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Diagnóstico y seguimiento 
de pacientes con atresia de 
vías biliares
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Laburpena

Helburua: Atresia biliarra, fibrosi biliarrarekin 
aurkezten den kolangiopatia inflamatorioa da. Lan 
honen helburua azken 15 urteetan diagnostikatuak 
izan diren pazienteen ikerketa egitea da.

Metodoa: 2003 eta 2018 urteen artean Arabako 
Ospital Unibertsitatean atresia biliarra duten 
pazienteen atzera begirako azterketa.

Emaitzak: 6 paziente aztertu ziren. Ehuneko 
ehuna ikterizia eta hipoakoliarekin azaldu ziren 
8 eguneko adinarekin batez beste. Batez besteko 
balore biokimikoak izan ziren: bilirrubina totala 
6.7 mg/dl, bilirrubina direkta 6.1 mg/dl eta GGT 
671,1 U/L. %83.3 kasuetan ez zen bia biliarra ondo 
ikusten ekografia abdominalean. Gammagrafía 
hepatobiliarra burutu zen paziente guztietan, 
diagnostikoaren susmo handia definitzan 46.6 
eguneko batez besteko adinarekin. Sintomen 
aurkezpenetik, 38.6 eguneko batez besteko 
atzerapena izan zen diagnostikoan. Kasai kirurgia 
%100 kasuetan egin zen, batez besteko 64.3 
eguneko adinarekin, %33.3 kasuetan 60 eguneko 
adinarekin baino lehen. Kirurgia ondoren 60 
eguneko adinarekin baino lehen diagnostikatutako 
pazienteetan, fluxu biliarra %50 kasuetan 
berreskuratu zen, ondoren diagnostikatuen %25 
en aurrean. % 83.3 ak trasplante hepatikoa behar 
izan zuen, 17.2 hilabete batez besteko adinarekin. 
% 80 ak fluxu biliarra ez berreskuratzeagatik eta % 
20 ak hepatopatía kronikoa garatzeagatik.

Ondorioak: Kasai kirurgiaren arrakasta 
adinaren araberakoa da.  Diagnostiko eta 
tratamendu goiztiarra funtsezkoa da. Ikterizia eta 
akolia ikustean atresia biliarran susmatu behar 
dugu.

Gako hitzak: Atresia biliarra; Pediatria; 
Diagnostikoa; Tratamendua.

Resumen

Objetivos: La atresia biliar es una colangio-
patía inflamatoria que cursa con fibrosis biliar. 
El objetivo es realizar una revisión de pacientes 
diagnosticados en los últimos 15 años. 

Métodos: Estudio observacional retros-
pectivo de pacientes con atresia biliar en el 
Hospital Universitario de Álava entre el año 
2003-2018. 

Resultados: Se incluyeron 6 pacientes. El 
100% debutaron con ictericia e hipoacolia a 
una edad media de 8 días. Los valores bio-
químicos medios fueron: bilirrubina total 
7,6 mg/dl, bilirrubina directa 6,1 mg/dl y GGT 
671,1 U/L. La ecografía abdominal mostraba 
mala visualización biliar en el 83,3%. Se realizó 
gammagrafía hepatobiliar en todos los pacien-
tes, definiendo la alta sospecha del diagnóstico 
a la edad media de 46,6 días. Existe demora en 
la sospecha diagnóstica de 38,6 días de media 
desde el inicio de la sintomatología. La inter-
vención Kasai se llevó a cabo en el 100% a una 
edad media de 64,3 días, realizándose antes 
de los 60 días en el 33,3% de los casos. Tras la 
cirugía, restablecieron el flujo biliar el 50% de 
los diagnosticados antes de los 60 días, frente 
al 25% de los diagnosticados posteriormente. 
El 83,3% precisaron trasplante hepático a la 
edad media de 17,2 meses (mediana 8 meses); 
80% por no restablecimiento del flujo biliar y 
20% por desarrollo de hepatopatía crónica.

Conclusiones: El éxito de la cirugía Kasai 
depende fundamentalmente de la edad. Es 
prioritario un diagnóstico y tratamiento preco-
ces, por lo que la ictericia persistente y la acolia 
deben hacernos sospechar de atresia biliar. 

