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REPORTE DE CASO

Atresia de vias biliares: variabilidad en su
evolucion posterior a portoenterostomia de
Kasai. Reporte de dos casos

Kerly Fiestas ', Wilma Geraige ', Mariana Torres ’, Paula Roitman ', Karina Arco ',
Giuliana Vaquer'

! Servicio de Gastroenterologia Pediatrica, Hospital Dr. Humberto Notti, Mendoza M5500, Argentina.

RESUMEN

Antecedentes: La atresia de vias biliares (AVB) es una de las causas mas frecuentes de colestasis neonatal
y la principal indicacién de trasplante hepatico en nifios. Su etiologia es desconocida y se caracteriza
por la obliteracién de los conductos biliares, con interrupcion del flujo que se manifiesta como ictericia,
coluria, acolia, hepatomegalia y/o esplenomegalia. La portoenterostomia de Kasai (PK) puede restablecer
el drenaje biliar, aunque su eficacia disminuye con la edad del paciente.

Descripcion de los casos: Se presentan los casos de dos lactantes en quienes, ante la sospecha de AVB, se
realiz6 colangiografia intraoperatoria seguida de PK. Las biopsias hepaticas confirmaron el diagnéstico.
La evolucién estuvo determinada por el momento quirdrgico: uno de los pacientes, intervenido
tardiamente, present evolucién desfavorable y requirio trasplante hepatico precoz.

Conclusion: Estos casos resaltan la edad al momento de la PK como factor determinante en la evolucién
dela AVB. La deteccion tardia contintia siendo un desafio, a pesar de las politicas vigentes en los distintos
niveles de atencion, lo que subraya la necesidad de fortalecer los programas nacionales de cribado.

Palabras clave: Atresia Biliar; Portoenterostomia Hepatica; Trasplante de Higado; Informe de caso
(Fuente: DeCS)

Biliary atresia: variability in evolution after
Kasai portoenterostomy. Report of two cases

ABSTRACT

Background: Biliary atresia (BA) is a leading cause of neonatal cholestasis and the primary indication for
liver transplantation in children. Its etiology is unknown and is characterized by obliteration of the bile
ducts, resulting in impaired bile flow, manifested as jaundice, dark urine, pale stools, hepatomegaly, and/
or splenomegaly. Kasai portoenterostomy (KP) can restore bile drainage, although its success decreases
with increasing age at surgery.

Case Presentation: We report two infants who underwent intraoperative cholangiography followed
by KP due to suspected BA. Liver biopsies confirmed the diagnosis. Outcomes were influenced by the
timing of surgery: one patient, who underwent surgery at a later age, experienced an unfavorable course
and required early liver transplantation.

Conclusion: These cases highlight age at KP as a key determinant of BA outcomes. Late diagnosis
remains a challenge despite existing policies at various levels of care, emphasizing the need to strengthen
national screening programs.

Keywords: Biliary Atresia; Portoenterostomy, Hepatic; Liver Transplantation; Case Reports (Source:
MeSH)
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INTRODUCCION

La atresia de vias biliares (AVB) es una enfermedad hepatica
grave, de causa incierta, que resulta de una obliteracion
fibroesclerdtica progresiva de los conductos biliares intra y
extrahepdticos. Este proceso ocasiona ictericia progresiva,
coluria y acolia entre la segunda y sexta semana de vida. Los
hallazgos de laboratorio incluyen aumento de bilirrubina
directa y enzimas hepaticas.

Su diagnéstico requiere descartar otras causas de colestasis
neonatal para garantizar un diagnéstico y derivacion
oportunos. Sin intervencién, la AVB progresa a cirrosis
biliar secundaria, hipertension portal y enfermedad hepatica
terminal, con necesidad de trasplante hepatico (TH) (1,2). Su
incidencia oscila entre 0,52 y 1,06 por cada 100 000 nacidos
vivos y se presenta en todas las regiones del mundo, siendo
mas frecuente en paises asiaticos (3,4).

Su etiologia heterogénea contintla en debate. Algunas
lineas de evidencia sostienen su asociacién con infecciones
perinatales, exposicién a tdxicos, predisposicién genética,
anomalfas inmunoldgicas o trastornos autoinmunes,
microquimerismo materno, alteraciones vasculares y defectos
en la morfogénesis. Actualmente se reconocen varios fenotipos
clinicos, incluyendo la AVB aislada, la sindrémica asociada a
otras malformaciones, la de tipo quistico y la AVB asociada a
citomegalovirus (5).

