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GENERALIDADES:

El higado es una gléandula mixta cuya secrecidn ex--
terna, la bilis, se vierte en la segunda porcidn del duode
no. Puede también regular la cantidad de-glacosa de.da-
sangre, por medio del mecanismo del glicbgeno.

Es la glandula més voluminosa de la economfa, situa
da en el hipocondrio derecho, abarcando del epigastrio a
la pérte mas alta del hipocondrio izoiuierdo, por debajo -
del diafragma y encima del estdémago y los intestinos.

De color rojo obscuro y posee una consistencia tal,
que no se deprime bajo la presidn de los dedos.

La cara posteroinferior, se halla vuelta hacia abajo y
hacia atras presentando dos surcos anteropostefiores, de
los cuales el derecho aloja la vesicula biliar y la vena -
cava inferior, y el izquierdo la vena umbilical y el con--
ducto venoso. Uniendo la parte media de ambos surcos,
se encuentra otro surco transversal que corresponde al -

hilio del higado. Queda asf dividida la cara inferior &=



en tres porciones, una media y dos laterales. El lobulillo hepatico se halla formado por células he

El surco transverso se aproxima més al borde pos paticas que se disponen bajo de cordones radiados de la

terior que al interior, alojando a los elementos que en periferie al centro, formados por dos o tres lineas de cé&

tran y salen de la gladndula. Contiene en la parte mé&s lulas que constituyen la trabécula de Remak.

posterior a la vena perta y en la parte mas anteri En los intersticios que forman las columnas celula--
b terior a

los conductos biliares; entre ambos se encuentra la - res, camina la red capilar venosa de la vena porta y en -

arteria hepética y sus ramas, ademéas de un ntimero - los espacios que existen entre las hileras celulares de -

variable de ganglios linfaticos, plexos nerviosos y cada trabécula, nacen los conductos biliares, quedando

tejido conjuntivo. las células hepéaticas en contacto por un lado con la cir-

El peritoneo que cubre la cara inferior de ambos culacibn biliar y por otro con la circulacidn sanguinea.

16bulos se continfia hacia dentro, donde se reflejan - £ El higado recibe sangre de la arteria hepatica que -

ambas hojas y forman un repliegue peritoneal que con penetra al higado en las vainas que forman la cépsula de

tiene en su interior a la vena Porta vy la arteri : Glisson y emite en su trayecto interhepatico numerosas
v teria hepati

ca y conductos biliares. ramas destinadas a los conductos biliares, y vasa vaso-

En el higado existe una segmentacidén del parén-- rum para las paredes de las ramas de la porta y de las ve

quima que esté regida por la distribucién de la arteria nas suprahepaticas.

hepatica, de la vena porta v de los conductos -biHa-— El higado recibe para su circulacidn funcidnal, sangre
tos -bilHa

I'€s, semejantes a’la del pulmdn. ) F de la vena porta, da cual al llegar al hilio del higado, se

divide en dos ramas, derecha e izquierda, siendo mas grue
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sa y més corta la primera que la segunda y ambas pro-

fundamente situadas en el surco transverso.

El higado recibe otras venas, cuyo comportamien
to es idéntico al de la vena porta, y sé llaman venas
porta accesorias; son las siguientes: el grupo gastro
hepatico, situado en el epipldén menor; el grupo dia--
fragmético, procedente de la cara inferior del diafrag-
ma y contenido en el ligamento suspensor; y el grupo
paraumbilical, procedente de la red anterior del abdo
mensi ’

Los linfaticos del higado se origina en una red -
linfatica superficial y otra profunda. Algunos de los
linfaticos superficiales de la cara superior del 1bbulo
derecho siguen hacia el borde anterior, al que cos---
tean para desembocar en los linfaticos de la cara in--
ferior; en tanto que otros corren hacia el bordé poste-
rior para alcanzar los ganglios del tronco celiaco.

Los nervios del higado proceden todo © = -

solar, con excepcibdbn del nervio gastrohepatico.

La vias de excrecidn de la bilis comprenden los con—
ductos biliares intrahepaticos, el conducto hepatico, la
vesfcula biliar, el conducto cisticooy &1 gol€doco. "

El conducto hepatico se forma por la confluencia de
2 o 3 conductos biliares que emergen del surco transver-
sal. El derecho sale de la extremidad de este surco, ==
mientras que el izquierdo se desprende de cualgquier pun
to del mismo. Ambos caminan por delante de las ramas de .
la vena porta, en el fondo del surco fransverso; se incli-
nan hecia abajo y se unen por delante o a la derecha de
la bifurcacidn de la vena porta para constituir el conduc
to hepético.

Se halla formado por una capa externa de tejido con
juntivo, donde se encuentran fibras elésticas ¥ fibras mus

culares lisas. Esta revestido interiormente por un epite-

iio: de cé&lulas ctibicas que descansan en un corfon, ob—-
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servandose en su superficie multitud de criptas muco-
sas.

El conducto hepéatico desciende por delante de las
ramas derechas de la arteria hepética y de la vena por
ta y se pone en contacto mas abajo con la cara antero
externa de la @ltima. Estas relaciones son conservac=
das por el conducto entre las dos hojas del epiplén -
menor, donde se halla en contacto con los ganglios -
linfaticos del hilio del higado.

La vesfcula biliar, es un recipient& membranoso,

situado en la fosa cfstica, en la cara inferior del his=""

gado vy a la derecha del 16bulo cuadrado. Es alargada
y piriforme, con su extremidad mas ancha dirigida ha-
cia adelante y hacia abajo.

Para estudiar sus relaciones, se distinguira el -
fondo, el cuerpo y el cuello. El fondo correéponde a
la escotadura cistica que presenta el hfgado en su --

borde anterior, al que desborda dicho fondo y se pone

en contacto con la pared abdominal, en un punto que cor

responde al dngulo que forma el recto anterior del abdoy = -

e

men. El cuerpo posee una cara superior, en relacidn di
recta con la cara inferipr del higado al que se une por
una capa de tejido conjuntivo; y una cara inferior con-
vexa, cubierta por el peritoneo que la fija a la cara in-
ferior del hfigado. Se continla en su extremidad inferior
con el conducto cistico.

Estéd constitufida exteriormente por una capa serosa,
que la recubrfe solo en su cara inferior y fondo; una capa
fibrosa que junto con las fibras musculares, constitu--
yven la pared membranosa de la vesicula; y finalmente --
una profunda" que es la mucosa de color amarillento o ver
doso, recubierta de epitelio cilindrico que descansa en
un corddn conjuntivo, donce caminan los vasos sangui--
neos. En la mucosa se encuentran multitud de criptas y
glandulas que elaboran grasa y colesterina, éstas se en

cuentran abundantes en el cuello, aunque se hallan dise
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minadas por toda la pared y reciben el nombre de glan-
dulas de Luschka.

Recibe sangre de la arteria cistica, rama de la he
patica, que se bifurca atras del conducto cistico, emi
te una rama derecha y otra izquierda, llegando a los -
bordes correspondientes de la vesfcula, distribuyéndo
se en sus paredes.

El conducto cistico se extiende del cuello de la -
vesfcula a la parte inferior del conducto hepéatico, con
el cual se une para iniciar el conducto colédoco.

El coledoco se halla comprendido entre la confluen
cia de los conductos hepéaticos y cistico. Se distin--
guen en &1, una porcidn suproduodenal, otra retroduo
denal, un segmento pancréatico y una {iltima porcidn -
intraparietal. Pasa por detrés de la primera porcidn —--
del doudeno, cruza de adentro a fuera de la cabéza del
pancreas y se introduce en la pared intern-a del duode-

no para desembocar en la ampolla de Vater.

0=

En la porcidn pancrééticg, el canducto colédoco es—-
culpe su trayecto en el tejido pancreatico, en el cual pe
netra més a medida que desciende, pués tiene tendencia
a aproximarse a su cara anterior. Adquiere tan intima -
adherencia con la glandula, que es necesario cortar el -
tejido pancréatico para descubrirlo. Sus relaciones con
esta glandula se hacen por medio de la fascia de Treitz.
La porcibn intraparietal, es la porcidn del colédoco que
aborda la segunda porcibn del doudeno, al que atraviesa
oblicuamente de arriba abajo y dentro a fuera. Va a de--
sembocar en la ampolla Vater, la cual tiene forma mas o
menos cbnica y se halla cubierta por el repliegue muco-
so de una valvula: connivente.

Fl conducto colédoco desemboca con el conducto de

Wirsung en la base de la ampolla de Vater= Esta comunica

con la cavidad intestinal por medio de un orificio circu--
lar o eliptico, abierto en un saliente mas O menos cilin-

drico que forma la carincula mayor v situado en la unidn
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del tercio superior con el tercio medio de la cara in--
terna del duodeno, en la parte mé&s posterior de dicha
cara (21,30).

EMBRIOLOGIA DEL HIGADO Y CONDUCTOS BILIARES:

El primordio hepéatico aparece en la mita de la --
tercera semana, con un engrosamiento del epitelio ec
todérmico en el extremo distal del intestino anterior,
esta zona se llama diverticulo hepatico. Consiste en
células que se reproducen r@pidamente y se introdueen
en'eln septum transversum, que es la Ia}nina mesodér
mica que separa la cavidad pericardica del pediculo -
del vaso vitelino.

Poco después, el diverticulo hepético se bifurca
en los siguientes componentes: porcidn hepética que
forma el higado y sus sistemas de vias biliares; por--
cidn caudal, més pequefia llamada porcibn cistica, --
destinada a forman la vesicula biliar y e-l conducto -
cistico.

g ;

Al penetrar atin mas en el septlim transversum, --

e~

los cordones hepéticos epiteliales endodérmicos, se en--
tremezclan ampliamente con los senos sanguineos de las
venas onfalomesentéricas y umbilicales, y asi se forma -

el tejido parenquimatoso del higado.

El tejido conectivo del higado proviene del mesoder-
mo del septtim transverso, el cual crece r4pidamente for-
mando una prominencia notable en el mesogéastrico ventral
este Gltimo es una duplicacidn del peritoneo que une la -
curvatura menor del estdbmago con la pared anterior del -
cuerpo. Por tltimo, el higado queda rodeado de perito--
neo, exceptuando en su superficie craneal, donde se une
al septum tansverso que ulteriormente seré la zona hepé-
tica desprovista de peritoneo, que se halla adosada a da
cara abdominal del diafragma.

Mientra ocurre lo anterior, la porcidn caudal del di-
vertfculo hepéatico, ha originado la vesicula biliar y el -
conducto cistico, porciones formadas en la regidn inte--

rior del mesograstrio ventral, el colédoco, que desmboca
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en el duodeno. La desembocadura de las vias bilia--
res se reemplaza gradualmente desde su porcidn ini-
cial anterior, hasta una posterior; por ello el colédo-
co cursa detrds del duodeno.

El conduto sblido que une la masa hepatica dere
cha e izquierda de la trabécula hepética al conducto
hepatico com@in, se canaliza para formar el conducto
hepatico derecho e izquierdo. En el curso del desa-
rrollo hay una canalizacidn de las divisiones intrahe
paticas menores, forméndose los capilares biliares.
Este fendbmeno se realiza por medio de vacuolizacidn
en los conductos biliares, para volverse permeables.
(5,14)

FISIOLOGIA DEL SISTEMA HEPATOBILIAR:

El higado excreta la bilis, que posee abundantes
sales biliares, cantidad moderada de coleste}ol, una
Pequefia cantidad del pigmento verde bilirrubina, pro

ducto de deshecho de la destruccibn de eritrocitos

2l B

y otras substancias menos importantes. El tnico compo
nente de la bilis importante para la funcidn digestiva --
son las sales biliares. El resto de la bilis consta en -
realidad de productos de deshecho que se eliminan del -
organismo por esa via.

Las sales biliares no son enzimas para la digestidn
de alimentos, son y act@ian como detergentes (substan-
cias que disminuyen la tensidn superficial de las gra--
sas). Esto ayuda a que los movimientos mezctadores -
del intestino, conviertan los glbbulos grasos grandes -
de la comida en gldbulos menores, lo cual permite que
las lipasas del aparato intestinal, substancias hidroso
lubles, act@ien en &reas superficiales mayores de la --
grasa y la digieran.

La secrecidn hepética , a diferencia de las otras -
glandulas gastro intestinales, no aumenta, ni disminu-
ye de manera importante, en respuesta a los alimentos

en el intestino. Solo se conoce una hormona que la mo
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difica, la secretina capaz de aumentar la secresidn de -

bilis en dfez a treinta por ciento.

Aunque la secrecidn biliar es contfnua, el flujo -
de bilis hacia el aparato gastrointestinal, no lo es.
El esfinter de Oddi no.rmalmente Impide el flujo de la
bilis del colédoco al duodeno, acumulandose la bilis
en la vesfcula biliar, comunicada al colédoco. La -
-nucosa de la vesicula reabsorve gran parte de los'li
quidos y electrolitos de la bilis, que pasan a la san="-
gre. Asf las demés substancias biliares qile no puee
den ser absorbidas se concentran hasta 12 veces y la
vesicula, aungue su volumen maximo es sbdlo de 60 cc.
de secrecibdn biliar hepéatica.

Cuando entra el bolo alimenticio en el intestino
delgado, -ocurren dos mecanismos simultdneos que -
ocasionan vaciamiento del contenido vesicular en el

d ; ‘
uodeno. En primer lugar, las grasas de la comrida -

hacen i
QUre la mucosa intestinal secrete una hormona

il 5~

llamada colecistoquinina, que pasa por la sangre, @ la—
vesfcula y origina contraccidn en su pared muscular. En
segundo lugar, la presencia de alimento en el doodeno ori:
gina peristaltismo, ¥ las ondas peristélticas abren perid-
dicamente esfinter de Oddi permitiendo qgue la bilis alma
cenada se vacie en el intestino vy las sales biliares emul
cionen las grasas.

La bilis, tal como €s secretada por el higado, es —-—
clara, amarilla, ligeramente viscosa, con un Ph alrede-
dor de 7.0 - 8.5, con un volumen diario de mas o me--
nos 500-700c.c. Esta contiene aproximadamente 1—4%
de sblidos, un cuarto de los cuales son substancias i-
norganicas (principalmente bicarbonato, cloro, sodio y
potasio), el resto son substancias organicas. El mas -
distintivo constituyente organico son las sales biliares,

bilirrubina, ¥ colesterol; el resto son substancias orga

_ nicas, tales como urea, fosfatasa alcalina. los acidos

biliares v el colesterol se originan €n las células poli-
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gonales. La fosfatasa se forma en las células poligo-
nales. La mucina es un producto del epitelio de los -
conductos biliares y de la mucosa de la vesficula.

Una gran cantidad de agua, y con ella, cietta -—-
cantidad de compuestos inorgénicos son reabsorbidos
en la vesfcula, principalmente bicarbonato, cloro y -
sodio; los sblidos contenicos aumentan de 4 a 17% y
el Ph desciende hasta 5.5. La concentracidn de los &
cidos biliares y pigmentos, pueden reaccionar en es
te momento 10 veces mé&s que cuando la bilis es ex--
cretada del higado.

