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INTRODUCCION

DEFINICION de colestasis: sindrome de disfuncién hepatica con alteraciones en el flujo biliar
definido analiticamente por elevacion de acidos biliares séricos y de bilirrubina directa

DEBUT: periodo neonatal o durante el primer ano de vida
INCIDENCIAY ETIOLOGIA: La incidencia estimada es de 1/5.000 de los recién nacidos
Etiologia:

- Ninos con patologia neonatal importante: inmadurez hepatica asociada a cardiopatia, infeccion, cirugia,
nutricion parenteral...

- RN o lactante sin patologia neonatal: atresia biliar extrahepatica , déficit de alfa- | -antitripsina, sindrome
de Alagille y CIFP (colestasis intrahepatica familiar progresiva)

CLINICA: ictericia, hipocolia o acolia y coluria
DIAGNOSTICO:
Anamnesis completa y exploracion fisica exhaustiva

Analitica con hemograma, bioquimica (bilirrubina total y fraccionada, GOT, GPT, fosfatasa alcalina, GGT,

LDH, albumina, proteinas totales, amilasa y lipasa, iones, colesterol, funcion renal) y coagulacion g
*

La prueba de imagen inicial es la ecografia abdominal T %eééii‘éii’r?é
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CASO CLINICO

Lactante mujer de 5 meses de edad que acude a Urgencias Pediatricas por ictericia de un dia de
evolucion asociada a hipocolia de 72h de evolucion y coluria en los ultimos dias. Episodio aislado
y autolimitado de hipocolia hace |5 dias. Asocia cuadro catarral. Afebril. No rechazo de la alimentacion ni
otra sintomatologia

Ambiente infeccioso- contagioso: hermana de 5 anos con cuadro catarral

v' Antecedentes personales:

Embarazo controlado y normoevolutivo. RNT 40+6 sg, AEG 3430g. Parto eutocico. Apgar 9-10. Perinatal
sin incidencias. Cribado hipoacusia y metabolopatias sin alteraciones

Inmunizacion adecuada para su edad

Alimentacion: LM a demanda. Iniciada alimentacion complementaria con fruta hace unos dias

No antecedentes médico-quirurgicos de interés

v" Antecedentes familiares: sin interés
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Exploracion fisica en UPED:

Somatometria: Peso: 7.640 kg (p85), talla 67
cm (p85), PC 41 cm (p10-25)

Constantes: T* 36°C, TA 89/42mmHg, FC
105 Ipm

Buen estado general con ictericia
generalizada

ACP normal

Abdomen: blando y depresible. No
impresiona de doloroso a la palpacion.
Hepatomegalia de consistencia
blanda de 2-3 traveses de dedo. No
esplenomegalia

Resto de exploracion normal

CASO CLINICO

v Pruebas complementarias en UPED: * Ecografia abdominal:

Se extrae analitica sanguinea urgente con los
siguientes hallazgos:

Bioquimica: glucosa 83mg/dL, Urea
8mg/dL, Creatinina 0.22 mg/dL, , iones en
rango normal, protefnas totales 6.9 g/dL,
bilirrubina total 4.63 mg/dL
(bilirrubina  directa 3.30 mg/dL,
bilirrubina indirecta 1.33 mg/dL. GOT 115
U/L, GPT 129 U/L, GGT 467 UIL, FA
344 U/L, LDH 330 UJ/L, Amilasa 32 U/L,
PCR 0.18 mg/dL, procalcitonina 0.14 ng/mL
Hemograma: Leucocitos 18,01 x 103 / uL
(N 2330, L 14220, M 880), Hb 13.4g/dL,
Hto 40.1%, Plaquetas 559 x 10 3 / L

Coagulacion: sin alteraciones
Sedimento urinario :sin alteraciones

Higado de tamano y
ecoestructura normal.
Vesicula muy distendida,
alitiasica, de pared fina con
unos diametros aproximados
de 4.6 cm x 1.6 cm.

Via biliar intra 'y
extrahepatica dilatada,
con colédoco de 4mm.
Pancreas no valorable por gas
intestinal. Bazo de tamano y
ecoestructura normal.
Rinones sin alteraciones. No
otras alteraciones



Enfermedad hepética aguda

Hiperbilirrubinemia conjugada

CASO CLINICO

Pruebas complementarias solicitadas ante colestasis del lactante

(bilirrubina directa mayor de 2 mg/dl o mayor del 20% de bilirrubina total)

Funcién hepatica
(GOT, GPT, GGT, F. alcalina, coagulacién...)

