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RESUMEN

Introduccioén. Revision de los hallazgos clinicos y radioldgicos de la atresia de la via biliar,
una anomalia del desarrollo biliar que tiene un riesgo alto de mortalidad por las complica-
ciones asociadas si no se la corrige oportunamente. Material y métodos. Serie de siete
casos reportados en el Hospital de Especialidades Carlos Andrade Marin en el periodo
enero 2016 a marzo 2017, seis mujeres y un varén, todos con cuadro clinico de ictericia
prolongada, acolia, patréon de colestasis, hallazgos por imagen y biopsias sugestivas de
atresia de vias biliares. Resultados. Todos los pacientes presentaron ictericia y coluria,
en examenes de laboratorio patron colestasico en todos los pacientes, en los estudios de
imagen el hallazgo predominante en sospecha de atresia de vias biliares fue la ausencia
de la vesicula biliar y el signo del cordén triangular solamente en tres pacientes, en la
biopsia hepatica todos mostraron algin grado de fibrosis hepatica. Discusion. La atresia
de la via biliar es una enfermedad compleja y grave, en nuestra serie de casos se confir-
ma la utilidad del ultrasonido como método de diagndstico de atresia de vias biliares ya
que es un método mucho mas accesible que la resonancia magnética que generalmente
tiene menor disponibilidad y mayor costo. Conclusién. El ultrasonido abdominal es una
herramienta extremadamente valiosa en sospecha clinica de atresia de vias biliares, debe
realizarse un diagnéstico oportuno para mejorar el pronédstico de los pacientes.

Palabras clave: Atresia biliar; Colestasis; Ictericia; Ultrasonido; Imagen por resonancia
magnética; Biopsia.

ABSTRACT

Introduction. This is a review of clinical and radiological findings of biliary atresia, an
anomaly of biliary tree development that carries a high risk of mortality due to complica-
tions unless they are corrected in a short time. Materials and methods. We reviewed a
series of seven cases reported at Carlos Andrade Marin Specialties Hospital, from Jan-
uary 2016 to March 2017. Six women and one male were followed. All of them showed
clinical signs such as long term jaundice, cholestasis, as well as, imaging findings and
liver biopsies, suggesting biliary tract atresia. Results. All patients presented jaundice
and choluria, in laboratory tests a cholestasic pattern in all of them, in the imaging stud-
ies the predominant finding in suspicion of biliary atresia was the absence of gallbladder
and the triangular cord sign in only three patients, in the liver biopsy all of them showed
some degree of liver fibrosis. Discussion. Bile duct atresia is a complex and serious
disease. In our case serie we confirmed the utility of ultrasound as diagnosis method in
biliary duct atresia, is more available than magnetic resonance which is more expensive
and less available in different centers. Conclusion. Abdominal ultrasound is an extreme-
ly valuable tool in clinical suspicion of biliary atresia, a timely diagnosis must be made to
improve patient’s prognosis.

Keywords: Biliary atresia, Cholestasis, Jaundice, Ultrasound, Magnetic Resonance Im-
aging; Biopsy.
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INTRODUCCION

La atresia biliar (CIE 10: Q44.2) es una
enfermedad grave caracterizada por pre-
sentar ictericia que se prolonga mas alla
de las dos semanas de vida en lactantes
menores generalmente nacidos a térmi-
no, de predominio en mujeres y con pre-
valencia en paises asiaticos respecto a la
region occidental, los pacientes presen-
tan frecuentemente: ictericia prolongada,
acolia, coluria y hepatomegalia, al desa-
rrollar este cuadro debe complementarse
con estudios de laboratorio teniendo un
patrén de colestasis con alteracion o no
de los tiempos de coagulacion cuando se
asocia a disfuncion hepatica o déficit de
vitamina K, si no se realiza un diagnos-
tico precoz puede desarrollar disfuncion
hepatica y posteriomente cirrosis.'*

Existen dos clasificaciones: dependiendo
de las malformaciones asociadas o de-
pendiendo de la afectacion del arbol bi-
liar.! El diagnostico precoz es clave del
manejo y tratamiento de la enfermedad,
se debe tomar en cuenta los estudios de
laboratorio, ademas de gran ayuda méto-
dos como el ultrasonido (US) el mismo
que presenta signos como el cordén fi-
broso o cordon triangular, con alta sensi-
bilidad y especificidad.’

