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La atresia de vias biliares es una enfermedad de origen desconocido que causa ictericia neonatal. Es la
primera causa de trasplante hepético en nifios (40%). Esto es debido a que su técnica correctora, la
portoenterostomia de Kasai (KPE), Ginicamente consigue el drenaje biliar en aproximadamente un 60%
de los casos. A pesar del correcto drenaje, solo un 20% llega a edad adulta con su higado nativo, y una
gran parte de ellos con complicaciones hepaticas y calidad de vida subdptima. Estos datos hacen re-
plantearse continuamente el manejo terapéutico y si el trasplante podria ser el tratamiento de eleccion.
El objetivo de esta revision es actualizar la informacion disponible con el fin de determinar la mejor

Partiendo de la base bibliogréfica ya seleccionada, se realizé una basqueda con los términos “biliary
atresia” y “treatment”. Debido a que el trasplante hepatico a edades tempranas implica peores resulta-
dos, actualmente se prefiere la KPE como primera eleccion y el trasplante como tratamiento de rescate.

Biliary atresia is a bile duct disease of unknown origin that causes neonatal jaundice. It is the leading
cause of liver transplantation in children, accounting for 40%. This is because the corrective technique,
Kasai portoenterostomy (KPE), biliary drainage gets only about 60% of cases. Despite correct drainage,
20% reach adulthood with their native liver, and a large part of them with liver complications and
suboptimal quality of life. These data make continuously rethink the therapeutic management of this
disease and if the transplant could be the treatment of choice. The objective of this review is to update

From the bibliographic, a search was conducted with the terms “biliary atresia” and “treatment”. Due
to liver transplantation at an early age means worse, today most scientific information supports the KPE
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scientific information in order to determine the best strategy in managing the disease.
Key words:
o Biliary atresia : " .
o Treatment as first choice and transplantation as secundary therapy.
INTRODUCCION

La atresia de vias biliares (AVB) es una enfermedad
fibroobliterativa y progresiva de etiologia descono-
cida que afecta las vias biliares intra- y extrahepa-
ticas y causa ictericia neonatal por obstruccion

grave del flujo biliar. Aparece en uno de cada
10 000-15 000 nacidos vivos*?, predominando en
el sexo femenino (4:1) y en la raza asiatica’?. Cons-
tituye la causa mas comun de trasplante hepatico
infantil, siendo esta etiologia la responsable del
40% de las indicaciones de trasplante’.
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La etiologia es desconocida, aunque se sabe que
no es una enfermedad hereditaria. El 20% de casos
se asocian a otras malformaciones™?. El cuadro cli-
nico tipico es el de un recién nacido a término
sano, con fenotipo y peso normal, que desarrolla
ictericia progresiva, coluria y acolia en las dos pri-
meras semanas de vida por falta de drenaje de la
bilis. Suele mostrar hepatomegalia y signos de hi-
pertension portal, mostrando una evolucién hacia
la cirrosis y la insuficiencia hepatica. Estos ninos,
dejados a su evolucion, no sobreviven mas de dos
afos.

Una vez que se sospecha el diagnostico de AVB,
este se refuerza con una ecografia en la que en
ocasiones se ve ausencia o disminucion del tama-
fio de la vesicula biliar, y con una gammagrafia he-
patobiliar con tecnecio-99, que muestra ausencia
de flujo biliar hacia el duodeno. Para hacer el diag-
nostico definitivo es necesario realizar una colan-
giografia.

Segun el patrén colangiografico, se clasifica en tres
tipos:

e Atresia tipo I: obliteracion del colédoco, con li-

bre transito por los conductos proximales.

e Atresia tipo Il: obstruccion del conducto hepa-
tico, pero a nivel del hilio hepatico hay dilata-
cién quistica de los conductos. Subtipos: I1a) li-
bre transito por los conductos cisticoy colédoco,
y lIb) obliteracién de ambas estructuras.

e Atresiatipolll (corresponde al 90% y también la
de peor pronostico): no se identifican conduc-
tos hepaticos o hilio dilatado. Ultimamente se
postula que este tipo no es una enfermedad
congénita, sino que es una obliteracion fibroti-
ca del recién nacido de causa desconocida.

