatitis B y C, citon1egalovirus. rubéola. herpes .. 

varicela.. Coxsackie y ECHO. y por tOxoplat.ntosis. sífilis. tuberculosis y 

listeriosis. La infección viral es la causa inicial que origina u.na obliteración 

.fibr6tica progresiva pos.tnatal de los conductos biliares extrahepdticos. pueden 
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tantbien cursar con colestasi.s la trisornia E, el síndrome de Do'"'n y el sindrome 

de Donahue(4). 

Dentro de otras causas se incluye a la nutrición parenteral total por 

ti.ernpo prolongado y los pacientes pueden cui-sar con episodios de colestas.-is 

intrahep4tica reversible (8). con elevación de las bil.i.r.rubina5i. fosfatasa alcalina y 

alanina atnino tr.&usferasa. En general al suspender la nut:ri.ci6n pa.1·enteral total 

las pruebas hepáticas retornan a la normalidad en la mayorla de los casos 

despues de cu.atto semanas. La presencia de col.t!stasis se correlaciona en forma 

directa con la cantidad de calol'fas totales adn.Unistradas (9). Los hallazgos 

llistopato16gicos. son es.tas.i.s biliar. in.11ain.aci6n portal. proliferación de loro 

conductos biliares y fibrosis ("10). 

Para identificar las causas de colestas-is se neces.ita una evaluación e>--1.ensa 

y urgente. Las pruebas iniciales de laboratorio incluyen biomeb:ia hernática 

completa_ bilin'ubi1i.as_ pruebas de funcionamiento hepático y tiempos. de 

coagulación. Se deben buscar causas infecciosas por lo que e&o necesario la 

realización de cultivos y pruebas serológicas virales. El exan.i.(!n oftalni.o16gico 

nos ayuda a detectar alteraciones tales coino co1i.orretittltis que orientan a 

i:nfecci6n por cito1negalovil"'US, toxoplas".fna y rubéola. las cataratas. sugieren 

galactosentla. la presél."l.cia de n.i..t.nchas colo1· rojo céJ.·eza s.e d.5'oci.a a 

aln.'\.ac~antlento de lípidos. y el embriotox~n al ~dron\e de . .o..lagille. 

Dentro de los estudios radiológicos el ultrasonido abdonti.11.al seriado en 

pacientes. con allinentaci6n or.ü facilita el diagn6s.tico diferencial entre atresia de 

vias biliares y hepatitis neonatal, y permite realizar el diagnós.ti.co de atresia de 
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vías biliares en el 30% de los casos,. sin e:ni.bargo .. el. 110 aprecio1:r la vesícula biliar 

no es diagnóstico de atresia ya que puede tratarse de una hipoplasia da las vias 

biliares. La colaugiografia transbepática percutAnea sll.ve para obsei:var 4'!l árbol 

biliar permeable con el flujo ttnterógrado (3). La ganunagrafía hepatobiliar con 

radionúclidos como el tecn.ecio 99 .. es un método siJn.ple y no invasivo para 

descartar atresia de vías biliares (1.1). 

La prueba de Green.. que es la Jnedici.6n de la bilirrubina en liquido 

duodenal eu. una recolección de 24 horas .. es sugestiva de diagnostico de atresia 

de vias biliares si se reporta positiva a pigtn.ento biliar (12). 

La biopsia hepática es una prueba útil para la d.ife-renciación entre las 

causas quinl.rgicas y lt1s no quh"Úl.-gicas, con un.a sensibilidad del 95%. En atresia 

de · vi.d.s bilia1-es i:niciahnente se obse1va prollieriEJción y fibras.is de los 

conductillos, y en etapas ni..1s dvanzadds fibrosis port.tl y peri.portal prog1·es.i.vas. 

En Ja hepatitis neonatal se encuentran focos de heni.atopoyes.is ex-tramedular~ 

depósitos de he1nosiderina en las; células parenquimatosas de Kúppffer, 

infl.ani.aci6n in.tralobulillar e hipe:rplasia de estas últin-\aS células (3). La biopsia 

hepática percutánea tiene como complicación importante la presencia de 

sangrado (13). 