Palabras clave: Atresia biliar; Pediatría; 
Diagnóstico; Tratamiento.

Introducción

La atresia de vía biliar es una colangiopatía 
inflamatoria obstructiva caracterizada por la 
obliteración y fibrosis progresiva de los con-
ductos biliares extrahepáticos, intrahepáticos y 
del parénquima hepático. En su curso natural 
conduce a cirrosis biliar secundaria, ocasionan-
do el fallecimiento del individuo, por lo gene-
ral dentro de los dos primeros años de vida. 

Constituye la principal causa de colestasis 
crónica en la infancia y la indicación más fre-
cuente de trasplante hepático en niños. El diag-
nóstico y tratamiento precoz mejoran sustan-
cialmente el pronóstico de estos pacientes si se 
realizan dentro de los primeros 60 días de vida. 

La incidencia de atresia de vías biliares 
varía de 1:5.000 a 1:20.000, dependiendo de 
la localización geográfica. Su etiología es 
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desconocida. No es una enfermedad heredi-
taria y los estudios han descrito varios fac-
tores implicados en su patogenia: defectos 
en la embriogénesis, circulación fetal anor-
mal, factores genéticos, toxinas ambientales, 
infecciones virales y respuestas inflamatorias 
anormales(1,2). Son reconocidos dos fenotipos 
clínicos: la forma embrionaria o sindrómica y 
la perinatal o adquirida(3). La forma embriona-
ria puede asociarse a otras anomalías congé-
nitas: poliesplenia, situs inversus, malrotación 
intestinal, vena porta preduodenal, anomalías 
cardiológicas y vasculares. 

El cuadro clínico es el de un recién nacido 
a término, que en las primeras 6 semanas de 
vida debuta con ictericia e hipoacolia, asocian-
do hepatomegalia firme y posterior espleno-
megalia. Siguiendo su evolución natural, a 
partir de los primeros 2 meses de vida apare-
cen signos de hipertensión portal debido a la 
cirrosis biliar precoz, culminando en un cuadro 
de insuficiencia hepática severa(4).

En los análisis de laboratorio se objetiva 
un patrón de colestasis con elevación de bili-
rrubina directa (>2 mg/dl o más del 20% de la 
bilirrubina total), GGT (>300 UI/L) y fosfata-
sa alcalina. Además, generalmente se observa 
una ligera elevación de transaminasas (ALT/
AST). Apoyan el diagnóstico la presencia de 
hallazgos sugestivos de hipoplasia de vías 
biliares en la ecografía abdominal(5), la escasa 
o nula excreción intestinal en la gammagrafía 
hepática y los datos en la biopsia hepática de 
cirrosis biliar. La confirmación diagnóstica se 
realiza a través de la exploración directa de la 
vía biliar por laparotomía o laparoscopia y la 
colangiografía intraoperatoria(6,7). 

El tratamiento es la portoenterostomía de 
Kasai, cuyo objetivo es el restablecimiento del 
flujo biliar a través de la realización de una 
anastomosis en Y de Roux entre la vía biliar 
intrahepática permeable y un asa de yeyu-
no(8,9). La colangitis aguda bacteriana es la com-
plicación más frecuente tras la intervención 
quirúrgica, que afecta a más del 50% de los 
pacientes(10). Por otra parte, en estos pacien-
tes será fundamental el apoyo nutricional y 
tratamiento médico de sostén mediante fárma-
cos favorecedores del flujo biliar y vitaminas 
liposolubles. 

Un diagnóstico y tratamiento precoz son 
fundamentales para obtener un adecuado res-
tablecimiento del flujo biliar, ya que las posi-
bilidades de éxito del procedimiento de Kasai 
disminuyen con el tiempo(11,12). Tras la cirugía, 
un 60% no restablecerá adecuadamente el flujo 
biliar, precisando un trasplante hepático en los 
meses siguientes. A su vez, del 40% restante 
en los que se restablece el flujo biliar, un 70% 
precisará también trasplante hepático por evo-
lución cirrótica a largo plazo. Esto supone que 
alrededor del 70-80% de pacientes con atresia 
de vías biliares necesitarán trasplante hepático 
en algún momento de su vida(13). 