La RM es un método til para la valora-
cion del arbol biliar, sin embargo, en es-
tos casos no aporta con mayor informa-
cion obtenida por ecografia. Finalmente,
la biopsia hepatica con una muestra
adecuada presenta una alta sensibilidad
y especificidad para su diagnostico en
ciertas ocasiones solo demuestra signos
de colestasis, es muy util en la evalua-
cion del grado de fibrosis, el estdandar
de oro diagnostico es la colangiografia
transquirtrgica.'

El tratamiento de eleccion es la hepato-
portoenterostomia mediante la técnica
de Kasai ya que permite reestablecer el
flujo biliar y prevenir el desarrollo de ci-
rrosis o disfuncion hepatica.® Siendo par-
te del tratamiento definitivo el trasplante
hepatico.

MATERIAL Y METODOS

Serie de casos derivado del analisis de
las historias clinicas de 7 pacientes aten-
didos en el Servicio de Gastroenterolo-
gia Pediatrica del Hospital de Especiali-
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Hallazgos por imagen en pacientes con atresia de vias biliares

Tabla 1. Hallazgos descritos en imagen (Ultrasonido y Resonancia Magnética)

Paciente Sintomas Ultrasonido Colangioresonancia
1 Ictericia Hepatomegalia Hepatomegalia
prolongada, VB no visible Vesicula biliar no
acolia Colédoco no visible visible
- Hepatomegalia Hepatomegalia
Tct S o .
2 rocl(?rrllcia VB no visible VS biliar no visible
p 8ad4 Colédoco no visible, cordon ecogénico  Via biliar extrahepatica
acolia . o . ..
a nivel de hilio, esplenomegalia no visible
Ictericia Hepatomegalia
3 prolongada, Higado heterogéneo, imagen No dispone
hemorragias hiperecogénica triangular a nivel
espontaneas, de la bifurcacion de la porta
acolia Colédoco no visible, vesicula
disminuida de tamafio
4 Ictericia Hepatomegalia
prolongada, VB no visible, dilatacion de via biliar No dispone
acolia, coluria, intrahepatica, via biliar extrahepatica
hemorragias no dilatada
5 Ictericia Hepatomegalia
prolongada, Higado heterogéneo No dispone
acolia VB no visible
6 Ictericia Hepatomegalia
prolongada, Higado heterogéneo VB de forma No dispone
acolia irregular, no se logra visualizar via
biliar extrahepatica
7 Ictericia Hepatomegalia, incremento de
prolongada, tamafio de lobulo caudado No dispone
acolia Esplenomegalia, disminucion de la

velocidad de la vena porta
Ascitis
Recanalizacion de la vena umbilical
VB no visible
Signo de la cuerda

Figura 1. Ultrasonido abdominal (US) demuestra higado incrementado de tamaiio con
prominencia de l6bulo caudado. Fuente: Servicio de Imagen, Hospital de Especialidades
Carlos Andrade Marin.
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Figura 2: Colangioresonancia (secuencia
T2 estatica) demuestra hepatomegalia,
higado heterogéneo. Fuente: Servicio de
Imagen. Hospital de Especialidades Carlos
Andrade Marin.

dades Carlos Andrade Marin -HECAM,
con edades comprendidas entre 2 y 16
meses, en los cuales se incluyen los ha-
llazgos clinicos, examenes de laborato-
rio (perfil hepatico) y los hallazgos por
imagen (ultrasonido abdominal, colan-
gioresonancia) en el periodo compren-
dido desde enero del 2016 hasta marzo
del 2017.