Las consecuencias de la. colestasis se atribuyen directa e iildirect.cunente a 

Ja dis-minuci.6n del flujo biliar. (1) reten~i6n por el hígado de substancia!.' 

norni.tibnente e..."'<cretadds en la bilis, (2) disminución. de la concentración 

inti·aJ.wninal de ácidos biliares en el intestino delgado proxi.Jnal que coudici.011a 

ni.alabson ... "'i.6n de g1·asas .. vitaminas liposolubles y di11110 hepilticc.."' prog1·es-ivo, que 
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evoluciona a c::in"osis,, hipertensión portal e insuficiencia hepática. La 

combit1.aci.6n de dano hepático y la rnalnutrición condicionan retraso del 

crecimiento (3). Existe defici.encia de vita1ntnas liposolubles ante la présencia de 

colestasis .. ya que ~stas requieren de u.u. flujo adecuado de solubilizaci6n 

intraltUttiual de los lípidos i11ge1'i.dos,, el cual se encue.11.tr.:1 i.ntern:uinpi.do. LJs 

deficiencias de vitantinas A. D. K y E ... requieren varias estratégias de evaluación 

del estado nutricional (14). 

La evolución de los pacientes con colestasis por atresia biliar extrahepática. 

después de la corrección quirúrgica reporta un indice de sobrevida a 5 anos de 30 

a 60% con la operaci.611. tipo KasaL ancontrando bepatopatra persistente en u.na 

gran proporción de Jos pacientes. En más del 50~'ó de los pacientes con drenaje 

biliar exitoso la función hepática esta alterada. con colestasis y desarrollo de 

cir'rosis biliar secundaria- hipertensión pt."'lrtal y retraso grave en el desan·ollo 

físico y :n.u!ll.tat. La ausl!ucia de ictericia postoperatoria a largo plazo,. varia de 25 

ti 73% e.J.l. dh·-ersitts se:ti.es(3). La progresión de 1.:1 enfern.l.edad hep.ttica se atribuye 

a una colangitis ascendente recui-rente. En una revisión del Si.tl.dJ."ome de A.lct gille_ 

se establece que la sobrevida a largo plazo depende de la particular combi.J.l.ación 

y severidad de anormalidades de cada paciente; algunos autores reportan 

sobre"·ida de el 50 al 85%_(7). Los pacientes que reciben. nutrición parenteral total 

presentan algwl. tipo de da.no hepático ~- al reiniciar la via oral presentan 

mejoría de su lesión hep.á:tica. (10). 

La colestasis es una causa frecuente de inter.nanti.ento y representa una 

urgencia fll.édica en cuanto a diagnóstico pa.t:a establecer el tratautiento de 
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acuerdo a la. etiología y poder ofrecer un mejor pronóstico ... así corno una ttlejor 

caliddld de vida. Con este objetivo en mente realizamos nuestro estudio para 

conocer la evolución de los pacientes: con colestaris.. en el se.rvicio de 

Gastroenterología Pediátrica del Hospital General del Centro l\fl!dico Nacional 

LaRa:za. 
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MATERIAL Y METODOS 

Se .revisaron los expedientes de 69 pacientes con colestasis que .ingresaron al 

Departa.mento de Gastroenterologfa Pediátrica del Hospital General del Centro Médico 

La Raza, durante el periodo del 1 de junio de "!994 al 1 de junio de 1996. Se incluyeron 

todos los pacientes que se captaron por primera vez en el servicio .. recabando la 

irúormación en hojas de recolección dise.nadas exprofeso ( tabla 1-a y 1-b). Los datos 

después de recolectados se agruparon por rned.io de frecuencias,. po.rcentajes, medias y 

desviación est.tndar. Con los resultados obtenidos, efectuamos contparaciones entre los 

pacientes de acuerdo a su diagnóstico .. para lo cual se utilizó la Chi cuadrada aplicada a 

las obse1Vaciones nominales y aniilisis de varianza para las observaciones con escala de 

intervalo .. en ambos casos se aceptó un OC. =O.OS. 
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RESULTADOS 

