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Atresia de vias biliares. Seguimiento y comportamiento clinico de
pacientes operados con técnica de Kasai
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RESUMEN

Introduccioén: La operacion de Kasai es una técnica que consiste en una anastomosis con asa distal del yeyuno a la zona de drenaje biliar
del higado (hilio hepatico ‘porta hepatis’); se emplea para nifios menores de dos meses con atresia de vias biliares. Los nifios que no se
operan fallecen por las complicaciones de la enfermedad (insuficiencia hepatica secundaria a cirrosis hepatica). Con este procedimiento
se restablece el flujo biliar y disminuye el dafio hepatico.

Material y Método: En el Centro Médico Nacional “20 de noviembre ISSSTE" México, realizamos un estudio retrospectivo en pacientes
con atresia de vias biliares evaluando parametros bioquimicos y clinicos, pre y postoperatorios; funcion hepatica, estado nutricional, res-
tablecimiento del flujo biliar, colangitis, complicaciones postquirurgicas, edad de los pacientes en la fecha de la operacién y la necesidad
de trasplante hepatico.

Resultados: Se revisaron los expedientes de 15 pacientes. Un paciente con alta voluntaria; dos pacientes atendidos en otra unidad,
cuatro pacientes fallecieron por insuficiencia hepatica. Ocho pacientes fueron sometidos a cirugia con la técnica de Kasai antes de los
dos meses de edad, evolucionan satisfactoriamente y han sido vigilados entre cinco meses a 20 afios.

Discusion. El procedimiento tiene resultado satisfactorio cuando se realiza tempranamente. En los resultados favorables influyeron:1)
identificacion precoz que permite realizar la operacion de Kasai en pacientes alrededor de los dos meses de edad; 2) atencion de los
pacientes en centros con capacidad para tratar esta patologia; 3) baja frecuencia de colangitis en el postoperatorio y 4) restablecimiento
de flujo biliar en el postoperatorio inmediato.
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ABSTRACT

Introduction: The procedure of Kasai (portoenterostomy) is the treatment available for patients with atresia of biliary ways with optimum
age of 2 months. Children who are not treated develop fatal complications. With this procedure the biliary flow is restored and hepatic
damage is reduced.

Material and Methods: In the Centro Médico Nacional “20 de Noviembre “ ISSSTE , México, we did a retrospective study of patients
with biliary atresia; we evaluated biochemical and clinical parameters, preoperative and post-operative tests, especially hepatic function,
restablishment of biliary flow, postsurgical colangitis, complications, age at the time of surgery and the indication for hepatic transplant.
Results: We reviewed 15 files; one patient was lost to follow-up; 2 patients were treated in another facility; 4 patients died. Eight patients
underwent the Kasai procedure with excellent results; their follow-up ranged from 5 months to 20 years.

Discussion. The Kasai procedure is successful when it is done early. Favorable results depend on: 1) early diagnosis that allows to operate
patients around 2 months of age; 2) treatment of patients in specialized facilities; 3) low incidence of colangitis and 4) early restablishment
of post-operative biliary flow.
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a frecuencia de la atresia de vias biliares varia
de 1 en 10,000 a 1 en 16,700 nacidos vivos;
predomina levemente en mujeres: 1.4 a 1.7: 1
en hombres '* En 1892, Thomson designd la
atresia biliar como una entidad especifica. En el Edinburgh
Medical Journal, Holmes publico una revision de casos e
introdujo el concepto de formas corregible y no corregi-
ble de la enfermedad. En 1928 Ladd describié el primer
caso de atresia de vias biliares corregible con cirugia y
en 1953 Gross sefiald que la atresia de vias biliares es la
causa mas comun de ictericia neonatal de tipo obstructivo
33, En 1957 Kasai y colaboradores demostraron que esta
enfermedad podia ser tratada con una portoenterostomia
hepatica. Este concepto creo incertidumbre e incredulidad
en la poblacion médica y cientifica; sin embargo, debido
a los buenos resultados obtenidos por médicos japoneses
y cirujanos pediatras norteamericanos como Bill, Lilly,
Altman y colaboradores *#, la operacion logrd aceptarse
como el tratamiento definitivo. En la actualidad la cirugia
de Kasai y sus modificaciones son el tratamiento disponi-
ble para la mayoria de los pacientes. 3447
Hay variantes de la atresia de vias biliares; la mas co-
mun es la obliteracion del sistema biliar extra hepatico,
seguido de la obliteracion fibrosa del hilio hepatico y en
tercer lugar, la existencia de un remanente o la ausencia
del arbol biliar. Se han propuesto varios factores causales
en la fisiopatogenia del padecimiento: Genéticos, media-
dos por factores inmunes y causas infecciosas. La teoria
del factor genético implica una falla en la continuidad
del sistema biliar extrahepatico durante la embriogénesis
ductal. La teoria y la hipotesis actuales sostienen que
los ductos biliares fetales anormales tienen poco soporte
por el meséquima, lo que eleva el flujo biliar perinatal y
ocasiona una reaccion inflamatoria local y obliteracion
del arbol biliar '2.