" s. Dubin-Johnson |
S. Rotor

Y

Lesién hepatocelular
(predomina elevacién GOT, GPT,
alt. coagulacién no vit. K dependiente
sobre aumento de bilirrubina, GGT, FA)

!

Historia clfnica
personal y familiar

Y

"

Y

( Enfermedad hepatica crénica
(conocida o desconocida)

v

Historia clinica (contactos
personales, transfusién,
farmacaos, shock, sepsis,
inmunosupresién, cardiopatia...)
Serologla VHA, VHB, VHC, VHD,
MV, VEB

Proteinograma

Autoanticuerpos (LKM, ANA, ML)
Biopsia hepatica (si no
coagulopatia)

— Historia clinica personal y familiar

— Metabolismo del cobre
(ceruloplasmina, Cu orina y sangre)

— Alfa-1-antitripsina sérica

— Serologla viral (VHC, VHB, VHD)

— Perfil metabélico (pH, glucemia,
amonio)

— Despistaje de tubulopatia renal

— Biopsia hepética (si no

:

Hepatitis viral aguda

Hepatitis téxica o por farmacos
Hepatitis auteinmune
Enfermedad veno-oclusiva
(antec. quimioterapia)
Enfermedad injerto frente a
huésped (trasplante MO)
Infiltracién tumoral hepatica

coagulopatia)

— Enfermedad de Wilson

— Deficit alfa-1-antitripsina

— Colangitis esclerosante

— Fibrosis qufstica

— Metabholopatfas (tirosinemia,
fructosemia...)

— Hepatopatfa por fracaso intestinal
prolongado

— Hepatitis viral crénica (VHC, VHB, VHD)

— Colestasis intrahepética benigna
recurrente

Y

Afectacion via biliar
(predomina elevacién de
bilirrubina T y D, FA, GGT)

l

Ecografia hepatobiliar
TAC, colangiopancreatografia

retrégrada endoscépica (CPRE)

:

Colecistitis calculosa
o acalculosa
Quiste de colédoco
Colelitiasis
Pancreatitis
Neoplasia (linfoma,
rabdomiosarcoma)

Analitica sanguinea con hemograma,
bioquimica (con perfil hepatico y
tiroideo) y coagulacion

Sangre periférica

Radiografia de torax
Panel respiratorio largo
Serologia de virus hepatotropos
Sedimento urinario
Aminoacidos en sangre y orina
Urocultivo
Coprocultivo
Test del sudor
Ecocardiograma

Fondo de ojo

Leve leucocitosis sin desviacién a la izquierda
Hiperbilirrubinemia (a expensas de bilirrubina
directa) con hipertransaminasemia y patrén de

colestasis asociado
Valor de a - |- antitripsina normal
Estudio de coagulacion normal

Linfocitos de aspecto reactivo, sin signos
morfologicos de hemolisis

Normal
Positivo para Coronavirus NL63
Negativa. IgG positiva para Parvovirus BI9

Normal

Sin alteraciones
Negativo
Negativo

20 mmol/L

Normal

Sin alteraciones de

‘ia
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Dilatacion
via biliar en
ecografia

CASO CLINICO

mg/dl

B

w
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CONFIRMACION DE
DIAGNOSTICO:
COLEDOCOLITIASIS

-
O 1 MW A~ oW,

o

Bilirrubina total
=—e—Bilirrubina
directa

Colangio-
RMN

“Foco de obstruccion hipointenso de
6 mm de morfologia ovalada,
localizado en la ampolla de Vater->
dilatacion del colédoco, via biliar
intrahepatica, vesicula  biliar, vy
conducto cistico”

18-abr.

21-abr.
4,44

23-abr.
4,63 1,67

3.3 3,95

1,25

Valoracion
por Cirugia
Pediatrica

Valoracion de
CPRE
Actitud expectante
Controles
ecograficos y
analiticos

26-abr.

1,25

1,07

Evolucion
analitica de la
bilirrubinemia y
transaminasemia

500
U/L
450
400
350
300
250
200
150
100 '\ -
T
50
18-abr. 21-abr.
—o—GOT 115 77
GPT 129 72
GGT 467 406
Inicio
tratamiento
V4 °
medico
Acido
ursodeoxicolico
suspension oral
25mg/8h
(10mg/kgl/dia)

23-abr.

