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Nifio de 9 afos trasplantado de higado que ingresa por diarrea y
fiebre de 48 horas de evolucion

No antecedentes de patologia hepatica en padres ni hermano
Embarazo controlado y sin complicaciones. Parto eutocico
Alimentacion con lactancia materna exclusiva hasta los 2 meses
Vacunacion segun calendario
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Ictericia neonatal de hasta 16,5 mg/dl a los 4 dias de vida

CIA tipo ostium secundum intervenida en 2015

> Atresia de vias biliares tratada mediante tecnica Kasai en mayo
de 2011, que termino finalmente en trasplante hepatico en 2012
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GENERALIDADES DE LA ATRESIA BILAR

O

- Incidencia a nivel mundial es de 1 cada 14.000 recién nacidos vivos

- Principal indicacion de trasplante hepatico pediatrico (40 a 50 %)
- Es proceso inflamatorio fibroesclerosante y obstructivo que afecta
a los conductos biliares intra y extrahepaticos y finaliza con fibrosis y

cirrosis

- En torno al 15 a 30% asocia otras
malformaciones tales como poliesplenia,

anomalias de la vena porta, malrotacion y

Figura 3. Hepatoesplenomegalia. Higado verdoso
con nodularidad difusa y ausencia de vesicula biliar.

cardiopatia congénita
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MANIFESTACIONES CLINICAS

O

TRIADACLASICA - Lo maéas frecuente - ictericia tardia,
generalmente después de las dos
semanas de vida

’ - Buen estado general en el primer mes

Acolia fecal
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DIAGNOSTICO

— Estudios de laboratorio: Hiperbilirrubinemia de
predominio directo (>2mg/dl). IGPT, 1GOT, 1FA.
] Transaminasas

- Ecografia abdominal: vesicula biliar atrofica,
arteria hepatica aumentada de calibre y signo de
la cuerda triangular ecogenica (E 100% y S
85%)

- Gammagrafia hepatobiliar: ausencia de excrecion
del marcador sugiere atresia biliar

—> Biopsia hepatica: las caracteristicas histologicas
de la atresia biliar son colestasis, proliferacion
ductal y fibrosis portal. (S 99% Yy E 92%)

- CPRE: Procedimiento de eleccion. Sirve tanto
como herramienta diagnostica como

terapeutica

A nivel de la bifurcacion portal se observa una estructura de
aspecto quistico inferior a 10 mm compatible con vesicula biliar

atrésica.
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MANEJO TERAPEUTICO

Paciente con dx atresia
vias biliares

¢, Malformacion
asociada?

Sin fallo hepatico

: . ¢ Fallo hepatico?
ni malformacion

Kasal
(6ptimo <45 dias)

T. Hepatico

Aclaramiento
de bilirrubina
(60%)

de bilirrubina

(40%)

3 Tasa de - 75% - Buena Calidad
aclaramiento -

de forma tardia
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PORTOENTEROSTOMIA DE KASAI

Conductos £
billiares
ausentes

Duodeno
(primera
parte del
intestino
delgado)

Intestino delgado

Las lineas de puntos muestran las zonas
que pueden verse afectadas por la
atresia biliar.

Estémago

Intestino
delgado
conectado
al higado

Duodeno
(primera
parte del
intestino
delgado)

Durante el procedimiento de Kasai, el
intestino se conecta al higado para
permitir la salida de la bilis.




¢, POSIBILIDAD DE IMPLANTAR UN SCREENING
NEONATAL?

9,

1) Educacion de los Pediatras para sistematizar el estudio de bilirrubina total y
directa en los niflos con ictericia no fisiologica (>15 dias de edad, o > 21 dias
silactancia materna)

2) Incorporacion en la Cartilla de Salud una guia de colores de las heces, que
permita a la familia comunicar precozmente al pediatra la deteccion de heces
hipocolicas o acdlicas

Un estudio de pediatria basada en evidencia refiere que todos los casos de
atresia biliar pudieron ser detectados en las primeras 60 horas de vida.

¢ posibilidad de incorporar el cribado de hepatopatias dentro de las pruebas de
Posible

cribado metabolico?
BrD. Nuevo BrD >1 hepatopa_tl’a
patologica testa los ma/dl (6% atresia
<60 hvida 15dias 9 biliar)




Se trata de pacientes inmunodeprimidos de
forma cronica para evitar el rechazo el trasplante

Cuando un paciente trasplantado de higado
acude a urgencias por fiebre deberemos hacer
un buen diagnostico diferencial:

v Infecciones por microorganismaos atipicos

v" Toxicidad de los farmacos anticalcineurinicos - problemas renales
Vomitos o diarrea determinan deshidratacion e insuficiencia renal
prerrenal

v Disfuncién idiopatica del trasplante - prevalencia constante a lo
largo de los anos de seguimiento de un 10%

v Sindrome linfoproliferativo postrasplante - infeccién VEB
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