Despues de la recolección de datos, los pacientes se clasificaron de acuei·do al 

diagnóstico,. concluyendo en cuatro grupos: Atresia de Vías Biliares.. Quiste de 

Coll!doco .. Hipopl.isia de Vias Biliares y Colestasi.s lnb.·ahepática. A este últ:i:lno grnpo 

corresponden los pacientes con colestasis de causa intrahepática de etiología no 

precisada. Es :necesario mencionar que nuestros pacientes con hipoplásia de vias 

biliares, corresponden a la forma no sindrornática ya que en ninguno de ellos se 

detectaron alteraciones a otros niveles. La dist:ribuci6n de pacientes de acuerdo a 

níinl.ero y s~o por grupo se encuentra n.tencionada en el cuadro 1. Del total de 

pacientes 38 corrtt!spondieron a colestasis Utb·abepática .. 20 a atresia de vias bliares,. seis 

a quistes de colédoco y cinco a ltipoplásia de vias biliare!.. La frecuencic1. del séxo 

fen'\enit\o t:!n los pdcientes con ati.·esia de vi.!is biliares fuil sign.ificativa1nente mayor que 

en t:!l resto de los grnpos ( P <0.01). E11 el cuac:b·o 2 se 1·efieren las seiuanas de ges.tación,. 

el peso al nacimiento y la edad de ingreso al setvicio. La edad gestacion.al fu{! 

signilicativa1nente menor ( X-36.6 semanas ) en los pacientes con colestasis 

:intrahepé.t:ica el.'\. comparación con el resto de los grupos~ sin. diferencia entre los de:rnas 

grupos. El peso al nacllniento fué menor en los pacientes con colesUisis in.t:rahepcitica 

que en los de otros grupos~ con una diferencia estadis.ticanl.ente !tignifica:tiva (P<0.01). 

La edad de ingreso al se:rvicio fu~ de n1As de dos :meses en todos los gn.i.pos. 

En l.t! tabla 3 se n1enciona la nl.edia y de!.Vidción estanda.1' de la edad de inicio de 

la ictericia~ s.in encontrar diler@nc:ia estet.distican1ente significativa enb:e los grupos. Et.1. 

el cu.o.dro .¡ se esqueinatizan el :nún:1ero y porcel.l.taje de pdcientes que cursaron con 

nl.altormaciones cong\Chlitas y co1uplicaciones neondtales .. y que dden1ds requíri.e1·on de 
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ayuno y nutrición parenteral totaL El ntirnero de pacientes con colestasis intrabepática 

que presenta1·on complicaciones neonatales. sometidos a ayuno y que requirieron 

nutrición parentera.1 total. fu~ mayor al compararla con los otros tre5> grupos, con 

significancia estadistic.et(P<0.001). La frocuencia de nlalfonnaciones congénitas no .fué 

dilerente entre los cuatJ·o grupos. Las m.utifestaciones cl..ú.ticas aparecen en la tabla 5. 

La ictericia se presentó en el 100% de los pacientes. La presencia de ac6lia fu~ mayor en 

el grnpo de atresia de vias biliares,. con significancia estadística (P=0.01) Asi :ntismo la 

coluria fué m's frecuente en Jos grupos de coles-ta.sis intrahepática y atresia de vias 

biliares, con u.na P<0.05 estadisticamente significativa. La hepatomegália se presentó 

en el 100% de los casos de atresia de vias bilian!s ,. 65% de los casos con colestasis 

intraltepAtica, en el 100% de los de h.ipoplásia de vias biliares y en. el 50% de aquellos 

con quiste de colédoco, res-u.ltando estadisticame.nte significativo (P<0.05). El ntbnero 

de pacientes con esplenomegalia no mostró ditere11cid. significativa entre los diferentes 

