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tecedentes

finición finición ColestasisColestasis dismin
retención dentro del hígado de 

tid l i t tivertidos en el intestino

Se reconoce por elevación de BilSe reconoce por elevación de Bil
biliares que evidencian la disfunc

ColestasisColestasis y aumento de BD no sy aumento de BD no s
recuentemente están ligados. MM

Distinguir Ictericia de colestasis. 
Colestasis es condición generaColestasis es condición generaColestasis es condición generaColestasis es condición genera
diagnóstico y tratamiento espediagnóstico y tratamiento espe

nución  producción o flujo de bilis
los componentes que normalme
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ción hepatobiliar

son sinónimos son sinónimos pero 
Marcador clínico prácticoMarcador clínico práctico
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CLASIFICACIÓN          biliar – o
hepatoc

Prevalencia 1 en 2500 RN térmPrevalencia 1 en 2500 RN térm

Primeros meses causas: 25-40
25% d

obstructiva (extra-intrahepática)
celular

minomino

0% Atresia Vías Biliares
desordenes genéticos varios



RESIA DE VIAS BILIARES RESIA DE VIAS BILIARES 

sa frecuente de colestasis en los
valencia 1 en 6000 RN vivos envalencia  1 en 6000 RN vivos en
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Momento de diagnóstico esMomento de diagnóstico esMomento de diagnóstico esMomento de diagnóstico es
PortoenteroanastomosisPortoenteroanastomosis (c(c

recuperación recuperación 

ai  60 días de vida 70% reestable

> 90 días < 25% presentan flujo

pa mejor evolución (no evaluación sist
ntros especializados

ejo diagnóstico tardío: controversial.

peración flujo 13 35% diagnosticadoperación flujo 13 - 35% diagnosticado
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cirugía Kasai) y optimizar la cirugía Kasai) y optimizar la 
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ecerá flujo
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olución largo plazo   743 pacientes A

sobrevida híga

ió K i li t doperación Kasai se realizara antes d
trasplantes anuales en menores de

cesidad de pesquisa neonatalcesidad de pesquisa neonatal

AVB

ado nativo: 2 años 57,1%
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15 años  28,5%
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e 16 años en Francia

Pediatrics 2009,123:1280

l: aplicación tarjetas                 l: aplicación tarjetas                 
l i ét i d t i fl i ét i d t i fcolorimétricas de materia feccolorimétricas de materia fec

Hepatology 2011; 53:20
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rmedad Presentación
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rmedad                       Presentación  
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                 Radiología       Gen     Fun
G

n Situs o 
lt ios alteraciones 

vasculares
5 -10%
Probable 
ausencia
vesícula

l Ecografía
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RMALIDADES VIA BILIAR EXTRAHE
rmedad Presentación R
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rmedad Presentación R
ERMEDADES HEPATOCELULARESERMEDADES HEPATOCELULARES
rmedad Presentación R
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ERMEDADES HEPATOCELULARESERMEDADES HEPATOCELULARES

rmedad Presentación R

GGT normal o baja
Diarrea crónica. Biopsia 
electromiografia

GGGGT baja o normal. 
Biopsia y electromiografía

GGT elevada
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ORES INNATOS DEL METABOLISMORES INNATOS DEL METABOLISM
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ABOLISMO CARBOHIDRATOSABOLISMO CARBOHIDRATOS

ctosemia Colestasis y disfunción 
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ABOLISMO DE AMINOÁCIDOSABOLISMO DE AMINOÁCIDOS

inemia tipo1 Falla hepática. Sind 
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mann Pick C Colestasis.mann Pick C
Esplenomegalia

ciencia Lipasa 
da Lisosomal

Hepatomegalia
Características de 
Hígado Grasof Wollman) Hígado Graso 
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aluación de Ictericiaaluación de Ictericia

ericia se hace evidente clínicamente >
terminación visual de ictericia es dificuterminación visual de ictericia es dificu
ericia a las 2 semanas de vida     2,4-1

comendaciones

Ictericia  en niño alimentado con
debe determinarse BT y BD (1 A)

