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Atresia biliar perinatal (colangiopatia obliterante
inflamatoria progresiva) no corregible tipo 11l

Perinatal biliary atresia (progressive, obliterative
cholangitis), non correctable type IlI

Celso Tomas Corcuera-Delgado,* Cecilia Ridaura-Sanz,* Flora Elba Zarate-Mondragén 2

RESUMEN CLiNICO

Nifio con antecedente de ictericia desde el nacimiento, que al alta
hospitalaria le indicaron bafos de sol sin mostrar mejoria; los padres
negaron acolia y refirieron coluria ocasional. Las pruebas de sangre
reportaron elevada concentracién de bilirrubinas. Con estos datos lo
transfirieron al Instituto Nacional de Pediatria, a la edad de 1T mes y
23 dias (primer ingreso). Durante el examen fisico se comprobé la
ictericia de piel, mucosas y conjuntivas; el higado se percibia blando,
con percusion total de 7 cm. Las pruebas de funcién hepatica resulta-
ron con: bilirrubina total 21.04 mg/dL, bilirrubina directa 13.49 mg/
dL, bilirrubina indirecta 7.55 mg/dL (proteinas totales 5.63 mg/dL,
albimina 3.06 mg/dL, globulinas 2.57 mg/dL, AST 271 U/L, ALT 195
U/L, GGT 208 U/L, fosfatasa alcalina 546 U/L, DHL 295 U/L, proteina
C reactiva 0.3 mg/dL).
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En el ultrasonido abdominal se comprobé hepatomegalia y evidenci ~ Aceptade: 09 de abril 2018

una vesicula biliar esclero-atréfica. La determinacion de a-1 antitripsina Correspondencia
reportd 79 mg/dL (normal mas de 100 mg/dL), por lo que se sospeché Celso Tomds Corcuera Delgado
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El paciente tuvo seguimiento en consulta exter-
na, en el servicio de Gastronutricién cada dos
meses, con incremento paulatino del higado y
aumento persistente de las enzimas inflamato-
rias. Se efectué una nueva determinacién de
a-1 antitripsina, que reporté concentraciones
normales (232 mg/dL), al igual que las de ce-
ruloplasmina y cobre, con lo que se descart6
el diagndstico de enfermedad de Wilson. Al no
tener un diagndstico concluyente se prescribié
azatioprina y prednisona; sin embargo, no mos-
tr6 mejoria, por lo que se excluyé el diagnéstico
de hepatitis autoinmune.

El tercer ingreso, a los 9 meses de edad, fue por
fiebre cuantificada de 38.4 °C de una semana
de evolucion y distension abdominal importante,
secundaria a hepatoesplenomegalia, percusion
total de 15 cm e incremento continuo, asociada
con desnutricion grave.

A los 11 meses de edad se programé para pro-
tocolo de trasplante hepdtico, en el Hospital
Infantil de México, con diagndstico de cirrosis
criptogénica. El tratamiento médico consisti6 en
esomeprazol, vitamina K'y E, UDKA, rifaximina
y espironolactona.

El cuarto ingreso hospitalario fue a los 15 meses
de edad, debido a cuatro episodios de hemate-
mesis (dos con coagulos y dos frescos), ademas
de melena de dos dias de evolucién. Durante el
examen fisico se observo que el perimetro abdo-
minal descendia, pero con red venosa colateral,
telangiectasias e higado indurado.

A los 16 meses de edad se evidenciaron vdrices
esofagicas grado Ill de la clasificacién japonesa
y pangastropatia congestiva leve, por lo que se
realiz6 escleroterapia de varices esofagicas.

El quinto y Gltimo ingreso al hospital se registré
a los 18 meses de edad, por exantema vesicu-
lar generalizado de una semana de evolucién.

INV

El paciente tuvo fiebre de 39.1 °C, melena en
dos ocasiones, dermatosis polimorfa (maculas,
vesiculas y costras) generalizada, pruriginosa,
torax restrictivo, abdomen globoso a expensas
de ascitis, con red venosa colateral, telangiecta-
sias, higado indurado (percusién total de 9 cm)
y esplenomegalia hasta la cresta iliaca. Se inici6o
tratamiento con vitamina K por tiempo prolon-
gado, infusién de albimina al 5% y propanolol.
Se integré el diagnéstico de hepatopatia crénica
descompensada por varicela.