grupos. Los resultd.dos de los ex.1.nl.enes paraci..í:n.icos redlizados al inicio del protocolo 

de estudio se tnencionan en el cuadi·o No. 6, No se eucontró diferencia en los niveles de 

bilin:ubil.l.a directa entre los grupos. Los niveles séricos de alanina a:rnin.otransfe.rasa 

fueron m.is elevados en. el grupo de atresia de '\das biliares con diferencia 

estadisticaniente significati.va (P=0.05) al compararla con los otros tres grupos, s-i:n 

diferencias entre estos últi.rnos. Los niveles s~ricos de fosfatasa alcalina, albúmina y 

tietnpo de protrombina no ntostraron diferencia estadísticamente significativa. 

La pnieba de 'IORCH fué positiva a Igl\.f para cttomegalovírus en 3 casos (7.8% ), 

a toxopla~a en uno (2.6%). en pacientes con colesta.sis intrahep.:itica, en el resto fu~ 

negativa. La p1ueba de hepatitis B y C se real.izó en s.iete pacientes con atresia de vias 
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biliares (35%), y en tres (60%) de hipoplásia de vias biliares y fu¡; negativa. El tamiz 

metabólico se realizó a cuatro pacientes en total y fué reportado como nonnal 

La detección de alfa-1.-antitripsina se llevó a cabo tln:icament.e a dos pacientes del 

grupo con hipoplária de vías biliares(40%) y fui'! normaL La prueba de Green fué 

positiva en uno de dos pacientes (10%) del grupo con at:resi.d de vias biliares,. del resto 

de los grupos solo se realizó a un. paciente pot' g1upo siendo positivos los de hipopl.uda 

de vias bilia1:es (20%) y colestasis intraltepática2.6%),. :rn.ienb·as fué u.egativo en el de 

quistes de coll!doco(16.6% ). 

Los estudios de gabinete realizados fueron ultrasonido abdonú.nal y 

ganun.agra:tna hepático,. con reportes en relación al diagnóstico definitivo en los cuatro 

grnpos. Los hallazgos más significativos del ultraso:rúdo abdominal fueron 

hepatoesplenomegalia, y en atresia de vias bilia1·es. ausencia: de la vesicula biliar; en el 

ganunagrama se reportó hepatoesplen.on1egalia:, da1l.o hep.iti.co y ausencia de 

elinúnaci6n de material de contraste. 

De los 20 pacientes de atresia de vias biliares, 1.9 fueron sometidos a laparotonúa 

exploradora, 15 con opéraci6n de Kdsai. en ocho de los cuales se :restableció el flujo 

biliar,. con disn.linución de las bilú:rubi.:n.as eu seis y normalización. en dos. Todos los 

pacientes avoluciona1·on a cirrosis hepática y cuab.·o fallecie1·on dntes dt:l los dos anos de 

edad. Los cuatro casos de quiste de colédoco fueron intervenidos qu.irúrgicamente, dos 

con buena evoluci6n .. uno con cirrosis e hip~:rtensi6n portal. y en uno se ignora la 

evolución. Los cinco pacientes con hipoplasia de vias biliares han cursado con 

elÚennedad hepiitica p1·ogresiv a .. dos de ellos con hipertensión portal; todos continuan 

en seguintiento,. con edad media de 1.0 a1"los. En 23 pacientes la colestasis intrahepática 
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desapai.·eci.6 durante el pri:rner ano de vida. con pruebas de función hepática normales,. 

2 evolucionaron a cirrosis,. 3 continuan con pruebas de función hepática Alteradas y 10 

abandonaron el &egu.irniento. 

' \-

,. 
l 
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DlSCUSION: 

La colesUsis iQs. Id ::n.l.outi.fes.tdci6n inicial de alg'tln p.i·oblerna hepático .. de etiología. 

diversa y de dilfcil diagnóstico,. para lo cual que se debe realizar un protocolo de 

estudio completo y a!.i oLtener criterios diagnósticos sobre las bases fisiopatológicas de 

causas especUicas (4). 

