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Lactante de 1 mes y 17 días que acude por clínica 

de colestasis (heces hipocólicas, coluria e ictericia) de 3 

semanas de evolución, con niveles de bilirrubina directa 

de 3,86 mg/dl en analítica previa.

EF: Tinte ictérico de piel y mucosas. Abdomen blando y

depresible sin masas, se palpa borde hepático a 1-1,5cm

del reborde costal, blando

Antecedentes:

Anamnesis y datos exploratorios





Diagnóstico diferencial colestasis

 Niños prematuros

 Inmadurez hepática asociada a

 RN sin patología neonatal

Cardiopatía

Infección

Cirugía

Nutrición parenteral

 Atresia de vías biliares (la + frecuente)

 Déficit de alfa-1-antitripsina

 Síndrome de Alagille

 Colestasis intrahepática familiar progresiva



Pruebas complementarias

• Analítica sanguínea

• Rx Tórax: normal

• Sedimento de orina: normal

• Serología: negativa

• Estudio genético de fibrosis quística: negativo

• ECO ABDOMINAL

• Gammagrafía hepatobiliar: no se observa tránsito del

radiotrazador al territorio intestinal, siendo esto

sugerente de atresia de vías biliares.

• Colangio RMN: estudio de baja calidad que no permite

excluir atresia de vías biliares.



Bilirrubina total 5,2 mg/dl                (0-1,2)

Bilirrubina directa 4,59 mg/dl              (0,01-0,30)

GGT 182 U/L                   (0-40)

Ácidos biliares 127,4 micromol/L     



Diagnóstico y tratamiento

ATRESIA DE VÍAS BILIARES ADQUIRIDA 

TIPO III

 TRATAMIENTO:

 Quirúrgico: 

portoenteroanastomosis de 

Kasai

 Médico:

• Estilsona gotas: Corticoides

• Ác ursodesoxicólico

• Fenobarbital

• Cotrimoxazol

• Fitomenadiona: VIT K

• Colecalciferol: VIT D

• Auxina:  VIT A + E

• Auxina A masiva: VIT A



Revisión bibliográfica I

DEFINICIÓN Y EPIDEMIOLOGÍA

 Proceso inflamatorio destructivo idiopático         

Fibrosis y obstrucción del flujo biliar

 Poco frecuente (1/12000 nacidos vivos)

 Causa más frecuente de 
 ictericia neonatal obstructiva extrahepática

 trasplante hepático pediátrico de forma aislada

 Sin tto: mortalidad 100% antes 

de los 3 años

Dos fenotipos: 

1. Adquirida (70-

80%)

2. Embrionaria o 

sindrómica. 

Asociada a otras 

alteraciones 

extrahepáticas

(15-30%)



 ICTERICIA

 HIPO O ACOLIA

 COLURIA

 HEPATOMEGALIA

MANIFESTACIONES CLÍNICAS

Revisión bibliográfica III

DIAGNÓSTICO

 HISTORIA CLÍNICA Y EXPLORACIÓN 
FÍSICA

 LABORATORIO (no datos patognomónicos)

 Hiperbilirrubinemia (directa)

Transaminasas

GGT

FA

Ácidos biliares

Alfafetoproteína

 ECOGRAFÍA HEPATOBILIAR

 GAMMAGRAFÍA HEPATOBILIAR

 BIOPSIA HEPÁTICA (dx definitivo) seguida 
de COLANGIOGRAFÍA



TRATAMIENTO

QUIRÚRGICO MÉDICO

Revisión bibliográfica IV

 Hepatoportoenterostomía

(Kasai)
 NUTRICIONAL

 COLERÉTICO

 DEL PRURITO

 DE LA HIPERTENSIÓN PORTAL

 COLANGITIS
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