Al dia siguiente tuvo rectorragia y hemate-
mesis de 250 mL. Aunque se transfundié un
concentrado eritrocitario, se observo deterioro
hemodinamico, somnolencia, bradicardia y
dificultad respiratoria; se realizé intubacién
orotraqueal; durante la aspiracion se obtuvieron
200 mL de sangre fresca. Tuvo sangrado masivo
del tubo digestivo por ruptura de las vérices
esofagicas, que resulté en descompensacion de
la hepatopatia crénica por varicela. Se transfun-
dieron dos concentrados eritrocitarios y plasma
fresco congelado. Se inicié tratamiento con
andlogos de somatostatina (octreétida) y clin-
damicina por broncoaspiracién; sin embargo, la
evolucién no fue favorable y fallecié.

Comentario clinico
(Dra. Flora Zarate Mondragén)

La ictericia representa un reto diagndstico para el
clinico. Al inicio debe definirse si es provocada
por hiperbilirrubinemia indirecta o directa. Uno
de los problemas mas comunes es confundir la
ictericia fisiolégica o por leche materna con icte-
ricia originada por colestasis. Por tanto, cuando
el paciente manifiesta ictericia por mas de dos
semanas, hipocolia o acolia y coluria, debera
investigarse la causa.

En el caso aqui reportado se indicaron, ini-
cialmente, banos de sol, pues el diagnéstico

329



330

Acta Pediatrica de México

sugerente se asociaba con ictericia fisiologica,
pero al no desaparecer se practicaron pruebas
de funcionamiento hepdtico que resultaron
alteradas; el ultrasonido no mostré atresia de
vias biliares, por lo que fue enviado al Instituto
Nacional de Pediatria.

A su ingreso contaba con elementos suficientes
para recibir tratamiento por colestasis neonatal
prolongada, que se define como la concentra-
cién de bilirrubina directa mayor de 1 mg/dL en
caso de que la bilirrubina total sea de 5 mg/dL
0, bien, mas de 20% de la concentracién total
en caso de ser mayor de 5 mg/dL, con inicio
en los tres primeros meses del nacimiento y se
prolongue por mas de 15 dias. Ademds, a la ex-
ploracion fisica tenia ictericia y hepatomegalia.

La colestasis neonatal afecta a 1 de cada 2500
lactantes y su origen se relaciona con causas in-
fecciosas, anormalidades anatémicas del sistema
biliar, alteraciones endocrinas y genéticas, errores
innatos del metabolismo, exposicién a farmacos
o toxinas, alteraciones vasculares, etc. (Cuadro
1). Por ello, en pacientes con colestasis debe efec-
tuarse un andlisis cauteloso, con la finalidad de
establecer el diagnéstico certero. Por frecuencia y
urgencia en el diagnéstico, una de las enfermeda-
des que debe descartarse en primera instancia es
la atresia de vias biliares, pues representa la causa
mas comun de colestasis en 30-40% de los casos.
En este paciente, el cuadro clinico no report6 datos
de hipocolia ni acolia; sin embargo, las pruebas de
funcién hepdtica resultaron con elevadas concen-
traciones de ALT, AST y fosfatasa alcalina.

La gamaglutamiltranspeptidasa es un indicador
de dano canalicular de la atresia de vias biliares,
definida por la concentracién mayor de 300
UI/L. Nuestro paciente reporté 200 UI/L, cifras
no compatibles con el diagnéstico clinico ni de
laboratorio de atresia de vias biliares. Posterior-
mente se solicité un segundo ultrasonido, como
parte del protocolo diagnéstico de colestasis pro-
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Cuadro 1. Diagnéstico diferencial de colestasis neonatal

Atresia de vias biliares

Quiste de colédoco

Colelitiasis

Perforacién espontanea del conducto
biliar

Escasez de conductillos no sindro-
matica

Enfermedad de la placa ductal (fibro-
sis hepatica congénita-enfermedad
de Caroli)

Colangitis esclerosante neonatal

Hepatitis neonatal idiopatica

TORCH, VIH, Echovirus, adenovirus,

virus Coxsackies, virus de hepatitis B,

parvovirus B19, etc.