En niños con alimentación mate
crecimiento pueden ser seguido
y si persiste ictericia realizar BT

> 2,5 - 3 mg/dl
ultosa y aún mayor estimar su valor sultosa y aún mayor estimar su valor s
15% RN

n fórmula > 2 semanas de edad   
)

erna , con apariencia sana y buen 
os clínicamente hasta 3 semanas 
T y BD (1 A )  



Medición sérica de Bilirrubina siem
no conjugada (indirecta) y Conjuga

Para estas guías BD o Conjugada >
como anormal y garantiza diagnóst

Definición de colestasis: BD como 20BD como 20
clínicamenteclínicamente complejocomplejoclínicamente clínicamente complejocomplejo

ctericia por leche materna junto con ic
recuentesrecuentes

Ictericia leche maternaIctericia leche materna. Autolimitada
desconjuga BD y aumenta circulación 
enzimas hepatocitarios que conjugan 

mpre debe ser fraccionada en 
ada (directa) (1 A ) 

> 1,0 mg/dl ( 17mol/L) se define 
tico (1 A)

% de BT es  % de BT es  fisiologicamentefisiologicamente y y 

ctericia fisiológica        Causas más 

. Contiene  gluconoridasa que 
enterohepática así  como inhibidores
Bi
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STORIA FAMILIARSTORIA FAMILIAR
I

sanguinidad
I
a

lestasis en padres y hermanos F
S

f it i t i

S

Aferocitosis y otras anemias
molítica

A

TERES CLÍNICO EN COLESTAS

t d f d dncremento de enfermedades 
autosómicas recesivas

FQ. Déficit alfa 1 antitripsina; CIF; 
Sind AlagilleSind Alagille

A C l t iAgrava Colestasis



STORIA PRENATALSTORIA PRENATAL

lazgos ecográficos prenatales

estasis embarazo

la hepática Aguda del Embarazoa epá ca guda de ba a o

ección maternaección materna

Quiste de colédoco. Coledocolitiasis
Anormalidades intestinales oAnormalidades intestinales o 
relacionadas a síndromes

Heterocigotas para mutación gen CIF
Enfermedades mitocondriales

Deficiencia de ácidos grasos cadenae c e c a de ác dos g asos cade a
larga (LCHAD)

TORCH infecciónTORCH infección



TORIA PERSONAL NIÑOTORIA PERSONAL NIÑO

ad gestacional

mólisis Aloinmune, Def glucosa 6 P 
hidrogenasa, Hidrops fetalg

cción neonatal 

quisa neonatal

o alimentación

Prematuridad como factor riesgo 
hepatitis neonatal

Aumenta riesgo colestasis neonatal

Infección urinaria, sepsis, CMV, HIV, 
sífilis etcsífilis, etc

Hipotiroidismo, galactosemia, FQ

Galactosemia, fructosemia, Colestas
asociada Nutrición Parenteral



TORIA PERSONAL NIÑOTORIA PERSONAL NIÑO
cimientocimiento

ón

ición

mitos

posiciones

or deposiciones                               

lia sólo es identificada por el 63% de padres y 

Enfermedades genéticas y metabólicEnfermedades genéticas y metabólic

Displasia septo-óptica

CIF1, Proteina de unión estrecha

Enf metabólicas, Obstrucción intestin
Retraso eliminación: FQ, 
panhipopituitarismop p p

Diarrea: enf metabólicas, infecciones

Acolia: colestasis. obstrucion biliar

cuidadores    Arch Dis Child Fetal Neonatl Ed 2012; 97



TORIA PERSONAL NIÑOTORIA PERSONAL NIÑO

cterísticas orina: olor y color

rado

bilidad. Letargia

ia abdominal

Coluria. Enfermedades metabólicas

C fCoagulopatía. Deficiencia vit K

Enf metabólica, sepsis, 
panhipopituitarismo

Enterocolitis necrotizante, atresia 
intestinal



Hallazgos físicos en niños 

E t d l d R lEstado salud Regular a m
Estado general Característic

Examen visual.
Lámpara hendidura

Infecciones 
óptica. Cata

Audición InfeccionesAudición Infecciones 

aluación cardiológica: 
Si I f dí

Enf cardíaca
í bilis. Signos Insuf cardíaca vías biliares

Examen abdominal Ascitis. Tam
CirculaciónCirculación 
umbilical

xámenxámen deposiciones deposiciones Acólicas o h
CRUCIALCRUCIAL obstrucción

Examen neurológico Vigor. tono

con colestasis neonatal

l f i f i t bólimalo en enf infecciosas y metabólicas
cas dismórficas: Sind Alagille