El tratamiento de esta entidad es muy discutido, ya
que los resultados a largo plazo no son muy bue-
nos por ineficiencia de la técnica quirdrgica correc-
tora, la portoenterostomia de Kasai (KPE). El objeti-
vo de este trabajo es revisar los conocimientos
respecto el manejo terapéutico y los resultados en
los pacientes afectados para determinar la mejor
estrategia en el manejo de la patologia.
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BUSQUEDA BIBLIOGRAFICA

Partiendo de la base bibliografica recogida en el
texto de A. Coran?, se realiz6 una busqueda en
PubMed con los términos MeSH “biliary atresia”y
“treatment”. Se incluyeron los articulos publicados
posteriormente al 2005 y escritos en inglés. Se ob-
tuvieron 2446 articulos; se excluyo la mayoria por
no adaptarse a la tematica propuesta. Finalmente,
se analizaron 19 estudios.

TRATAMIENTO DE LA AVB

El manejo terapéutico de la AVB es muy controver-
tido, ya que cerca del 80-85% de los que padecen
esta enfermedad acabaran siendo trasplanta-
dost#*>,

Hoy en dia se considera la portoenterostomia de
Kasai (KPE) como la primera linea de tratamiento.
No obstante, este es un tema controvertido, ya que
la mayoria de articulos defienden las ventajas de
esta intervencion como primera lineat>*>72 fren-
te algun articulo de reciente aparicion que apuesta
por el trasplante como primera opcion®.

Portoenterostomia de Kasai

La KPE consiste en una operacién donde se diseca
el remanente fibrético hasta el espacio porta, se
corta a ras de este y se anastomosa un asa intesti-
nal yeyunal para que sirva de conducto de drenaje
a la bilis, restableciendo el flujo alimentario me-
diante una anastomosis yeyuno-yeyunal a unos
30-40 centimetros del borde yeyunal anastomosa-
do al higado'?.

Preoperatorio

En el preoperatorio de esta cirugia esta indicado
administrar antibidtico preoperatorio y suplemen-
to vitaminico liposoluble. No suele ser necesaria la
limpieza intestinal prequirlrgica y se recomienda
un ayuno de 4 horas, para asegurar un buen vacia-
miento gastrico sin exponer el lactante al riesgo de
hipoglucemia®?.



Resultados de portoenterostomia y trasplante
hepatico

La KPE se considera la primera linea tratamiento
para esta entidad, siendo en muchos casos un
puente al trasplante, excepto cuando el paciente
presente insuficiencia hepatica. En este caso la pri-
mera opcion terapéutica seria el trasplante hepati-
co, igual que si existen malformaciones asociadas
(las mas frecuentes esplénicas), pues se ha visto
que en estos casos la portoenterostomia tiene ma-
yores indices de fracaso®>*®”7.

También se han descrito atresias asociadas a infec-
cion por citomegalovirus (CMV), que suelen debu-
tar en edad mas tardia y tienen peor pronéstico,
por lo cual se considera también el trasplante
como primera eleccion®.

El objetivo de esta técnica es crear un sistema de
drenaje de la bilis y conseguir una disminucién
de laictericia. No obstante, solo aproximadamente
un 60% de los pacientes consiguen tasas libres de
bilirrubina en el postoperatorio (Tabla 1). En el 40%
restante no se consigue un correcto drenaje y re-
quieren trasplante hepatico.

El motivo por el cual no se consigue un correcto
drenaje suele deberse a |a fibrosis de la anastomo-
sis, que puede estar presente en el momento de la
anastomosis y correspondera a ese 40% de pacien-
tes que no consiguen drenar la bilis. De los pacien-
tes que consiguen drenar y disminuir su bilirrubi-
na, unos presentaran reobstruccion precoz y otros
reobstruccion tardia. Estos pacientes presentaran
empeoramiento de la funcion hepatica progresiva
hasta ser necesaria la realizacion de un trasplante.
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Podemos observar que la KPE tiene un 1-4% de
mortalidad y una supervivencia con higado nativo
a los 20 anos del 20%, lo que crea controversia so-
bre si el trasplante podria ser considerado como
técnica de primera eleccion.