Las sales biliares més abundantes son el acido
cblico y el dexocbdlico, en la proporcidon de 3 a 1. Es
tos existen aparentemente solo conjugados con glici
na y taurina, como acidos glicocblicos y taurocdli--
COs predominando el primero sobre el segundo:

El &cido cblico es formado en el higado a partir

del ¢
Olesterol, la conjugacién con 1

-17-

na también ocurren en el higado.

La cualidad de formar &cidos biliares y ser excreta-
dos varfa entre ciertos limites, dependiendo presumible
mente sobre todo de la intensidad de la estimulacibn --
del bolo alimenticio en el intestino, la capacidad del ht
gado en este aspecto es muy variable. Sus concentra--
ciones en la bilis pueden variar de 0.4 a 2 gramos %, -
con una excrecidn diaria de 5 a 10 grs= En el intestino
los acidos biliares son absorbidos dentro de la circula-
cibn sisteméatica en la cual estl presente como colato -
en concentracidn de 0.2-3.0 miligramos % .

Las funciones més importantes de los a¢éidos bilia-
res son: Primero, facilitar la digestibn de las grasas por
accibn emulsificante, que aumenta enormemente la supe;g
ficie de substrato expuesto a la lipasa pancfeatico, en -

segundo lugar activa la lipasa pancréatica condicionando

el Ph del intestino, y por tltimo facilita la absorcidn de *

acidos grasos, colesterol y las vitaminas liposolubles -
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CONCEPTO DE ATRESIA CONGENITA DE VIAS
BILIARES .

(A,D.E. v K), lo mismo que el caroteno, presumible--

mente por formar complejos més solubles en agua (ac-
ge trata de una anomalfa congénita, la cual se pre-

cibn hidrotrdpica) .
sume, toma lugar en los primeros meses de desarrollo --

Los pigmentos biliares no tienen una funcién co-
embrionario, consiste hasta donde se conoce en atresia

nocida, pero anormalidades en su funcibn, conjuga-
o agnesia de los conductos biliares, tanto intrahepéati--

cidbn, excrecidn y concentracidn en el plasma sanguf-
cos como extrahepaticos, adoptando la malformacibn una

e o e ot , .
c n de considerable significacibn clinica en el
se puede agrupar en ti-

gama diversa, a pesar de lo cual

diagndstico de enfermedades del higado, en el paso de
pos .

la bilis L
: por sus conductos y condiciones de excesiva 5 . fisiolba . ol impedimento g
u problema fisiologico es el impediménto del pasot -

Y

rededor de 300 mgrs
. que es un reflejo de la cantid
ad repercucibn que esto traé, sistémica, glandulary diges

de hemoglobi i .
globina liberada por eritrocitos destruidos a-- o wulo vici :
onvierte en un cfrculo vicloso que aumenta -

tiva. Se cC

proximadamente 7.5 grms
1 dafio en todos los sentidos mencionados

rapidamente €

Finalmente se cree que la bilis es un importante

hasta llegar irremiciblemente a la muerte del nifio, si -

medio de excrecit
ecidbn de colesterol, que circula en el -- _
) no se logra corregir a tiempo.

plasma sanguf ,
guineo, ya que las células hepaticas trans- Facil d char cuando se tiene en mente, difi
: cil de sospe e . fi

forman éste en &cidos biliares. (4.9)
sible de curar, la Ginica es

cil de comprobar ¥y casi impo

e
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peranza es hasta ahora la cirugia temprana, podemos
decir que es un capitulo muy sombrio en la cirugia --

pedidtrica.

.

= —

HISTORIA:

Los primeros investigadores que conocieron este cua
dro, considerando que se trataba de una malformacidn --
irreparable, no le dieron mucha importancia. Fué Stie---
glitz, quien informd en 1795, por primera vez un caso de
atresia de vias biliares extrahepaticas, y Thomson en —-
1892, Heschl reportd otro caso en 1865, la cual murid a
los 7 meses de edad.

El veradero interés de esta malformacibn aparecid —--
cuando Homes recopild en 1916 los casos publicados, —--
concluyendo que algunas de estas malformaciones, teori
camente eran operables con posibilidad de éxito. Hol--
mes estudid 112 casos, de los cuales el 16% eran corre-
gibles, lo cual fué confirmado por Ladd en 1928 operan-
do con éxito el primer caso (1.,5,31).

FRECUENCIA:

Se presenta con la frecuencia de un caso por cada -

20,000 a 30,6000 nacimientos, teniendo predominio por

7
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el sexo femenino.

Es menos rara de lo que se cree, sabiendo que las
malformaciones congénitas en autopsias pueden presen
tarse en un 27%, el aparato digestivo ocupa el segundo
lugar, de lo cual el aparato biliar tiene 15.4%, siendo
la ma&s frecuente la relacionada con el &rbol biliar.

Teoricamente solo el 20% de los casos son repara-
bles y el 10% de los mismos tiene un conducto permea-
ble capaz de ser anastomosado al intestino. El 80% —-
son irreparables. (13,15,19,25,31.) >

ETIOPATOGENIA:

Como en todas las malformaciones congénitas, se
han proclamado un sin nfimero de hipbtesis al respecto,
pero todas con poco o casi sin ningtin fundamento com
probado.

Rietz dice que segfin sea la edad del embl:ién en = -
que se desarrolle el proceso, asi es la férma O varie-

dad d i i
e la misma. Si ocurre entre la 3a. y 4a. semanas
% !
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ocurtird atresia total; si ocurre entre la la. y 5a. afectrd
solamente el hepatico; entre la 5a. y ba. produciré atre-
sia del cistico y la vesicula; y si ocurre entre la 8a. y
9a. semana habrd solamente atresia de la vesicula. Esto
basandose en el desarrotlo embrioldgico. En conclusidn
tendrfamos que los conductos biliares después de los dos
meses de vida intrauterina ya estén formados y que entre
la tercera semana es donde se debe buscar el agente etio
logico.

Debido a que se encuentran alteraciones que semejan
procesos inflamatorios residuales, se ha pensado en una
peritonitis localizada fetal como causa, aunque se puede
explicar por que no existe el mismo problema en otras par
tes de la cavidad abdominal.

La tebdrfa de Ylpo, se basa en la obstruccidn de los -
conductos por la descamacibdn celular y su posterior reca-
nalizacién. Fendmeno similar al que se ha’dado para ex-

-,ali_car las atresias intestinales. La descamacibn serfa el
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proceso natural para preparar el répido crecimiento y
prolongacibn que se produce posteriormente. Por al-
guna razdn no se recanalizarian las vias biliares que
dando convertidas en cordones fibrosos.

Diferenfes enfermedades de la madre, produci--
rian toxinas que llegarfan al feto a través de la pla-
centa, produciendo sobre el higado cirrosis, y en --
las vias biliares una colangitis con obliteracibn pos
terior por fibrosis.

La traccidn mecénica, que serfa hecha por el --
mesenterio sobre las vias biliares, ocasionando un
aporte vascular insuficiente, que proveccarfa deformi
dades en los conductos.

No se ha comprobado que la Rubeola materna, -
siempre determine tal anomalia, la coexistencia se
presenta muy kara vez.

La ltes congénita se descarta, porque general-

mente 1 i
a serologia de la madre y el nifio son negati-

R

=,
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vas.

La herencia, es algo muy discutido, ya que hay ca—--

sos familiares comprobados, muy raros, pues en la mayo-

rfa de series clinicas publicadas, este antecedente es ne

gativo.

Espesamientos biliares, con organizacidon del mismo
en los canalfculos los cuales llegan posteriormente a O0=-
clufrse por la fibrosis. En contra de ella esta el hecho -

de gque muchas ictericias del recién nacido no van segui-

das de este problema.
Hepatitis materna, el virus afectaria al higado fetal

donde determinaria una hepatitis vy colangitis, con poste-

rior fibrosis de los conductos.

Se ha descrito coexistencia de atresia de vias bilia-

res con eritroblastosis fetal, pese a que la asociacibn -

es rara, son muchos los que sostienen esta tedbrfa por la

reaccibdn de antigeno y anticuerpo. Una divigidn hecha -2

sl‘respecto’por Mc-Geeny; deduce que 1O hay evidencia
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para sostener esto.

En la que se relaciona con la atresia de los con-
ducto biliares intrahepéticos, se han formado varias
teorfas, sefialando procesos inflamatorios y fallas en
el crecimiento embrioldgico. Como siempre no hay -
conclusibn definitiva. El hecho de que atresia de --
los conductillo biliares intrahepéaticos esté presente
en la ausencia de los extrahepaticos, o viceversa, -

'
se debe a que dichos primordios se separan temprana
mente. Algunos autores piensan que loé conductillos
intrahepaticos est&n presentes al nacer y atin en los
primeros meses de vida, pero por algQn trastorno pro
longado en la eliminacibn de la bilis, se provoca en
ellos una atrofia por desuso o dafio directo sobre su

epitelio (1,5,8,17,31).

MANIFESTACIONES CLINICAS DE LA ENFERMEDAD:

La icterici i
tericia es el signo mé&s destacado, que én--

forma
& e
onstante, se manifiesta hasta dos o tres se-
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manas después ®  del nacimiento, aumentando progresi-

vamente sin remisidn, y el nifio toma una coloracibn ver-

duzca bronceada, cada vez méas obscora. Lbgicamente -

es la manifestacidon evidente de la obstruccidn del paso

de la bilis al intestino.

1.a bilirrubina va a parar al higado desde los depbsi-

tos ret{culoendoteliales extrahepéticos, siguiendo el plas

ma sanguineo donde el pigmento se halla formando un com

plejo temporal con la albimina. Enel higado es captada

por la célula poligonal, transportada a través de la misma

y eliminada hacia los capilares biliares. Hasta donde sa

bemos, €l conjugado normal, diglucurdnico de bilirrubina,

sdlo es formado por el higado; otros conjugados como el -

monoglucardnido, probablemente puede formarse en otros

lugares fuera del higado.

Por logeneral no se manifiesta al nacer, porque aun-

que la secrecidn de bilis -comienza

de vida fetal, esta es removida a través de la placenta, -

A_‘__—’_

a'da edaduder cuatromeses
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sin que esta llegue a alcanzar grandes concentracio--
nes.

La acolia es otra manifestacibén importante de esta
enfermedad; las heces son siempre decoloradas o blan-
cas desde el nacimiento. A medida que avanza el tiem
po la mucosa intestinal se impregna de los pigmentos -
bili

jares, y sus glandulas pueden segregéarlos tifiendo li
geramente de amarillo las heces.

La coluria se manifiesta casi sincrbnicamente con

| la icterici i ‘
ictericia, ya que el pigmento conjugado hidrosoluble
| puede eliminarse por las rifiones:

Hepatomegalia manifiesta, se puede encontrar al -

exam
en, excepto en casos raros. Puede ser liso y duro

estando i i i
asociado con la cirrosis biliar, que también tiene

pronta i ‘0 X. d =

S manlfe staciones , Mma ime cuanao e]. defeCtO es

té eXCl iv p ‘ O -
usl amente en ].O S ConductOS eXtrahe éth S

Esté as i \Y4 ' e & e
()Clada en ].OS Ccasos a anZadOS a \.,Spg.enomega

C i

~
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trombocitopenia de pobre diagnodstico.

Asociada con la cirrosis hepatica, el nifio comienza

con anorexia, esis poco importante ¥ desnutricidn.

Posteriormente a medida que la obstruccidn avanza, se -

producen deterioros del estado general y €s posible notar

cierto retraso en el desarrollo psicomotor ¥ somaéatico. El

retardo del crecimiento va a estar condicionado por la ci-

rrosis biliar, por las infecciones repetidas y por la mala

absorcidn intestinal de las grasas Y vitaminas liposolu--

ples . Por lo tanto pueden presentarse raquitisino y-seref

talmfa » hay deficit de vitamina K produciendo hipoprotrom

pinemia intensa que va a producir hemorragias gastrointes

tinales mas frecuentes en la fase final.

A partir de los veinte mesesse observa la xantomato——

sis debido a que necesita mucho tiempo para realizarse.

Es muy importante recordar la hipertensién portal, con

sus manifestaciones clinicas. Los sistemas venosos in--

trahepaticos pierden Sus finas ramificaciones ¥ se vuelven
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nudoso y limitado, permitiendo solamente parte del flu
jo venoso normal. Sin embargo, la obstruccidn maxi--
ma parece localizarse en las mtltiples pequefias fuen-
tes de la vena hepafica. Asi en un bloqueo intrahepéa
tioo es el causante principal de la hipertensién portal
en la cirrosis. Aunque se desarrollan cortos circuitos
portahepaticos, su capacidad probablemente es peque
fla en comparacidn con la circulacidn sinuosoidal nor-
mal. Ademds, el tejido fibrososque se retrae v el pa-
re’nquima que se regenera dificultan todavia més la cir
culacidn intrahepéatica. :
La anemia se halla siempre asociada a los fendme
nos hemorragiparos (5,12,13,15,18,19,20,26)."

EXAMENES DE LABORATORIO Y GABINETES

Para el diagnbdstico de esta enfermedad Brent su—-
i . s ‘
glere el siguiente plan: Inicialmente la determinacidn
de h i ’
emoglobina, un recuento de reticulocitos y mide —-

ve i
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tica y glutamico pirivica, proteinas sericasitotalkes, la -
bilirrubina (directa e indirecta) y efectfian un estudioie~-
lectroforético del suero. Luego inyecta intravenosamen-

te Rosa de Bengala radioyodada y a continuacidn recoge

muestras de orina y heces. Si se elimina por las heces

méas del 5% de Rosa de Bengala administrado, en tal caso

el nifio puede ser estudiado con las pruebas de laborato-

rio anteriormente mencionados con una frecuencia de dos

veces por semana. Pero si en el término de 72 horas se

elimina por las heces menos del 5% del Rosa de Bengala,

entonces se practicard una laparotomia para obtener una

buena biopsia y efectuar una exploracidn quirlirgica, -

siempre que el nifio pueda soportar el procedimiento ope-

ratorio.

Clasicamente las pruebas de gabinete y laboratorio

que encaminan al diagndstico de atresia de via biliares,

sons:

1.- Dosificacidn de las bilirrubinas en la sangre; los ni-
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veles sanguineos de bilirrubina se elevan constan
temente, aungue pueden tener fluctuaciones. La
bilirrubina predominante serd la de tipo directo.

2 .- Dosificacidn del urobilinbgeno en orina y heces, -
en dosificaciones seriadas debe estar constarteman
te ausente o disminufdo.

3 .- Dosificacidn del pigmento biliar en la orina vy he--
ces;desde el principio debe estar ausente en la ori

na,,y-en las heces se encontrard en los perfodoscde
saturacidén de los tejidos por la bilirrubina.

4.2 1a ausencia de cristales de bilirrubinato de calcio
en el contenido duodenal.

5.- Elevacidn de los niveles de fosfatasa alcalina y co
lesterol,

6 .- Falta de visualizacidn de las vias biliares al colan
giograma endovenoso.

