EVIDENCIAS EN PEDIATRIA

Toma de decisiones clinicas basadas en las mejores pruebas cientificas

www.evidenciasenpediatria.es

Comentario Asociado

Atresia biliar

Hierro Llanillo L
Servicio de Hepatologia Infantil, Hospital Universitario La Paz, Madrid

Correspondencia: Loreto Hierro Llanillo, marial.hierro@salud.madrid.org

Fecha de recepcion: 2 de octubre de 2020 « Fecha de aceptacion: 15 de noviembre de 2020
Fecha de publicacion del articulo: 2 de diciembre de 2020

Evid Pediatr. 2020;16:50.

COMO CITAR ESTE ARTICULO

Hierro Llanillo L. Atresia biliar. Evid Pediatr. 2020;16:50.

Para recibir Evidencias en Pediatria en su correo electronico debe darse de alta en nuestro boletin de novedades en
http://www.evidenciasenpediatria.es

Este articulo esta disponible en: http://www.evidenciasenpediatria.es/EnlaceArticulo?ref=2020;16:50
©2005-20 © ISSN: 1885-7388

Evid Pediatr. 2020;16:50. Pagina 1 de 3



Atresia biliar

Atresia biliar

Hierro Llanillo L
Servicio de Hepatologia Infantil, Hospital Universitario La Paz, Madrid

Correspondencia: Loreto Hierro Llanillo, marial.hierro@salud. madrid.org

Hierro Llanillo L

ETIOLOGIA

El diagndstico precoz de las enfermedades hepiticas neona-
tales se considera fundamental para evitar complicaciones
hemorragicas debido a malabsorcion de vitamina K, y poder
tratar eficazmente algunas entidades.

La enfermedad hepitica primaria mas frecuente en nifios es
la atresia biliar. En Espafa incide en | por cada 14 000 recién
nacidos. Es una enfermedad de origen poco conocido, no he-
reditaria, cuyas caracteristicas sugieren una lesion inflamato-
ria de comienzo perinatal que progresa rapidamente. La fibro-
sis oblitera la luz de los conductos biliares. Hay ademas
fibrosis grave en el parénquima hepatico, que parece adicional
a la que es causada por la colestasis obstructiva. Los nifios
tienen aspecto saludable al nacer y aunque presentan ictericia
precozmente no suelen ser detectados como enfermos he-
paticos hasta la edad de |-2 meses. El principal obstaculo para
la deteccion precoz es la frecuencia de ictericia en los recién
nacidos, que hace que incluso si la familia aprecia el problema,
el origen de la ictericia no sea investigado en el curso del
primer mes. Otro obsticulo es su buen estado general en el
primer mes.

La atresia biliar requiere realizar una intervencién quirurgica
para restablecer el flujo de la bilis, mediante la interposicion
de un asa intestinal en Y, entre la “porta hepatis” del hilio
hepatico, donde aun los conductos biliares pueden estar per-
meables, y el intestino. La operacion permite que alrededor
de un 50% de nifios restablezcan el flujo biliar; lo que habitual-
mente mejora el prondstico y permite la supervivencia. La
tasa de restablecimiento del flujo biliar depende de la edad en
que son operados; es optima si la cirugia se realiza antes de
45 dias de vida, aunque influyen también otros factores.

El diagndstico de certeza de atresia biliar no puede realizarse
de forma segura mediante pruebas analiticas o de imagen. Hay
un perfil tipico de estos pacientes, pero no es especifico'. La
seguridad del diagndstico se obtiene con la exploracion de la
via biliar en laparoscopia o laparotomia. Es frecuente que,
dada la agresividad de la confirmacion diagndstica, de forma
global los nifios que son detectados mas precozmente son
asimismo observados més tiempo hasta llegar a la decision
quirdrgica?, con lo que el beneficio de la deteccién precoz se
pierde.
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El interés por la deteccién precoz de atresia biliar (y otras
hepatopatias neonatales) se ha materializado en diferentes
programas hasta ahora. Uno consiste en mejorar la educacion
de los especialistas en Pediatria, que debieran realizar siempre
el estudio de bilirrubina total y directa en los nifios con icte-
ricia no fisioldgica (mas de 15 dias de edad, o mas de 21 dias
en alimentados al pecho). Otro es la incorporacién en la car-
tilla de salud o mediante una aplicacién electrénica de una
guia de colores normales y anormales de las heces, que per-
mita a la familia comunicar precozmente al pediatra la detec-
cién de heces hipocdlicas o acdlicas. Estos programas han
mejorado la edad de deteccion de la enfermedad hepatica
infantil. Sin embargo, la edad mediana de operacion de la atre-
sia biliar sigue siendo de 50-60 dias, sin mejoria a lo largo de
los afios®.