La cirugía realizada antes de los 60 días 
de vida, la experiencia del centro quirúrgico 
y el descenso de la ictericia tras la cirugía son 
factores de buen pronóstico y se correlacionan 
con tasas de hasta un 70% de restablecimiento 
de flujo biliar. La edad de la cirugía de Kasai 
es el factor pronóstico de mayor importancia; 
por este motivo, se recomienda descartar una 
colestasis mediante determinación de la cifra 
de bilirrubina directa en todo recién nacido 
con ictericia prolongada de más de 15 días. 

Pacientes y métodos

El objetivo del estudio es realizar una revi-
sión de los pacientes diagnosticados de atresia 
de vía biliar. Se realiza un estudio observa-
cional de una cohorte retrospectiva formada 
por todos los pacientes de edad pediátrica 
diagnosticados de atresia de vía biliar en el 
Hospital Universitario de Álava en los últimos 
15 años (2003-2018). 

Se realizó la recogida de datos mediante la 
revisión de las historias clínicas de los pacien-
tes. La búsqueda de estas se realizó a través del 
registro de pacientes diagnosticados de atresia 
de vía biliar de la Unidad de Gastroenterología, 
Hepatología y Nutrición Pediátrica. Se revisa-
ron las historias clínicas desde el diagnóstico 
hasta el fin del estudio de todos los pacientes 
diagnosticados. Se incluyeron 6 pacientes. 
No se excluyó a ningún paciente. El grado de 
seguimiento de los pacientes fue del 100%. 

Con la información recogida se creó una 
base de datos Excel, con la que se realizó el 

estudio descriptivo. Las variables cuantitati-
vas se describen con la media y mediana. La 
descripción de variables cualitativas se realiza 
mediante porcentajes. 

Se valoraron diferentes criterios: edad en 
el momento del diagnóstico, sexo, presencia 
de antecedentes familiares y personales (edad 
gestacional, peso al nacer, hallazgos en ecogra-
fías prenatales, tóxicos durante el embarazo, 
presencia de otras malformaciones asociadas), 
clínica y semiología, pruebas diagnósticas 
complementarias realizadas, tiempo en que 
se lleva a cabo el diagnóstico y tratamiento, 
edad de la cirugía de Kasai, grado de resta-
blecimiento del flujo biliar posterior a la ciru-
gía de Kasai, complicaciones postquirúrgicas, 
necesidad de realización de trasplante hepáti-
co, indicaciones y edad en la que se realizó el 
mismo, tratamiento de base de cada paciente 
y efectos secundarios relacionados. 

Resultados

En total, se registraron 6 pacientes, de 
los cuales 4 son varones (66,7%) y 2 mujeres 
(33,3%). Ninguno de ellos presenta anteceden-
tes familiares de primer grado. Como único 
antecedente familiar, destacar que uno de los 
pacientes tiene una tía por rama paterna con 
transposición de grandes vasos. 

Todos fueron recién nacidos a término 
con una media de 39,3 semanas de gestación 
y buen estado general al nacimiento. El peso 
natal se sitúa en un rango entre 2,3 y 3,6 kg 
(media de 3,1 kg): el 83,3% con peso adecuado 
para la edad gestacional y un 16,7% con peso 
bajo para la edad gestacional. Se realizó un 
seguimiento adecuado en todos los embarazos, 
sin objetivarse hallazgos significativos en las 
ecografías prenatales ni antecedentes de tóxi-
cos durante el embarazo en ningún paciente. 
En el momento del nacimiento, cabe destacar 
la presencia de artrogriposis en los dedos de 
las manos en uno de los pacientes como única 
malformación asociada. 

La edad de inicio de la sintomatología 
varía entre 1 y 20 días, con una media en el 
debut clínico de 8 días y una mediana de 5 
días (2,75-12,5). El 100% de los pacientes pre-
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sentaban al ingreso ictericia y hepatomegalia 
en la exploración física con hipoacolia. En un 
66,7% se objetivó la presencia de coluria. Otro 
hecho a destacar es la repercusión del estado 
nutricional en un 33,3% de los pacientes, con 
fallo de medro. 

