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Escasez de conductos biliares intrahepaticos

INTRODUCCION
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RESUMEN: La escasez o pobteza de conductos biliates intrahepéticos (ECBI) es un raro sin-
drome que cursa con colostasis en la etapa neonatal o del lactante pequefio. Se define
como la disminucién en el nimero de conductos biliares intetlobulillares, utilizando,
para ello, el cociente entre el niimero de tractos portales desprovistos de conductos y el
nimero total de espacios porta. Aportamos el caso de un lactante de dos meses de vida
que ingresé en nuestro servicio por ictericia prolongada y aparicién espontinea de un
hematoma de gran tamafio en pared toricica. Planteamos el diagnéstico diferencial con
otros cuadros que cursan con la misma sintomatologia y describimos la posible evolucion
y los Gltimos avances en su tratamiento. PALABRAS CLAVE: ICTERICIA COLOSTATICA. ESCA-
SEZ DE CONDUCTOS BILIARES INTRAHEPATICOS. SIND. DE ALAGILLE.

PAUCITY OF INTRAHEPATIC BILE DUCTS. (SUMMARY): Paucity of intrahepatic bile
ducts (P.LB.D.) is 2 uncommon syndrome that products cholestasis in neonatal ot toddler
age. Ii. is defined as a reduction in the number of interlobular bile ducts using the ra-
tio of the number of portal tracts devoid of bile ducts to the total number of portal
tracts. We report the case of a two months old boy admitted in our hospital by prolon-
ged jaundice and very large spontancous blood tumor in chest wall. We ptesent the dif-
ferencial diagnosis whith others syndromes whith similar syntomatology and we describe
the evolution and the recents advances in treatment. KEY WORDS: CHOLESTATIC JAUNDI-
CE. PAUCITY OF INTRAHEPATIC BILE DUCTS. ALAGILLE SYNDROME.

poplasia de conductos biliates intrahepiti-
cos. Hoy sin embargo parece mids correcto

La ictericia colostatica en el neonato y
lactante pequefio continda siendo un reto
para el pediatra que debe llevar a cabo el
diagndstico diferencial entre cuadros como
la hepatitis neonatal idiopitica, el déficit
de alfa-1-Antitripsina o el denominado
pobreza o escasez de conductos biliares in-
trahepaticos. El primer caso de este sin-
drome fue publicado por Mac Mahon (1)
en 1952 y fue descrito entonces como ci-
rrosis biliar congénita o también como hi-

hablar de escasez o pobreza de conductos
intrahepiticos, ya que esta definicidn no
implica una determinada fisiopatologia. La
lesién histolégica se define como una dis-
minucién én el cociente entre conductos
biliares interlobulares y el nimero de espa-
cios porta (2);, en nifios normales este co-
ciente se sittia entre 0,9 y 1,8. También se
puede utilizar el cociente entre el ndmero
de espacios porta desprovistos de conductos
y el ntimero total de espacios, considerin-
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dose diagnostico si es inferior a 0,5. Se
deben revisar al menos 10 dreas porta.

A continuacidn se presenta un caso cli-
nico que fue diagnosticado de pobreza o
escasez de conductos biliares intrahepati-
cos y que no responde a ninguno de los
cuadros familiares de coldstasis intrahepi-
tica persistente.

CASO CLINICO

Lactante de dos meses que ingresa por
presentar de forma espontinea hematoma
en torax e ictericia prolongada. Entre sus
antecedentes destaca un peso al nacimien-
to de 2.440 Kg. Seguia lactancia materna
exclusiva hasta el momento del ingreso.

A la exploracion fisica presenta un peso
de 4080 Kg. (< P3). Talla de 56 cm. (Py).
Ictericia de piel y mucosas, hematoma de 4
por 5 cm. en hemitorax izquierdo, soplo
sistolico II/VI de predominio en foco pul-
monat, hepatomegalia y esplenomegalia de
uno y dos cm. respectivamente.

En exploraciones complementarias des-
taca: SANGRE: Hematies: 3.750.000, Hb.:
10,2 grs./dl., Hto.: 30,1 %, vcM: 80,3
fl., HCM: 27,2 pg. Plaquetas: 631.000.
GOT y GPT de 173 y 174 respectivamente,
YGT: 1357, B.T. de 10 mgts. %, B.D.: 5,3
mgr. %; déficit importante de factores de
coagulacién Vit. K dependientes, con
tiempo de protrombina < 10 %. a-1-
Antitripsina: 286. Serologia TORCH y He-
patitis B: negativa. La ecocardiografia fue
informada como normal.

Ante la sospecha diagnéstica de icteri-
cia colostdtica se realiza gammagrafia de
vias biliares que no es concluyente, por lo
que se decide laparotomia exploradora y
en su caso terapautica. En colangiografia
intraoperatoria pasa contraste sin dificul-
tad a duodeno. Se toma biopsia hepitica
que es informada con el diagnéstico de
pobreza o escasez de conductos biliares in-
trahepiticos (Fig. 1).
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BG. 1. Detalle de un area portal que muestra
ausencia de conductos biliares. Tricromico de Masson
X 160 aumentos originales

Durante su ingreso se remonta estado
general con transfusion de concentrado de
hematies y administracién de Vit. K por
via parenteral. Se instaura posteriormente
alimentacion con dieta semielemental y
Fenobarbital. En la evolucidon se objetiva
curva ponderal ascendente en P; y mejoria
de parimetros analiticos, salvo yGt y Fos-
fatasa Alcalina que persisten en valores de
1221 y 1234 respectivamente.

DiscusION

El sindrome de pobreza o escasez de
conductos biliares intrahepaticos (ECBI) se
caracteriza por una lesidn histoldgica que
se define como una disminucion del na-
mero de conductos biliares interlobulilla-
res y que puede estar presente ya al naci-
miento o ser adquirida.