Krovetz cree que las determinaciones- seriadas se--

manal ili i
eg de bilirrubina por un mes es el método simple -

= A
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de laboratorio que més ayuda.

La fosfatasa alcalina en las enfermedades del higa-
do y de las vias biliares, se€ caracteriza por un aumento
de la produccibn de esta enzima, por el higado, al mis:
mo tiempo que por regurgitacibn bilia;.

1.a transaminasa glutémico—oxalacética es elimina-
da por la bilis y se€ encuentra aumentada en las enferme
dades del higado con obstruccibn de las vias biliares -
intrahepaticas vy extrahepaticas con jctericia. La transa
mrinasa pirivica se produce tanto en mf@isculo como en
el higado y tiene el mismo proceso due la oxalacética,
y aumento sanguineo en lesiones hepaticas.

No se ha encontrado que exista mayor diferencia -
entre la atresia de vias biliares ¥ otros tipos de icteri-
cia obstructiva, en relacidbn con las pruebas excretoras
del higado tales comoO la actividad de la fosfatasa alca
lina, la elevacibn del colesterol y 1ipidos séricos, lo

mismo que de las globulinas alfa vy beta. (5. 13,20,27)
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

El mayor problema de diferenciar es la hepatitis -
neonatal, en la cual aparece ictericia, sintoma tempra
no, con hepatomegalia y pruebas hepéaticas alteradas.

El sindrome de espesamiento biliar tambien puede
confundirse con atresia de vias biliares, a causa de -
su sintomatologfa similar. Lo mismo que la dilatacidn

. gquistica del colédoco.

Resumiendo, debemos decir que debe hacerse el -
diagnbdstico diferencial con todas las icte‘ricias obs--
tructivas del recién nacido en las cuales pueden en-
contrarse lesiones congénitas o precozmente adquiri--
das tales como las mencionadas, diverticulosis cfuisti
ca intrahepética, pé&ncreas anular, compresidn de vias
biliares por bridas y pinzas vasculares. Ictericia obs
tructiva en la hipertrofia pilbrica. Ictericia seudo-obs
tructiva del recién nacido, por hepatitis, enfermedad -

hemolfti i ‘
it;ca, mucoviscidosis, medicamentos, sindrome

D 40 fand

de bilis espesa. Aunque muy rara, puede encontrarse €O
lelitiasis. También neoplasias, tales como tumores y -
quistes hepaticos en general, linfosarcoma mesentérico,
enfermedad de Hodgkin, ganglios leucémicos y tumores abc -
dominales en general.

Lesiones parasitarias como la equinococosis hepéatica
ascaris en vias biliares v fasciolosis hepatica.

Lesiones inflamatorias entre las que se comprenden,
colangitis aguda y crdbnica, absceso hepatico, adenitis -
del hilio hepético y adherencias peritoneales .

Deduciremos que en todo nifio con ictericia obstructi

va con ausencia de urobilindgeno en las heces ¥ orina, a

compafiado de acolia debe pensarse en un blogueo total -

del arbol biliar extrahepético al cual debe diferenciarse

entre hepatitis neonatal y atresia de vias biliares lo que

finicamente es posible con la exploracidn quirirgica tem-

prana biopsia hepéatica y colesistograma. (7.;150:20)
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TRATAMIENTO:

Debe ser eminentemente quirirgico, aunque se ha
mencionado el uso de tratamiento médico tal como el
de colagogos, sulfato de magnesio, &cido de dehidro-
cblico en solucibn al 20%, por via endovenosa, de sa
les biliares desecadas; aquelle que provoque un au--
mento de flujo de bilis hacia el intestino.

Las medidas de sostén son muy importantes para

].O i i y
4 e

que incluye dieta, administracién adecuada de vitami
nas liposalubles. ILa preparacidn pre-operatoria con
siste en colocar al nifio en condiciones bptimas o ade
cuadas que le permitan resistir el tratamiento .quirtir-
gico. Usando transfusiones sangufneas y vitamina K
parenteral si es necesario.
Al pensar en el tratamiento quirtrgico debemos -

Pensar en dos grupos de pacientes, los qu;e se pueden

clasifj ib
ificar de corregibles y los no corregibles. los --

primeros son aquellos que presentan alglin remanente del
botdn proximal, capaz de ser usado para anastomosarse

al intestino. Comprenden aproximadamente un 20% de —-
los casos. Luego los no corregibles; son nifios que no =

presentan posibilidad alguna de efectuarse esa anastomo

sis: comprenden a un 80% de los pacientes.

Los nifios del primer grupo, tienen mejor prondstico,
siempre que el tratamiento se efectlie antes de presentar
se los dafios de cirrosis biliar irreversible, pues aunque
se lograse hacer funcionar la anastomosis bilio-intesti-

nal, la sobrevida no podria asegurarse debido al danio -

hepético ya existente.

Los del segundo grupo son los verdaderos problemas

graves de esta anomalfa. En épocas pasadas, @ este gru

po de pacientes se les sometia a la exploracidn y al no

encontrar ningtin botdn proximal de conductos biliares, -

tinicamente se practicaba la biopsia hepética y se daba

por terminada la operacibn, asi como también toda espe-
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ranza para el nifio; sin embargo al correr los afios, se
C . Lesidbn extensa del colédo 1- Hepatoyeyunostomia

co, pero hepético existe mas enteroanastomo
y contiene bilis. sis, Y de Roux.
' 2- Hepatoduodenostor-

han probado métodos, adaptédndose ideas, con el objeto

‘ de buscarles una solucidn al grave problema de los ni-

I
fios que padecen atresia completa de vias biliares extra mias
. N { D. Sin conductos extrahepa- 1- Operacidn de Lomg-
hepaticas. ticos. mire. (Hepatoente-
rostomia) .
Y . Fistulas intestinales u-- 1- Tubo de Sonthe
PROCEDIMIENTOS QUIRUGICOS HABITUALES USA- - z;isoatigoseplgsticos de | 2- Agujas corrugaga‘ﬁ
DOS EN 1A ATRESIA DE ' — as —
LAS VIAS BILIARES. ¢ hule y metalicos. (Sterling) .
3- Hepatoyeyunosto--
Tipo de Alteracidn: Técnica: mia en Y de Roux.
o T : con sonda en T.---
. Ves Cu‘la presente; cistico| 1- Colecistoyeyunosto- \ transhepéatica (Bel-
comumc.a con hepéatico; - mfa, mas enteroanas tran) .
} teesrii?r?aslls del colédoco -~ tombdsis en Y de Roux F. Anatomosis del conducto
| . : toraxico al esdbfago.
2- Coledocoduodenosto 3 i p
mia. - G . Trasplante total de Higa_
do.
3- Colecistoduod '
mia enoste Para Gross, siempre que hay colédoco debe practicar

se coledocoenteroanastomosis en vez de la colecistoente

4- Colecistogastrotomfia. S

roanastomosis.

B. Vesicula no funciona o no| 1- Coledocoduodenosto-

existe; .
Bt Sterling ha empleado protesis de diferentes tipos pa-=

estenosis del colédoco -
termi

inal, 2- Coledocoyeyunosto--
mia, més enteroanas-
tomesis, Y de Roux. TR

ra sustitufrse los conductos biliares no desarrollados; cé

ecubiertos con tefldén, -

nulas de plata, tubos de plata, r

.l‘-'
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protdsis de pldstico en forma de &rbol biliar y otras -
més.

El procedimiento operatorio a emplear se seleccio
na segln los hallazgos anatdmico y la condicidn del
nifio. Para establecer el diagndstico durante la opera
cibn se usa, la biopsia hepética con aguja de Silver=—
man y la biopsia com@in contenida de uno de los bordes
del higado.

En caso de idetificar una-porcibn del tracto biliar
se le inserta un cateter uneteral pequeflo o cdnula de
polietileno, que se tratar& de ver por Colangiograffa -
o Colecistocolangiograffa. La visualizacibn de porcio
nes del tracto, de la vesfcula biliar al higado o de la
vesfcula biliar al irntestino, si las hay, es muy impor-

tante.

.

Si el nifio tiene estenosis de los conductos biliares
en el sistema extra biliar, puede ser posible establcer -

una anastomosis entre el segmento proximal de los con=

ductos y el tracto intestinal. Aflin cuando haya un siste

7, . s . s N
ma extrahepatico de apariencia normal, si hay ausencia

de conductos importantes en el examen de tejido hepéti

co, se haré el diagnbstico de agnesia intrahepética (hi

poplasia o atresia). En tal caso se requieren conduc--

tos artifictales para drenar la bilis al tracto intestinal.

TLos conductos artificiales pueden insertarse a través -

de la vesficula o a través del saco o bolsa yeyunal.

El procedimiento €s como sigue: se escoge un asa

de yeyuno de aproximadamente 15 cm. de distancia del

ligamento de Treitz y se moviliza a través de una aber-

tura de un segmento avascular del mesocolon. Esta asa

de yeyuno colocada en el espacio subhepéatico se aproxi

ma por medio de suturas de seda. Se secciona en forma

el 1imen en una solarbolsa.

de herradura para convertir




= A

Seleccionando el tamafio adecuado de las c&nulas
se introducen desde el interior del yeyuno hacia el te-
jido hepéatico, al remover el estilete se observa cuida-
dosamente el sangrado; si se produce sangrado excesivo
é través de la cinula, después de 15 a 30 segundos se
remueve la cénula y se vuelve a insertar,

Los tubos son colocados en forma de abanicos, a -
partir del hilio para drenar los 16bulos hepéticos. En
la mayorfa de los Casos se inserta de 8 a 12 tubos,

Se completa la anastomosis hepatoyéyunal’ suturan
do la cara anterior del yeyuno abierto, A continuacibén
Se practica una yYeyuno~yeytnostomfa entre las porcio-
nes aferentes del Yeyuno por debajo del mesocolon,

(Ver figura No. 1 .)

Beltrén en México y Lara Roche en Guatemala, efec

tGan una Operacidn parecida a la de Sterling, hepatoye-

yunostomfa, con Y de Roux haciendo ffstula hepato-enté

rica, y hepato-cuténea, usando protesis de goma (tubo

FBOARLAAL

g o X en "Y" en el
: una incision de Roux :
Pig. 1°—y§§oh& gscggn los extremos de axei ﬁ?bzggde pla
gn glsyzezes de haber sido incrustados en ga degyey;mo a
. i gibujo injerto, se ha pasado una atubos B a1 10-
%’as'és del mesocolon, ¥y colo;zdogog}ég;gsis abajo del me

igado con yeyu - :

zgiglggre?h%o(;?}ad}élgzagrensa Médica, Mexico Dic. 1966 )
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de Kher). El procedimiento consiste en llevar una asa de
yeyuno previamente seccionada al hilio hepéatico por via
transmesocblica. Con hepatotomia se introduce el tubo
de Kher el cual tiene multiples orificios en la porcidn --
que deberd quedar intrahepética, la T del tubo quedard -
en el lumen del intestino anastomosado al higado y el --
" otro extremo se saca por herida contralateral a la superfi
cie cuténea luego una anastomosis término lateral del ye
yuno (11.15.28.29.), (Ver figura nimero dos).

PRONOSTICO:

Sterling comunicd que 24 de 87 nifios en los quenha—
bia practicado implantacidn de conductos biliares artifi-
ciales en el afio de 1966 spbrevivian entre tres y medio
y seis afios, y uno tenfa cerca de nueve afios.

Hays reporta que en lactantes en los cuales no se -
hace ninguna terapia quirurgica (exceptuando laparoto--
mia diagnostica y biopsia hepéatica), el promedio de vi-

da es de 19 meses. Se cree que este promedio de vida
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se ha aumentado en los tiltimos afios debido al control
de las infecciones intercurrentes con los antibidticos.

Sterling cree que el 10% de los casos pueden ser -
salvados. Gross opina que solamente el 8% de los ca--
SOs pueden salvarse; otros consideran que sbdlo el 5% -
de los casos de atresia congénita biliar pueden actual
mente ser curados por cirugfa. (8, 11,29)

ANATOMIA PATOLOGICA:

Macroscbpicamente en la atresia de vias biliares
se ha encontrado innumerables tipos. B&sicamente exis
ten cuatro tipos de malformaciones:

I. Ausencia completa del arbol biliar extrahepé&tico.

IT. Atresia del arbol biliar en su totalidad O en varias
partes.

ITI. Atresia de la porcidn intrahepatica del sistema bi

liar con presencia de vias extrahepéaticas norma-
les. )

IV. Estenosis o atresis localizada del €olédoco, lla
mada por Stowens el tipo operable, '

: asa de ye Heny 14 |
i .~Se puede ver una M en "P'hmn
gzg;n§St§m0§ada vl hepgticg,tiitiggdg la super-
: : el 1Nntes " e
F S ue aborda 1& luz = - # }a o ﬁ_el
??p?21§2%égea. Se hace yeyunoyeyunostomia abaj
16 5

nesocolon,

d ol ‘, & V‘ : ,‘« R ,. - E;‘,g:.,g.{’
| ; yuno transmesocoli-
!
!
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El higado puede parecer normal, pero frecuentemente
tiene malformaciones en su configuracidén lobular. A me-
nudo no se identifican los lbbulos cuadrados y caudade--
distorsionando la estructura hepética. Cuando ya se es
tablecid la cirrosis biliar el higado presenta las caracte-
risticas de la misma.

En el estudio histoldgico del higado se encuentra a-
norme;lidad en la arquitectura, maniﬁ‘esta por ausencia —--
del patrdn lobulillar usual, luego ausencia o anormalidad‘
de los conductos biliares intrahepéaticos, la cual es rara
(15%), siendo posible identificar ¢elulas biliares en dis-
tintos estados: de diferenciacidn, formando masas irregu
lares que no se alinean al eje de los vasos portales.

Hay pérdida de la polaridad nuclear, con irrequlari-
dad en toda su forma. Como tercer hallazgo existe deso_r
ganizacidn de los cordones celﬁlares . La alineacidn de

las células en los cordones es pobre.