Las razones de los defensores del trasplante son:

® Mejoria de los resultados en trasplantes hepa-
ticos debido a un avance cientifico en todas las
areas del trasplante? (procedimientos, conser-
vacion del érgano, immunosupresores, etc.)
(Tabla 2).

® Segun el estudio de A. Gallo?, la supervivencia
del KPE y el trasplante es similar, mientras que
las complicaciones infecciosas seran mayores
en el primer caso. Si comparamos resultados
de calidad de vida encontramos que el 86% de
los pacientes con KPE tienen trabajo frente al
62% en trasplantados, y educacion superior el
71 frente al 63%, aunque estos resultados se
pueden ver influidos por el hecho de que los
pacientes trasplantados suelen ser los mas
graves.

e Eltrasplante es un tratamiento definitivo.

A pesar de las mejorias en el trasplante, la gran
mayoria de estudios apuestan por la KPE como op-
cion de primera linea®**>"8 Los motivos principa-
les son: los resultados del trasplante mejoran a
medida que avanza la edad del nifo*%1? (tras-
plantar a menores de 10 kg tiene peor pronéstico)
y los efectos nocivos de someter a nifios de edades
tan tempranas a los efectos del trasplante (trata-
mientos inmunosupresores, etc.).

Tabla 1. Resultados de la portoenterostomia de Kasai

Estudio Drenaje bilirrubina Supervivencia del higado Mortalidad por la Incidencia
(%) nativo (%) técnica de colangitis
2 afios 5afos | 20 afios
A. Coran? 65% - 30% 20% 1-5% 33-66%
M. P. Parkarinen? - - 30-60% | 20% - -
A. Gallo? - 47% - 23% 4% -
J.L Hartley* 60% - - - - -
AL W. Millar® 70-80% - >65% - - -
S. C. Schector® 40-60% - - 20-49% - -
E.J. Biji° - - - 21-44% - -

Rev Pediatr Aten Primaria. 2016;18:€141-e147
ISSN: 1139-7632 * www.pap.es

el43



David Crehuet Gramatyka, et al. Manejo terapéutico de la atresia de vias biliares

Tabla 2. Resultados del trasplante hepatico en atresia de vias biliares

Estudio Supervivencia del injerto
1afo 5 afos 10 anos 20 afnos
A. Coran' >90% > 80% -
M. P. Parkarinen® 71-98% - - -
J.L Hartley* - 98% 79% (86% de pacientes a los 10 -
afos postrasplante)
A. Gallo® - - - 44%

Un estudio reciente ha demostrado que en los pa-
cientes a los cuales se realiza KPE y presentan fallo
tardio, esta tiene efecto protector para la supervi-
vencia del trasplante hepatico (presentan un 55%
menos de posibilidades de ser retransplantados y
un 84% menos de fallecer) respecto a los trasplan-
tados directamente. Los pacientes que presentan
fallo precoz tienen los mismos resultados en el
trasplante que en los que no se realizo KPE, pero
tienen mas incidencia de complicaciones biliares y
perforaciones intestinales? (Tabla 3).

Por tanto, se sigue considerando el KPE como trata-
miento de primera linea, pero es necesaria una
constante evaluacién de los resultados debido al
avance del trasplante!?.

No obstante, debido al desconocimiento de la cau-
sa de la enfermedad que cursa con esta fibrosis, y
a los insatisfactorios resultados de la cirugia, la
gran mayoria de la comunidad cientifica considera
necesario la investigacion de la etiologia de la en-
fermedad. Esta dara paso a nuevas terapias que
permitan detener la fibrosis y obtener mejores re-
sultados a largo plazo®*”12,

Factores pronésticos

Los factores que se asocian a mejores resultados
en la KPE y por tanto a mayor supervivencia con
higado nativo son:

® Edad del paciente: todos los estudios avalan
que es necesario la realizacion de la KPE lo mas

precozmente posible, puesto que ello mejora
mucho los resultados y es un factor cru-
cialt>>781011 Se considera que se debe inter-
venir antes de los 90 dias. Después de esta fe-
cha los resultados empeoran sustancialmente
y se recomienda proceder directamente al tras-
plante, aunque, dependiendo de si el estado
basal del nifo es bueno, se puede optar por la
portoenterostomia®®. Otros estudios muestran
resultados son mejores si se practica la cirugia
antes de los 30 dias de vida’.