Aunque la ausencia o contraccion de la vesicula biliar en la
ecografia abdominal, pueden orientar el diagnéstico, este debe
confirmarse mediante colangiografia intraoperatoria, seguido
de la portoenterostomia de Kasai (PK), cirugia que consiste
en resecar el conducto biliar obstruido y anastomosar un asa
del intestino delgado al hilio hepatico para restablecer el flujo
biliar.

La biopsia hepitica es otro elemento clave en el diagndstico.
Sus hallazgos histolégicos incluyen proliferacién ductular,
estasis hepatocitaria de los pequefios conductos biliares,
fibrosis, y en ocasiones, transformacioén gigantocelular. La
introduccién de la PK cambid el prondstico de la enfermedad,
siendo su eficacia altamente dependiente del momento en el
que se realiza (6).

Se han implementado algunos tratamientos médicos
complementarios, como profilaxis con antibidticos orales,
corticoides por un tiempo variable y dcido ursodesoxicolico
tras la cirugia, con el objetivo de estimular el flujo biliar,
prevenir la colangitis, y reducir la inflamacién hepdtica y
fibrosis progresiva. Sin embargo, aunque estas terapias han
logrado disminuir los niveles de bilirrubina en los seis meses
posteriores, no han demostrado mejorar la supervivencia con
higado nativo.

La eficacia de la PK depende, ademis de la edad al momento
de la intervencidn, de factores como la extension del dano
hepitico (fibrosis), manifestaciones de cirrosis, presencia de
defectos en otros 6rganos, experiencia del equipo quirtrgico y
seguimiento dindmico postoperatorio (7,8).

https://doi.org/10.59594/iicqp.2025.v3n2.145

Con el objetivo de alertar sobre esta entidad poco frecuente, se
presentan dos casos clinicos de AVB diagnosticados en el afio
2023 en el Hospital Humberto Notti en Mendoza - Argentina,
a fin de considerarla dentro del diagnoéstico diferencial de la
colestasis.

CASO CLINICO 1

Paciente femenina, eutrdfica, con antecedente de ictericia
neonatal. A los 50 dias de vida fue derivada a nuestro centro
por persistencia de ictericia asociada a coluria, acolia y
hepatomegalia, lo que orient6 a sospecha de AVB.

Los exdmenes de laboratorio al diagndstico mostraron anemia
leve, trombocitosis y alteracion del hepatograma (bilirrubina
total (Bil T): 10,6 mg/dL, bilirrubina directa (Bil D): 8,8
mg/dL, aspartato aminotransferasa (AST): 453 U/L, alanina
aminotransferasa (ALT): 229 U/L, gamma-glutamiltransferasa
(GGT): 367 U/L, fosfatasa alcalina (FAL): 926 U/L). La funci6n
hepatica evaluada a través de la valoracién del tiempo de
protrombina (TP), tiempo de tromboplastina parcial kaolin
(T'TPk), razén internacional normalizada (RIN) y albimina,
resulté dentro de los rangos normales. Las serologias virales
fueron negativas y la ecografia abdominal evidenci6 vesicula
contraida.

A los 55 dias de vida se realiz6 colangiografia intraoperatoria
diagndstica seguida de PK. Los hallazgos anatomopatoldgicos
de la biopsia hepatica fueron compatibles con AVB.

En el postoperatorio inmediato presentd fiebre y colangitis a
los 10 dias de cirugia, sin rescate de germen (Tabla 1). A los
24 dias de la cirugia, egresé con leve descenso de bilirrubina,
transaminasas y FAL (Bil T: 9,5 mg/dL, Bil D: 8,6 mg/dL, AST:
221 U/L, ALT: 177 U/L, FAL: 758 U/L) , aunque con aumento
de GGT (3934 U/L).

En el seguimiento ambulatorio al mes de la PK, present6
mejoria clinica con notable descenso de bilirrubina y, a los 2
meses y medio, remision de sintomas y normalizacion de la
bilirrubina (Tabla 2). Tras 2 afios de seguimiento, continué
con buena evolucion, con profilaxis antibidtica por colangitis y
tratamiento con acido ursodesoxicolico. La paciente present6
una evolucién favorable con remisién de sintomas tras la
restitucion del flujo biliar mediante la PK.