26-abr.
67
49
180

Alta domiciliaria

con seguimiento

por Digestivo y
Cirugia

Control ecografico
antes del alta:
No dilatacion de via
biliar. Desaparicion
de litiasis biliar
~-—u—~w  Strvicio de



CASO CLINICO

Sospecha de litiasis biliar

l

Ecograffa abdominal
[

! ! ! l

' Vesicula biliar Colédoco

Célculos en Célculos en Dudoso y/o clinica Ausencia de
vesicula biliar colédoco muy sugestiva célculos

l | l |

itiag; , Colédocolitiasis
Colelitiasis ColangioRM a
confirmada |

Célculos en Dudoso y/o dlinica
colédoco muy sugestiva

l ]
Coledocolitiasis Ecografia endoscopica* CPRE*
confirmada

Algoritmo diagnostico de la Coledocolitiasis en ecografia
colelitiasis abdominal
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ANATOMIA DE LA VIA BILIAR

Higado

CHD
CHI

CHC

Conducto cistico
Conducto biliar coun

Vesicula biliar
Esfinter de Oddi

Ampolla de Vae/' P

Conducto

pancreatlco CHD: Conducto hepatico derecho
pé ncreas CHI: Conducto hepdtico izquierdo
CHC: Conducto hepatico comdn
Duodeno
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COLELITIASIS EN EL LACTANTE

La colelitiasis es la formacion y/o presencia de calculos en la luz de la via biliar intra o
extrahepatica. Los calculos pigmentarios son los predominantes en poblacion pediatrica

INCIDENCIA

Es una patologia infrecuente en la edad
pediatrica. La incidencia varia segun la zona
geografica (en nuestro area, poblacion infantil
y sana : 0.13-0.22%)

CLINICA

* Asintomatica (74%): hallazgo casual

* Sintomatica: clinica inespecifica (dolor
abdominal, nauseas, vomitos...)

CAUSAS

Idiopatica (50%)

Agentes bacterianos (E.Coli,
Salmonella, Klebsiella...)
Secundaria:

Enfermedades hematolégicas
Enfermedades hepatobiliares

Enfermedades intestinales( E.de
Chron, reseccion intestinal, pancreatitis,
fibrosis quistica)

Enfermedades endocrinologicas
(obesidad, diabetes...)

Nutricion parenteral

Déficit de IgA secretora

Infecciones: Sepsis (5%), enfermedad de
Kawasaki. ..

Deshidratacion, ayuno...

FACTORES DE RIESGO:

Prematuridad

Nutricion parenteral
Dilatacion congenita o quiste
de colédoco

Cirugia cardiaca o abdominal
(sindrome de intestino corto,
enterocolitis necrotizante...)
Sepsis

Enfermedad hepatobiliar
Farmacos (cefalosporinas 3°
generacion, furosemida)
Enfermedades hematologicas
(esferocitosis hereditarias,
anemias hemoliticas)
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COLELITIASIS EN EL LACTANTE

PRUEBAS DE IMAGEN

|I. Ecografia abdominal: prueba inicial. Alta sensibilidad y especificidad. Detecta barro biliar o calculos y
dilatacion de via biliar

Il. Colangiopancreatorresonancia magnética: se emplea cuando la ecografia abdominal no es concluyente
o se sospecha coledocolitiasis. Evita las complicaciones asociadas de la CPRE.

Ill. Colangiopancreatografia retrograda endoscopica (CPRE): prueba invasiva diagnodstica y
terapeutica. Entre sus indicaciones se encuentran la coledocolitiasis y pancreatitis biliar

B
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COLELITIASIS EN EL LACTANTE

COMPLICACIONES

Las complicaciones de la colelitiasis incluyen: las infecciosas (colecistitis y colangitis); la colestasis (por
obstruccion total o parcial al flujo biliar) y la impactacion del calculo en el cistico o en el esfinter de Oddi,
produciendo pancreatitis (segun algunos estudios es la complicacion mas comun). Excepcionalmente, puede

existir perforacion de la vesicula biliar y peritonitis biliar

COLECISTITIS
AGUDA:

Inflamacion de la vesicula
biliar debida en la mayoria
de las veces a colelitiasis
y/o a infeccion

COLANGITIS:
Causada por infeccion vy
obstruccion de la via biliar
Triada de Charcot: ictericiat
fiebre + dolor en hipocondrio
derecho ( en torno al 50% de

los pacientes)
INFECCION

POTENCIALMENTE
GRAVE~>

Tabla IV. Tratamiento antibidtico empirico de la infecciones de la via biliar:

colecistitis y colangitis aguda‘3

Colecistitis aguda
litiasica no
complicada*

Antibiotico
Amplicilina + gentamicina
Amoxicilina-clavulanico

Cefotaxima
Ertapenem

Colecistitis aguda
litiasica complicada**
(gangrenosa,
enfisematosa, sepsis
grave) o

colangitis

Cefotaxima + metronidazol

Piperacilina-tazobactam

Meropenem

Ertapenem

Tigeciclina

Fluorquinolona (cipro/levofloxacino) + Metronidazol o
clindamicina

Colecistitis aguda
alitiasica™™**

(Segun antibioterapia previa del paciente)
Imipenem o meropenem + vancomicina o teicoplanina
+ Fluconazol