® Macroanatomia de la via biliar: las atresias tipo
l'y Il (10% de los pacientes) se asocian a mejor
prondstico, debido a que tienen un remanente
de via biliar permeable. Estos tipos son los que
mas se beneficiaran del KPE, por lo cual es im-
portante una correcta identificacion de estos
pacientes ya que probablemente no requeriran
trasplante™>71° Por el contrario, la KPE tipo Il
(el 90% de los pacientes) es |a que ofrece peores
resultados y mayores tasas de fracaso del KPE.

e Elgrosorde los ductos biliares después de la di-
seccién del espacio porta: (es necesario obtener
una biopsia para el estudio anatomopatologi-
o) es un buen predictor de fracaso de la técni-
ca, ya que, si los ductos son superiores a 150
micras, la tasa de éxito es del 86%, mientras que
si son inferiores desciende hasta el 12%*>1°.

e Experiencia del cirujano: mayor experiencia se
asocia a mejores resultados®>. Se ha observado

Tabla 3. Resultados de supervivencia en pacientes trasplantados segtin portoenterostomia de Kasai (KPE)

Tipo Supervivencia 1 aio Supervivencia 5 aios
Fallo precoz KPE 86,5% 76,5%
Fallo tardio KPE 93,9% 88,7%
No KPE previa 92,6% 83,1%
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que los centros especializados, con mayor nu-
mero de casos, tienen mejores resultados™*°,
aunque algunos estudios que lo ponen en duda

por falta de estudios reglados®.

e Estado previo del higado: un peor estado previo
produce mayores tasas de fracasos™>.

e Colangitis posoperatorias: dan peores resul-
tados’.

Variantes de la KPE

Con el desarrollo de la laparoscopia se ha propues-
to utilizar este método para la KPE. No obstante, en
todos los estudios se ha visto que no ofrece ningu-
na ventaja sobre la laparotomia®>®1%13 No hay
diferencias en el tiempo operatorio, la estancia
hospitalaria, la pérdida de sangre intraoperatoria,
la desaparicion de la ictericia precoz o la tasa de
colangitis. Se encontré una mayor supervivencia a
20 anos en pacientes tratados con la laparotomia
frente a laparoscopia®®. La Unica ventaja que se ha
observado es la disminucién de fibrosis perihepa-
tica de cara al trasplante®®.

Se han propuesto técnicas alternativas a la KPE cla-
sica. A pesar de ello, todas se estan desaconsejadas
ya que no aportan beneficios y, en algunos casos,
pueden presentar mayor riesgo de complicacio-
nes’>. La Unica que ha demostrado utilidad es la
gallblader Kasai portoenterostomy para la atresia
tipo I1°; pero esta, de por si, tiene buen prondstico.

Existe una modificacién de la KPE que consiste en
realizar una sutura mas superficial en los conduc-
tos hepaticos, que ha demostrado una mayor su-
pervivencia tanto en su variante laparoscopica
como por laparotomia respecto a la KPE clasica por
laparotomia®. Seria conveniente realizar mas es-
tudios para validar su eficacia.

Postoperatorio
Es muy importante el postoperatorio. Como medi-
das profilacticas tenemos:

e Fenobarbital: disminuye la produccion de bili-
rrubina®*?. No obstante, hay un articulo que
critica su uso por falta de eficacia demostrada®.
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® Suplementacion con vitaminas liposolubles™*2.

e Acido ursodesoxicolico: mejora la fluidez
biliart>612,

® Formulas de lactancia especiales a partir del

tercer diat®12.

e Corticoides: es un tema muy controvertido,
pues desde siempre se ha postulado que porsu
efecto antiinflamatorio producian un mejor
drenaje biliar, pero ultimamente se ha descu-
bierto que no aumentan la superviven-
ciat?®610.121415 ni contribuyen al descenso de
la bilirrubina®**, aunque hay otros estudios
que dicen que si**°. No obstante, todos ellos
concluyen que son necesarios mas estudios
para determinar su eficacia.

