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Malformaciones congénitas de las vias biliares

Se estudia el problema de la atresia biliar y
del quiste congénito del colédoco, poniendo al
dia la situacion actual sumamente compleja y
planteandose la esperanza de obtener mejores
resultados en el futuro en base a los aportes de
la Escuela Japonesa.

Polabras clave (Key words, Mots clés) MEDLARS:
Biliary tract diseases / Congenital.

En el curso de este trabajo nos vamos a re-
ferir a la atresia de vias biliares y al quiste de
colécoco. Ambas entidades constituyen, en la
practica, el total de las grandes malformacio-
nes. La hipoplasia de la via biliar no tiene en-
tidad clinica para ser considerada en forma ais-
lada.

ATRESIA DE VIAS BILIARES

En 1916 Holmes describié por primera vez
las variedades anatémicas. Ladd (7) en 1928
publico un importante trabajo sobre el tema.
En los ultimos anos estudios y evolucionez en
el mundo entero, han demostrado una altisima
mortalidad en la atresia, superior al 90-95 %.
Sin embargo los trabajos de la escuela japo-
nesa presentados incluso en el Congreso Mun-
dial de Cirugia Infantil de San Pablo, parecen
crear una expectativa mas favorable para estos
pacientes en base a nuevas técnicas de trata-
miento.

Anatomia patoldog.ca. La atresia pueac ..,
segiin el concepto clasico:

1) Atresia de vias biliares intrahepéaticas.

2) Atresia de vias biliares extrahepaticas.

3) Atresia mixta de vias intra y extrahepa-
ticas.

Es interesante destacar la observacién de
Hays (5) que la anatomia patolégica de esta
afeccién considerada por los cirujanos como un
trastorno primario de las vias biliares princi-
pales, se describe en términos de tejido hepa-
tico periférico, ya que la biopsia informa sobre
este tejido y no sobre las vias biliares. Estable-
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ce Hays que aun en aquellos casos en que se
puede obtener el estudio necropsico, la patolo-
gia del &rbol biliar estd enmascarada por la
cirrosis y el tejido cicatricial.

Locs estudios actuales de la escuela japonesa
sugieren la posibilidad de que un proceso in-
flamatorio crénico oblitere la luz de los cana-
les biliares y posteriormente éstos puedan reca-
nalizarse.

Nosotros no vamos a entrar en la discusién
patogénica, en las teorias de etapa solida y
recanalizacion, en las teorias inflamatorias, etc.,
queremos, en cambio con una visién netamen-
te quirargica establecer que anatomopatold-
gicamente interesa destacar:

1) Las atresias intrahepéaticas no tienen, ob-
viamente, estructura canalicular dentro
del parénquima.

2) Las extrahepaticas son de maultiples va-
riedades, casi infinitas en su descripcion
que pueden ser consultadas en cualquier
trabajo sobre el tema, pero en cambio
vamos a dividirlas con criterio practico
en aquellas que presentan un conducto
hepatocolédoio permeable y aquellas que
no lo presentan. En efecto, las; primeras
van a terer una solucion quirurgica y
las otras no, aunque la via biliar no sea
atrésica en su porcion inferior.

La anatomia patolégica es, independiente-
meante de esas alteraciones primitivas, la reper-
cusion en el parénquima de la obstruccion exis-
tente y ella estd dominada por la fibrosis
que condiciona evolutivamente la hipertension
portal, ascitis y esplenomegalia. Atrofia del pa-
rénquima, fibrosis, alteracion de la trabecula-
cion, necrosis rara (8).

La cirrosis tiene la caracteristica de ser evo-
lutiva, progresiva, y va a determinar la muerte
en muchos casos. En los ultimos anios este con-
cepto es discutido y autores americanos sos-
tienen la posibilidad de regresién de la cirro-
sis, si la causa de obstruccion se corrige o no
existe.

La estructura de los lobulillos hepaticos esta
alterada, la vaina de Glisson muy engrosada
con escaso infiltrado inflamatorio.

Clinica. La sintomatologia est4 dominada por
la ictericia. La ictericia de las primeras 24
horas es la de la enfermedad hemolitica, la de
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la primera semana es la fisiolégica, mientras
que la de la atresia es de posterior aparicidén,
de alrededor de los 10 a 20 dias de vida.

El diagnostico diferencial se plantea, ademas
con la hepatitis, la sifilis congénita y las icte-
ricias obstructivas por compresién extraparie-
tal o las provocadas por el quiste de colédoco
al que nos referiremos posteriormente. La ic-
tericia de la atresia, aparece tardiamente, ya
que la bilis pasa por via placentaria a la circu-
lacién materna y recién después del nacimiento
comienza a acumularse en el organismo del
recién nacido. )

La orina és colurica, el higado aumentado de
tantano, se hace duro en las semanas siguien-
tes. La esplenomegalia y la ascitis son una con-
serruencia de la fibrosis. El estado general del
nino se mantiene, a veces, durante varios meses.
En las etapas finales aparecen elementos de
diatesis hemorragica.