Los estudios de laboratorio y de ima-
gen de 6 pacientes fueron realizados en
el HECAM, un paciente fue transferido
desde otra casa de salud con diagndstico
establecido de atresia de vias biliares.

RESULTADOS

Se analizaron siete pacientes en total, 6
pacientes de sexo femenino y 1 paciente
de sexo masculino.

En cuanto a las manifestaciones clinicas
todos los pacientes presentaron ictericia
prolongada y acolia, dos desarrollaron
hemorragias espontaneas y uno coluria
(tabla 1).

En los exdmenes de laboratorio todos
los pacientes analizados presentaron un
patron de colestasis con elevacion de la
bilirrubina total a expensas de la bilirru-
bina directa, elevacion de transaminasas,
fosfatasa alcalina, y gamma GT, dos pre-
sentaron prolongacion de los tiempos de
coagulacion los mismos que en las mani-
festaciones clinicas desarrollaron hemo-
rragias espontaneas.

En los exdmenes de imagen todos los
pacientes contaron con ultrasonido (US)
de abdomen y solamente dos pacientes
tenian un reporte de RM en el HECAM,
en los hallazgos descritos en el US todos
los pacientes presentaron hepatomega-
lia, cuatro pacientes presentaron signos
de hepatopatia crénica, en un paciente
ademas se describio signos de hiperten-
sion portal (tabla 1).

En cinco pacientes no se identifico la
vesicula biliar ni el conducto colédoco.
Se describe el signo de la cuerda en tres
pacientes, que consiste en un cordon
hiperecogénico a nivel del hilio, ima-
gen hiperecogénica triangular a nivel de
la bifurcacion de la porta y signo de la
cuerda respectivamente (tabla 1).

En un paciente se observo dilatacion de
la via biliar intrahepatica sin dilatacion
de la via biliar extrahepatica, en los ha-
llazgos de biopsia hepatica del mismo en
relacion a cambios secundarios a atresia
biliar primaria (tabla 1).

En los hallazgos descritos en la resonan-
cia magnética (RM) de dos pacientes se
describe hepatomegalia y ausencia de la
vesicula biliar en los dos pacientes, en
uno de ellos no se identifico la via biliar
extrahepatica (tabla 1).

Las biopsias hepaticas realizadas en el
HECAM de 6 de los 7 pacientes reporta-
ron cambios fibrdticos en el parénquima
hepatico, reduplicacion de conductos,
signos de colestasis intra y extracitoplas-
matica que llevaron al diagnéstico en 6
pacientes, de atresia biliar. El paciente
restante ya contaba el diagnodstico de
atresia biliar por biopsia hepatica.

DISCUSION

La atresia biliar es una enfermedad gra-
ve, en nuestra serie de casos solamente
uno presentd coluria, al desarrollar cli-
nicamente este cuadro se lo debe com-
plementar con estudios de laboratorio.
se evidencié un patron de colestasis en
todos los pacientes analizados, este ha-
llazgo se presenta de forma habitual en
casos de atresia de vias biliares como
lo describen otras series, generalmen-
te la atresia biliar avanza progresiva-
mente con fibrosis hepatica, disfuncion
hepatica y cirrosis segun lo descrito en
series.'>% En nuestro reporte todos los
pacientes presentaron algiin grado de fi-
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brosis hepatica.

Se establecen dos clasificaciones, de-
pendiendo de los hallazgos asociados y
dependiendo de la afectacion del arbol
biliar:!?

Dependiendo de los hallazgos asocia-
dos existen tres tipos de atresia biliar:
1. Asociada a otras malformaciones
congénitas, que incluye malformaciones
esplénicas, asimetria visceral, malfor-
maciones venosas, malformaciones car-
diacas; 2. Atresia biliar quistica, incluye
malformacion quistica y puede confun-
dirse con un quiste de colédoco este sub-
tipo ha demostrado tener mejor pronds-
tico luego de la cirugia; 3. Atresia biliar
aislada que es el grupo mas numeroso y
puede no asociarse con el compromiso
de otros o6rganos o sistemas, podria de-
sarrollarse en el periodo perinatal, pu-
diendo estar involucrados algunos virus
hepatotropicos.!>*!!