® 48 horas de sonda nasogastrica’.

e Profilaxis con trimetoprim-sulfametoxazol®.

Complicaciones de la KPE

Las complicaciones mas frecuentes de la KPE son
las siguientes:

e Colangitis: es la complicaciéon mas frecuente y
se debe al ascenso de las bacterias por via as-
cendente®. Un 60% la presentara en el trans-
curso de cinco afios®.

e Déficit metabdlico y nutricional: algunos auto-
res sugieren como indicacion de trasplante el
déficit nutricional o de crecimiento ya que pro-
porciona un mayor crecimiento®*.

e Fibrosis e hipertension portal (HTP): las compli-
caciones de HTP son la principal causa de tras-
plante post-KPEX*2,

e |ctericia en el 55% de los pacientes' y altera-
cion de la funcion hepatica.

La mayoria de las complicaciones son debidas al
fallo de la anastomosis enteroportal, por eso se ha
sugerido como tratamiento la reoperacién de Ka-
sai, también llamada REDO surgery. La evidencia
cientifica no avala esta practica, pues se asocia a
peores resultados en el trasplante, aunque puede
ser considerada en caso de falta de injerto para el
transplante!®. No obstante, existe un estudio que
demuestra que, en pacientes que restablecieron el
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flujo biliar pos-KPE pero que se estancd durante el
primer mes posoperatorio, son candidatos a bene-
ficiarse de la REDO surgery®°.

Resultados a largo plazo de la KPE

Aproximadamente el 20% de los pacientes opera-
dos llegan a adultos con su higado nativo. No obs-
tante, solo el 53% de estos pacientes refiere su ca-
lidad de vida como normal,y un 1,8% como ideal.
Esto es debido a que entre el 70-98% de pacientes
desarrollan fibrosis a pesar de la KPE y alteracién

de la funcion hepética entre el 73-85%°%%°.

El 10% de los nifios sufren retraso de crecimientoy
un 40% prurito crénico®”. Segdn un estudio de se-
guimiento de pacientes con higados nativos, solo
tres de 14 mujeres que buscaban embarazo lo con-
siguieron (es muy importante seguir a estas pa-
cientes durante el embarazo, pues tienden a pre-
sentar mayores complicaciones). En resumen,
algunos pacientes sobreviven con higado nativo
pero a expensas de enfermedad biliar residual, co-
langitis e hipertension portal.

CONCLUSION

La atresia de vias biliares es una enfermedad de
dificil tratamiento, puesto que la técnica de prime-
ra eleccién, la portoenterostomia de Kasai (KPE),
tiene muchos fracasos. Para aquellos en los que se
logra restituir el flujo biliar, tiene muchas compli-
caciones y una calidad de vida subdptima. Con la
informacion hoy disponible, el mejor tratamiento
consiste en individualizar cada caso (Fig. 1), pero
en la mayoria de casos se considera como primera
linea tratamiento la KPE por el hecho de que algu-
nos pacientes puedan preservar su higado nativoy
evitar los efectos adversos del trasplante hepatico
y porque esta técnica pueda ser un puente al tras-
plante a una edad mas tardia. Es importante un
correcto manejo interdisciplinar (cirujanos pedia-
tricos, trasplantadores, digestélogos, pediatras,
etc.) y seguir revisando constantemente los resul-
tados con nuevos estudios. Los esfuerzos en inves-
tigacion deben ir principalmente dirigidos a enten-
der el proceso fisiopatolégico de la enfermedad y
asi encontrar nuevas dianas (probablemente mo-
leculares) de tratamiento.

Figura 1. Protocolo de manejo terapéutico de la atresa de vias biliares
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