congénitas y de depósito. Displasia s
aratas

congénitas FIC1 TJP2 Enf mitocondcongénitas. FIC1.TJP2.Enf mitocond

a Congénita: Sind Alagille, Sind de atr
lf i lé is malformaciones esplénicas

maño y consistencia hígado y bazo. 
colateral. Masas abdominales. Herniacolateral. Masas abdominales. Hernia

hipopigmentadas sugieren Atresia bilia



ces ces AcólicasAcólicas Sólo 63% de los padr

arjetas colorimétricas     arjetas colorimétricas     92,5 % efec
costo efectivcosto efectiv

o se han implementado sistemática

comendacionescomendaciones

men clínico completo es crucial parmen clínico completo es crucial par
estasis neonatal. Debe darse especiestasis neonatal. Debe darse especipp
atomegalia y esplenomegalia. ( 1 A )atomegalia y esplenomegalia. ( 1 A )

alización directa del color de las dealización directa del color de las de
a evaluación completa del niño con a evaluación completa del niño con 

res y cuidadores identifican correctam

ctividad en Taiwan
va en Canadáva en Canadá

mente en Europa ni EE UU

ra una correcta evaluación de la ra una correcta evaluación de la 
ial atención al aspecto enfermo, ial atención al aspecto enfermo, pp
))

eposiciones es un aspecto clave eposiciones es un aspecto clave 
colestasis ( 1 A )colestasis ( 1 A )



EVALUACIÓN DIAEVALUACIÓN DIA

valuación laboratoriovaluación laboratorio

da a definir la etiología, severidad de la
iciones tratables
ERMINACIÓN INICIAL Y CRÍTICAERMINACIÓN INICIAL Y CRÍTICAERMINACIÓN INICIAL Y CRÍTICA     ERMINACIÓN INICIAL Y CRÍTICA     

T  bioquímicos        AST, ALT, FAL, GT  bioquímicos        AST, ALT, FAL, G

 con BT o BD ALT normal con BT o BD ALT normal puede s

TT es más elevado en neonatos que en 
esta  en colestasis neonatal salvo C

ciencia de proteínas de unión estrechciencia de proteínas de  unión estrech

AGNÓSTICAAGNÓSTICA

a enfermedad hepática y detectar 

BD ELEVADABD ELEVADA     BD  ELEVADA     BD  ELEVADA

GGT, T. QuickGGT, T. Quick-- RIN, Albúmina, glucoRIN, Albúmina, gluco

ser enfermedad GR o muscular

niños mayores
CIF1; CIF 2, alteración síntesis Ac bilia

aa



menor valor como marcador de enf he
i tmiento

ulopatía que no corrige con vit K hacep q g
medad metabólica o sepsis

cia en niños de más 14 días:cia en niños de más 14 días:cia en niños de más 14 días: cia en niños de más 14 días: 

ria gestacional, familiar, examen físria gestacional, familiar, examen fís

rminación de BT y BD rminación de BT y BD 

e sospecha Colestasis  ( Colestasis  (  BD) BD) 

epática por sus variaciones con 

e pensar Enf aloinmune del Recién Nap

sico completo sico completo 

  Estudio Sistemático  Estudio Sistemático



ETIVOS DE INVESTIGACIÓN EN COETIVOS DE INVESTIGACIÓN EN CO

l 1 l 1 :       :       Después de establecida colestasisDespués de establecida colestasis
determinar severidad enfermedaddeterminar severidad enfermedad

Sangre: Rto blancos con fórmula, BT
TP RIN,  1 antitripsina (niv

Orina :   Orina :   orina completa, urocultivo, C

Resultado de la Pesquisa NeonataResultado de la Pesquisa NeonataResultado de la Pesquisa NeonataResultado de la Pesquisa Neonata