Colangitis aguda tras
procedimientos sobre
la via biliar

Piperacilina-tazobactam

Ciprofloxacino

Betalactamico con actividad frente a Ps. aeruginosa
Cefalosporinas (ceftacidima, cefepima)
Carbapenem (imipenem, meropenem)

* Colecistectomia (laparoscopica) programada, urgente opcional

** Colecistectomia urgente en las 48 h siguientes al ingreso

*** Si se considera que hay un elevado riesgo quirurgico: colecistostomia percutanea
bajo control ecografico previa a la cirugia
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COLELITIASIS EN EL LACTANTE

COMPLICACIONES

COLELITIASIS COLECISTITIS COLEDOCOLITIASIS
(calculo biliar= imagen hiperecogénica + T ——
sombra acustica) I Pediatria



COLELITIASIS EN EL LACTANTE

No hay recomendaciones o guias estandarizadas para su tratamiento en la infancia. La decision terapettica y
el tipo de tratamiento dependera de: la edad, presencia de sintomatologia, etiologia de la litiasis biliar,
existencia de factores de riesgo, y de la composicion, tamaio y localizacion de los calculos

ACTITUD TERAPEUTICA EN LA COLELITIASIS
ACTITUD EXPECTANTE TRATAMIENTO MEDICO

Si barro biliar y /o calculos de pequeno
tamano, en numero menor de 3, con
vesicula funcionante y via biliar libre de

Si colelitiasis ASINTOMATICA y sin calculos

enfermedad de base predisponente Puede usarse acido ursodeoxicolico®
preferentemente, a dosis de |0-
| 5mg/kg/dia, o acido quenodeoxicolico
(10 mg/kg/dia)

*Acido ursodeoxicdlico: Acido biliar endégeno altamente hidrofilico y con efecto anticolestatico. Previene la formacion y favorece la
disolucién de calculos de colesterol
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COLELITIASIS EN EL LACTANTE

TRATAMIENTO QUIRURGICO

TRATAMIENTO QUIRURGICO EN LA COLELITIASIS

COLECISTECTOMIA CPRE
Si colelitiasis INTOMATICA o
COMPLICADA (colecistitis, De eleccion en coledocolitiasis
pancreatitis...), calculos grandes, Endoscopio—> esfinteromiotomia—>
numerosos o con factores de riesgo extraccion del calculo a la luz duodenal
asociados

Si colecistitis por colelitiasis=> resolver
primero fase aguda de la infeccion

En general, no se recomienda el tratamiento de rutina (médico y/o quirurgico) en pacientes con litiasis biliar asintomaticos. La
mayoria de los casos suelen presentar una resolucion espontanea, especialmente en nifios menores de dos aios

B
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COLELITIASIS EN EL LACTANTE

ALGORITMO TERAPEUTICO LITIASIS BILIAR

Litiasis asintomatica

Litiasis sintomatica*
| |
Sin enfermedad Con enfermedad Nifios > 2 afos Menor de 2 afios,
hemoltica asociada || hemolitica asociada calculo < 5 mm y tnico

l l

Manejo expectante

Control clinico/ecogréfico
cada 6-12 meses

Litiasis complicada

'

Valorar colecistectomia

laparoscopica electiva

d

Colecistectomia laparoscdpica

urante el ingreso

*Opcional: usar dcido ursodesoxicdlico 15-20 mg/kg/dia.

*Manejo expectante
Control clinico/ecogréfico
cada 3-6 meses

Litiasis en colédoco

i

CPRE = esfinterectomia

'

Colecistectomia laparoscépica
72-96 horas
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CONCLUSIONES

La litiasis biliar es una patologia infrecuente en el lactante (incidencia estimada del 0.13-0.22%)

Algunos factores de riesgo que la predisponen como son: las anemias hemoliticas, la nutricion
parenteral, las resecciones intestinales, la obesidad, el higado graso no alcoholico... aunque en el
50% de los casos aproximadamente el origen es idiopatico

No hay recomendaciones o guias estandarizadas para su tratamiento en la infancia. La
decision terapeutica y el tipo de tratamiento dependera de la edad, presencia de sintomatologia,
etiologia de la litiasis biliar, existencia de factores de riesgo, y de la composicion, tamano y
localizacion de los calculos
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