Se sometió a los pacientes a una serie de 
pruebas complementarias que tenían como 
principales objetivos evaluar la función hepá-
tica y valorar el grado de permeabilidad de 
las vías biliares, entre las que se incluyeron 
tanto parámetros analíticos como pruebas de 
imagen: ecografía abdominal y gammagrafía 
hepatobiliar (gammagrafía HIDA). El resultado 
de la gammagrafía hepatobiliar apoya la alta 
sospecha diagnóstica de atresia de vía biliar. 

En todos los pacientes se objetivaron 
parámetros analíticos de colestasis: valores 
de bilirrubina total que al ingreso oscilaban 
entre 4,9 y 9,4 mg/dl, con una media de 7,61 
mg/dl; niveles de bilirrubina directa que se 
situaban en un rango de entre 4,2 y 7,8 mg/dl, 
con una media de 6,18 mg/dl; niveles de GGT 
superiores a 300 UI/L (428-922 UI/L) con una 
media de 671,16 UI/L; fosfatasa alcalina entre 
370 y 936 UI/L (media de 549,6/UI/L). Por 
otra parte, los pacientes asociaban elevación de 
transaminasas: GPT 58-180 UI/L (nivel medio 
de 107,66 UI/L) y GOT 103-246 UI/L (media 
de 177,83 UI/L). Los niveles de glucosa, albú-
mina y los parámetros básicos de coagulación 
fueron normales en todos los pacientes.

Por otra parte, en cuanto a las pruebas de 
imagen realizadas, cabe reseñar con respecto 
a la ecografía abdominal la ausencia o mala 
visualización de la vesícula biliar en 5 de los 
6 pacientes (83,3%). En el paciente restante la 
ecografía no demostró hallazgos relevantes. 

La gammagrafía hepatobiliar (gammagra-
fía HIDA) fue realizada en el 100% de los 
pacientes, demostrando ausencia de excreción 
intestinal tras administración de fenobarbital 
durante 4-7 días previos a la prueba (en el 50% 
de los pacientes tras 5 días de fenobarbital, en 
el 33,3% tras 4 días y en el 16,7% tras 7 días de 
administración del colerético). Finalmente, la 
sospecha diagnóstica de atresia de vías biliares 
fue elevada tras el resultado de la gammagra-
fía hepatobiliar. Este hecho tiene lugar a la 
edad media de 46,6 días de vida (26-60), con 
una mediana de 52 días de vida (38,75-54,75). 
De este modo transcurre un lapso de tiempo 
variable desde el inicio de los síntomas hasta 
este momento de alta sospecha diagnóstica, 
entre 11 y 58 días (media de 38,6 días), con 
mediana de 47,5 días (22,5-52,25) (Tabla I).

Una vez efectuada la sospecha diagnós-
tica, se produce el traslado de los pacientes 
al hospital de referencia, dada la ausencia de 
servicio de cirugía pediátrica en el Hospital 
Universitario de Álava, donde se confirma 
el diagnóstico definitivo de atresia de vías 
biliares tras la realización de colangiografía 
intraoperatoria (gold standard).

El traslado al hospital de referencia se 
realiza a la edad media de 53,3 días de vida 

(30-75), con mediana de 56,5 días de vida 
(45,5-62,25). Entre el inicio de aparición de 
los síntomas y el traslado al hospital de refe-
rencia transcurren 45,3 días de media (15-73), 
con una mediana de 51,5 días (26,25-60,25). 
Inicialmente, 2 de los pacientes (33,3%) fueron 
trasladados al Hospital Universitario de Cru-
ces, donde se lleva a efecto el diagnóstico defi-
nitivo y la intervención quirúrgica de Kasai; 
y posteriormente son destinados al Hospital 
Universitario 12 de Octubre por necesidad 
de trasplante hepático en la evolución (dada 
la ausencia de unidad de trasplante hepático 
pediátrico en el Hospital Universitario de Cru-
ces). Los 4 pacientes restantes (66,7%) fueron 
trasladados desde el inicio al Hospital Uni-
versitario 12 de Octubre. 