Diagndstico. En este capitulo podemos apre-
ciar que hay algunos progresos evidentes. Se
basa en la clinica, el laboratorio, la radiologia,
la puncién bidépsica, el estudio con isétopos ra-
diactivos y la aplicaciéon del ecograma. El la-
boratorio brinda los clasicos elementos de la
ictericia obstructiva en el funcional hepatico.
La bilirrubina total aumentada, con un 75 %
como minimo de la directa, el aumento de las
fosfatasas, la escasa repercusion inicial sobre
las pruebas de Hanger, etc., caracterizan al pro-
ceso. En los ultimos afos el enzimograma hepa-
tico ha coadyuvado al diagnéstico.

La radiologia brinda la imagen del higado
aumerntado de tamano y la colangiografia intra-
operatoria da la seguridad del diagnéstico. La
colangiografia transhepatica no es posible usarla
a esta edad porque el nifio, obviamente, no co-
labora. Hemos pensade que quizds podria in-
tentarse la colangiografia directa transyugu-
lar {6), pero no tenemos noticia de su utiliza-
cion en esta afeccion.

La punciéon bidpsica, ya la hemos comentado
en sus resultados, es de gran utilidad, aunque
tiene algunos riesgos. La eliminacion de isé-
topos radiactivos ha sido utilizada con resul-
tados favorables en nuestro medio. El ecogra-
ma, r.o utilizado en nuestro pais, permite Io-
calizar vias biliares intrahepaticas o dilataciones
quisticas del colédoco.

Tratamiento. El tratamiento es quirurgico y
hay posibilidades de éxito en un numero de
casos muy limitado. Quizas solo un 15 % de
los casos tienen alguna posibilidad de anasto-
mosis. Sin embargo, la escuela japonesa ya ci-
tada, ha publicado en los ultimos anos proce-
dimientos de anastomosis en los casos de ca-
rencia total de la via biliar extrahepatica.

Loz procedimientos clasicos, son:

1) Laparotomia exploradora.

2) Exploracion de la via biliar.

3) Colangiografia transvesicular si es posi-
ble.

4) Anastomosis biliodigestiva si hay canal
permeable,
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Con este procedimiento, personalmente, tenemos una
nifa de 8 afos de edad a la que fue posible efectuarle
un? colecistoduodenostomia a las 8 semanas de vida.
Presentaba una atresia del colédoco perforada con una
peritonitis biliar

5) Si no hay canal permeable; 0-se hace una
hepatoyeyunostomia o se cierra sin in-
tentar otra cosa.

En un caso en que intentamos esta intervenciéon ek
paciente sobrevivié 6 nieses, falleciendo con una eirro-
sis evolutiva.

Kasai, Suruga y otros autores japoneses pro-
ponen actualmente en estos casos la busqueda
de canales intrahepaticos, que ellos dicen en-
contrar con frecuencia en la zona del hilio,
extirpando el tejido hepatico situado por de-
lante de la arteria hepatica y la porta, y anas-
tomosando a la via digestiva con una Y de
Roux haciendo una unién terminolateral. Aislan
un segmento intestinal de alrededor de 25 cen-
timetros para crear una especie de nueva via
biliar. El siguiente cuadro, obtenido de Hays (5)
es significativo (modificado).

Cuabro 1

ANASTOMOSIS HEPATOBILIARES INTESTINALES
(Japén, 1967-1972)

Eliminacion Curacién

Operados de bilis esperada
Kasai ... 54 19 8
Kimurza .... 27 17 11
Sawaguchi 44 9 6
Suruga .. 38 26 2
Veda ... 49 9 9
212 80 38

Se habla de curacion esperada cuando se eli-
mina bilis y desapareci6 la ictericia.

Estos estudios se presentaron a la Pacific As-
sociation of Pediatric Surgeons, de Tokio, en
junio de 1972,

Estas cifras son tan significativas que abren
una nueva esperanza en esta grave afeccion.

Kstos hechos fueron actualizados y corrobo-
rados en 1974 en el Congreso Mundial de Ci-
rugia Pediatrica de San Pablo. En ultimo tér-
mino el transplante de higado puede ser con-
siderado como una soluciéon de futuro.

Sdlo nos queda por decir que siendo la atre-
sia de vias biliares una afeccién que se pre-
senta con una frecuencia de 1 cada 20.000 na-
cimientos, muy poca es la experiencia que los
cirujanos uruguayos pueden realizar.

QUISTES DE COLEDOCO

Esta afeccién, muy rara, se caracteriza por
una dilatacién andémala, de gran tamano, del
colédoco.