Bacterias: sepsis, sifilis, etc.
longada. Es un estudio accesible y minimamente
invasivo que aporta datos de gran relevancia para

Hongos: Candida, aspergillus

Hipopituitarismo
Hipotiroidismo

Deficiencia de a-1 antitripsina
Fibrosis quistica

Colestasis intrafamiliar progresiva
Tirosinemia

Galactosemia

Fructosinemia

Errores del metabolismo de los dci-
dos biliares

Hemocromatosis neonatal
Enfermedad de Gaucher
Deficiencia de lipasa acida lisosé-
mica (LIPA)

Enfermedad de Niemann-Pick tipo C
Alteraciones de la glucosilacion
Alteraciones peroxisomales
Sindrome de Dubin-Johnson y Rotor

Trisomia 21, 13, 18
Pérdida del brazo corto 5
Sindrome de Turner

Nutricién parenteral
Farmacos o drogas

Choque

Insuficiencia cardiaca

Lupus eritematoso neonatal
Linfohistiocitosis hemofagocitica
Leucemia neonatal

Hepatitis neonatal

Tipo1,2y3
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descartar la presencia de quiste de colédoco, he-
mangiomas o tumores hepdticos y dilataciones del
arbol biliar; ademas, permite estimar el tamafio
del higado y sus caracteristicas, y proporciona
datos sugerentes de atresia de vias biliares, como
la presencia del cono fibroso en forma triangular
y, ecogénicamente, denso en la porta hepatis, en
la bifurcacién craneal de la vena porta. Su valor
predictivo positivo es de 95%, aunque este signo
es dependiente del operador del estudio.

El cordén fibroso también puede estar enmas-
carando inflamacion difusa del parénquima
hepatico. Nuestro paciente no reporté signos
sugerentes de atresia de vias biliares. La biop-
sia hepatica puede orientar a una obstruccién
canalicular cuando estdn presentes marcado-
res tipicos como: proliferacion de conductos
biliares, lagos y tapones que afectan todos los
espacios porta; sin embargo, depende del mo-
mento en que se obtenga; por ejemplo, cuando
se realiza tempranamente, antes de las 6 semanas
de vida, los hallazgos distintivos pueden no estar
presentes. La biopsia obtenida en el paciente de
este estudio no mostré datos compatibles con
obstruccién biliar. Figura 1

INV

Cuando los hallazgos clinicos y los estudios de
laboratorio y gabinete no orientan al diagnéstico
de atresia de vias biliares debe establecerse el
diagnéstico diferencial con otras enfermedades.
Para descartar las causas infecciosas se realiza un
perfil TORCH completo y se solicitan radiografias
de huesos largos; cuando el paciente muestra
datos de infeccion aguda deben tomarse cultivos
microbianos. Nuestro paciente reporté negativo
el perfil TORCH, las radiografias de huesos largos
no mostraron alteraciones, ni se encontraron
datos clinicos ni de laboratorio para sospechar
un cuadro de sepsis.

Posteriormente deben descartarse los errores
innatos del metabolismo y enfermedades por
depésito, por ejemplo: deficiencia de a-1 anti-
tripsina, una enfermedad metabdlica importante
que requiere trasplante hepdtico; por tanto, es
importante determinar la concentracién de o-1
antitripsina y detectar sus alelos en suero. En el
caso aqui expuesto, el primer andlisis reportd
concentraciones por debajo de los limites de
referencia, por lo que se sospechd esta enfer-
medad; sin embargo, la biopsia no se relacion6
con este diagnéstico, si bien es cierto que la

Figura 1. A: Espacio porta con infiltrado linfohistiocitico leve inespecifico, sin proliferacion de conductos ni
tapones biliares. B: lobulillo con colestasis intracitopldsmica e intracanalicular, y degeneracién plumosa de
los hepatocitos.
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deficiencia de a-1 antitripsina puede presentar
cualquier espectro de dano detectado en la
biopsia hepatica, en este caso no se encontraron
los marcadores tipicos y al repetir el estudio de
laboratorio no se observaron alteraciones. La
o-1 antitripsina es una proteina reactante de fase
aguda; por tanto, en pacientes con algin pro-
ceso inflamatorio hepético puede estar elevada
y enmascarar la enfermedad, por lo que debe
efectuarse la medicién-deteccion de los alelos.