La intervención de Kasai (portoenterosto-
mía) se llevó a cabo en el 100% de los pacientes 
a la edad media de 64,3 días de vida (53-79), 
con una mediana de 61,5 días de vida (55,5-
73,5), realizándose a una edad igual o supe-
rior a los 60 días de vida en el 66,7% de los 
pacientes. Tras la cirugía de Kasai se consigue 
el restablecimiento del flujo biliar en 2 de los 
6 pacientes (33,3%), en los cuales se realizó la 
intervención de Kasai a los 54 y a los 60 días 
de vida, respectivamente (Tabla II). 

Tabla I. Edad de debut clínico, diagnóstico y tratamiento. 

Pacientes nº 1 nº 2 nº 3 nº 4 nº 5 nº 6

Edad debut clínico (días) 15 20 5 2 5 1

Edad sospecha diagnóstica (días) 26 35 50 60 55 54

*Intervalo entre debut clínico y sospecha diagnóstica (días) 11 15 45 58 50 53

Edad traslado hospital de referencia (días) 30 39 53 75 60 63

Edad cirugía Kasai (días) 53 54 79 77 60 63

Edad trasplante hepático (meses) 11 53 7 7 – 8

*Intervalo entre diagnóstico y trasplante hepático (meses) 9 52 5 5 –- 6

Tabla II. Restablecimiento del flujo biliar tras cirugía de Kasai en función de la edad. 

Edad de la cirugía de 
Kasai (días de vida)

Restablecimiento del flujo biliar post-Kasai

TotalSí No

N % N % N %

<60 1 50 1 50 2 33,3

≥60 1 25 3 75 4 66,7

Total 2 33,3 4 66,7 6 100
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Posteriormente aparecen complicaciones 
postquirúrgicas tras la técnica de Kasai en 
4 pacientes (66,7%): peritonitis secundaria 
a dehiscencia de sutura precisando reinter-
vención quirúrgica en 1 paciente (16,7%), y 
episodios de colangitis aguda bacteriana en 
3 pacientes (50%), a pesar del uso de antibio-
terapia profiláctica en el 100% de los casos. 
Finalmente, de los 2 pacientes en los que tras 
la intervención de Kasai se consigue el resta-
blecimiento del flujo biliar, el 100% ha desa-
rrollado hepatopatía crónica con evolución 
cirrógena, hipertensión portal y desarrollo de 
varices esofágicas (uno de ellos ha precisado 
tratamiento endoscópico con esclerosis por 
hemorragia digestiva alta). 

De nuestra serie, tras la intervención de 
Kasai, el 83,3% (5 pacientes) ha precisado tras-
plante hepático en su evolución: en 4 pacientes 
(80%) por no restablecer el flujo biliar tras la 
técnica de Kasai, y en 1 paciente (20%) por 
evolución cirrótica posterior. El único pacien-
te no trasplantado, ha desarrollado también 
hepatopatía crónica, con esplenomegalia, pla-
quetopenia y varices esofágicas. El trasplante 
hepático se realiza a la edad media de 17,2 
meses de vida (7-53), con una mediana de 8 
meses de vida (7-11). En 4 de los 5 pacientes 
trasplantados, el trasplante se realizó durante 
el primer año de vida, a una edad media de 
8,25 meses (el 80% dentro de los primeros 9 
meses tras el diagnóstico). Los pacientes fue-
ron trasplantados tras 15,4 meses de media 
(5-52) desde el diagnóstico, con mediana de 6 
meses (5-9). El 60% de los órganos trasplanta-
dos fueron de cadáver y el 40% procedentes 
de donante vivo. 