CASO CLINICO 2

Paciente varén con antecedente de ictericia desde el
nacimiento, hidrocele bilateral, hernia umbilical y mala
progresion ponderal. A los 2 meses de vida acude a urgencias
por bronquitis obstructiva; se constato ictericia, coluria, acolia
y hepatoesplenomegalia, por lo que se sospech6 AVB y se
hospitaliz6 para realizar estudios.

Los exdmenes de laboratorio iniciales mostraron anemia leve,
Bil T de 6,4 mg/dL, Bil D de 5,7 mg/dL, AST de 108 U/L, ALT
de 38 U/L, GGT de 380 U/L, FAL de 396 U/L, con funcién
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hepatica conservada. Las serologias virales fueron negativas y
la ecografia abdominal sugiri6 ausencia de vesicula biliar.

Tras la resolucién del cuadro respiratorio agudo, a los 76 dias
de vida, se realizé colangiografia intraoperatoria seguida de
PK. Los hallazgos de la biopsia hepatica fueron compatibles
con AVB. En el postoperatorio inmediato presenté fiebre y
colangitis a las 3 semanas, sin rescate de germen, por lo que
completo 14 dias de antibidticos (Tabla 1).

Egresé a los 25 dias de cirugia con valores de Bil T de 2,8 mg/
dL, Bil D de 2,7 mg/dL, AST de 83 U/L, ALT de 51 U/L, FAL
de 314 U/L y GGT de 1 308 U/L; sin embargo, su evolucion
fue desfavorable. A los 2 meses de PK reingres6 con sospecha
de colangitis y disfuncién de la anastomosis, con persistencia
de sintomas y aumento de bilirrubina y enzimas hepaticas (Bil
T:11,2 mg/dL, Bil D: 10,3 mg/dL, AST: 160 U/L, ALT: 69 U/L,
FAL: 639 U/L, GGT: 235 U/L). Ademas, presentd infeccion
urinaria por Candida albicans y cuadro respiratorio alto por
COVID-19 (Tabla 2).

Tabla 1. Caracteristicas clinicas y evolutivas de los casos

presentados
Caracteristica Caso 1 Caso 2
Motivo de consulta Colestasis Infecciéon
respiratoria
Edad al diagnéstico (dias) 50 60
Estado nutricional al diagnéstico Eutréfico Riesgo
nutricional
Anomalia asociada No Si
Edad en el momento de PK (dias) 55 76
Restitucion de flujo biliar posteriora PK  Si No
Complicaciones perioperatorias?
Quirdrgicas No No
Médicas (colangitis) Si Si
Complicaciones entre los 2 y 6 meses de PK
Colanagitis (n) 0 2
Hipertension portal No Si
Cirrosis No Si
Indice de APRI° a los 5 meses y medio 04 6,4
de PK
PELS Score® a los 6 meses de PK 3 30
Trasplante hepatico a los 6 meses de PK  No Si

a. Se definieron como aquellas que ocurrieron hasta 30 dias después de
Portoenterostomia de Kasai (PK).

b. Indice de Relacién Aspartato Aminotransferasa/Plaquetas (APRI). Valor
< 0.5: baja probabilidad de fibrosis significativa y valor > 1.5: alta proba-
bilidad de fibrosis avanzada o cirrosis.

¢. Puntaje de Enfermedad hepadtica terminal pedidtrica (PELS score), siste-
ma utilizado para evaluar la necesidad de trasplante hepadtico en nifios
menores de 12 afios.

https://doi.org/10.59594/iicqp.2025.v3n2.145

Tabla 2. Caracteristicas bioquimicas de los casos presentados

Caracteristica Caso 1 Caso 2
Analitica a los 30 dias de PK*

Bilirrubina directa (mg/dL) 39 29
AST (U/L) 245 92
ALT (U/L) 369 53
GGT (U/L) 3333 1000
FAL (U/L) 283 347
Albumina(mg/dL) 35 3,6
Analitica a los 75 dias de PK*

Bilirrubina directa (mg/dL) 0,7 10,9
AST (U/L) 75 192
ALT (U/L) 54 72
GGT (U/L) 638 126
FAL (U/L) 549 582
Albumina(mg/dL) 3,7 2,7