Se observa hiperplasia de las ramas de la arteria he-
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patica... los
vasos no demuestran anormalidades excep

to por aum 1
ento de tamafio, y que las venas de la porta

aparecen mas pequeifias

Cuando se establece el dafio hepético, se puede -
ver aumento del tejido fibroso en geneldt lo cual es e-
vidente hasta las tres o cuatro semanas de edad, lo que
invariablemente lleva a una cirrosis difusa

la cual es

predominante portal.en su distribuciébn

Hay hi i
y hiperplasia de los conductos biliares intrahe-
paticos
la cual se hace evidente a la primera seman
a.

ne) r po

bilis espesa en su luz.
Grado vari
riable de estasis biliar, puede verse cuan

dentro d é :
e las células y los canaliculos, formando ma

sas d i
€ pigmentos o cilindros biliares (3,5, 8 22)
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MATERIAL Y METODO DE ESTUDIO:

En la presente tesis se hace una revisibn y estudio -
de los casos de atresia congénita de vias biliares, gque =
fueron estudiados y tratados en el Departamento de Pedia
trfa y Cirugfa Pediétrica del Hospital Roosevelt, asi co-
mo los hallazgos postmorten, en un perfodo de 10 afios -
comprendidos entre los afios 1958 a 1968. Tomando el -
niimero de casos como bastante fidedigno, ya que la ma-
yoria fueron comprobados por necropsia, y los resultados

por laparotomfa exploradora, colangiograma peroperatorio

. y biopsia hepética. También por comunicacidn personal

de los médicos tratantes.
Se consultd bibliograffa extranjera y nacional, si--

guiendo para el estudio un método analftico deductivo.
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ESTUDIO Y ANALISIS DE LOS CASOS

Durante el perfodo comprendido del 12, de Enero -
de 1958 al 31 de Diciembre de 1968, ingresaron al De-
partamento de Pediatria del Hospital Roosevelt, 38,——
350 nifios, de los cuales 23 presentaron atresia congé
nita de vias biliares, o sea un caso por cada 1 667.4
ingresos, lo que cdemuestra que es una afeccibdn méas -
com@n de lo que se ha pensado en nuestro medio. Con-
siderando que esta cifra representa inicamente, la po-
blacidén hospitalaria Y IO Bs una muestra representativa
de la enfermedad en toda la replblica.

Durante este mismo perfodo de tiempo se practica-
ron en el Departamento de Anatomia Patoldgica del --
Hospital Roosevelt, 3 959 autopsias de nifios. De los
casos de atresia de vfas biliares, sbélo 18 fueron autop
siados, lo que corresponde a un caso pOI: cada 219.9 -
autopsias de infantes. Hay que hacer notar, que la --

seccidn de Cirugfa Pediatrica . tiene un porcentaje ele

T

<«
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va p i i S OCU.['I'ida..

.

s
hallazgos de autopsia de esta enfermeda

EDAD Y SEXO:

2.
1 ionar éstos dos
De alguna manera tenermos que relacio

e se trata de una malformacidn congéhita.
qu
i isis de
Al tomar como punto de partida, para el analis

cuenta el mo

7

a 7

medad. t
i entre
1 siguiente cuadro se muestra la relacidn
En e

. . ] o a]
e a i
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1

EDAD Y SEXO EN ATRESIA D
E VIAS BILIARES: hubo relacidn de 7.5 a 4 con predominio del sexo femeni

no, que esté de acuerdo con algunos autores consulta--

Edad en S e x o
Semanas | Masculino Femeni
- : emenino| Total: | Porcentaje: dos.
2 =4 0 g 3 13.0%
4 - 8 9 3 1.3, 0% Ademéas se encontrd que sdlo apo de los casos era
8 - 12 " ? 8 | 30.4% ‘
12 - 16 1 1 4 17.4% primogénito, a pesar de nuestra tasa de natalidad alta,
16 - 20 1 5 2 8.6% ,
20 - 24 0 9 1 4.3% lo cual me parece significativo ya que la mayoria de los
24 - 30 0 , 2 8.6%
Totales: 8 15 . 4.3% b casos es de nifios no primogénitos.

: 23 ] 100.0%

Investigando los antecedentes familiares, no se en

Y en cuanto a la patologia pre-

De lo anterior s
e desprende, que la edad maxima & relacibn Bl
contrd relacion alguna.

corresponde a u s
n nifio de 28 se
manas y la meno
ra -- : :
natal, sblo en fres de tos casos de diez investigados,
sitiva, lo cual hace un pe-

otro de 6 dias
se encontrd Cardiolipina Po

El mayor ntime i
r 2. o
o de diagndsticos se verificd entre b
quefio porcentaje.

7

(Pagina siguiente, ver cuadro de Signos y Sin-

pondie
ndo a 15 casos, lo que hacen un 65.1%. Siguien
tomas) .

C—

dole en f i
recuencia el perf
riodo de edad d i
e las primeras -
dos se
ma ‘
nas, con tres casos, lo que hace un 13. 0%
) e o —T=
Correspondi i
p iendo a los diagndsticos hechos por necro
p—
.
1a de muerte neonatal.

'
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SINTOMAS Y SIGNOS EN LA ATRESIA
DE VIAS BILIARES: ‘

Sintomas y Signos: No. de Casos: Porcentaj (
Ictericia 21 =
Acolia 18 i
Coluria 18 g
Hepatomegalia 14 o
Anorexia 14 00
Déficit Pondoesta 28
tural. B
Esplenomegalia 1;1 o
Fendbmenos hemorrd- - 204
gicos
Circulacidn Comple ’ e
mentaria B

| Diarrea g e

x 8.6

Como se observa agrupamos sintomas y signos --
clésicos y otros no cldsicos que aparecieron en el es-
tudio, siendo mé&s frecuente la ictericia, acolia, colu

'
ria, hepatomegalia, esplenomegalia i .
, anorexia y déficit
pondoestatural. Los Gltimos asociados al problema co-
mo resultantes de la patologfa que se de‘sarrolla‘
La circulacibn complementaria, es po;ible que ha

a a, re

¥

d5g-

yan tenido relativa larga sobre-

minales, en nifios gue ha

vida.
La ictericia en todos los casos fué progresiva y en
lo mismo que la coluria

ninguno de ellos hubo remisidn,

y acolia fueron constantes en los casos mencionados .

En los restantes no hubo oportunidad- de que se hicieran

manifiestas.
En los casos que se menciona tamafio Y consisten—-

cia de higado y bazo, la mayoria sblo se mencionan au-

mentados de tamafio.

ESTUDIOS DE LABORATCRIO ¥ GABINETE:

e analizan los examenes de Labora

A continuac ibn s
tuaron.

torio y gabinete de mayor utilidad gue se€ efec

guiente) E

ro descriptivo en pagina si

(Ver cuad
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BILIRRUBINA SERICA TOTAL Y DIRECTA CON SU .
VARIACION MAYOR Y MENOR.
Edad en Ntmero de Bilirrubina total Bilirrubina Directa
Semanas: Casos: mgrs. por 100cc. mgrs. por 100éc,
y variacibn. y variacidn:
0- 2 2 8.9 -- 45.4 7.8 - 45,0
2 - 4 2 14.8 -- 11.6 12.0 - 4.8
4 - 8 4 36, =-- 5.78 23.0 - '5.78
8- 12 2 30.6 == 5416 8.2 - 5.2
12 - 16 4 14.2 -- 10.4 8.2 - .5.2
16 - 20 2 17.8 --  15.0 9.0 - 8.8
20 - 24 2 26,2 == 8.56 11.2 - 8.56
24 - 30 1 10.6 -- 2.9 -
Se notard que en las primeras doce semanas el valor ascendente de la
i bilirrubina es mayor que en las posteriores, y que tanto en recién nacidos
Mu Como en casos avanzados se encontraron valores altos de bilirrubina.
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Fl colangiograma endovenoso, en los casos que s€

hizo, no fué de mucha ayuda para el diagnbstico, ya =~

gue el cuadro clfnico era evidente de ictericia obstructi

va y se esperaba que fuera negativo.

LAPAROTOMIA EXPLORADORA EN LOS CASOS DE
ATRESIA DE VIAS BILIARES.

Se intentd re-

Edad en Se- No. de Se hizo diag-
manas: Casos: nbstico: paracidn:
0- 2 ! 0 0
2 - 4 2 2 1
4 - 8 4 2 0
8 -12 2 2 0
12 - 16 7 2 2
16 - 20 1. 1 1
20 -24 1 | 1
Totales: 13 10 S
Porcentaje en
relacibn al -
No. Total: 56.5% 43 .4% 21.5%

Se practicd laparotomia exploradora
de los cuales 10 se hicieron con la impr

atresia de vias biliares, ¥ otras dos,
tica del estdbmagoy. y ano imperforado otraj en ninguna -

de éstas dos fltimas se P

De todos los casos al 22.7%
cibn quirGrgica. La conducta que se sigu

parte de ellos fué exploracid
tograma perOperatorio .

en 13 casos, —
esidn clinica de
por ruptura idiopa

ensd en explorar vias biliares.

se le ofrecid repara--
{6 en la mayor

~racibn de vias biliares, colecis
luego alguna reparacidn facti--
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ble, de lo contrario solo biopsia hepética y cierre de
laparotomfa.
En uno de los casosla sobre vida post-operatoria
fué
& bastante larga, los resultados fueron satisfacto-
rios con hepatoyeyunostomia en Y de Roux y sonda T
al,

la fistula hepato-entérica, logrédndose el paso de bili
ilis -

rias. Fallecid posteriormente a causa de la cirrosis -
establecida y complicaciones broncopulm‘onares En
otros dos casos se encontraron viasextrahepiticas de
aspecto normal (por colangiograma), y la biopsia reve
16 atresia de los conductos intrahepéticos. :
La reparacidn que més se intentd fué la hepato--
yeyunostomia con Y de Roux, y sonda T transhepé&tica
(operacidn de Beltrén) , en otras ocasiones fistula he-

patocuténea.

raciones se hicieron entre los 2
do la cirrosis hepatica estaba establecida.

blemas post—operatorios que se relacion

L59-

y 4 meses de edad, cuan
No hubo pro-
aran a la herida o

a la anastomosis intestinal, siendo la mayor causa de mor

talidad la insuficiencia hepéatica, ¥ las complicaciones ==

broncopulmonares .

La menor sobre vida post—operatoria observada fué de

un dfa y la mayor de 2 afios, de los casos cuyas defuncio

nes fueron en el hospital. Sblo en un caso se observd li

gera mejoria, de los que se intentd reparacidn con deriva

cidbn hepato—yeyunal i

La mayor parte de las defunciones, en los casos OPE

rados, ocurrid en la primera y segunda semana, de donde

deducimos pPOr el post-operatorio tormentoso de estos pa-

cientes, que el riesgo quirirgico €s grande. A pesar de

que en todos los casos hubo esmero en el manejo de los

mismos.

Haciendo un analisis de los tipos de atresia de vias

se encontrd cuatro tipos.

biliares,
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Tipos de Atresia: No. de Porcentaje:
Casos
| A. Atresia de los conductos bi-
‘ liares intrahepéticos, con -
| extrahepéticos normales: 2 8.6%
B. Atresia de las vias biliares
intrahepéticas, y atresia -
total o parcial de las extra
hepéticas. B 2
C. Ausencia del arbol biliar -
extrahepatico. 4 17.4%
° (o)
D. Atresia del arbol biliar ex-
trahepético en su totalidad
| o varias partes. 15 65.1%
° (o]

Esta clasificacidn se hizo tomando'en cuenta los
estudios histopatoldgicos, tanto de biopsias y cortes
postmorten, hallazgos en laparotomia exploradora, y
diseccidn de las necropsias.

Como se puede observar, el mayor porcentaje de
casos estd comprendido entre atresia-del &rbol biliar
extrahepético, v que la minoria comprende atresia de

los conductos intrahepéticos.

3i ; . ;
i estudiamos las complicaciones desencadena--

< Lo

das o asociadas a la enfermedad, podemos elaborar el -

siguiente cuadro:

Complicaciones: No. de Casos: Porcentaje:
Cirrosis Biliar 15 65«1
Bronconeumonia 11 47 .8
Problemas hemorragiparos 7 30.4
Desnutricidn 6 26.1
Atelectasias pulmonares 5 21 .7
Hipertension portal 3 13.0
Esplenomegalia Fibrocon-

gestiva. 2 8.6
Nefrosis Colémica i 4.3
Ulcera sangrante del estd

mago. 1 4.3

La cirrosis biliar en todos los casos fué diagnbstica-
da histolbgicamente, la hipertensidn portal siempre estu-
vo asociada a la cirrogis, en dos Casos fue diagnbdsticada
clinicamente y en otro fué post-morten.

De igual manera la nefrosis colemica se encontrd en
un caso, la cual se diagndsticd cl{nicamente por los sin
tomas de insuficiencia renal que mostrd el paciente, con
firmamos posteriormente en autopsia.

A pesar de encontrarse esplenomegalia en 7 casos -
estudiados, sblo dos casos fueron reportados con exple-

nomegalia fibroconge stiva.

Los problemas hemorragiparos se manifestaron por -
hemorragias gastrointestinales altas, equinosis y pete—--
quias, en un caso hubo hemorragia general‘izada en cere-

| v
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b i ; - )
ro, pulmbn, Intestino, vejiga Y piel. La mayoria de Persistencia del Ductus 1 4.3
Meningocele 1 4.3
esta i ; .
S manifestaciones se produjeron en las fases ter Atresia esofégica y fistula
: - traqueoesofigica 1 4.3
mina 2 .
les Ano imperforado 1 4.3
Fug Fistula sigmoidevesical L] 4.3
€ muy elevada la incidencia de bronconeumonfas J Atresia infravateriana de -
: la segunda porcidn del duo
con atel 1S I =
éctasids pulmonares, sobre todo en post-opera- deno. o | 1
Comunicacidn interaricu--
dos, 1 ,
Os cuales fueron causas finales de defuncisn 8y alim. . s
| Moengoelismo 1 4.3

En -y
no de los casos se encontrd a la autopsia una
Glcera s No creemos que la mayor incidencia de asociacidn -
angrante de estdmago, de uno de los Operados
La d - ’ con hernia umbilical sea significativo, sin embargo hay
esnutricidn no fué muy evidente, y de los que "
Se menci . que resaltar la alta incidencia de malformaciones del trac
10nan se estimd relacionando edad Y peso

to digestivo que se relaciona con esta enfermedad, lo que
concuerda con otros autores consultados.

Se puede observar que en los casos tratados en nues

énit
g as en un buen ntimero de casos, los cuales se re

SUmen- . : tra serie, los resultados fueron todos desafortunados, y
en-en el siguiente Cuadro.

Y que el inico caso que did esperanzas con la operacidn de
Otras malformaciones No. de Porcentaje: Beltrdn, siguld el mismo curso clinico. De este caso, se
g:gii: ;lrrlnbillicai Ca:OS: : - =] examind detenidamente el higado, encontrdndose que eh el
aCOOirtaciéiu;r;alla ! . 4.3 trayecto de la sonda se formd una fistula, al estudio micros
rta, . .
k 4.3 cbpico seriado, se encontraba totalmente epiteisada, impi-
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diendo este recubrimiento que los pequefios canalfcu
los biliares llegaran hasta su luz, lo cual segfin el mis
mismo Beltrén, puede combatirse usando esteroides, e
inyecciones de enzimas a través de la sonda en los --
primeros dfas post-operatorios.