Eventualmente Cultivos sangre, oEventualmente Cultivos sangre, og ,g ,

Ecografía abdominalEcografía abdominal en ayunos   

OLESTASIS NEONATAL PERSISTENOLESTASIS NEONATAL PERSISTEN

s, identificar enfermedad tratables s, identificar enfermedad tratables asiasi comcom
dd

T, BD, AST, ALT, FAL, GGT, Glucosa; Albúmin
vel y fenotipo Pi), TSH T4

Cuerpos reductores (descartar galactosemia)

al:al: Hipotiroidismo y galactosemiaal: al: Hipotiroidismo y galactosemia
enfermedades tratables

rina y otros fluidos rina y otros fluidos especialmente si el niñoyy p
impresiona clínicamente 
enfermo



el 2 el 2 :    :    objetivo completar la evaluaobjetivo completar la evalua
GastroenterólogoGastroenterólogo-- hepatóloghepatólogGastroenterólogoGastroenterólogo-- hepatóloghepatólog

GeneralGeneral: TSH, T4 ,ácidos bilia: TSH, T4 ,ácidos bilia

Evaluación de etiologías espEvaluación de etiologías esp
Metabólico: Metabólico: Amonio, lactato

transferasa, su
Considerar sale

Infeccioso :Infeccioso : PCR CMV; herpInfeccioso : Infeccioso : PCR CMV; herp

Genético: Genético: en acuerdo con  e
l dpanel de genes o 

Test del sudor (tripsinógeno i
Telerradiografía Tórax: evalu

ación en acuerdo con el ación en acuerdo con el 
go pediátricogo pediátricogo pediátricogo pediátrico

ares , cortisolares , cortisol

pecíficaspecíficas
o, colesterol, Hb, galactosa 1 fosfato ug
ccinilacetona y acidos orgánicos en o
es biliares urinarias
pes listeriapes, listeria

especialista Hepatólogo
i ió dsecuenciación de exones

inmunoreactivo o test genético CFTR)
uar pulmones y corazón



Anormalidades de la columna ( 

Ecocardiograma: anormalidades

ColangiogramaColangiograma

Biopsia Hepática (momento y en
institución y ex

Consultas con otras especialidadesConsultas con otras especialidades

Oftalmología
Metabólico- genéticag
Cardiología – Ecocardiograma
Cirugía pediátrica
NutriciónNutrición

vertebras en ala mariposa)

 cardíacas como Sind Alagille

nfoque de acuerdo a la  
xperiencia)

ss



valuación por imágenes

cografia abdominal

todo más simple y no invasivo para de
ste colédoco, signos de enfermedad a

ATRESIA VIAS BILIARES ATRESIA VIAS BILIARES 

ormalidades morfología de vesícula, fa
visualización conducto hepático comú
ación diámetro arteria hepática en relaación diámetro arteria hepática en rela

SUGESTIVOS DE AVB PEROSUGESTIVOS DE AVB PERO NO PUEDEN CNO PUEDEN CSUGESTIVOS DE AVB PERO SUGESTIVOS DE AVB PERO NO PUEDEN CNO PUEDEN C

eterminar obstucción de vía biliar, 
avanzada o vasculares y/o esplénica

alta de contracción con comidas,
ún, diámetro de arteria hepática, 
ación vena porta flujo subcapsularación vena porta, flujo subcapsular

CONFIRMAR EL DIAGNÓSTICOCONFIRMAR EL DIAGNÓSTICOCONFIRMAR EL DIAGNÓSTICOCONFIRMAR EL DIAGNÓSTICO



sícula pequeña o ausentesícula pequeña o ausente mucmuc

alllazgos Porta preduodenal, poliesple
splenia, heterotaxia, hígado medialp g

entellografíaentellografía HepatobiliarHepatobiliarentellografíaentellografía HepatobiliarHepatobiliar

cer patente flujo biliar por eliminaccer patente flujo biliar por eliminac
t tit titestinotestino. 
ja especificad ( 68,5- 72,2%)