La urgencia en el diagnóstico de atresia de vias biliares es evidente ante la 

relación entre el nl.omento de la inte1ve.nci.6n quirúrgica y el establecintiento del flujo 

bili.u- ya que la reanudación postoperatoria de i!ste úlfuno .. ocurre en 80% de los 

pacientes operados antes: de las ocho semanas (3). 

En nuestra serie de 69 pacientes. siJnilar a otras serlt!!s (4 ) .. encontramos un 

p1·edo1ninio de colestdsis intn~hepdtica,. donde ag:rupanl.OS d los casos de etiología 

.hnpriecisd y d. Jos pacieu.ties con nl.dltonnaciones congfiltit.ds dsocictdas que requirieron 

ayu.no y aunadame11te apoyo con nub.ición pd1·enteral totd:L Esta dsociación es acorde a 

lo que han reportado otros autores (8.9.10) .. ~igual que en trabajos previos (3.-4. 11) la 

colestasis intrahepditica y la atres.ia de vias biliares comprenden del 70 al BO~ló de la 

etiología en general de colestasis. compatible con nuestros hdllazgos de 84%. Los 

pacientes con atresia de vias biliares tienden a ser mujeres con 1nayor peso al 

nacitniento. que el resto de los pacientes con colestasis(3) ntuy si:ntilar a nuestros 

res-u.ltados. Un punto clave en el pi:onóstico de los pacientes, }. en el que coinciden la 

inayoríd de los auton:!s. es el efectuar u:n diagnóstico temprano y paralelamt:!nte iniciar 

el tratani.iento. La edad que se acepta conto referencia son dos 1neses de edad. ya que 

los p.aci6'!1l.tes que son ope1·ados antes de los dos nl.eses tienen un 90% de probabilidad 
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de corrección del flujo biliar adecuadamente, en comparación con el 20% de los 

pacientes que se operan tardíamente (3.4 .. 11). 

La fisiopatología de la colestasis relacio.ttctddl con nub:ici6n pa1.·e.nteral total,. aun 

es deconocida. Se han 1·E!fe1ido vari.its teorias. enb:e las qua se expone conl.o factor 

predisponen.te al dan.o hep.;jtico. la asocic1ci6n de desnutrición. peso bajo .al nac81" y 

preinaturez. con la indicación de nutrición parenteraL E:n nuestro trabajo encontramos 

que el 42.1 % de los pacientes .. 94.1 % del grupo con colestasis i:ntrahepática .. habian 

recibido nutrición parenteral total acorde con la literatura donde se encueJ.l.b"an 

.referencias de 7.4 % a 84 % (9), y Ja asociación con complicaciones neonatales en 

pacientes con colestasis intrahepdtica y nl.aUormct.ciones congénitas. tu\ro significancia 

estadística. 

La persistencia de ltiperbilirrubi.ne1nia conjugada con hepatonlegalia 11os obliga 

a buscar un problenia hepdtico. La presencia de esplenon1egdlia con l1epato1negalia 

sugierQ hipertensión portal y congestión, lo que i:11.dica e11.termedc1d hepática severa (2) .. 

por lo que la presencid de estas ntdt.titestacioues e11 ld 1nayor parte de lt'..'lS pacient@s al 

mornen:to del diagnóstico, indica que éste se ha 1·ealizddo de forma tcudía. En los 

pacientes con quistes de colédoco,. puede o no presentarse hepatomeg.;flia .. conto ocurrió 

e.n el 50% de nuestros casos. 