A nuestro paciente también se le practicé el ta-
miz metabdlico ampliado, que permite descartar
errores innatos del metabolismo de moléculas
pequefias y determina la concentracién de sus-
tancias que se acumulan en la sangre y orina,
como: tirosina, fenilalanina, galactosa, fructosa,
acidos organicos (orina), etc.; entonces, al no
detectar elevadas concentraciones de estos me-
tabolitos, se descartan tales enfermedades. No
obstante, al no establecer el diagnéstico definiti-
vo, se estudio la posibilidad de tirosinemia, con
la medicién en orina y suero de succinil-acetona,
pero también se descart6 esta enfermedad.
También se descartaron: enfermedad de Wilson
(medicion de ceruloplasmina y cobre en suero
y orina) y deficiencia de lipasa acida (medicién
enzimatica). La biopsia hepatica, ademas del
diagnostico de obstruccién, es dtil para es-
tablecer el diagndstico de enfermedades por
atesoramiento (glucogenosis, Wolman, Gaucher,
etc.), que también se descartaron. La biopsia
de nuestro paciente s6lo demostré inflamacién
inespecifica con datos de cirrosis. Figura 2

Otra causa de colestasis que debe considerarse
es la hepatitis autoinmune; sin embargo, al no
encontrar un origen especifico, se prescribio
tratamiento de prueba con prednisona y azatio-
prina, pero al no obtener reaccién satisfactoria
(disminucién del cuadro clinico y normalizacion
de las pruebas de funcionamiento hepatico), se
suspendio el tratamiento y descart6 este diag-
nostico.
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Otra enfermedad importante en los Gltimos afos
es la colestasis intrahepatica familiar progresiva,
que representa un conjunto de enfermedades
autosémicas recesivas que alteran la formacién
de la bilis; sin embargo, segin el tipo, suelen
detectarse concentraciones bajas o normales
de GGT, con colesterol normal (datos que el
paciente no tenfa) y en la biopsia se observa
colestasis intracanalicular y citoplasmatica con
dafio hepatocelular, manifestado con pérdida
de la arquitectura normal, con transformacién
gigantocelular y pseudoacinos; en estadios mas
avanzados hay escasez de conductos. Sin em-
bargo, el diagnéstico se establece con estudios
moleculares.

Puesto que el paciente no tenia causa especi-
fica, pero mostraba datos clinicos de cirrosis,
se envid a trasplante hepdtico; sin embargo,
esta posibilidad no se concret6 y el paciente
tuvo todas las complicaciones secundarias a la
cirrosis: hipertensién portal (varices esofagicas,
hiperesplenismo, ascitis) e inmunodeficiencia
secundaria (desnutricion grave), lo que origind
su deceso, por complicaciones de la infeccion
por virus de la varicela.

La evolucién clinica desfavorable, la progresion
rapida a cirrosis descompensada y el ultrasonido
con reporte de vesicula biliar esclero-atréfica
fueron indicaciones para repetir la biopsia en
busca de diagnésticos diferenciales o datos de
obstruccién.

Comentario anatomopatolégico

(Dr. Celso Tomas Corcuera Delgado)

Se realizé la autopsia completa. De manera
externa mostraba ictericia intensa, afectacion de
la piel y todas las mucosas. El higado estaba au-
mentado de peso y tamano (480 vs 350 g), tenia
tinte verdoso, nodularidad difusa y consistencia
aumentada. No tenia la vesicula biliar; las vias
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Figura 2. A y B (tincién PAS): parénquima hepatico con distorsién de la arquitectura lobulillar, se delimita el
parénquima hepatico en nédulos irregulares y pequenos grupos de hepatocitos residuales atrapados por la
fibrosis que se origina en los espacios porta, rompe la placa limitante y forma algunos puentes porto-portales.

biliares extrahepéticas se palparon de consistencia
fibrosa y en los cortes seriados no se evidenci6 luz
permeable. El bazo también estaba aumentado de
tamafo y peso (150 vs 35 g). Figura 3

Los cortes histolégicos adyacentes al pancreas
mostraron el conducto colédoco (conducto
biliar comin) con obliteracién parcial de la
luz, debido a estenosis fibrosante. El conducto

Figura 3. Hepatoesplenomegalia. Higado verdoso
con nodularidad difusa y ausencia de vesicula biliar.

hepatico comtn solo mostré un cordén fibroso
sin remanentes de la via biliar. Figura 4

Los cortes del parénquima hepatico exhibian
tabiques fibrosos que disecaban y rodeaban
nédulos redondeados e irregulares de hepatoci-
tos, que a diferencia de otras formas de cirrosis
éstas son caracteristicas de la cirrosis biliar. Los
islotes parenquimatosos estaban deglutidos por
mas tejido fibroso y edema; no obstante, en la
biopsia las bandas de tejido fibroso fueron mas
amplias y el higado tenfa estructura mixta micro
y macronodular. Figura 5

Con estos hallazgos, el diagnéstico estuvo repre-
sentado por la enfermedad principal:

I. Atresia biliar perinatal (colangiopatia
obliterante inflamatoria progresiva) no
corregible (tipo I1I')

1. Obliteracién fibrosa de la vesicula biliar
y de la via biliar extra e intrahepatica.

2. Historia clinica de vesicula biliar
esclero-atrofica.
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Figura 4. (Tricrémico de Masson). A: conducto colédoco con obliteracién fibrosa acentuada y remanente de
epitelio biliar. B: cordén fibroso del conducto hepatico comdin.