* Portoenterostomia de Kasai
AST: aspartato aminotransferasa
ALT: alanina aminotransferasa
GGT: gamma-glutamiltransferasa
FAL: fosfatasa alcalina

A los 4 meses de PK ingres6 por tercera vez al hospital en
mal estado general con insuficiencia hepitica, cuadro que se
interpretd como disfuncién de la cirugia. Los exdmenes de
laboratorio mostraron un hematocrito de 27%, hemoglobina
de 9,4 g/dL, recuento de plaquetas de 16 880/mm (3), recuento
de leucocitos de 12 260/mm (3), proteinas totales de 5,6 g/
dL, Bil T de 14,4 mg/dL, Bil D 13,1 mg/dL, AST de 175 U/L,
ALT de 65 U/L, GGT 110 U/L y FAL de 580 U/L. La ecografia
abdominal con Doppler esplenoportal evidencié higado
heterogéneo, esplenomegalia, ascitis y signos de hipertension
portal.

Mientras se gestionaba la derivacién a un centro de mayor
complejidad para TH, requirié ingreso a la Unidad de
Cuidados Intensivos por sindrome ascitico-edematoso
refractario, hemorragia variceal y otras complicaciones
infecciosas y hematologicas. Con PELD Score de 30 puntos,
RIN de 1,6, albumina de 2.6 g/dL, Bil T de 36 mg/dL y Bil D
de 33 mg/dL, fue trasladado a los 7 meses y 3 semanas de vida
a un centro de mayor complejidad, donde se realiz6 TH con
donante cadavérico split izquierdo, a los 8 meses de vida.

Posteriormente presentd diversascomplicaciones: hipertensién
arterial, reactivacion de citomegalovirus, primoinfeccion
por Virus Epstein Barr y absceso abdominal por Klebsiella
Oxytoca. A los ocho meses del trasplante desarrollé alergia
a la proteina de la leche de vaca, asociada a factores propios
del paciente como el TH, terapia inmunosupresora, las
propiedades inmunes 6rgano-especificas y la alteracion del
microbioma.

El paciente fue controlado conjuntamente con el centro de
trasplante y, tras dos aflos de seguimiento, permanece con
buena evolucién bajo tratamiento inmunosupresor con
Tacrolimus.
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Este paciente presentd una evolucion desfavorable, sin remision de sintomas ni restitucion del flujo biliar, tras la PK, por lo que
requirié TH en los primeros meses de vida.

DISCUSION

La AVB es una enfermedad grave de los primeros 3 meses de vida y responsable del 40-50 % de todos los trasplantes hepaticos
pediatricos a nivel mundial. Consiste en una obliteracién completa de la via biliar con interrupcién del flujo biliar, que se
manifiesta con ictericia, acolia e hiperbilirrubinemia. Para su diagndstico, resulta esencial la evaluacion integral de signos clinicos
y analiticos, junto con la colangiografia intraoperatoria, de acuerdo con las nuevas guias de practica clinica (Anexo 1) (1,7,9). En
el esfuerzo no so6lo por lograr un diagnostico precoz, sino también por establecer un pronodstico posterior a la PK, se han estudiado
diversos biomarcadores: la MMP-7 (también conocida como matrilisina, una enzima de las metaproteinasas de la matriz-7), la
IL-33 (interleucina-33) y GGT han demostrado utilidad para facilitar el diagndstico; mientras que el indice de relacion AST/
plaquetas (APRI) puede emplearse para predecir la fibrosis hepatica significativa y cirrosis post-PK (10).

Anexo 1. Algoritmo diagnéstico para la atresia de vias biliares
(adaptado de Mysore et al. 2019)

/‘

Identificar al paciente con
= 'E sospecha de AVB
T =
g £
S E istori
g g‘ H}st.orla Ictericia persistente
5 5 clinica/Examen . . .
= g - Acolia / hipocolia
£g fisico
H % Test de Tabla de color de heces®
screenin Medicion de Bilirrubina
\ g directa®®
/ Realizar estudios especializados para
excluir AVB
Estudios habituales ., Estudios para otras
L. Pruebas de exclusion
indicados enfermedades
AST® Pesquisa neonatal
Laboratorio ALT® Bilirrubina directa® Estudios infecciosos
GGT Estudios genéticos?
. Gammagrafia . ,
. Ecogratia abdominal®® g Radiografia de torax
. Imagenes hepatobiliar® . .
S Elastografia® . . (vértebras en mariposa)
=3 g Colangioresonancia®
;§ = Colangiografia Biopsia hepatica
Q' . .
s g .. L. transhepatica percutanea® ductopenia
= 2 Procedimientos Biopsia hepatica® p P ( penia)
s g Colangiopancreatografia
<3| endoscopica retrograda®