Seguidamente se presenta un estudio histopatolé-
gico de todos los casos en los cuales se efectud biop
sia, o tomd corte de higado en la necropsia, los cua-
les son 22 casos, analizados con el patrdn clasico
Como se puede observar falta uno de lc;s Casos presen
tados en la serie, el cual fué disgnbdsticado en laparo-
tomia al no encontrarse més vestigios rudimentarios de
los conductos extrahep&ticos. En este cuadro puede -
verse que se encuentra con més frecuencia la estasis
biliar tanto intracelular como intracanailcular, forman
do trombos biliares en muchas de las preparac;iones :

’
lo mismo que hiperplasia de las ramas de la arteria he

patica. :
Que fue rara la hipoplasia de canalfcalos bilia

~6B=

res, y quelafibrosis de los espacios porta es muy fre--
cuente,moderada. o'severa. En uno de los casos que se
consideraron viables por solo encontrarse agenesia ve-
sicular, la preparacidn correspondid a higado normal.
Como otros hallazgos se encontrd colangitis, hiperpla-
sia del sistema reticulo‘ endotelial, mielopoisis, ker—--
nicterusi;, dilatacidn de la vena centfo lobiulillar, nfecrg
sis y hemangioma. (Ver cuadro No T}

En un segundo cuadro se presentan los 23 casos ta
bulando sexo, los sintomas y signos principales y su -
edad de manifestacidon, el tipo de tratamiento con la so
brevida tanto post-operatoria como total. (Ver cuadro -
i

Finalmente, ya que hemos presentado nuestra serie

de casos estudiados, me permito presgntar un cuadro,

con las series presentadas por diversos autores en orden

cronolbgico, agregéndo la presente, clasificdndola con

serie B, ya que muchos de los casos fueron presentados

en la serie del Dr. C, Lara Roche, en reciente publica-
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cibn de la Revista del Colegio Médica, vy la cual cla

sifico con serie A.

Autores: Afio: No. de Casos

Casos: Corregibles Curades
Gerrish & Cole 1951 25 1 0
Moore 1953 131 8 1
Gross 1953 146 2.7 2
Creaney & Sny-
der 1954 27 9 3
Koop 1954 39 4 2
Redo 1954 27 10 1
Clatworthy 1956 17 2 1
Krovetz 1960 30 2 0
Rickham 1964 30 6 2
Sterling 1966 87 - 24
Beltrén 1966 110 15 4
Lara R. (Serie
a). 1967 18 1 0
Blanco H. 1969 23 2 0
(Serie B.)




ESTUDIO HISTOPATOLOGICO

CUADRO No. 1

Clave:

S = si existe

N = no existe

Rm Registro |Estasis |Biliar Trombos| Prolifera | Hipoplasia Fibrosis de los Hiperplasia

Médico: |intraca |intra- Bilia-- | ciébn ca- | canalicu-- espacios porta | Glandulas|ramas de --| OTROS:

A Autopsia|nalicu- |celular|res: nalfcu-- | los bilia--| Modera |Severa gigéntes | Art. Hepati

S Biopsia. |lar: los bilia | res: da: ‘ cas

' res:

Rm 30 684 S N N S N S N N N Heman-.

A-58- 777 ioma.

Rm 42 917 S S S N N S N N S -

S-59- 777

Rm 46 525 S N S S N N S N S -

A-59- 804

Rm 58 629 S N S S N N N N S Dilatac.

A-60-1023 vena =<1
central,

Rm 60 270 S S S "N N S N N S Mielo-

=A-60 988 poiesis
aumento
SR .Fs

Rm 62 413 S S S N N N N N N Hiper—--

S-60 2050 plasia
S.«R.Es

Rm 82 805 N S N N N S N N 8 Vacupliz.

A- 60 1047 ggo%?iléa

Rm 88 180" ] 3 N S N S N N N P esne—

8-61 4436 Ji-

Rm 90 230 N N N N N N N N N Agnesia

A-61 1955 vesicular

Rm 116 127 S S S S N N S N S =

E~62. 237D

Rm 120 624 S S N * b3] S 8 N S S =

A-62 7319 k:




Continuacién Cuadro I.

Rm Registro | Estasis| Biliar- [ Trombos| Prolife- | Hipoplasia| Fibrosis de los |Glandu- |' Hiperplasia ’
: Meédico: | intraca | intra--| Biliares | racidn canalfcu--| espacios porta, |las Gi- ramas de - OTROS:
A Autopsia| nicular| celular canalf- | los bilia--| Modera | Seve-|gantes: Art. Hepéti ’
S Biopsia, culos bi | res: da: ra: ca:

, liares:

Rm 148 287 | 8 - S S 1 N T B N [ S S ' S ot
A-64 3059 '

Rm 159 554 S S S S N N S N , S Colangi-
A-64 3394 tis.

Rm 160 633

A-64 3423 S S N S N N S -

Rm 161 440 S N N S N S S -
A-64 3384 ‘ I 1

Rm 165 075 S S S N N N S N N Necrosis
A-65 3534 '

Rm 166 799 S S S S N S N S S Colangi-
A-64 3483 tis.

Rm 186 885 Colangi-
S-65 13959 S S S S N N S N S tis.

Rm 204 184 N S N S S N S S S _
A-66 4438 .

Rm 219 404 N S N S N N S N S -
A-66 4890

Rm 223 048 S S S S N N S N S =
A-67 4942 .

Rm 224 631 S N N S N N N S S Kernicte-
A-67 4985 . | rus.




CASOS CLINICOS, SINTOMAS, SIGNOS Y TRATAMIENTO CON RELACION A LA EDAD

C UADRO Noll.

Registro| Sexo:| Edad al diag-| Icteri-| Colu-- | Acolia Hepato-| Espleno- ) Sobrevida Edad al
Médico: ndstico: cia: ria: megalia | megalia: Tratamiento: Pos~-Op. Fallecer
meses| dias: meses|dias| meses|dias
18 968 F 1 12 si si si no no Fistula he- 1 0 2 24
patocutdnea .

30 684 M 4 21 si si si si no médico = = 5 13
42 917 F 1 9 si si Si no no Laparotomia 0 25 2 8
| biopsin.- =
46 525 M 1 1.5 si si si Si no Laparotomia 1 1 2 17

colangiogra
ma.
58 629 M 1 26 si no no no no Cierre fistu 0 i 1 26
la traqueo-
esofagica.
60 270 F 0 6 ‘si si si no si Cierre de - 0 5 0 7
ruptura idio
patica estd
mago.
62 413 F 0 24 si si Si no no Laparotomia 0 9 1 13
colangiogra
ma Biopsia.
62 805 0 7 no no no no no médico. - - 0 7
88 180 2 0 si si si no no Laparotomia ) 1.2 7 0
Colangiogra
ma. Biopsia
90 230 F 2 2 no no no no no Gastrosto-- 2 - 2 2
. mia. =
116127 | F 6 22 si si si si si médico. - = 6 24




Continuacidn del Cuadro No. II.

Registro|Sexo: | Edad al diagH Sobrevida Edad al
MEédico: nbstico: Icteri- | Colu-- |Aco-- Hepatcn)— Espler?.o- Tratamiento: Post-Op. Fallecer
meses: dias| cia: ria: lia: megalia: megalia: meses dias| meses dfas
J :
120 624 T 2 4 si si si si si Laparotomia - - Egresd
Colangiogra grave
. o . - ma, Biopsia -
148 287 M 3 0 CH si si si si médico. - - 3 26 |
159 5524 F 3 0 si si si si si Op. Beltfén 0 2 4 15
160 633 M 2 9 si si si si no médico - - 3 29
161 440 M 1 6 si no? no? si si médico - - 1 8
165 075 F 2 5 si si si si no Colecistos- 0 14 3 3
mia, biop--
sia.
166 799 F 1 si si si si no médico. - - 1 19
186 885 T 7 4 si si si si si Op. Beltrdn | 24 0 36 -
204 184 M 1 9 si si si si no Colesistos- 0 12 2 I
tomia.
219 404 1 6 si si si no no Op. Beltran 0 7 1 28
223 048 2 2 21 si si si si no médico. - - 2 2
224 631 M 0 17 si no? no? si no médico. - - 0 17




DISCUSION

. En la actualidad la atresia congénita de vias bilia-
res. continfia como problema de muy dificil solucidn
debido al escaso nGmero de casos considerados como
operables o corregibles, y también al pronodstico grave
de las lesiones hepiticas ya establecidas e irreversi-
Vbles que aunque recibieron tratamiento adecuado, no
evoluci'onaroni, satisfactoriamente por‘lo tardio en el
diagnc’)stico.'

El éxito en el tratamiento- de &sta anomalia des-
cansa sobre varios aspectos importantes. En primer
lugar el diagnéstico precéz (antes de las 6 semanas de
vida) a fin de adelantar a la cirrosis biliar irreversibles
en segundo lugar, que la anomalfa tenga algo de conduc-
tos biliares extrahepdticos para hacer la derivacién hepa-
tobiliar y en tercer lugar qué no exista atresia intrahepa-

tica, que obliga necesariamente al trasplante hepatico.

Del analisis de nuestros casos podemos resumir, que
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si bien los resultados han sido muy desfavorables se

debe a que solamente un caso se considerb operable
y que desafortunadamente fallecié en el postoperatorio
inmediato. El resto de los casos todos fueron califi-
cados como no corregibles, mas sin embargo se trato
de hacer en algunos la fistula hepato-digestiva con
éxito parcial.

Pero que logramos de positivo en nuestro estudio?
primero, sefialar lo importante del diagnéstico y opera-
cién exploradora precéz ( sistematizando los métodos
de estudio) segundo, intentar el tipo de operacién deri-
vativa en casos "no corregibles" de los que se repor-
tan en otras series, casos curados y por Gltimo un co-
nocimiento més profundo del problema para resolver los
casos del futuro.

Nuestro esfuerzo ha sido el de interesar a nuestros

pediatras en la pronta sospecha de la anomalia y lograr

salvar algunos de estos desafortunados pacientes.

T

A

S

A

| -69-
CONCLUSIONES

1. Se presenta un andlisis de 23 casos de atresia cor
génita de vias biliares, observado en un perfodo de
10 afios, en la Seccién de Cirugia Pedidtrica del H
pital Roosevelt de Guatemala.

2. Se observbd predominio del sexo femenino. La edac
mayor en el momento del diagnbstico oscilé entre 1
dos primeros meses de vida.

3. La frecuencia verdadera en Guatemala no pudo ser
tudiada en esta tesis, yva que el estudio sblo com
pla la poblacibén hospitalaria.

4. Las manifestaciones clinicas fueron bastante orient
doras hacia el diagndstico, y no varia de las desc
ciones clédsicas de la enfermedad; siendo ictericia,
acolia y coluria las de més importancia.

5. Las pruebas de laboratorio apoyaron la sospecha c

nica del diagndstico, pero en ningin momento se de

considerar como infalibles.
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cual se confirma con la exploracidon quirirgica inmedia-

6. El colangiograma operatorio y la biopsia hepética ta, colanglograma operatoria y biopsia hepética abijerta.
abierta confirmaron con més exactitud el diagnés-
tico de sospecha.

7. De los 23 casos s6lo se intervinieron quirGrgica-
mente 11, y de estos en 5 se intenté alguna ope-

racién reparadora de la anomalfa. La hepatoyeyu- !

nostomfa en Y de Roux con sonda transhepética en

T fué lo que més se usd en ellas.
8. No se pudo calificar ningn caso como curado de-
bido en parte a que casi todos fueron considerados )
no corregibles, y por las lesiones de cirrosis hepé-
tica avanzada que presentaron.,