En la mayoría de los pacientes el diagnóstico fu4! clínico apoyado por los datos 

indirectos de colestasis.. de los estudios de gabinete corno el ultrasonido y la 

ga.rntn.agrafía ht:!pilticas. El .no contar con los recursos para @l diagnóstico preciso,. funitó 

el poder realizar el protocolo completo para colestasis. 
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La evolución de Jos pacientes con colestasis es Vdriable,. con reportes de 

recuperación de los que tienen colestasis intrahep.itica de un 60%,. en 10% persisten los 

datos de i.n.tla.rn.ación y 2 % evolucionan a cin"osis(4),. datos que coiciden con nuestros 

hallazgos. En los casos con atresia de vias biliares el porcentaje de operabil.idad es del 

15% a 25%(4), y aun cuando el procedinti.ento de Kasai no es curati\.·o(5) si ofrece la 

oportunid.dd de que el paciente llegue a transpla.nbrse. Eventuahnente todos 

evolucionan a Ja cirrosis(5),. tal conto ocun"':i.6 con nuestros pacientes. Los ecuos de 

ltipoplasia de vías biliares,. conforme a lo esperado,. cont:inuan con la progresión del 

dano hep.lltico, y en un seguirniento de 16 anos con controles de laboratorio, se 

observan cambios núnirnos en relación a los reportados a su ingreso. 

-·-·----·------~--------------... -------·-"'-"'""·"",..,,.~·- -- - - -



CONCLt.JSIONES: 

El diagnóstico y pronóstico de los pdcientes pediJ.tricos con colestasis es un 

probletna dificil y corresponde a una de las principales causas de iuternant.iento en un 

servicio de gastroenterologfa pediJ:trica. 

La principal importancia del tnanejo de los pacientes con colestasis radica en la 

necesidad de realizar un diagnóstico teinprano, para asi poder instituir el tratantiento, 

por lo que la precisión de las pruebas diagnósticas a5Ul'Uen una gran relevancia. 

Dentro de los pacientes estudiados, el diagnóstico en el caso de at:n:!sia de vias 

biliares fu~ tctrdío,. lo que se evidenció en la presencia de contplicacione.s. Por ésto,. es 

necesario iniciar un protocolo de estudio completo ante cualquier caso de colestasis en 

la etapa neonatal. 

De acuerdo o:1 los resultados obtenidos .::?n los paclent:es que ingn~san al SQIVicio 

para estudio de colestasis, la forma de preseittación y e\.·olución es sint.ilar a la 

reportada en la literatura~ con un.di evolución de los pacientes con atresidl de vías biliares 

a cirrosis y ~avorable para la ntayoria de los pacientes con colestasis inti·al1epdtic.:r .. 
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HO'A DE CAPTACION DE DATOS 

Nombre: _.-Cédula: 
Sexo: M F Tiempo:~esde el inicio hasta 'el ing~eso: 
Edad de inic:.io de ic:teric:ia': ~·Edad· actual: 
Edad de ingreso al servicio': 'De'func:ién:· SI NO 

Pesc:al.·-.nac:er:. -:, - .... ·-,:," .... ; . .,_ '.·:_~;?~~~-~;-:~:~~~~~}: --'P9rc:entila: 

f ~;¡~;f~:~~~~~!~~~~~tt~~~~1r~;g~;;.' :;,_";~-:~-~~:~. 
ii?;~~;~i;::c:e,~;::sf:~'}[~I~~· .~~J;~;:'.~~i¡:~~:ú~~ºr¡ 
Hi~oac:o 1 i a >:~----'-"----'--'--,.--------------
Aco l ia ''.···-------------~-------
Co 1 u ria "";_: t-· '-----"-=--'--'--'-----'-"'-'------------
~=~~ =~~:~=~ ~~ª , \·:,;" ~--··'-·""" -,,,,~.~. ~· ~· • .. -. ~·· 

liiI!!tIJJi!tf IIf~ffü~]~f~:'~iw~r'•.' 
TP ••••••••••••• e. e ••• ·.··;.;·~ .. ~;.•"····. 
TORCH Cpacienta> 

~~:;~~i;;~:r:> Cpac:¡e·;.;~;1;/)·· 
Hepatitis C Cpac:ie_nte>· 
Hepatitis B <madre> 
Hepatitis C <madre> 
Tamiz metabOlico 
Alfa-1-Antitripsina 
Ultrasonido abdominal 

Gamagrama H,epatoespléni~c 

Prueba-de Green Positiva 
Biopsia hep~tica: 