En el 100% de los pacientes se registró 
la presencia de alguna complicación tras el 
trasplante hepático. En 4 pacientes (80%) se 
encuentra como complicación una estenosis de 
la anastomosis biliodigestiva, lo cual requirió 
reintervención quirúrgica. Asimismo, 1 pacien-
te (20%) con trombosis portal del injerto acabó 
precisando un segundo trasplante hepático, 
que también obligó a la reintervención por 
estenosis de la anastomosis biliodigestiva. 
Otras complicaciones post-trasplante hepáti-
co fueron: eventraciones en 2 pacientes (40%), 
de los cuales uno de ellos aún está pendiente 

de cirugía de corrección de pared abdominal; 
rechazo agudo de trasplante en 2 pacientes 
(40%), que obligó a instaurar tratamiento 
con corticoides así como aumento de dosis 
de inmunosupresores, con buena evolución 
en ambos casos; e infección por virus Ebs-
tein-Barr en 1 paciente (20%), el cual recibió 
tratamiento con valganciclovir y no desarrolló 
complicaciones secundarias a la infección. En 
dicho paciente se detectó un aumento de carga 
viral de virus Ebstein-Barr al aumentar la dosis 
de inmunosupresores por rechazo agudo de 
trasplante. 

Todos los pacientes trasplantados reciben 
un tratamiento de base con inmunosupresores: 
el 100% están en tratamiento con tracrolimus 
a dosis entre 0,02 y 0,14 mg/kg/día, con una 
media de 0,05 mg/kg/día; y 1 paciente (20%) 
además está en tratamiento con sirolimus a 
dosis de 0,02 ml/kg/día. El tratamiento cró-
nico con inmunosupresores ha favorecido la 
aparición de algunos eventos adversos en los 
pacientes: 4 pacientes (80%) han desarrollado 
alergias alimentarias (el 75% alergia a frutos 
secos, 50% a huevo, 50% a pescado y un 25% 
a legumbres), y 2 pacientes (40%) dermatitis 
atópica. Asimismo, 1 paciente (20%) tuvo un 
episodio de neumonía necrotizante por neu-
mococo, en probable relación a su inmunosu-
presión.

Por otro lado, el tratamiento médico de 
sostén y apoyo nutricional ha sido funda-
mental en todos los casos. En el seguimiento 
actual precisan tratamiento con: vitamina D 
el 100% de los pacientes en dosis entre 400 y 
1.000 UI/día, con una media de 715 UI/día; 
vitaminas A y E en 2 pacientes; vitamina K 
en 1 paciente y suplementos de magnesio 
por hipomagnesemia en 1 paciente. También 
se está empleando tratamiento con fármacos 
favorecedores del flujo biliar en el 66,7% de los 
casos: ácido ursodesoxicólico en 4 pacientes, y 
en 1 paciente además asocia tratamiento con 
resincolestiramina. 

Discusión

La atresia de vías biliares es la causa más 
frecuente de colestasis crónica y trasplante 

hepático en pediatría. El diagnóstico seguido 
del tratamiento quirúrgico (técnica de Kasai), 
dentro de los primeros 60 días de vida, es fun-
damental de cara a obtener resultados ópti-
mos, y por tanto conseguir el restablecimiento 
del flujo biliar. Actualmente, entre otros facto-
res, el retraso en el diagnóstico y tratamiento 
condicionan la necesidad de trasplante hepá-
tico en el 70-80% de estos pacientes en algún 
momento de su infancia. Así, cuanto mayor sea 
el paciente en el momento de la cirugía, la pro-
babilidad de que sobreviva a largo plazo sin 
necesidad de un trasplante hepático es menor. 

En nuestra serie se observa un retraso 
medio en la sospecha diagnóstica de 38,6 días 
(tiempo transcurrido entre el inicio de la sin-
tomatología y la sospecha diagnóstica definida 
tras la realización de la gammagrafía hepato-
biliar), y una demora de 45,3 días de media 
entre el inicio de los síntomas y el traslado al 
hospital de referencia con disponibilidad de 
cirugía pediátrica, a lo que a su vez se añade 
la realización del procedimiento de Kasai a una 
edad igual o superior a los 60 días de vida en 
el 66,7% de los pacientes. 

Estos datos se correlacionan con un fracaso 
del tratamiento quirúrgico (técnica de Kasai) 
en el 66,7% de los pacientes de nuestra serie, 
con restablecimiento de flujo biliar en el 50% 
de los pacientes en los que la cirugía se realiza 
a una edad menor de 60 días, y en el 25% en 
aquellos pacientes intervenidos a la edad de 
60 días o superior. En los datos revisados en la 
literatura, la cirugía realizada en las primeras 
8 semanas de vida se correlaciona con tasas 
de hasta un 70% de restablecimiento del flujo 
biliar frente a un 30% en los niños intervenidos 
entre las 8 y 12 semanas de vida. Estos resulta-
dos son por tanto similares a los obtenidos en 
la serie revisada, aunque con discreta menor 
tasa de éxito en la muestra analizada.