9. En la mayorfa de los casos (65.1%) fueron de tipo N

extrahepético.
10. En todo nifio recién nacido que presente ictericia de

mds de 2 semanas de evolucibén, debe hacer sospe-

-(4//‘_‘_-

char la existencia de atresia de las vias biliares io P
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	GENERALIDADES: 
	El hígado es una glándula mixta cuya secreci6n ex-- 
	terna, la bilis, se vierte en la segunda porci6n del duod~ 
	no. Puede también regular la cantidad de;-glt:roosa"de-ila- 
	sangre, por medio del mecanismo del glic6geno. 
	Es la glándula más voluminosa de la economía, situa 
	da en el hipocondrio derecho, abarcando del epigastrio a 
	del diafragma y encima del est6mago y los intestinos. 
	De color rojo obscuro y posee una consistencia tal, 
	que no se deprime bajo la presi6n de los dedos. 
	La cara posteroinferior, se halla vuelta hacia abajo y 
	hacia atrás presentando dos surcos anteroposteriores, de 
	los cuales el derecho aloja la vesícula biliar y la vena - 
	cava inferior, y el izquierdo la vena umbilical y el con-- 
	ducto venoso. Uniendo la parte media de ambos surcos, 
	se encuentra otro surc? transversal que corresponde al - 
	hUio del hígado. Queda así dividida la cara inferior ~... 
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	en tres porciones, una media y dos laterales. 
	El surco transverso se aproxima más al borde po~ 
	terior que al interior, alojando a los elementos que en 
	tran y salen de la glándula. Contiene en la parte más 
	posterior a la vena porta y en la parte más anterior a 
	los conductos biliares; entre ambos se encuentra la - 
	arteria hepática y sus ramas, además de un número - 
	variable de ganglios linfáticos, plexos nerviosos y 
	tejido conjuntivo. 
	El peritoneo que cubre la cara inferior de ambos 
	En el hígado existe una segmentación del parén-- 
	res 1 semejantes a: la del pulmón. 
	.. 
	1 
	-3- 
	El lobulillo hepático se halla formado por célulash.§. 
	páticas que se disponen bajo de cordones radiados de la 
	periferie al centro, formados por dos o tres líneas de cé 
	lulas que constituyen la trabécula de Remak. 
	En los intersticios que forman las columnas celula-- 
	res 1 camina la red capilar venosa de la vena porta y en - 
	los espacios que existen entre las hileras celulares de - 
	cada trabécula, nacen los conductos bUiares, quedando 
	las células hepáticas en contacto por un lado con la cir- 
	culación biliar y por otro con la circulación sanguínea. 
	El hígado recibe sangre de la arteria hepática que - 
	penetra al hígado en las vainas que forman la cápsula de 
	Glisson y emite en su trayecto interhepá'tioo numerosas 
	ramas destinadas a los conductos biliares, y vasa vaso- 
	rum para las paredes de las ramas de la porta y de las ve 
	nas suprahepáticas. 
	El hígado recibe para su circulación funci6nal, sangre 
	de la vena porta ,ia cual al llegar al hUio del hígado l' se 
	divide en dos ramas, derecha e izquierda, siendo más gru.§. 
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	sa y más corta la primera que la segunda y ambas pro.. 
	fundamente situadas en el surco transverso. 
	El hígado recibe otras venas, cuyo comportamien 
	to es idéntico al de la vena porta, y se llaman venas 
	porta accesorias; son las siguientes: el grupo gastro 
	hepático, s ituado en el epip16n menor; el grupo dia-- 
	fragmático, procedente de la cara inferior del diafrag- 
	ma y contenido en el ligamento suspensor; Y el grupo 
	paraumbilical, procedente de la red anterior del abdo 
	men~ 
	Los linfáticos del hígado se origina en una red - 
	linfática superficial y otra profunda. Algunos de los 
	linfáticos superficiales de la cara superior del 16bulo 
	derecho siguen hacia el borde anterior, al que cos--- 
	tean para desembocar en los linfáticos de la cara in-- 
	Los nervios del hígado procedeD todo e"? 
	-5- 
	solar, con excepci6n del nervio gastrohepátiCo. 
	La vías de excreci6n de la bilis comprenden los con- 
	ductos biliares intrahepáticos, el conducto hepático, la 
	ves ícula biliar, el conducto cístl¿o;oy el (lfolgd{!)co:' '. 
	El conducto hepático se forma por la confluencia de 
	2 o 3 conductos biliares que emergen del surco transver- 
	sal. El derecho sale de la extremidad de este surco, -- 
	mientras que el izquierdo se desprende de cualquier pu.!}. 
	to del mismo. Ambos caminan por delante de las ramas de 
	la vena porta, en el fondo del surco transverso; se incli- 
	nan hacia abajo Y se unen por delante o a la derecha de 
	la bifurcaci6n de la vena porta para constituír el conduc 
	to hepático. 
	Se halla formado por una capa externa de tej ido con 
	juntivo, donde se encuentran fibras elásticas y fibras mu.§.. 
	culares lisas. Está revestido interiormente por un epite- 
	lioz de células cúbicas que descansan en un coríon, pb-- 
	-- 
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	servándose en su superficie multitud de criptas muco- 
	sas. 
	El conducto hepático desciende por delante de las 
	ramas derechas de la arteria hepática y de la vena por 
	ta y se pone en contacto más abajo con la cara antero 
	externa de la última. Estas relaciones son conservac';" 
	das por el conducto entre las dos hojas del epip16n - 
	menor, donde se halla en contacto con los ganglios - 
	linfáticos del hilio del hígado. 
	La vesícula biliar, es un recipiente membranoso, 
	s ituado en la fosa cística, en la cara inferior del hí•-"- - ~ 
	gado y a la derecha del l6bulo cuadrado. Es alargada 
	y ptrtforme, con su extremidad más ancha dirigida ha- 
	cia adelante y hacia abajo. 
	Para estudiar sus relaciones, se distinguirá el - 
	fondo, e 1 cuerpo y el cue 110. 
	El fondo corre s ponde a 
	la escotadura cística que presenta el hígado en su -- 
	-7- 
	men. El cuerpo posee una cara superior, en relaci6n di 
	recta con la cara inferi?r del hígado al que se une por 
	una capa de tejido conjuntivo; y una cara inferior con- 
	vexa, cubierta por el peritoneo que la fija a la cara in- 
	ferior del hígado. Se continúa en su extremidad inferior 
	con el conducto cístico. 
	Está constituída exteriormente por una capa serosa, 
	que la recubte solo en su cara inferior y fondo; una capa 
	fibrosa que junto con las fibras musculares, constitu-- 
	yen la pared membranosa de la vesícula; y finalmente -- 
	una profund8" que es la mucosa de color amarillento o ver 
	doso, recubierta de epitelio cilíndrico que descansa en 
	un cord6n conjuntivo, donce caminan los vasos sanguí-- 
	neos. 
	En la mucosa se encuentran multitud de criptas y 
	glándulas que elaboran grasa y colesterina, éstas se en 
	cuentran abundantes en el cuello, aunque se hallan dise 
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	minadas por toda la pared y reciben el nombre de glán- 
	dulas de Luschka. 
	Recibe sangre de la arteria cística, rama de la he 
	pática, que se bifurca atrás del conducto cístico, emi 
	te una rama derecha y otra izquierda, llegando a los - 
	bordes correspondientes de la vesícula, distribuyéndo 
	se en sus paredes. 
	El conducto cístico se extiende del cuello de la - 
	ve s ícula a la parte inferior de 1 conducto hepático, con 
	el cual selúIJ.• (~Ya.ra iniciar el conducto colédoco. 
	El colédoco se halla comprendido entre la confluen 
	cia de los conductos hepáticos y cístico. Se distin-- 
	guen en él, una porción suproduodenal, otra retroduo 
	denal, un segmento pancréatico y una última porción - 
	intrapartetal. Pasa por detrás de la primera porción -- 
	de 1 doudeno, cruza de adentro a fuera de la cabeza de 1 
	~ 
	.. 
	II 
	-9- 
	En la porción pancréáticq., el cDnducto colédoco es-- 
	culpe su trayecto en el tej ido pancreático, en el cual pe 
	netra más a medida que desciende, pués tiene tendencia 
	a aproximarse a su cara anterior. Adquiere tan íntima - 
	adherencia con la glándula, que es necesario cortar el - 
	tejido pancréatico para descubrirlo. Sus relaciones con 
	esta glándula se hacen por medio de la fascia de Treitz. 
	La porción intraparietal, es la porción del colédoco que 
	aborda la segunda porción del doudeno, al que atraviesa ~ 
	oblícuamente de arriba abajo y dentro a fuera. Va a de-- 
	sembocar en la ampolla Vater, la cual tiene forma más o 
	menos cónica y se halla cubierta por el repliegue muco- 
	so de una válv1\lla-c connivente. 
	El conducto colédoco desemboca con el conducto de 
	Wirsung en la base de la ampolla de Vater;¡: Esta comunica ~ . 
	con la cavidad intestinal por medio de un orificio circu-- 
	lar o elíptico, abierto en un saliente más o menos cilín- 
	drico que forma la carúncula mayor y situado en la uni6n 
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	del tercio superior con el tercio medio de la cara in-- 
	terna del duodeno, en la parte más posterior de dicha 
	cara (21,3 O) . 
	EMBRIOLOGIA DEL HIGADO y CONDUCTOS BILlARES: 
	El primordio hepático aparece en la mita de la -- 
	tercera semana, con un engrosamiento del epitelio ec 
	ÉH1(el' lJ. septum transversum, que es la lá~ina mesodér 
	mponen es: porci6n hepática que 
	forma el hígado y sus sistemas de vías biliares; por-- 
	.. 
	Al penetrar aún má 
	-11- 
	los cordones hepáticos epiteliales endodérmicos, se en-- 
	tremezclan ampliamente con los senos sanguíneos de las 
	venas onfalomesentéricasy umbilicales, y así se forma - 
	el tejido parenquimatoso del hígado. 
	El tejido conectivo del hígado proviene del mesoder- 
	mo del septúm transverso, el cual crece rápidamente for- 
	mando una prominencia notable en el mesogástrico ventral 
	este último es una duplicaci6n del peritoneo que une la - 
	curvatura menor del est6mago con la pared anterior del - 
	cuerpo. Por último, el hígado queda rodeado de perito-- 
	neo, ,exceptuando en su superficie craneal, donde se une 
	al septum tansverso que ulteriormente será la zona hepá- 
	tica desprovista de peritoneo, que se halla adosada~,a.da 
	cara abdominal del diafragma. 
	Mientra ocurre lo anterior, la porci6n caudal del di- 
	vertículo hepático, ha originado la vesícula biliar y el - 
	conducto cístico, porciones formadas en la regi6n inte-- 
	riar del mesograstrio ventral, el colédoco, que desmboca 
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	en el duodeno. La desembocadura de las vías bilia-- 
	res se reemplaza gradualmente desde su porci6n ini- 
	cial anterior, hasta una posterior; por ello el colédo- 
	co cursa detrás del duodeno. 
	El conduto s6lido que une la masa hepática dere 
	cha e iZ•Iuierda de la trabécula hepática al conducto 
	hepático común, se canaliza para formar el conducto 
	hepático derecho e izquierdo. En el curso del desa- 
	rrollo hay una canalizaci6n de las divisiones intrahe 
	páticas menores, formándose los capilares biliares. 
	Este fen6meno se realiza por medio de vacuolizaci6n 
	en los conductos biliares, para volverse permeables. 
	(5 , 14) 
	FISIOLOGIA DEL SISTEMA HEPATOBILIAR: 
	El hígado excreta la bilis , que posee abundantes 
	sales biliares I cantidad moderada de colesterol, una 
	pequeña cantidad del P!gmento verde bilirrubina, pro 
	ducto de deshecho de la destrucci6n de eritrocitos i 
	'" 
	( 
	( 
	\: 
	-13- 
	y otras substancias menos importantes. El único compQ 
	nente de la bilis importante para la funci6n digestiva -- 
	son las sales biliares. El resto de la bilis consta en - 
	realidad de productos de deshecho que se eliminan del - 
	organismo por esa vía. 
	Las sales biliares no son enzimas para la digesti6n 
	de alimentos, son y actúan como detergentes (substan- 
	cias que disminuyen la tensi6n superficial de las gra-- 
	sas). Esto ayuda a que los movimientos mezccadores - 
	del intestino, conviertan los g16bulos grasos grandes - 
	de la comida en g16bulos menores, lo cual permite que 
	las lipasas del aparato intestinal, substancias hidroso 
	lubles, actúen en áreas superficiales mayores de la -- 
	grasa y la digieran. 
	La secreci6n hepática, a diferencia de las otras - 
	glándulas gastro intestinales, no aumenta, ni disminu- 
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	difica / la secretina capaz de aumentar la secres i6n de- 
	bilis en díez a treinta por ciento. 
	Aunque la secreci6n biliar es conHnua / el flujo - 
	de bilis hacia el aparato gastrointestinal, no lo es. 
	en la vesícula biliar / comunicada al colédoco. La- 
	--"ucosa de la vesícula reabsorve gran parte de los H 
	quidos y electrolitos de la bilis / que pasan a la san""'~ 
	hacen que la mucosa intestinal secrete una hormona 
	-1-::- 
	\ 
	j 
	-.- 
	-15- 
	, I 
	llamada colecistoquinina / que pasa por la sangre / a la - 
	vesícula y origina contracci6n en su pared muscular. 
	En 
	segundo lugar I la presencia de alimento en el duodeno ori' 
	,- 
	gina peristaltismo / y las ondas peristálticas abren perí6- 
	dicamente esfinter de Oddi permitiendo que la bilis alm~ 
	cenada se vade en el intestino Y las sales biliares emul 
	cionen las grasas. 
	La bilis, tal como es secretada por el hígado / es -- 
	clara / amarilla / ligeramente viscosa / con un Ph alrede- 
	dor de 7. O - 8.5/ con un volumen diario de más o me-- 
	nos 500-700c.c. Esta contiene aproximadamente 1-4% 
	de s6lidos / un cuarto de los cuales son substancias i- 
	norgánicas (principalmente bicarbonato / cloro / sodio y 
	potasio) / el resto son substancias orgánicas. 
	El más - 
	distintivo constituyente orgánico son las sales biliares / 
	bilirrubina / Y colesterol; el resto son substancias org~ 
	, nicas / tales como urea / fosfatasa alcalina. Los ácidos 
	biliares Y el colesterol se ori.ginan en las células poli-: 
	-- 