MATERIAL Y METODOS

Realizamos un estudio retrospectivo de los afios 1990 a
2009, descriptivo, observacional; se revisaron los expe-
dientes de los pacientes con atresia de vias biliares tratados
con la operacion de Kasai antes de los dos meses de edad
en el Centro Médico Nacional “20 de Noviembre” del
ISSSTE. Se excluyeron los pacientes que no tuvieron
seguimiento de mas de cinco meses. Se evaluaron los
siguientes parametros: edad, sexo, diagndstico inicial,

diagnéstico final; sintomatologia inicial del padecimiento,
métodos de diagndstico, edad al momento de la inter-
vencion quirurgica, complicaciones transoperatorias y
postoperatorias, colangitis, malformaciones asociadas, y
estado actual del paciente.

RESULTADOS

Se operaron 15 pacientes; en ocho con el procedimiento
de Kasai dentro de la institucion antes de los 2 meses de
edad (Cuadro 1). Un paciente se dio de alta voluntaria sin
haber sido operado. A un paciente se le realiz6 trasplante
hepatico en otro hospital a los tres afios. A un paciente
no se le realizé Kasai; cuando llego a la unidad tenia seis
meses, tenia insuficiencia hepdtica, fallecié dos semanas
después. Uno mas continud su seguimiento en otra unidad
hospitalaria. Cuatro pacientes fallecieron, todos operados
después de los cuatro meses de edad. Los ocho pacientes
operados antes de los dos meses de edad siguen siendo
vigilados. Los cuadros de colangitis se presentaron en
cinco pacientes desde el primer mes hasta los 15 afos,
en promedio a los cuatro afios, con una media de dos
cuadros totales. Un méaximo de cinco cuadros y un mi-
nimo de uno. Las pruebas de funcion hepatica la DHL y
la fosfatasa alcalina disminuyen paulatinamente después
de la cirugia; los parametros normales se toman en las
ultimas revisiones en consulta externa hasta que los pa-
cientes cumplen 18 afios. En ocho pacientes la evolucion
fue satisfactoria; en su primera evaluacion postoperatoria
mostraron pigmentacion normal de la piel, (habian tenido
ictericia antes de la cirugia), lo que significa que existia
flujo biliar satisfactorio (Figura 1). Un paciente nunca
present6 flujo biliar; sus evacuaciones siempre fueron
acolicas; la bilirrubina directa nunca descendid a menos de
20% de las totales. El paciente tuvo numerosos cuadros de
colangitis; finalmente se le sometio a trasplante hepatico;
continua su seguimiento en nuestro hospital y evoluciona
satisfactoriamente. Los cuatro pacientes que fallecieron,
se operaron después de los cinco meses de edad; tuvieron

Cuadro 1. Pacientes con colestasis antes y después de seis meses
y sobrevida. N = 15

No. < 2 meses > 2 meses No operados
Operados 8 6 1
Sobrevida 7 1 0
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Figura 1. Paciente con colestasis. Su evolucion después del pro-
cedimiento de Kasai.

cirrosis hepatica y nunca hubo flujo biliar; la bilirrubina
directa persisti6 alta. El seguimiento fue de cinco meses
hasta 18 afios de los pacientes que viven. No tuvieron
complicaciones postoperatorias. Ningtin caso tuvo que ser
reoperado. El diagndstico de los cuadros de colangitis se
apoyo en la presencia de elevaciones térmicas, deterioro
del estado general, aumento de la ictericia y de la bilirru-
bina directa; evacuaciones hipocolicas. Fueron tratados
con antibidticos de amplio espectro tipo ceftriaxona. Sin
embargo, en los primeros casos se prescribid trimetroprim-
sulfametoxasol y los pacientes estuvieron hospitalizados
varios dias. La respuesta de los enfermos fue irregular y
en cinco casos hubo que cambiar el antibidtico por cef-
triaxona. Una paciente tuvo hepatitis B (Figura 2); otro
paciente estuvo en coma por encefalitis viral. Un paciente
fallecio por perforacion de es6fago causada por esclerosis
de varices. Las pruebas de funcion hepatica son similares
en todos los casos; se realizaron seguimientos con tomas
cada seis meses dependiendo de la evolucion de cada pa-
ciente. La fosfatasa alcalina siempre se mantuvo elevada

Figura 2. Paciente de seis afios. Tuvo hepatitis B catalogada
como colangitis. Su evolucion fue adecuada después del evento
de hepatitis.

en todos los pacientes con niveles superiores al 100% de
lo normal, sin que hubiera manifestaciones clinicas. Las
bilirrubinas y las proteinas totales (albumina y globulina)
se han mantenido normales y sélo se han elevado cuando
existe colangitis y en un caso, cuando tuvo un cuadro de
hepatitis. A una paciente se le realiz6 esplenectomia a los
16 afios por plaquetopenia persistente y sangrados croni-
cos, que desaparecieron después de la cirugia.