Sila AVB no puede ser descartada,
realizar:

Prucba Gold Colanglog}'aﬁa mtrarloperat'ohrla
Examen visual del arbol biliar
Standard

K Histologia (confirmatorio)

Los médicos de atencion primaria utilizan los signos clinicos o pruebas de cribado para identificar y derivar a
los pacientes con sospecha de atresia de vias biliares (AVB). Los especialistas realizan una serie de pruebas para
descartar la AVB, agrupadas en: pruebas habituales (un resultado normal no la excluye), pruebas de exclusion (un
resultado normal la excluye) y pruebas para otras enfermedades. Si no es posible descartarla, se recurren a pruebas
invasivas de referencia. a Pruebas que detectan anomalias biliares y pueden contribuir al diagndstico precoz. b
Cribado que también puede ser realizado por los padres. ¢ Pruebas que detectan dario hepdtico. d. pruebas que
deben efectuarse con prontitud. AST: aspartato aminotransferasa. ALT: alanina aminotransferasa. GGT: gamma-
glutamiltransferasa.
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Su deteccion y tratamiento quirurgico precoz son
fundamentales por lo que la edad se considera un indicador
prondstico del drenaje biliar tras la PK, como en los casos
presentados. Cuando se realiza antes de los 2 meses de vida,
existe aproximadamente un 90 % de probabilidad de restablecer
el flujo biliar; entre los 2 y 3 meses, un 40%; y entre los 3 y
4 meses, apenas un 10%. Después de los 4 meses de vida, la
posibilidad de restablecer el flujo biliar es practicamente nula,
motivo por el cual la realizacién de PK en este grupo etario
es discutida (1,6,11). Sin embargo, incluso cuando la PK se
realiza de manera precoz, la evolucion respecto a la necesidad
de TH es variable. Un tercio de los pacientes sobrevive mas
de 10 afios sin trasplante; otro tercio restablece el flujo biliar,
pero requiere TH antes de los 10 afios; y el tercio restante no
lograr restablecer el flujo biliar y precisa trasplante dentro de
los primeros meses de vida (12,13).

Un seguimiento postoperatorio adecuado y dindmico no
solo prolonga significativamente la vida del nifio, sino que
permite posponer el TH y reducir complicaciones como
colangitis, hipertensiéon portal, sindrome hepatopulmonar
o hipertensién pulmonar, asi como prevenir a largo plazo la
aparicion de quistes y tumores hepaticos (hepatocarcinoma,
hepatoblastoma y colangiocarcinoma) (14). A pesar del
corto periodo de seguimiento de estos dos reportes y de los
posibles factores no controlados, ambos pacientes presentaron
colangitis temprana posterior a PK aunque el segundo caso
presenté un mayor numero de episodios. Segtin hallazgos
previos, este hallazgo podria estar condicionado por niveles
elevados de GGT antes de la PK, la mayor edad al momento de
la cirugia y un grado mas avanzado de fibrosis hepatica (15).

El reporte de estos dos casos resalta la edad en que se realizo la
PK como un factor determinante para su evolucion posterior.
Sin embargo, al tratarse inicamente de dos pacientes, no es
posible establecer una relacion causal y los hallazgos no deben
generalizarse. Ademas, este reporte evidencia que la deteccion
tardia continuia siendo un problema a pesar de las distintas
politicas implementadas en los distintos niveles de atencién.
Por ello, estudios recientes se han enfocado en el desarrollo
de estrategias para fortalecer los programas nacionales de
cribado, entre los que destacan la deteccidon de ictericia
persistente, la determinacién de bilirrubina fraccionada en
recién nacidos con ictericia persistente a las dos semanas de
vida, la medicién de los niveles de acidos biliares en tarjetas
de gotas de sangre seca y la evaluacién del color de las heces,
siendo este dltimo el método mas utilizado a nivel mundial
y en nuestro pais, donde su aplicacion resulta crucial para la
deteccion temprana de colestasis (16,17).
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