	page 11
	Titles
	-16- 
	gonales. La fosfatasa se forma en las células poligo- 
	nales. La mucina es un producto del epitelio de los - 
	conductos biliares y de la mucosa de la vesícula. 
	Una gran cantidad de agua, y con ella, cierta --- 
	cantidad de compuestos inorgánicos son reabsorbidos 
	en la vesícula, principalmente bicarbonato, cloro y - 
	sodio; los s6lidos contenicos aumentan de 4 a 17% y 
	el Ph desciende hasta 5.5. La.d¡;al1í?:E"Thtr~~l~\Vl de los á 
	cidos biliares y ptgmentos, pueden reaccionar en es 
	te momento la veces más que cuando la 'bilis es ex-- 
	cretada del hígado. 
	Las sa1.es biliares más abundantes son el ácido 
	c6lico y el dexoc6lico, en la proporci6n de 3 al. Es 
	tos existen aparentemente solo conjugados con glicl 
	na y taurina, como ácidos glicoc6licos y tauroc6li-- 
	cos predominando el primero sobre el segundo. 
	El áCido c6lico es formado en el hígádo a partir 
	del colesterol la con 
	'u 
	aci6n ro",, )", ",1;,...:,...,,,, .. +- 
	o. 
	~"~: 
	" 
	( 
	-17- 
	na también ocurren en el hígado. 
	En el inte"stino 
	ci6n sistemática en la cual está presente como colato - 
	segundo lugar activa la lipasa pancréática condicionando 
	coleste 
	rol 
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	(A, D. E. Y K), lo mismo que' el caroteno, presumible-- 
	mente por formar complejos más solubles en agua (ac- 
	ci6n hidrotr6pica) . 
	Los ptgmentos biliares no tienen una funci6n co- 
	nocida, pero anormalidades en su funci6n, conjuga- 
	ci6n, excreci6n y concentraci6n en el plasma sanguí- 
	neo, son de .c6ris iderable s ignificaci6n clínica en el 
	diagn6stico de enfermedades del hígado, en el paso de 
	la bilis por sus conductos y condiciones de excesiva 
	hem61isis. La cantidad excretada diariamente es al - 
	rededor de 300 mgrs. que es un reflejo de la cantidad 
	de hemoglobina liberada por eritrocitos destruidos a-- 
	proximadamente 7.5 grms. 
	Finalmente se cree que la bilis es un importante 
	medio de excreci6n de colesterol, que circula e.n el -- 
	plasma sanguíneo, ya que las células hepáticas trans- 
	forman éste en ácidos biliares. (4.9) 
	, 
	I 
	. 
	-19- 
	de 
	cos como extrahepáticos, adoptando la malformaci6n una 
	gama diversa, a pesar de lo cual se puede agrupar en ti- 
	pos. 
	rápidamente el daño en todos los sentidos mencionados 
	bl 
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	/' 
	peranza es hasta ahora la cirugía temprana, podemos 
	decir que es un capítulo muy sombrío en la cirugía -- 
	pediátrica. 
	-21- 
	HISTORIA: 
	Los primeros investigadores que conocieron este cua 
	dro, considerando que se trataba de una malformaci6n -- 
	irreparable, no le dieron mucha importancia. Fué Stie--- 
	glitz, quien inform6 en 1795, por primera vez un caso de 
	atresia de vías biliares extrahepáticas, Y Thomson en -- 
	1892, Heschl report6 otro caso en 1865, la cual muri6 a 
	los 7 meses de edad. 
	El veradero interés de esta malformaci6n apareci6 -- 
	cuando Homes recopil6 en 1916 los casos publicados, -- 
	concluyendo que algunas de estas malformaciones, teori 
	camente eran operables con posibilidad de éxito. Hol-- 
	IIIIDes estudi6 112 casos, de los cuales el 16% eran corre- 
	gibles, lo cual fué confirmado por Ladd en 1928 operan- 
	do con éxito el primer caso (1,5,31). 
	FRECUENCIA: 
	Se presenta con la frecuencia de un caso por cada - 
	20,000 a 30,eOO nacimientos, teniendo predominio por 
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	el sexo femenino. 
	Es menos rara de lo que se cree, sabiendo que las 
	malformaciones congénitas en autopsias pueden presen 
	tarse en un 27%, el aparato digestivo ocupa el segundo 
	lugar, de lo cual el aparato biliar tiene 15.4%, siendo 
	la más frecuente la relacionada con el árbol biliar. 
	ble capaz de ser anastomosado al intestino. 
	El 80% -- 
	son irreparables. (13,15,19,25,31.) 
	ETIOPATOGENIA: 
	pero todas con poco o casi sin ningún fundamento com 
	"t 
	probado. 
	dad de la misma. S i ocurre entre la 3a. 
	J..... 
	-23- 
	ocurtirá atresia total; si ocurre entre la la. y 5a. afectrá 
	solamente el hepático; entre la 5a. y 6a. producirá atre- 
	sia del cístico y la vesícula; y si ocurre entre la 8a. y 
	9a. semana habrá solamente atresia de la vesícula. 
	Esto 
	basándose en el desarroUo embriológico. 
	En conclus i6n 
	tendríamos que los conductos biliares después de los dos 
	meses de vida intrauterina ya están formados y que entre 
	la tercera semana es donde se debe buscar el agente etio 
	lógico. 
	Debido a que se encuentran alteraciones que semejan 
	procesos;inflamatorios res iduales, se ha pensado en una 
	peritoniti-s localizada fetal como causa, aunque se puede 
	explicar por que no existe el mismo problema en otras par 
	tes de la cavidad abdominal. 
	La teóría de Ylpo, se basa en la obstrucci6n de los - 
	conductos por la descamaci6n celular y su posterior reca- 
	nalizaci6n. 
	Fen6meno similar al que se ha/dado para ex- 
	La descamaci6n sería el 
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	proceso natural para preparar el rápido crecimiento y 
	prolongación que se produce posteriormente. 
	Por al- 
	guna razón no se recanalizarían las vías biliares qu~ 
	dando convertidas en cordones fibrosos. 
	Diferenfes enfermedades de la madre, produci-- 
	rían toxinas que llegarían al feto a través de la pla- 
	centa, produciendo sobre el hígado cirrosis, y en -- 
	la s vías biliares una colangitis con obliteración po§. 
	terior por fibrosis. 
	La tracción mecánica, que sería hecha por el -- 
	mesenterio sobre las vías biliares, ocasionando un 
	,( 
	aporte vascular insuficiente, que provocaría deformi 
	dades en los conductos. 
	No se ha comprobado que la Rubeola materna, - 
	s iempre determine tal anomalía, la coexistencia se 
	presenta muy Eara vez. 
	La lúes congénita se descarta, porq"ue general- 
	-25- 
	vas. 
	La herencia, es algo muy discutido, ya que hay ca-- 
	sos familiares comprobados, muy raros, pues en la mayo- 
	ría de series clínicas publicadas, este antecedente es ne 
	cluírse por la fibrosis. 
	de que muchas ictericias del recién nacido no van segui- 
	donde determinaría una hepatitis Y colangitis, con poste- 
	res con eritroblastosis fetal, pese a que la asociación - 
	es - rara, son muchos los que sostienen esta teona por a 
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	1 
	para sostener esto. 
	han 
	fo 
	teorías, señalando procesos inflamatorio s y fallas en 
	el crecimiento embrio16gico. 
	Como s iempre no hay - 
	conclus i6n definItiva El hec 
	ho 
	' 
	los conductillo biliares intrahepáticos esté presente 
	en la ausencia de los extrah 
	tl 
	cOS 
	ll 
	se provocá en 
	ellos una atrofia por desus 
	dan 
	directo sobre su 
	epitelio (1,5,8,17,31). 
	La ictericia es el signo más destacado, queen-.-> 
	-27- 
	manas despu~S"" del nacimiento, aumentando progresi- 
	vamente sin remisi6n, y el niño toma una coloraci6n ver- 
	duzca bronceada, cada vez más obscura. L6gicamente- 
	es la manifestaci6n evidente de la obstrucci6n del paso 
	de la bilis al intestino. 
	La bilirrubina va a parar al hígado desde los dep6si- 
	tos retfculoendoteliales extrahepáticos, siguiendo el pla.§. 
	ma sanguíneo d0nde el pigmento se halla formando un com 
	plejo temporal con la albúmina. En el hígado es captada 
	por la célula poligonal, transportada a través de la misma 
	y eliminada hacia los capilares biliares. Hasta donde s~ 
	bemos, el conjugado normal, diglucur6nico de bilirrubina, 
	s610 es formado por el hígado; otros conjugados como el - 
	monoglucur6nido, probablemente puede formarse en otros 
	lugares fuera del hígado. 
	Por lo general no se manifiesta al nacer, porque aun- 
	que la secreci6n de biLiS'Gomien~a@'é1~ •QadlQE;rcuatrQ,mese:: 
	de vida fetal, esta es removida a través de la placenta, - 
	-- 
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	sin que esta llegue a alcanzar grandes concentracio-- 
	nes. 
	La acolia es otra manifestaci6n importante de esta 
	enfermedad; las heces son siempre decoloradas o blan- 
	cas desde el nacimiento. A medida que avanza el tiem 
	po la mucosa intestinal se impregna de los pigmentos - 
	biliares, y sus glándulas pueden segregárlos tiñendo li 
	geramente de amarillo las heces. 
	La coluria se manifiesta cas i sincr6nicamente con 
	la ictericia, ya que el pigmento conjugado hidrosoluble 
	puede eliminarse por los dfíemes;; . 
	Hepatomegalia manifiesta, se puede encontrar al " 
	examen, excepto en casos raros. 
	Puede ser liso y duro 
	estando asociado con la cirrosis biliar, que también tiene 
	prontas manifestaciones, máxime cuando el defecto es- 
	........- 
	-29- 
	trombocitopenia de pobre diagn6stico. 
	Asociada con la cirrosis hepática, el niño comienza 
	con anorexia, : 
	es is poco importante y desnutrici6n. -- 
	posteriormente a medida que la obstrucci6n avanza, se - 
	retardo del crecimiento va a estar condicionado por la ci- 
	bles . 
	Por lo tanto pueden presentarse raquitismo ~r ser0f 
	talmía " hay déficit de vitamina K produciendo hipoprotroIll 
	binemia intensa que va a producir hemorragias gastrointe.§.. 
	sus manifestaciones clínicas. Los sistemas venosos in-- 
	raml 