Otro hecho interesante a destacar, y que 
probablemente ha contribuido en el retraso 
del diagnóstico y tratamiento de los pacientes 
de la muestra analizada, son las dificultades 
observadas en el Hospital Universitario de 
Álava: la no disponibilidad de cirugía infan-
til con posibilidad de realizar una observa-
ción directa de la vía biliar y colangiografía 
intraoperatoria. 
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En el momento actual, el 83,3% de los 
pacientes de la revisión realizada han requeri-
do trasplante hepático, el 80% (4 pacientes) con 
motivo de fracaso del tratamiento quirúrgico 
tras la técnica de Kasai, y el 20% (1 paciente) 
por desarrollo de hepatopatía crónica en la 
evolución posterior. Al realizar la comparación 
de estos datos con la literatura existente, no se 
aprecian diferencias en los datos pronósticos 
descritos, dado que se estima la necesidad de 
trasplante hepático en los pacientes diagnosti-
cados de atresia de vía biliar en algún momen-
to de su infancia en alrededor del 70-80% de 
los casos. Según las revisiones publicadas, el 
trasplante hepático realizado a los pacientes 
con atresia de vías biliares suele tener buenos 
resultados, con una supervivencia global del 
90% de los pacientes a los 10 años de vida(14,15). 
En nuestra serie la supervivencia a fin de estu-
dio es del 100%. 

Con todo lo referido, se puede concluir que 
es fundamental el diagnóstico y tratamiento 
precoz de los pacientes con atresia de vías 
biliares dado que es el principal factor pro-
nóstico modificable. La ictericia persistente y 
la presencia de acolia deben hacernos sospe-
char la atresia biliar. Por tanto, se recomienda 
realizar analítica sanguínea con determinación 
de bilirrubina total y directa a todos los recién 
nacidos con ictericia que se prolongue más allá 
de 15 días, a pesar de que la atresia de vías 
biliares sea una causa poco frecuente de la mis-
ma. Se podría valorar además la implantación 
de programas de detección precoz, tal y como 
se está haciendo en Gran Bretaña (Yelow alert) 
o en Japón, China y Taiwán (Infant Stool Color 
Card) mediante el uso de tarjetas, mostrando 
posibles colores de las deposiciones para la 
detección precoz por los padres de hipoaco-
lia, lo cual ayudaría a realizar un diagnóstico 
y tratamiento temprano(16,17). Por otra parte, 
algunos análisis publicados sugieren que el 
cribado neonatal mediante la medición de con-
centraciones de bilirrubina conjugada en suero 
podría tener una importante repercusión en el 
diagnóstico y tratamiento precoz; sin embargo, 
se necesitarían estudios de carácter prospecti-

vo más amplios para evaluar los beneficios de 
la prueba, así como la validez y rentabilidad 
de la misma(18,19). 

Otro factor fundamental podría ser mejorar 
la formación de los especialistas en pediatría 
en esta patología, lo cual podría tener una 
favorable repercusión en una sospecha clínica 
y un diagnóstico más temprano. Además, tal y 
como se ha probado en otros estudios, la cen-
tralización del tratamiento en hospitales que 
dispongan de un equipo multidisciplinar expe-
rimentado que garantice un manejo terapéuti-
co adecuado podría tener efectos positivos en 
cuanto a la supervivencia de estos pacientes. 

A pesar de las limitaciones y sesgos del pre-
sente estudio (carácter observacional descrip-
tivo, pequeño tamaño de la muestra analizada 
y tratamiento quirúrgico de los pacientes en 
dos centros hospitalarios de referencia dife-
rentes), los resultados muestran que la edad 
del tratamiento quirúrgico es determinante 
en la evolución y pronóstico de los pacientes. 
Estos datos podrían servir de base para futuros 
estudios analíticos. 
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