Dependiendo de la afectacion al arbol bi-
liar con fines practicos se la puede clasi-
ficar en: Tipo I: focal; Tipo II: intrahepa-
tica: en los resultados analizados uno de
los pacientes presentd hallazgos en rela-
cion con atresia biliar primaria; Tipo III:
se subdivide en tipo 1 (perinatal), tipo 2
en el 34% de los casos se asocia a otras
anomalias congénitas.'?

El diagndstico oportuno se convierte en
la clave del manejo y tratamiento, entre
los métodos a disposicion, contamos con
estudios de laboratorio, ademas de gran
ayuda de métodos de imagen como el ul-
trasonido (US) de abdomen que cuenta
con numerosos hallazgos entre los que
se describen: anomalias en la forma y
en la pared de la vesicula biliar, vesicula
biliar con una longitud de menos de 19
mm de la vesicula, pared irregular, el pa-
trén mucoso indistinto, los tres confor-
man la “triada fantasma de la vesicula”,
signos como el cordon fibroso o cordon
triangular. Todos ellos presentan una
sensibilidad y especificidad superiores al
98%'17-20

En nuestra serie en cinco pacientes no
se identifico la vesicula biliar ni el con-
ducto colédoco, se describid el signo de
la cuerda de diferentes maneras en tres
pacientes (tabla 1). Uno de los pacientes
analizados present6 signos sugestivos de
hipertension portal.'?

El ultrasonido (US), dada la sensibilidad
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y especificidad elevadas al ser realizado
por personal bien entrenado se convierte
en un pilar fundamental en la sospecha
diagndstica de atresia de vias biliares, es
un método altamente disponible y bara-
t0.18'19

En nuestra serie de casos, el ultrasonido
fue de gran utilidad ya que solamente en
dos pacientes que contaban con resonan-
cia magnética no se ofrecio informacion
adicional a la dada por el ultrasonido.>”'

La resonancia magnética (RM) es un
método util para la valoracion del arbol
biliar en su totalidad, tiene como des-
ventajas que es un método caro, poco
disponible en nuestro caso y en la mayor
parte de pacientes no aporta informacion
adicional a la obtenida ya por una eco-
grafia.!®?

La biopsia hepatica con una muestra
adecuada presenta una alta sensibilidad
y especificidad superiores a 95%, es muy
util en la evaluacién del grado de fibro-
sis, Sin embargo el gold estandar en el
diagnostico esta patologia como ya se
mencionado es la colangiografia trans-
quirargica. L1316

La hepatoportoenterostomia mediante
la técnica de Kasai permite reestablecer
el flujo biliar y prevenir el desarrollo de
cirrosis o disfuncion hepatica, el pronds-
tico depende del tipo de atresia biliar y
de la edad del paciente. En algunos casos
puede ser necesario por el grado de afec-
cion del higado trasplante hepatico.>!:1

En nuestra serie de casos se realizo el se-
guimiento de evolucion de los pacientes
antes mencionados, tres pacientes falle-
cieron, dos pacientes fueron sometidos
a trasplante hepatico mismo que resultd
exitoso, dos pacientes fueron sometidos
a cirugia de Kasai misma que se mantie-
ne funcionante.

CONCLUSIONES

La atresia de vias biliares constituye una
patologia de alto riesgo de mortalidad
si no se la trata a tiempo, el diagnostico
precoz es indispensable en estos casos
para lo cual los métodos de imagen son
fundamentales juntamente con una sos-
pecha clinica bien establecida, el ultraso-
nido abdominal mismo que es altamente
disponible, barato y en manos apropia-
das tiene una elevada sensibilidad para
el diagnostico.
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La resonancia magnética nuclear se re-
serva para ciertos casos sin embargo la
informacion adicional que ofrece no es
tan relevante.
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liar; Q44.2: CIE-10, atresia de los con-
ductos biliares.
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