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Anamnesis y datos exploratorios

Lactante de 1 mes y 17 dias que acude por clinica
de colestasis (heces hipocdlicas, coluria e ictericia) de 3
semanas de evolucion, con niveles de bilirrubina directa
de 3,86 mg/dl en analitica previa.

EF:. Tinte ictérico de piel y mucosas. Abdomen blando y
depresible sin masas, se palpa borde hepatico a 1-1,5cm
del reborde costal, blando
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CRONOLOGIA

NACIMIENTO

Hospital de
Villajoyosa
0a/01/16 08/01/16 - 20/01/16 | 02/02/16 - 02/03/16 22/04/16
ﬁer‘ INGRESO (3ddv): retraso en la \
eliminaci-én del .me.conio, leucopenia y 2° INGRESO (28ddv): DEBE DESCARTARSE
neutropenia transitorias. “Acolia COLESTASIS ENTODO
-Hiperbilirrubinemia indirecta _Coluria RECIEN NACIDO CON
N ICTERICIA
(6ddv): Colestasis BD: 3,1 | mg/dl. ECO abd: 3 -BD: 3,86 mg/d| PROLONGADA
focos puntiformes hiperecogénicos cupula ke .bi’liareS' 73 (>15ddv)

erética /
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Diagnodstico diferencial colestasis

pu—

» Nifios prematuros Cardiopatia

Inmadurez hepatica asociada a ==

Infeccion
Cirugia

—

* RN sin patologia neonatal

Atresia de vias biliares (la + frecuente)

Déficit de alfa-1-antitripsina

Sindrome de Alagille

Colestasis intrahepéatica familiar progresiva

- \J b

Nutricion parenteral
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Pruebas complementarias

Analitica sanguinea

Rx Térax: normal

Sedimento de orina: normal

Serologia: negativa

Estudio genético de fibrosis quistica: negativo
ECO ABDOMINAL

Gammagrafia hepatobiliar: no se observa transito del
radiotrazador al territorio Intestinal, siendo esto
sugerente de atresia de vias biliares.

Colangio RMN: estudio de baja calidad que no permite
excluir atresia de vias biliares.
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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)
Acidos biliares 127,4 micromol /L

H. GENERAL ALICANTE Abdomen

°0
Estudio de via biliar tras ayuno
de 6h

Vesicula biliar escasamente
distendida de aspecto
hipoplasico

H. GENERAL ALICANTE Abdomen

Punteado ecogénico miiltiple de
distribucién difusa que ha
aumentado en numero respecto a
estudios previos, que puede
corresponder a focos de fibrosis




Diagnc’)stico y tratamiento

N B 1 d © 1 | | J
e TRATAMIENTO:
Quirurgico:
portoenteroanastomosis de
Kasai o
_ i Cotrimoxazol
M é d I C O E'_'_'__'_'_'_'_'_'_'_'_'_'_'_'_'_' _________

Estilsona gotas: Corticoides
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Revision bibliogréafica |

DEFINICION Y EPIDEMIOLOGIA

» Proceso inflamatorio destructivo idiopatico
~ibrosis y obstruccion del flujo biliar

» Poco frecuente (1/12000 nacidos vivos) Pos fenotipos:
o Causa mas frecuente de

1. Adquirida (70-

o)
ictericia neonatal obstructiva extrahepatica i i .
_ o _ 2. Embrionaria o
trasplante hepatico pediatrico de forma aislada sindrémica.
Asociada a otras
: _ : 0 alteraciones
* Sin tto: mortalidad 100% antes S S
— . delos 3 afios (15-30%)
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Revision bibliogréafica

MANIFESTACIONES CLINICAS DIAGNOSTICO
HISTORIA CLINICAY EXPLORACION

 ICTERICIA FISICA
e HIPO O ACOLIA LABORATORIO (no datos patognomonicos)
e COLURIA Hiperbilirrubinemia (directa)
e HEPATOMEGALIA Transaminasas

GGT

FA

Acidos biliares
Alfafetoproteina
ECOGRAFIA HEPATOBILIAR
GAMMAGRAFIA HEPATOBILIAR

BIOPSIA HEPATICA (dx definitivo) seguida

E—1 v,
a2, de COLANGIOGRAFIA
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Revision bibliogréafica IV

TRATAMIENTO

__________________________________________________________________________________________

QURURGICO MEDICO

» Hepatoportoenterostomia

. = NUTRICIONAL
(Kasai) -

VAt Procebun = COLERETICO

= « DEL PRURITO
- DE LA HIPERTENSION PORTAL
= COLANGITIS

Stomack

TN gwall
mitsrime
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