El grupo de investigadores del articulo que se comenta en
esta seccion*® hicieron un estudio anterior (2016) cuyos re-
sultados fueron muy llamativos. Observaron de forma retros-
pectiva que los nifios con atresia biliar ya tenian alguna alte-
racién de bilirrubina directa en muestras recogidas en el
periodo posnatal inmediato, lo que sugeria un inicio de la
enfermedad en la vida intrauterina. Ello fue un hallazgo impor-
tante, ya que hasta entonces se consideraba que la mayoria de
los nifios con atresia biliar desarrollaban la obliteracion biliar
en el periodo posnatal.

En el actual estudio, refieren que todos los casos con atresia
biliar pudieron ser detectados mediante una determinacion
de bilirrubina directa realizada antes de las 60 horas de vida.
Ello abre la posibilidad de incorporar el cribado de hepatopa-
tias dentro de las pruebas de cribado metabdlico que se prac-
tican ya a los nifios.

Los autores del estudio refieren que, si todos los nifios con
cifra de bilirrubina directa patoldgica en la muestra obtenida
antes de edad de 60 h son revisados con un nuevo test a los
I5 dias de vida y en este presentan mas de | mg/dl de bilirru-
bina directa, se detectarian los casos de hepatopatia (inclu-
yendo atresia biliar) y ello permitiria la operacion precoz y la
mejoria de la evolucion en su experiencia.

Pagina 2 de 3



Atresia biliar

En el articulo falta la cifra concreta de bilirrubina que se con-
sidera patoldgica en la primera muestra. La describen como
mayor del percentil 95. Describen que en un estudio previo
concluyeron que el limite superior de normalidad de bilirru-
bina directa es 0,2 mg/dl. En las pruebas analiticas habituales,
la elevacion de bilirrubina indirecta origina un artefacto que
altera (eleva) el valor de bilirrubina directa. Por eso, en la
definicion de colestasis neonatal habitual, se especifica que la
cifra de bilirrubina directa sea mayor de | mg/dl o mayor del
20% de la bilirrubina total, si la cifra de bilirrubina total es
mayor de 5 mg/dl. Llama la atencién que, siendo tan frecuente
la ictericia (fisioldgica o no) en los recién nacidos, detecten
tan pocos casos con bilirrubina directa mayor de 0,2 mg/dl.
Otro estudio determiné que la cifra de bilirrubina directa en
10 652 neonatos analizados tuvo el valor de | mg/dl como
percentil 95°.

Una vez detectada una bilirrubina directa mayor de | mg/dl a
los 15 dias de vida, es necesario tomar una actitud clara con
los niflos detectados. La valoracién de nifios con bilirrubina
directa mayor de | mg/dl tendra que ser realizada por el pe-
diatra, que deberd remitirlos al especialista con rapidez. Seglin
el estudio que se comenta, un 6% de los que tienen bilirrubi-
na directa mayor de | mg/dl tendrén atresia biliar. Otros pue-
den padecer otras hepatopatias menos frecuentes.

Los autores probablemente no hubieran obtenido cambios
en la edad de operacién de los nifios con atresia biliar si no
hubieran cambiado también las pautas de actuacion, por
ejemplo, estableciendo una edad tope en la que practicar una
exploracién quirurgica de la via biliar.
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En conjunto, los datos de este estudio abren la posibilidad de
la deteccién precoz de atresia biliar con un método sencillo
y facil de afiadir a las pruebas de cribado que se realizan ya a
los recién nacidos. Con él se detectarian todos los casos de
atresia de forma precoz.
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