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Escasez de conductos biliares intrahepáticos 

J. G. GARC~A-PARDO RECIO ' ,  C. FACHAL - , J. SÁNCHEZ MART~N ', 

J. GONZÁLEZ DE LA ROSA ' y J. M. MERINO ARRIBAS " 

RESUMEN: La escasez o pobreza de conductos biliares intrahepáticos (ECBI) es un raro sín- 
drome que cursa con colóstasis en la etapa neonatal o del lactante pequeño. Se define 
como la disminución en el número de conductos biliares interlobulillares, utilizando, 
para ello, el cociente entre el número de tractos portales desprovistos de conductos y el 
número total de espacios porta. Aportamos el caso de un lactante de dos meses de vida 
que ingresó en nuestro servicio por ictericia prolongada y aparición espontánea de un 
hematoma de gran tamaño en pared torácica. Planteamos el diagnóstico diferencial con 
otros cuadros que cursan con la misma sintomatología y describimos la posible evolución 
y los últimos avances en su tratamiento. PALABRAS CLAVE: ICTERICIA COLOSTÁTICA. ESCA- 
SEZ DE CONDUCTOS BILIARES INTRAHEPÁTICOS. SIND. DE ~ A G I L L E .  

PAUCITY OF INTRAHEPATIC BILE DUCTS. (SUMMARY): Paucity of intrahepatic bile 
ducts (P.I.B.D.) is a uncommon syndrome that products cholestasis in neonatal or toddler 
age. It. 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 spontaneous blood tumor in chest wall. We present the dif- 
ferencial diagnosis whith others syndromes whith similar syntomatology and we describe 
the evolution and the recents advances in ueatment. KEY WORDS: CHOLESTATIC JAUNDI- 

CE. PAUCITY OF INTRAHEPATIC BUE DUCTS. ALAGILLE SYNDROME. 

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

poplasia de conductos biliares intrahepáti- 
cos. Hoy sin embargo parece más correcto 
hablar de escasez o pobreza de conductos 
intrahepáticos, ya que esta definición no 
implica una determinada fisiopatología. La 
lesión histológica se define como una dis- 
minución en el cociente entre conductos 
biliares interlobulares y el número de espa- 
cios porta (2); en niños normales este co- 
ciente se sit& entre 0,9 y 1,8. También se 
puede utilizar el cociente entre el número 
de espacios porta desprovistos de conductos 
y el número total de espacios, considerán- 
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dose diagnóstico si es inferior a 0,5. Se 
deben revisar al menos 10 áreas porta. 

A continuación se presenta un caso clí- 
nico que fue diagnosticado de pobreza o 
escasez de conductos biliares intrahepáti- 
cos y que no responde a ninguno de los 
cuadros familiares de colóstasis intrahepá- 
rica persistente. 

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

A la exploración física presenta un peso 
de 4080 Kg. (<  P3). Talla de 56 cm. (P,,). 
Ictericia de piel y mucosas, hematoma de 4 
por 5 cm. en hemitórax izquierdo, soplo 
sistólico IIIVI de predominio en foco pul- 
monar, hepatomegalia y esplenomegalia de 
uno y dos cm. respectivamente. 

En exploraciones complementarias des- 
taca: SANGRE: Hematíes: 3.750.000, Hb. : 
10,2 grs./dl., Hto.: 30,l %, 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 mgrs. %, B.D.: 5,3 
mgr. %; déficit importante de factores de 
coagulación Vit. K dependientes, con 
tiempo de protrombina < 10 %. a-l- 
Antitripsina: 286. Serología TORCH y He- 
patitis B: negativa. La ecocardiografía fue 
informada como normal. 

Ante la sospecha diagnóstica de icteri- 
cia colostática se realiza garnmagrafía de 
vías biliares que no es concluyente, por lo 
que se decide laparotomía exploradora y 
en su caso terapáutica. En colangiografía 
intraoperatoria pasa contraste sin dificul- 
tad a duodeno. Se toma biopsia hepática 
que es informada con el diagnóstico de 
pobreza o escasez de conductos biliares in- 
trahepáticos (Fig. 1). 

FrG. 1. Detalle de un área portal que muestra 
ausencia de Co%du~tO~ biliares. Tricrómico de Masson 

X 160 aumentos anginales 

Durante su ingreso se remonta estado 
general con transfusión de concentrado de 
hematíes y administración de Vit. K por 
vía parenteral. Se instaura posteriormente 
alimentación con dieta semielemental y 
Fenobarbital. En la evolución se objetiva 
curva pondera1 ascendente en P3 y mejoría 
de parámeuos analíticos, salvo yGt y Fos- 
fatasa Alcalina que persisten en valores de 
122 1 y 1234 respectivamente. 

El síndrome de pobreza o escasez de 
conductos biliares intrahepáticos (ECBI) se 
caracteriza por una lesión histológica que 
se define como una disminución del nú- 
mero de conductos biliares interlobulilla- 
res y que puede estar presente ya al naci- 
miento o ser adquirida. 

Patogénicamente puede ser debido a 
una alteración en el desarrollo de los con- 
ductos o bien la manifestación de la des- 
trucción de unos conductos previamente 
bien desarrollados. Para llevar a cabo el 
diagnóstico se precisa revisar al menos diez 
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áreas porta y establecer como patológicos Se encuadra en el amplio gmpo de enfer- 
el cociente entre el número de conductos medades que se manifiesta como coléstasis 
y el número de espacios porta o el cocien- en la etapa neonatal o del lactante pequeño. 
te número de espacios porta desprovistos Una clasificación de esos síndromes de colós- 
de conductos entre número total de espa- tasis en la infancia podría ser la que aparece 
cios . en la Tabla 1, modificada de Fitzgerald. 

TABLA 1. COLESTASIS NEONATAL: CLASIFICACIÓN ETIOLÓGICA 

1. Trastornos extrahepáticos: 
A. Atresia de vías biliares. 
B. Hipoplasia de vfas biliares. 
C. Estenosis del conducto biliar. 
D. Anomalíai de la unión colédoco-pancreo-ductal. 
E. Perforación espontánea del conducto biliar. 
F. Masa. 
G.  Tapón. de bilis/moco. 

2.  Trastornos intrahepáticos: 
A. Idiopáticos: 

1. Hepatitis neonatal idiopática. 
2 .  Colestasis intrahepática persistente: 

a) Displasia de arteria hepática (Alagille). 
b) Enf. de Byler. 
C) Defectos en el metabolismo del ácido biliar. 
d) Sind. de Zellweger. 
e) Escasez no sindrómica de conductos biliares. 

B. Anatómicas: 
1. Enfermedad de Caroli. 

C. Trastornos metabólicos: 
1. De los aminoácidos: Tirosinemia. 
2 .  De los lípidos: Wolman, Niemann-Pick, Gaucher. 
3. De los carbohidratos: Galactosemia, Fructosemia, Glucogenosis ti- 

po IV. 
4. Otras: 

Déficit de m - 1 - Antitripsina, Cirrosis quística, Hipopituitaris- 
mo idiopático, hipotiroidismo erc. 

D. Hepatitis: 
1. Infecciosa. 
2 .  Tóxica: Nutrición parenteral, sepsis. 

E. Genéticas o Cromosómicas: 
1. Trisomia E. 
2 .  Sind. de Down. 
3. Sind. de Donahue. 

F. Diversos: 
1. Histiocitosis X. 
2 .  Shock. 
3. Obstrucción intestinal. 
4. Sind. de poliesplenia. 
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