Patogénicamente puede ser debido a
una alteracién en el desarrollo de los con-
ductos o bien la manifestacién de la des-
truccibn de unos conductos previamente
bien desarrollados. Para llevar a cabo el
diagndstico se precisa revisar al menos diez
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areas porta y establecer como patolégicos Se encuadra en el amplio grupo de enfer-
el cociente entre el niimero de conductos medades que se manifiesta como coléstasis
y el nimero de espacios potta o el cocien-  en la etapa neonatal o del lactante pequefio.
te niimero de espacios porta desprovistos  Una clasificacion de esos sindromes de colds-
de conductos entre niimero total de espa-  tasis en la infancia podria ser la que aparece

c10s.

en la Tabla I, modificada de Fitzgerald.

TaBiA 1. COLESTASIS NEONATAL: CLASIFICACION ETIOLOGICA

1. Trastornos extrahepiticos:

OmEgOwR

Auresia de vias biliares.

Hipoplasia de vias biliares.

Estenosis del conducto biliar.

Anomalias de la unién colédoco-pancreo-ductal.
Perforacién espontdnea del conducto biliar.
Masa.

Tapén. de bilis/moco.

2. Trastornos intrabepiticos:

A

Idiopiticos:

1. Hepatitis neonatal idiopatica.

2. Colestasis intrahepitica persistente:
a) Displasia de arteria hepitica (Alagille).
b) Enf. de Byler.
c) Defectos en el metabolismo del icido biliar.
d) Sind. de Zellweger.
e) Escasez no sindrémica de conductos biliares.

Anatémicas:
1. Enfermedad de Caroli.

Trastornos metabdlicos:

1. De los amino4cidos: Tirosinemia.
2. De los lipidos: Wolman, Niemann-Pick, Gaucher.
3. De los carbohidratos: Galactosemia, Fructosemia, Glucogenosis ti-
po IV.
4. Ottas:
Déficit de o - 1 - Antitripsina, Cirrosis quistica, Hipopituitatis-
mo idiopatico, hipotiroidismo etc.
Hepatitis:
1. Infecciosa.
2. Téxica: Nutricién parenteral, sepsis.
Genéticas o Cromosdémicas:

1. Trisomia E.
2. Sind. de Down.
3. Sind. de Donahue.

Diversos:

1. Histiocitosis X.

2. Shock.

3. Obstruccién intestinal.
4. Sind. de poliesplenia.
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La etiologia sigue siendo desconocida
en muchos de los casos. Se han propuesto
varias teorfas que intentan dar una res-
puesta global a este tema. Balistreri indicd
que la atresia biliar extrahepitica podiia
ser el resultado de una obliteracién pro-
gresiva de los conductos, con mayor o me-
nor afectacién intrahepitica y a partir de
la accién de un virus. La accibn persistente
de un virus podria ser también la etiologia
de algunas formas esporddicas, no familia-
res de hepatitis neonatal idiopdtica. Sin
embargo, las formas familiares de colosta-
sis, o hepatitis idiopéticas neonatales como
consecuencia de coléstasis intrahepiticas,
podrian ser enfermedades genéticas que se
manifiestan como alteraciones en la sinte-
sis de dcidos biliares o en los procesos ex-
cretores (3).

Dentro del grupo denominado colésta-
sis intrahepdtica persistente se incluyen
enfermedades distintas, algunas de ellas
con afectacién exclusivamente hepidtica, si
bien otras pueden tener manifestaciones
en 6rganos diferentes. El dGnico dato co-
~miin entre todos ellos es la presencia de
runa elevacion de los niveles de 4cidos bi-
liares, con o sin ictericia, a menudo pruri-
to y en cualquier caso hallazgos histoldgi-
cos claros de coléstasis (4). No estd clara la
nomenclatura de estas enfermedades y por
lo tanto resulta dificil establecer una clasi-
ficacidn.

Se describen tres posibles mecanismos
patogénicos (5): Fracaso parcial o comple-
to en la formacidén, destruccién activa de
conductos ya formados y atrofia,

Los signos, sintomas, prondstico y tra-
tamiento dependen de la enfermedad aso-
ciada con la ECBI.

Nuestro enfermo no presenta manifes-
taciones extrahepiticas como las descritas
en ¢l sindrome de Alagille (6), o en el
sindrome de Zellweger (7).

Clasicamente se han involucrado en la
etiologfa de este cuadro agentes como el de
la hepatitis B, la rubeola, citomegalovirus o
reovirus 3, hoy esta afirmacién resulta muy
controvertida. En nuestro paciente los estu-
dios seroldgicos resultaron negativos.

Por dltimo se ha descrito un pequefio
grupo de casos que no responden a los sin-
dromes antes citados, caracterizados por
una imagen histoldgica tipica de ECBI, a
menudo con un bajo peso al nacimien-
to, ictericia, niveles elevados de colesterol,
transaminasas y fosfatasas alcalinas. Alagille
(8) establecid para ellos un peor pronéstico,
con evolucion a cirrosis y muerte en 8 de 18
casos. Sin embargo, en otros 8 casos la icte-
ricia disminuyd e incluso desaparecid.

Para los enfermos con mala evolucion
hoy estd indicado el trasplante hepidtico y
para todos ellos el propio de la coléstasis
persistente que debe incluir aporte suple-
mentario de vitaminas liposolubles, oli-
goelementos y agentes coleréticos.

Nuestro paciente puede ser encuadra-
do en este grupo denominado no sindtd-
mico, que dada su heterogénea evolucién,
probablemente incluya varias enfermeda-
des de distinta etiologia.
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