Figura 5. A (vista panoramica): cirrosis biliar. B (acercamiento): proliferacién de conductos portales y neoco-
langiolos con tapones de bilis en la luz.

1I. Cirrosis biliar obstructiva micro y macro- 2. Colestasis multivisceral (higado, glan-
nodular secundaria dulas suprarrenales, rifién, ganglios
Se encontraron complicaciones propias linfdticos, bazo y médula 6sea).
de la atresia biliar, representadas por: 3. Encefalopatia hepatica.

a. Degeneracion astrocitica de Alzhe-

I1l. Datos anatomicos de insuficiencia hepa- imer tipo Il
tica

b. Historia clinica de hiperamonemia

1. Ictericia generalizada. 4. Edema escrotal
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1V. Datos anatémicos de hipertension portal

1. Ascitis de 350 mL
2. Circulacién colateral
3. Varices gastro-esofagicas
4. Esplenomegalia congestiva (150g vs
35g)
V. Pancreatitis biliar intersticial aguda leve y
multifocal

Como enfermedades concomitantes se
establecieron:

VI. Desnutricion moderada estimada por el
indice Kanawati-McLaren

VII. Infeccion por varicela con necrosis hepa-
tica multifocal y nefritis intersticial

DISCUSION
(Dra. Cecilia Ridaura Sanz)

La atresia de vias biliares se define como una
colangiopatia inflamatoria fibrosante que afecta
el arbol biliar extra-hepatico, lo que resulta en
destruccién y obstruccion del conducto biliar. El
proceso obliterante varia en cuanto al tiempo de
evolucién y puede afectar diferentes segmentos
del arbol biliar. El fenotipo de atresia de vias bi-
liares puede representar el proceso final comin
de diversas enfermedades.'* Se reconocen dos
formas de atresia de vias biliares:* la mas comun
es la forma perinatal, que representa la mayo-
ria de los casos, donde los nifos suelen tener
apariencia sana y peso promedio; sin embargo,
tienen antecedente de heces pigmentadas al
nacimiento que evolucionan a acolia, con sub-
siguiente manifestacion de ictericia entre las 4 y
8 semanas de edad. La forma embriénica o fetal
mas frecuente ocurre en 10-35% de los casos.*
Estos nifios padecen acolia y colestasis desde
el nacimiento, son prematuros o hipotréficos y
muestran anomalias congénitas asociadas, como
poliesplenia y asplenia, defectos cardiovascu-
lares, situs inversus abdominal, malrotacion
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intestinal y otras malformaciones de la vena
porta y arteria hepatica, y su pronéstico es malo.®

La forma perinatal, como la ocurrida en el
paciente de este estudio, quiza fue provocada
por multiples factores; sin embargo, resalta la
intervencion de agentes virales o téxicos en in-
dividuos con predisposicion genética. La forma
fetal es resultado de un defecto de la morfo-
génesis, ya sea por malformacién primaria o
interrupcion del desarrollo en etapas tempranas
de la formacién de la placa biliar asociada con
el sindrome de poliesplenia.®®

La clasificacion anatémica de atresia de vias bilia-
res mejor comprendida es la del registro japonés
(revisada por Ohi)? que incluye: tipo |, atresia del
conducto colédoco (10% de los pacientes); tipo
Il, atresia del conducto hepético comin (2% de
los pacientes); y tipo Ill, atresia de la porta hepatis
(88% de los casos). Los términos “corregible” o
“no corregible” se refieren a la posibilidad de
practicar una reseccion del segmento obliterado
y anastomosis de las porciones permeables, como
sucede en pacientes cuando solo se oblitera en
forma segmentaria el colédoco o del conducto he-
patico comdn. En la actualidad esta clasificacion
ha perdido significado, debido a los procedimien-
tos quirdrgicos de reparacion del arbol biliar. En
el caso que presentamos, la obliteracion abarco
todo el arbol biliar, por lo que se establecié la
clasificacién “no corregible tipo I11”.