Tiempo de seguimiento: 

Negativa 

Motivo de no seguimiento: 
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COLESTASI:S XNTRAHEPATXCA1 
Diagnóstico hec:ho por: Cuadro c:l.i.nico Biopsi& Parac:l.i.nicos 
Seguimiento: 
Par•metro Ti.ampo de vaioración 

meses a~os 

Inicia1 3m 6m 9m 12m 2a 38 4a Sa 6a 7a 
BD 
ALT 
GGT 
FA 
TP 
Al.bó.mi.na 
I.cteric:ia. 
Hipoa.col.ia. 
Acol.ia. 
Col.u ria. 
Hepatomegal.i.a 
Esp I.enomegaJ.i.a 
Biopsia hep&tic:a Control. 
Est.ado actua:J..1 
Col.esta.sis remitida SJ: NO 
Comp:l.ic:a.c:iones 
Ci.rrosi.s SI: NO Hipertensión portal. SI NO 
ATRESXA DE VXAS BXLI:ARES1 
Diagnóstico definitivo: Laparotomía Cl.i.nic:o 
Portoenteroanastomosis·SJ: NO 

Para.cl.i.nico 

Ictericia: Desapareci.0 Disminuyo Sin cambios, 
Par•metro Tiempo de Y&J.orac ión 

1nicio :Sm 6m 9m 12m 2a..:Sa 4a ·sa.·-·'6a' 
BD 
GGT 
ALT 
FA 
TP 

7a. 

Biopsia el. tiempo de 1.a cirugía. .. .. . . '.·{.,. :_·~-.:::.: . ._: .. ·· 

Estado actua.1: Col.angi. ti.s si: · NO :-~·¡:~r~~··i.·~:'.'.:·~·~.-~~; NO~::.-.;;•::: · :·.~,~~¡~·~'~i~ -' .. 

~~1f:ii~f.~~~::::;~~~~~¡~g~~~~¿~~\~g~~~ .. -
GGT 
ALT 
FA 
TP 
Biopsias .. .. _ ._ 
Estado actua11 Col.a.ngi.ti.s SJ: ·~NO! 
Cirros~s SI NO Biopsia C1i.n~c&.:·· 

·~·::~,' ;_;~~,~~·~~n;I~-~--~~-.~;.;t~·i·-·_s·~·._ NO 
'· ·- · · Datos· Cl.i.nicos: 

. ------ __________ ...,._ ____________ ----------------------- -



GRUPO 
Ji'EMENINO MASCUI...INO TOTAL 

COLESTASIS 9 29 38 
INTRAHEPATICA 

ATRESIA DE 
VIAS BD...IARES 16 4 20 

QUISTE DE 
COLEDOCO 4 2 6 

IDPOPLASIA DE 
VIAS BD.,IARES 

2 3 s 

CUADRO t. DISTIUBUCION POR NU?v!ERO Y SEXO EN LOS GRUPOS. 

¡· 

---·-~---------------~-.-....-~---==-~-------------~------,_,_-___ -
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GRUPO EDAD (semanas) PESO(Kg) EDAD AL INGRESO 
GESTACIONAI NACIMIENTO AL SERVICIO fmesea\ 

X DS X DS X DS 

COLESTASJS 
INTRAHEPATICJ 36.67 ... 21 1.87 1.33 :Z.21 .... !I 

ATRESIA DE 
VIAS BILIARES 39 ... 1.46 :Z.!!02 8.43 4.76 ... 9 .. 

QUISTE DE 
COLEDOCO 3!!0.3 l.!!07 :Z.P8!1 8.37 17.42 34.1 

IDPOPLASIA DE 
VIAS Bll..IARES 38.8 :Z.68 :Z.72 0.19 .. 1.87 

CUADRO 2. l'dEDIA O\.") Y DES"\"IACION ESTANDAR (J)S). EN LOS CUATRO GRUPOS EN EDAD 
GESTACIO.NAL, PJ!:SO AL NACIM:IENTO Y EDAD Dl!:' INORF.'SO AL SERVICIO. 