Hasta 1969 se habian presentado 500 casos
en total en la literatura inglesa (9). Es mas
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frecuente en las ninas que en los varones, par-
ticularmente en los orientales mucho mas fre-
cuenle,

Anatomia patolégica. La dilataciéon coledo-
ciana es de tamafo variable, de 5 a 10 cm. d:
diametro, o a veces mayor. Contrae adheren-
cias con 6rganos vecinos como la vena porta y
el duodeno. Su pared es habitualmente fibrosa
y el revestimiento epitelial interno estd muy
allerado por el contenido de sales y calculos
en gran cantidad (3).

La patogenia de esta malformaciéon es oscu-
ra, ya sea producida por una dilatacién supra-
estrictural o un mecanismo andlogo al de la
produccién del hidrouréter congénito.

Yotsuyanagi [citado por Fonkalsrud (2)] su-
giere la idea de que se trate de un trastorno
en la revacuolizacién del primitivo cordén so-
lido que va a constituir el colédoco.

Doscientos cincuenta y nueve casos de la li-
teratura mundial han dado la frecuencia por
edad que se observa en el siguiente cuadro, mo-
dificado de Fonkalsrud (2):

1Al o e e e 12 9%

1@ 5 A0S ..ottt e 13,1 %
5@ 10 A0S « vt ittt i e 12,7 %
Mas de 10 afoS ...ttt i 62,2 %

La dilatacion se produce entre el cistico y
el duodeno en la gran mayoria de los casos.
A veces es mas alto y el cistico y el hepatico
desembocan separadamente en el quiste. En
raras ocasiones puede verse como diverticulo
dcl colédoco o en la pared duodenal.

Clinica. Tumoracion de hipocondrio derecho,
ictericia y dolor, constituyen un caracteristico
cuadro segun los autores que han estudiado el
teina. En un caso de nuestra clinica, muy re-
ciente, el sintoma que dominé la escena fue la
hipertensién portal con grandes hematemesis.
Siempre debe sospecharse el quiste de colédoco
en la hipertension portal en el nifo.

Fiebre, litiasis, colangitis, etc., constituyen
elementos clinicos asociados con frecuencia. La
ictericia es, a diferencia de la atresia, alternan-
te, pasando por periodos de mejoria clinica que
no se ven en esta afeccién.

Diagnoéstico positivo y diferencial. En nuestro
pais el quiste hidatico de higado siempre =2s sos-
pechado. La colangiografia intravenosa hace el

diagnodstico. El ecograma puede despistarlo,
segun Suruga.
Se debe hacer diagnoéstico diferencial con

todas las tumoraciones del hipocondrio y flanco
derecho: hidronefrosis, tumor de Wilms, etc.
Los tumores de higado son excepcionales. La
gammagrafia hepatica y renal son de gran
valor para descartar estas otras posibilidades,
asi como los estudios contrastados de cavida-
des renales y vesicular.

Tratamiento. En esta afeccién los intentos
de extirpacion del quiste estdn contraindicados.
Se debe hacer una quintoenterostomia.

En un caso operado en nuestro Servicio, esta
intervenciéon permitié una buena evolucién du-
rante afnos, pero finalmente fue necesario ope-
rar a la enferma por una litiasis coledociana y
cuadros dolorosos a repeticion. Se soluciond el
problema con una quistoenterostomia con ansa
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yeyunal y técnica de Warren, asociacion de li-
gadura de cabo proximal, anastomosis en el
pie del ansa; evolucion6 favorablemente (1,4).

Estudios de Gross (4) han demostrado que
los enfermos con quistoenterostomia tienen alta
incidencia de reoperaciones por complicacién
de la anastomosis, litiasis, colangitis, etc. La in-
dicaciéon ideal seria la de quistoyeyunostomia
con Y de Roux, en dos planos. Estas anasto-
mosis pueden hacer una ulcera péptica en el
10 % de los casos (9).

El 1ltimo enfermo operado en nuestro medio
fue un nino con una importante hematemesis
que, interpretado como una hemorragia por
higertensién portal, fue pasado a un Centro de
Tratamiento Intensivo y operado por cirujano
vascular. La sorpresa del hallazgo hizo que
este cirujano efectuara una quistoduodenosto-
mia; posteriormente decidié reoperarlo para
hacerle una quistoenterostomia con Y de Roux.
Ha tenido buena evolucion.

Se aconseja asociar una colecistectomia al
procedimiento para evitar la litiasis wvesicu-
lar (10).

RESUME
Malformations congénitales des voies biliaires.

Etude du vrobléme de l'atrésie biliaire et du kyste
congénital du cholédoque, ot l'on montre que la si-
tuation présente en la matiére est des plus complexe
et ou I'on émet l'espoir qu’a I'avenir des résultats plus
favorables seront obtenus a partir des enseignements
de I'Ecole Japonaise.

SUMMARY
Congenital anomalies of the bile ducts.

The most frequent congenital anomalies of the bile
ducts: biliary atresia and choledocus cyst, are studied.
A revision of the literature is pointed out. It is hoped
there will be an improvement in the treatment of these
lesions, based on the results obtained by the Japanese
School.
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