DISCUSION

La Asociacion Japonesa de Cirugia Pediatrica propuso
la siguiente clasificacion de la atresia de vias biliares: I)
Atresia del sitio del ducto biliar comun 11.9%; II) atresia
del sitio del conducto hepatico 2.5%; I11) atresia del hilio
hepatico (porta hepatis) 84.1%. Desde el punto de vista
practico la importancia de la operacion de Kasai se debe
a que se realice antes de los dos meses de edad y que el
flujo biliar se inicie en forma temprana. Un flujo biliar
adecuado se manifiesta por evacuaciones con pigmen-
tacion normal. Aun cuando las clasificaciones antiguas
son validas para seguimiento, es discutible su utilidad,
incluso para toma de decisiones en el acto quirtrgico.
La decision de operar se toma de acuerdo al resultado de
la colangiografia transoperatoria en la cual debe existir
paso del medio de contraste en las vias biliares intrahe-
paticas (Figura 3).
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Figura 3. Colangiografia transoperatoria. Se observa el arbol
biliar con paso de medio de contraste al duodeno y conducto
pancreatico.

La cirugia se debe realizar en todo paciente que mues-
tre obstruccion de la via biliar, con ausencia de paso del
medio de contraste hacia el duodeno . La excepcion a
esta decision es el paso de medio de contraste al duodeno
en la colangiografia, ocurre en forma directa del cistico-
colédoco-duodeno, sin llenado del conducto hepatico
comun lo que da un falso positivo.

La operacion de Kasai se debe realizar en todos los
pacientes independientemente del tipo de atresia ™'°, En
nuestro estudio no se tomo en cuenta el calibre de los
conductos ya que consideramos que lo mas importante es
establecer el flujo biliar portoentérico. Si existe obstruc-
cion se toma una biopsia hepatica y se realiza la operacion
de Kasai.

Aunque hay estudios histéricos que sefialan que la
mortalidad de la operacion de Kasai se relaciona en for-
ma directa con la pequefiez de los conductos donde se
anastomosa el asa del intestino delgado *>, consideramos
que estos perderan fuerza con los nuevos conceptos, como
la formacion de fistulas en las vias intrahepaticas para
establecer el flujo biliar.

El flujo biliar de inicio temprano, la ausencia de co-
langitis y la mejoria en las pruebas de funciéon hepatica
como proteinas plasmaticas, tiempos de coagulacion etc.
son factores de buen pronoéstico . Lo relevante en nuestro
estudio fue cirugia antes de los dos meses de edad de los
pacientes, restablecimiento del flujo biliar y presentacion
tardia de colangitis. El tipo de pacientes con nivel cultural

medio y medio alto en este centro hospitalario nos ha per-
mitido dar seguimiento a los pacientes a largo plazo, hasta
por mas de 18 anos. En Japon se han observado sobrevidas
hasta de 40 afios en pacientes tratados con la operacion
de Kasai. Nuestros pacientes tienen una sobrevida mayor
a la que se ha informado en la literatura Mexicana. Sin
embargo, Beltran Brown *!% refiere un paciente que so-
brevivio 20 afios.

Se reestablecio el flujo biliar, con lo cual disminuyd
la ictericia y se normalizaron las evacuaciones. En el
seguimiento a largo plazo nuestros pacientes recibieron
en forma intermitente medicamentos como propranolol,
acetazolamida, (para la hipertension portal y la con-
langitis) antibioticos etc. La administracion de cada
medicamento se baso en el comportamiento clinico. Las
pruebas de funciéon hepatica se realizaron cada cinco
meses. Los resultados postoperatorios indican que la
lesion del parénquima hepatico no sélo depende de la
obstruccion biliar. Probablemente el grado de cirrosis
hepatica determina la evolucidon una vez corregida la
obstruccion. ¢

La hipertension porta ocurre en todos los casos; el
sangrado es la complicacion mas frecuente y severa;
sin embargo, las varices se han tratado en forma con-
servadora con propranolol, con ligadura, con esclerosis
o con ambos métodos sin necesidad de cirugia abierta
y se ha logrado que los pacientes tengan una calidad de
vida aceptable. La cirrosis hepatica ocurre en todos los
casos; sin embargo, los pacientes se adaptan en forma
satisfactoria. Cuando se han estudiado biopsias hepati-
cas tomadas en etapas tardias (cuatro casos), se ve que
hay datos de cirrosis por lo cual consideramos dificil
hablar de cirrosis leve como lo senala Beltran Brown °.
Lo importante en estos casos es la adaptacion del higado
dafiado a las exigencias metabolicas del cuerpo. Atn
desconocemos muchos aspectos de esta adaptacion en
estos niflos; sin embargo, la funcion hepatica del higado
dafiado ha sido suficiente para mantener vivos durante
muchos afios a estos pacientes. Por Gltimo mencionar que
el paciente operado con una derivacion biliodigestiva tipo
Kasai puede tener otras patologias, como dos de nuestros
casos, uno con hepatitis B y otro con encefalitis viral que
inicialmente se diagnosticaron como colangitis y coma
hepatico respectivamente. El diagndstico debe realizarse
en forma oportuna para evitar confusiones a fin de dar
un tratamiento adecuado.
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