' ¡-: 
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GRUPO X D s 
COLESTASIS 
INTRAHEPATICA 9.42 24.84 

QUISTE DE 76.8 161.25 COLJ!:DOCO 

ATRESIA DE 
VIAS BILIARES 16.95 18.94 

HIPOPLASIA DE 13.2 26.17 VIAS BILIARES 

CUADRO 3. l\!EDIA (X) Y DESVIACION ESTANDAR (DS) DEL 
INICIO DE LA ICTERICIA EN LOS CUATRO GRUPOS EN DIAS. 
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!WALFORMACJONES CO:MPLICACIONES A'\:"UNO NUTRICION 
GRUPO CONGENITAS NEONATALES PARENTERAL T. 

- ""' - O/.. - .,_ - O/, 

COLESTASIS 
INTILAHEPATICJ 4 10.!! 27 71 17 ..... 7 16 94.l 

QUISTE DE o o 3 !!O 1 16.6 1 16.6 
COLEDOCO 

ATRESIA DE o o 1 !! o o o o 
V1AS BILIARES 

IDPOPLASIA 
DEVIAS .. 80 o o o o o o 
BILIARES 

CUADRO 4. N'lJl\otERO (n) Y PORCENTAJE (%) DE MALFORMACIONES CONGESNITAS, 
CO:M:PLJCACIONES NEONATALES, AYUNO Y NUTRICION P~ TOTAL EN LOS CUATRO GRUPOS. 
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l\IANIJl'ESTACJONES COLESTASIS ATRESIA DE QUISTE DE IUPOPLASIA DE 
CLINJCAS. ~.-,..,y._.._ ... -- -- ... ,,.. .~ lfl•.&,,U'li"'~ ~~·~~~~~ ~ .... 11:.-· .... ---. . - O/.,. - º"'- - O/. - O/. 

ICTERICIA 38 100 20 100 !5 83.3 !5 100 

IDPOCOLIA 4 42..1 1 5 o o 2 40 

ACOLIA 1 0.02 9 4!5 o o 2 40 

COLURJA s 21 12 60 l 16.6 3 60 

HEPATOMEGALIA Z!5 6!5.7 20 100 3 !50 !5 100 

ESPLENOMEGALIA 8 21.0!5 8 40 l 16.6 3 60 

CU.ADRO S. ~O Y PORCENTAJE DE LAS 1\.1.ANIFESTACIONES CLINICJ\S EN LOS Ct: '-TRO GRUPOS. 
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COLESTASIS ATRESIA DE QUISTE DE IDPOPLASIA DE 
INTRAHEPATICA VIAS Bll.IARES COLEDOCO VIAS BD.,IARES 

6.0114 8.424 4.35 36.27 
BJLIRRUBJNA 
DIRECTA X 

5.268 3.31 ... 76 3.1148 

36 211 6 5 

601.89 568.83 338.83 705.3 
f'OSFATASA .. 
ALCALINA - 13~.76 '>94.82. 141.'?2. 1"'8.57 

, __ 
28 16 6 3 

ALANINA 
9:1..847 2.31.2!1 115 12!!.48 

Al\UNO - -
TRANSFERASA 105.172 2.14.23 67.61 5:1..77 

X 
;o6 16 " " .., .. 236.6 .. 58 9011.5 -

GAMMA .. GLUTAMIL - 423.27 425.13 659.2 -
TRANSFERASA 

10 6 2 -
... 6~~ O& c .. """'"' ... ~.,~ 

TIEMPO DE 
PJlOTJlOMBINA n '111.32 13.39 :1..019 .... 7 

;¡;;¡; 18 " 4 

CUADRO 6. RESULTADOS DE LABORATORIO REALJZADOS ,.u.,. INlClO DEL PROTOCOLO DE EST'ODI.O, 
DE LOS CUA.TR.0 GRUPOS. 't.ttEDIA (X), DESVIACION ESTANDAR t_DS). Nm-lERO (ll). 
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