Un aspecto importante de comentar en este caso
es la utilidad de la biopsia hepatica para definir
si existe o no obstruccién extra-hepdtica. Los
criterios histolégicos utilizados para distinguir
entre hepatitis neonatal y atresia biliar, que
representan las dos alteraciones mas frecuentes
de colestasis neonatal prolongada, se muestran
en el cuadro 2.

Un estudio efectuado en el Instituto Nacional
de Pediatria, en el que seleccionaron 110 nifios
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Cuadro 2. Criterios histolégicos para el diagnéstico diferencial entre atresia biliar y hepatitis neonatal

Hepatitis neonatal Atresia de vias biliares

Proliferacion de conductos biliares interlobares
Proliferacién de colangiolos (ductular)
Tapones biliares en conductos interlobares

Edema vy fibrosis portal

Hematopoyesis
Células gigantes multinucleadas

Alteracién de la arquitectura lobulillar

Focal e irregular

Focal en colestasis prolongada

Variable, tardia e irregular

Si, acentuada y universal

Si, universal
No Si
Constante, temprana, progresiva
y universal
St No u ocasional
St St
St En fases tardia “cirrosis biliar”

Fuente: Ridaura CS. Biopsia hepdtica. Acta Pedidtrica México. 2008;29(4):216-226

con colestasis neonatal prolongada, para com-
parar la sensibilidad, especificidad y valores
predictivos positivos de las caracteristicas cli-
nicas, concentracién de bilirrubina, evaluacién
de gammagrafia hepéatica y biopsia hepdtica
por puncién reportd que esta Gltima ofrece los
mejores valores predictivos para distinguir entre
enfermedad obstructiva extra-hepatica versus no
obstructiva.'®

Este método reporta algunos resultados falsos
negativos para obstruccion. Uno de ellos implica
obtener la biopsia en etapas tempranas y el otro
es la obtencion de tejido hepatico insuficiente o
inadecuado, como el que se aplico en el presente
caso. La biopsia estudiada en nuestro paciente
estaba fragmentada y revelé un proceso de ci-
rrosis, establecido por la coexistencia de grandes
bandas de fibrosis. Esa fibrosis provocé frag-
mentacion del tejido, por lo que la mayor parte
de los fragmentos analizados solo mostraron la
parte del lobulillo sin fibrosis. En los pacientes
con cirrosis biliar en etapa avanzada pueden
observase zonas de fibrosis con desaparicion
de los conductos interlobares y, por tanto, los
criterios de obstruccién no son evidentes. Como
se aprecia en la Figura 2, la fibrosis no mostr6
conductos evaluables, lo que impidio establecer
el diagndstico definitivo en vida.

Pese a lo anterior, el pronéstico del paciente no
habria cambiado, pues debido a la demoraen la
atencion médica, la Unica posibilidad terapéu-
tica pudo ser el trasplante hepatico, porque se
ha demostrado que la cirugia de porto-entero-
anastomosis (operacion de Kasai) es poco exitosa
en pacientes con cirrosis biliar establecida."

La causa de muerte del paciente obedecié a
complicaciones de la enfermedad biliar; la va-
ricela en sus Gltimos dias pudo agravar el dano
hepdtico, pues se encontraron datos de infeccion
en algunos hepatocitos; sin embargo, al no ser la
causa inmediata del fallecimiento, se consideré
como enfermedad contribuyente.

CONCLUSION

Los pacientes con atresia de vias biliares sue-
len diagnosticarse en etapas tardias en nuestro
medio, con subsiguiente fallecimiento en
forma temprana. Diversos estudios exponen
que a pesar del éxito transitorio de la porto-
entero-anastomosis, la mayoria de los pacientes
requiere trasplante hepatico a largo plazo. En
nuestro caso no se llevé a cabo el tratamiento
quirdrgico, debido a que el diagnéstico se esta-
blecié de manera postmortem. Por lo tanto, no
fue posible beneficiarlo del tratamiento vigente
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recomendado. La biopsia hepdtica por puncién
es un excelente método diagnéstico que debe
interpretarse estableciendo la correlacién con el
contexto clinico y en caso de persistir los datos
de obstruccion debe repetirse o proceder a la
exploracion directa de la via biliar a través de
laparotomia diagndstica.
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