	page 18
	Titles
	-30- 
	, 
	nudoso y limitado, permitiendo solamente parte del flu 
	jo venoso normal. Sin embargo, la obstrucción máxi-- 
	ma parece localizarse en las múltiples pequeñas fuen- 
	tes de la vena hepáfica. 
	en la cirrosis. Aunque se desarrollan cortos circuítos 
	mal. Además, el tejido fibroso~ue se retrae y el pa- 
	, 
	La anemia se halla siempre asociada a los fenóme 
	o lila, un recuento de reticulocitos y mide -- 
	'- 
	'Ir 
	-31- 
	tica y glutámico pirúvica, proteínas sericas.itD:t:a.Jl<e:s, la - 
	bilirrubina (directa e indirecta) y efectúan un estudio e-- 
	lectroforético del suero o Luego inyecta intravenosamen- 
	te Rosa de Bengala radioyodada Y a continuación recoge 
	muestras de orina y heces o Si se elimina por las heces 
	más del 5% de Rosa de Bengala administrado, en tal caso 
	el niño puede ser estudiado con las pruebas de laborato- 
	rio anteriormente mencionados con una frecuencia de dos 
	veces por semana. Pero si en el término de 72 horas se 
	elimina por las heces menos del 5% del Rosa de Bengala, 
	entonces se practicará una laparotomía para obtener una 
	buena biopsia y efectuar una exploración quirúrgica, --- 
	siempre que el niño pueda soportar el procedimiento ope- 
	ratorio o 
	Clásicamente las pruebas de gabinete y laboratorio 
	que encaminan al diagnóstico de atres ia de vía biliares, 
	son: 
	1.- Dosificación de las bilirrubinas en la sangre; los ni- 
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	veles sanguíneos de bilirrubina se elevan constan 
	temente, aunque pueden tener fluctuaciones. La 
	bilirrubina predominante ser& la de tipo directo. 
	2 o - Dos ificaci6n del "l11'c1~Óbilin6geno en orina y heces, - 
	en dosificaciones seriadas debe estar constakIt1:IHu.en 
	te ausente o disminuído. 
	3. - Dosificaci6n del pigmento biliar en la orina y he-- 
	ces¡desde el principio debe estar ausente en la ori 
	na-if yram las heces se encontrar& en los períodos,::de 
	saturaci6n de los tejidos por la bilirrubina. 
	4. G La ausencia de cristales de bilirrubinato de calcio 
	en el contenido duodenal. 
	6. - Falta de visualizaci6n de las vías biliares al colan 
	giograma endovenoso. 
	Krovetz cree que las determinaciones seriadas se-- 
	manales de bilirrubina por un mes e~ el método simple 
	\ 
	-33- 
	de laboratorio que más ayuda. 
	La fosfatasa alcalina en las enfermedades del híga- 
	do y de las vías biliares, se caracteriza por un aumento 
	de la producci6n de esta enzima, por el hígado, al mi.§.:i 
	mo tiempo que por regurgitaci6n biliar. 
	La transaminasa glut&mico-oxalacética es elimina- 
	da por la bilis y se encuentra aumentada en las enferm§.. 
	dades del hígado con obstrucci6n de las vías biliares - 
	intrahep&ticas y extrahep&ticas con ictericia. La tran5~ 
	minasa pttúvica se produce tanto en músculo como en 
	el hígado Y tiene el mismo proceso que la oxalacética, 
	entre la atresia de vías biliares Y otros tipos de icteri- 
	cia obstructiva, en relaci6n con las pruebas excretoras 
	del hígado tales como la actividad de la fosfatasa alc~ 
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	DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: 
	El mayor problema de diferenciar es la hepatitis - 
	neonatal, en la cual aparece ictericia, síntoma tempra 
	no, con hepatomegalia y pruebas hepáticas alteradas. 
	El síndrome de espesamiento biliar tambien puede 
	confundirse con atresia de vías biliares, a causa de - 
	I 
	( 
	su sintomatología similar. Lo mismo que la dilataci6n 
	quística del colédoco. 
	Resumiendo, debemos decir que debe hacerse el - 
	diagn6stico diferencial con todas las ictericias obs-- 
	) 
	tructivas del recién nacido en las cuales pueden en- 
	contrarse lesiones congénitas o precozmente adquirí-- 
	das tales como las mencionadas, diverticulosis quísti 
	ca intrahepática, páncreas anular, compresi6n de vías 
	biliares por bridas y pinzas vasculares. IcteriGia ob.§. 
	tructiva en la hipertrofia pil6rica. Icteric~a seudo-ob.§. 
	tructiva del recién nacido, por hepatitis, enfermedad - 
	hemolítica, mucoviscidosis, medicamentos, síndrome 
	-35- 
	de bilis espesa. Aunque muy rara, puede encontrarse cQ 
	enfermedad de Hodgkin, ganglios leucémicos Y tumores a.12<- 
	dominales en general. 
	como 
	la e 
	colangitis aguda y cr6nica, absceso ep . , 
	del hilio hepático Y adherencias peritoneales. 
	Deduciremos que en todo niño con lC .' 
	va con ausencia de urobilin6geno en las heces y orina, 3. 
	debe 
	neonata 
	posl 
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	TRATAMIENTO: 
	primeros son aquellos que presentan algún remanente del 
	Debe ser eminentemente quirúrgico I aunque se ha 
	botón proximal, capaz de ser usado para anastomosarse 
	mencionado el uso de tratamiento médico:tal como el 
	al intestino. Comprenden aproximadamente un 20% de -- 
	de colagogo s I sulfato de magnes io I ácido de dehidro- 
	los casos. Luego los no corregibles; son niños que no - 
	presentan posibilidad alguna de efectuarse esa anastomo 
	Las medidas de sostén son muy importantes para 
	sis; comprenden a un 80% de los pacientes. 
	mento de flujo de bilis hacia el intestino. 
	Los niños del primer grupo, tienen mejor pronóstico, 
	siempre que el tratamiento se efectúe antes de presentar 
	lograr un crecimiento y desarrollo normal del niño, lo 
	se los daños de cirrosis biliar irreversible, pues aunque 
	que incluye dieta, administración adecuada de vitami 
	nas liposolubles. La preparación pre-operatoria con 
	gico. Usando transfusiones sanguíneas y vitamina K 
	parenteral s i es necesario. 
	Al pensar en el tratamiento qUirúrgico debemos - 
	clasifica 
	r e corregibles y los no corregibles. Los-- 
	encontrar nipgún botón proximal de conductos biliares, - 
	únicamente se practicaba la biopsia hepática Y se daba 
	por terminada la operación, así como también toda e,spe- 
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	ranza para el niño; sin embargo al correr los años, se 
	han~probado métodos, adapt~ndose ideas, con el objeto 
	de buscarles una solución al grave problema de los ni- 
	ños que padecen atresia completa de vías biliares extra 
	hep~ticas . 
	Tipo de Alteración: 
	Técnica: 
	mía. 
	4- Colecistogastrotomía. 
	l 
	;~ 
	-39- 
	Para Gross, siempre que hay colédoco debe practica..!:. 
	se coledocoenteroanastomosis en vez de la colecistoent§. 
	roanastomosis. 
	nulas de plata, tubos de plata! recubierto s con teflón, - 
	-- 
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	pr6te'sis de pl~stico en forma de ~rbol biliar y otras - 
	Si el niño tiene estenosis de los conductos biliares 
	m~s . 
	en el sistema extra biliar, puede ser posible establcer - 
	El procedimiento operatorio a emplear se seleccio 
	na según los hallazgos anat6mico y la condici6n del 
	niño. Para establecer el diagn6stico durante la opera 
	ci6n se usa, la biopsia hep~tica con aguja de Silver- 
	man y la biopsia común contenida de uno de los bordes 
	I 
	del hígado. 
	En caso de idetificar una:pordón del tracto biliar 
	se le inserta un cateter uneteral pequeño o ctlnula de 
	polietileno, que se tratar~ de ver por Colangiografía - 
	I 
	de la vesícula o a través del saco o bolsa yeyunal. 
	vesfcula biliar al iritestino, si las hay, es muy impor- 
	.1 
	El procedimiento es como sigue: se escoge un asa 
	. ' 
	' t és de una aber- 
	o Colecistocolangiografía. La visualizaci6n de porcio 
	nes del tracto, de la vesfcula biliar al hígado o de la 
	ta nte . 
	, subhe 
	, 1 
	lú 
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	Seleccionando el tamaño adecuado de las c~nulas 
	se introducen desde el interior del yeyuno hacia el te- 
	jido hepático, al remover el estilete se observa cuida- 
	dosamente el sangrado; si se produce sangrado excesivo 
	a través de la cánula, después de 15 a 30 segundos se 
	remueve la c~nula y se vuelve a insertar. 
	Los tubos son colocados en forma de abanicos, a - 
	partir del hilto para drenar los 16bulos hep~ticos. En 
	la mayoría de los casos se inserta de 8 a 12 tubos. 
	Se completa la anastomosis hepatoyeyunal- sutura.!!. 
	do la cara anterior del yeyuno abierto. A continuaci6n 
	se practica una yeyuno"'yeyúnostomía entre las porcio- 
	nes aferentes del yeyuno por debajo del mesocolon.- 
	(Ver figura No. l.) 
	Beltrán en México y Lara Roche en Guatemala, efec 
	túan una operaci6n parecida a la de Sterling, hepatoye- 
	yunostomfa, con y de Roux haciendo fístula hepato-enté 
	COpl 
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	de Kher). El procedimiento consiste en llevar una asa de 
	yeyuno previamente seccionada al hUio hep~tico por vía 
	transmesoc6lica. Con hepatotomía se introduce el tubo 
	de Kher el cual tiene multiples orificios en la porci6n -- 
	que deber~ quedar intrahepática, la T del tubo quedar~ - 
	Em el lumen del intestino anastomosado al hígado y el -- 
	l' otro extremo se saca por herida contralateral a la superfi 
	cie cutánea luego una anastomosis término lateral del ye 
	yuno (11.15..28.29.), (Ver figura número dos). 
	PRONOSTICO: 
	Sterling comunic6 que 24 de 87 niños en los que ha- 
	bía practicado implantaci6n de conductos biliares artifi- 
	ciales en el año de 1966 sobrevivían entre tres y medio 
	y seis años I y uno tenía cerca de nueve años. 
	Hays reporta que en lactantes .en los cuales no se - 
	hace ninguna terapia quirurgica (exceptuando laparoto-- 
	da es de 19 meses. Se cree que este promedio de vida 
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	se ha aumentado en los últimos años debido al control 
	de las infecciones intercurrentes con los antibi6ticos. 
	Sterling cree que el 10% de los casos pueden ser - 
	salvados. Gross opina que solamente el 8% de los ca-- 
	sos pueden salvarse; otros consideran que s610 el 5% - 
	de los casos de atresia congénita biliar pueden actual 
	mente ser curados por cirugía. (8,11,29) 
	ANATOMIA PATOLOGICA: 
	MacrosC6picamente en la atresia de vías biliares 
	se ha encontrado innumerables tipos. Básicamente exis 
	ten cuatro tipos de malformaciones: 
	I. Ausencia completa del árbol biliar extrahepático. 
	. ~ 
	~~ 
	~{, 
	" 
	, . 
	f". @,"''''''E:..,"L 
	ea anastomosada e~ h11io lhep~v 1 '" i~testino Y la supe~ 
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	El hígado puede parecer normal, pero frecuentemente 
	tiene malformaciones en su configuraci6n lobular. A me- 
	nudo no se identifican los 16bulos cuadrados y c6.udcide--- 
	Cuando ya se e~ 
	tableci6 la cirrosis biliar el hígado presenta las caracte- 
	rísticas de la misma. 
	'!' 
	En el estudio histo16gico del hígado se encuentra a- 
	normalidad en la arquitectura, manifiesta por ausencia -- 
	del patr6n 'lobulillar usual, luego ausencia o anormalidad 
	de los conductos biliares intrahepáticos, la cual es rara 
	(15%), siendo posible identificar celulas biliares en dis- 
	tintos estado-s: de diferenciaci6n, formando masas irregu 
	lares que no se alinean al eje de los vasos portales. 
	Hay pérdida de la polaridad nuclear, con irregulari- 
	dad en toda su forma. Como tercer hallazgo existe desor 
	ganizaci6n de los cordones celulares. La alineaci6n de 
	las células en los cordones es pobre. 
	Se observahiperplasia de las ramas de la arteria he- 
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	aparecen más pequeñas. 
	predominante porta:1-en su distribuci6n. 
	bilis espesa en su luz. 
	Grado variable de estasis biliar 
	puede 
	ve 
	, rse cuan 
	do sobreviven unas 
	ocas 
	semanas 
	'" 
	~r 
	&. 
	-47- 
	MATERIAL Y METODO DE ESTUDIO: 
	En la presente tesis se hace una revisi6n Y estudio - 
	guiendo para el estudio un método analítico deductivo o 
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	ESTUDIO Y ANALISIS DE LOS CASOS 
	Durante el período comprendido del 1.2. de Enero - 
	de 1958 al 31 de Diciembre de 1968, ingresaron al De- 
	partamento de Pediatría del Hospital Roosevelt 
	350 niños, de los cuales 23 presentaron atresia congé 
	nita de vías biliares, o sea un caso por cada 1 667.4 
	ingresos, lo que e"demuestra que es una afecci6n más - 
	común de lo que se ha pensado en nuestro medio. Con- 
	de la enfermedad en toda la república. 
	Durante este mismo período de tiempo se practica- 
	ton en el Departamento de Anatomía Pato16gica del -- 
	Hospital Roosevelt, 3 959 autopsias de niños. De los 
	autopsias de infantes. Hay que haéer notar, que la -- 
	secci6n de Cirugía Pediátrica ti c>,..,,... ,,~ ~~-- __L_.' " . 
	1 
	1 
	. -49- 
	en 
	rela 
	en ese departamento, llegando en ocasiones al 100%, lo 
	onsa 
	son 
	tan im 
	que se trata de una malformaci6n congénita. 
	la relaci6n edad y sexo, agrupo los casos tomando en -- 
	en 
	dec 
	medad. 
	cua 
	dro se muestra la relaci6n entre 
	, elaci6n al total. 
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	EDAD Y SEXO EN ATRESIA DE VIAS BILlARES: 
	De lo anterior se desprende, que la edad máxima 
	corresponde a un niño de 28 semanas y l'él menor a -- 
	J 
	otro de 6 días. 
	El mayor número de diagn6sticos se verific6 entre 
	la segunda y decimo segunda semana de vida, corres- 
	dos s emanas, con tres casos, lo que. hace un i 3.0% 
	correspondiendo a los dia 
	n6sticos h 
	echo 
	por necrop- 
	s ia de muerte neonatal. 
	.. 
	Si observamos la relaci6n d 
	los 
	sexos, vemos que 
	-;:J.L- 
	con 
	predom 
	no, que está de acuerdo con algunos autores consulta-- 
	dos. 
	Además se encontr6 que s610 uno de los casos era 
	pesa 
	contr6 relaci6n alguna. y en cuanto a la patología pre- 
	Pos 
	itiva 
	queño porcentaje. 
	tomas) . 
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	tu dio s' 
	ria, hepatome 
	al 
	, esplenomeg l' 
	ía 
	que 
	La circulaci6n co 1 
	,. 
	-1 
	-53- 
	minales, en niños que hayan tenido relativa larga sobre- 
	vida. 
	La ictericia en todos los casos fué progresiva Y en 
	ninguno de ellos hubo remisi6n, lo mismo que la coluria 
	y acolia fueron constantes en los casOS mencionados. 
	En los restantes no hubo oportunidad de que se hicieran 
	manifiestas. 
	En los casos que se menciona tamaño Y consisten-- 
	cia de hígado Y bazo, la mayoría s6lo se mencionan au- 
	mentados de tamaño. 
	ESTUDIOS DE LABORATCR 10 y GABINETE: 
	A continuac i6n se analizan los exámenes de Labora 
	torio y gabinete de mayor utilidad que se efectuaron. 
	(Ver cuadro descriptivo en página siguiente) . 
	~- 
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	ux 
	ysonaT, 
	anas 
	causa 
	de 
	La reparaci6n que más se int 
	ent6 
	fue 
	' 
	, en otras ocasione.s fístula he- 
	patocutánea. 
	'i 
	,:+ 
	H.J-'( 
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	raciones se hicieron entre los 2 y 4 meses de edad, cuan 
	do la cirrosis hepática estaba establecida. No hubo pro- 
	blemas post-operatorios que se relacionaran a la herida o 
	a la anastomosis intestinal, siendo la mayor causa de mOL 
	talidad la insuficiencia hepática, y las complicaciones -- 
	un día y la mayor de 2 años, de los casos cuyas defuncio 
	nes fueron en el hospital. S6lo en un caso se observ6 li 
	gera mejoría, de los que se intent6 reparaci6n con deriva 
	ci6n hepato-yeyunal. . 
	La mayor parte de las defunciones, en los casos oP.§. 
	rados, oc~rrtt> en la primera Y segunda semana, de donde 
	deducimos por el post-operatorio tormentoso de estos pa- 
	cientes, que el riesgo quirúrgico es grande. A pesar de 
	que en todos los casOS hubo esmero en el manejo de los 
	mismos. 
	Haciendo un análisis de los tipos de atresia de vías 
	biliares, se encontr6 cuatro tipos. 
	-- .--- 
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	.f. 
	postmorten, hallazgos en la 
	aroto 
	mía 
	exploradora, y 
	disecci6n de las necropsias. 
	,,~ 
	Si estudiamos las com 
	pll 
	cacl 
	ones 
	. , desencadena-- 
	1 
	-61- 
	das o asociadas a la enfermedad, podemos elaborar el - 
	s iguiente cuadro: 
	firmamos posteriormente en autopsia. 
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	bro, pulm6n, intestino, vejiga y piel. La mayoría de 
	Fué muy elevada la incidencia de bronconeumonías 
	estas manifestaciones se produjeron en las fases te..!:. 
	minales. 
	conatélectesÍ'ás pulmonares, sobre todo en post-opera- 
	dos, los cuales fueron causas finales de defunci6n. 
	En uno de los casos se encontr6 a la autopsia una 
	la 
	ma 
	umb 
	úlcera sangrante de est6mago, de uno de los operados. 
	La desnutrici6n no fué muy evidente, y de los que 
	I 
	da 
	con 
	Se puede observar que en los casos tratados en nue.§.. 
	se mencionan se estim6 relacionando edad y peso. 
	Me llam6 grandemente la atenci6n, que esta pato 
	logía la encontré asociada a otras malformaciones con 
	génitas en un buen número de casos, los cuales se re 
	'. ~ 
	que el único caso que di6 esperanzas 
	Beltrfln, sigu16 el mismo curso c mco. 
	l hí 
	a sonda se form6 Ui1a fístula, al estudio micro.§.. 
	1 t epiteii3:ad:a1l impi- 
	sUmen en el siguiente cuadro. 
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	lo 
	, ua seg n el mis 
	trave 
	e a sonda en los -- 
	primeros días post-operatorios. 
	' 
	Como se puede observar falta uno de l;s 
	llticos 
	chas 
	de 
	Plltica Qu f . 
	-65- 
	res, Wq,1J1'8'lafibrosis de los espacios porta es muy fre-- 
	cuente,moderada o severa. 
	En uno de los casos que se 
	consideraron viables por solo encontrarse agenesia ve- 
	sicular, la preparación correspondió a hígado normal. 
	Como otros hallazgos se encontró colangítis, hiperpla- 
	sia del sistema retículo endotelial, mielopblBis, ker-- 
	nictefl!1S:;:, dilatación de la vena centto lobulillar, necro 
	sis y hemangioma. (Ver cuadro No l.). 
	En un segundo cuadro se presentan los 23 casos t~ 
	bulando sexo, los síntomas y signos principales Y su - 
	edad de manifestación, el tipo de tratamiento con la so 
	brevida tanto post-operatoria como total. (Ver cuadro - 
	Il) . 
	Finalmente, ya que hemos presentado nuestra serie 
	,1.- 
	de casos estudiados, me permito pres.¡:mtar un cuadro, 
	con las series presentadas por diversos autores en orden 
	cronológico, agregándo la presente Idas ificándola con 
	I 
	serie B I ya que muchos de los casos fueron presentados 
	en la serie del Dr. C. Lara Roche I en reciente publica- 
	"""-~ 
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	ci6n de la Revista del Colegio Médica I y la cual clQ. 
	sifico con serie A. 
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	No Ir. 
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	DISCUSION 
	En la actualidad la atresia congénita de vías bilia- 
	res., continúa como problema de muy díficil soluci6n 
	debido al escaso número de casos considerados como 
	operables o corregibles / y también al pron6stico grave 
	de las lesiones hepáticas ya establecidas e irreversi- 
	bles que aunque recibieron tratamiento adecuado / no 
	evolucionarOn~ satisfactoriamente por lo tardío en el 
	diagn6stico. 
	El éxito en el tratamiento- de ésta 
	anomalía des- 
	cansa sobre varios aspectos importantes. 
	En primer 
	lugar el diagn6stico prec6z (antes de las 6 semanas de 
	vida) a fin de adelantar a la cirrosis biliar irreversible~; 
	en segundo lugar / que la anomalía tenga algo de conduc- 
	tos biliaies extrahepáticos para hacer la derivaci6n hepa- 
	tobiliar y en tercer lugar que no exista atresia intraheifa- 
	tica / que obliga necesariamente al trasplante hepático. 
	Del analísis de nuestros casos podemos resumir / que 
	I 
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	debe a que solamente un caso se consideró operable 
	y que desafortunadamente falleció en el postoperatorio 
	inmediato. 
	El resto de los casos todos fueron califi- 
	cados como no corregibles, más sin embargo 
	se trato 
	de hacer en algunos la fístula hepato-digestiva con 
	éxito parcial. 
	Pero que logramos de positivo en nuestro éstudio? 
	de estudio) segundo, intentar el tipo de operación deri- 
	vativa en casos "no corregibles" de los que se re por- 
	tan en otras series, casos curados y por último un co- 
	nocimiento más profundo del problema para resolver .los 
	casos del futuro. 
	Nuestro esfuerzo ha sido el de interesar a nuestros 
	pediatras en la pronta sospecha de la. anomalía y lograr 
	salvar algunos de estos desafortunados pacientes. 
	\o 
	-69- 
	C O N: C L U S ION E S 
	l. Se presenta un análisis de 23 casos de atresia con 
	génita de vías biliares, observado en un período dE 
	10 años, en la Sección de Cirugía Pediátrica del H, 
	pital Roosevelt de Guatemala. 
	2. Se observó predominio del sexo femenino. 
	La edac 
	mayor en el momento del diagnóstico osciló entre 1 
	dos primeros meses de vida. 
	3. La frecuencia verdadera en Guatemala no pudo ser 
	... 
	tudiada en esta tesis, ya que el estudio sólo com 
	pla la población hos pi talaria . 
	4. Las manifestaciones clínicas fueron bastante orient 
	doras hacia el diagnóstico, y no varía de las desc 
	ciones clásicas de la enfermedad; siendo ictericia, 
	acolia y coluria las de más importancia. 
	5. Las pruebas de laboratorio apoyaron la sospecha c. 
	nica del diagnóstico'J pero en ningún momento se de 
	considerar como infalibles. 
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	6. El colangiograma operatorio y la biopsia hepática 
	abierta confirmaron con más exactitud el diagn6s- 
	tico de sos pecha. 
	7. De los 23 casos s6lo se intervinieron quirúrgica- 
	mente 11, Y de estos en 5 se intent6 alguna ope- 
	raci6n reparadora de la anomalÍa. 
	La hepatoyeyu- 
	nostomía en Y de Roux con sonda transhepática en 
	T fué lo que más se us6 en ellas. 
	bido en parte a que casi todos fueron considerados 
	8. No se pudo calificar ningún caso como curado de- 
	no corregibles, y por las lesiones de cirrosis hepá- 
	tica avanzada que presentaron. 
	9. En la mayoría de los casos (65.1%) fueron de tipo 
	4\ 
	extrahepático. 
	10. En todo niño recién nacido que presente ictericia de 
	más de 2 semanas de evolución, debe hacer sospe- 
	I 
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