esultados de ausencia excreción cuan
epatitis Neonatal, Disminución de cond
olestasis asociada a Nutrición Parenta

chas pero no todas AVBchas pero no todas AVB

nia AVB AVB sindrómicasindrómica

ción sustancia trazadora en ción sustancia trazadora en 

do flujo biliar se encuentra disminuidoj
ductos interlobulares, RN bajo peso,

al



olangiopancreatografíaolangiopancreatografía endoscópicendoscópic

ficaz. Para diagnóstico AVB  ficaz. Para diagnóstico AVB  Sensib
4%. Valor predictivo positivo 88. 96% vp p

vasivo. Requiere anestesia general
ediátricos entrenadosediátricos entrenados

ColangiografíaColangiografía por RNM Tres Dimenpor RNM Tres Dimen

udio con Cohorte : sensibilidad 99%

ColecistoColecisto -- ColangiografíaColangiografía por puncipor punci

En series reportadas asociada a PBH

ca CPREca CPRE

ilidad 86 – 100 %, Especificidad 87-
valor predictivo negativo 100%p g

l  y un equipo de endoscopistas

nsionesnsiones

% especificidad 36% para detectar A
PLoS One 2014;9 e 88268PLoS One 2014;9, e 88268

ión hepática ión hepática transcutáneatranscutánea

H



RECOMENDACIONESRECOMENDACIONES

ografía es útil para excluir quiste coografía es útil para excluir quiste co
ares causando obstrucción de la víaares causando obstrucción de la víaares causando obstrucción de la víaares causando obstrucción de la vía
ede demostrar  la ausencia o anormede demostrar  la ausencia o anorm
acterísticas que sugieren  pero no dacterísticas que sugieren  pero no d

ntellografiantellografia: limitada especificidad i: limitada especificidad i
a diagnosticar Atresia Vías Biliaresa diagnosticar Atresia Vías Biliaresa diagnosticar Atresia Vías Biliares a diagnosticar Atresia Vías Biliares 

pecificidad limitada de CPREpecificidad limitada de CPRE ColanColanpecificidad limitada de CPRE, pecificidad limitada de CPRE, ColanColan
cutánea cutánea transhepáticatranshepática hacen que thacen que t
B (1 B) B (1 B) 

olédoco y enfermedad por cálculos olédoco y enfermedad por cálculos 
a biliara biliar extrahepáticaextrahepáticaa biliar a biliar extrahepáticaextrahepática. . 

malidad de la vesícula biliar, u otras malidad de la vesícula biliar, u otras 
diagnostican Atresia diagnostican Atresia ViasVias Biliares ( Biliares ( 

imposibilita que sea el único métodimposibilita que sea el único métod
(1 B)(1 B)(1 B) (1 B) 

ngioresonanciangioresonancia colecistocolangiogrcolecistocolangiogrngioresonanciangioresonancia, , colecistocolangiogrcolecistocolangiogr
tengan rol limitado para diagnósticotengan rol limitado para diagnóstico



STOPATOLOGÍASTOPATOLOGÍA

psia hepática: piedra angular psia hepática: piedra angular para e
experimentado patólogo experimentado patólogo pueda dar l
casos y evitar  una cirugía innecesaria

ntervención de los patólogos en obstruntervención de los patólogos en obstru
iología de la Atresia Vías biliares enAtresia Vías biliares en
itivo 90,7%itivo 90,7%

acterísticas ABV : acterísticas ABV : proliferación de dproliferación de d
tal perilobular y edema con preservtal perilobular y edema con preserv
ática. Transformación ática. Transformación gigantocelulagigantocelula

el diagnóstico de los niños con colesta
a correcta evaluación en 90-95% de

a en niños con enfermedad intrahepát

ucción biliar clínica permite determinaucción biliar clínica permite determina
n 79 n 79 –– 98 % con valor predictivo 98 % con valor predictivo 

ductos, trombos biliares, fibrosis ductos, trombos biliares, fibrosis 
vación de la arquitectura lobular vación de la arquitectura lobular 
arar 20 20 –– 50%50%



MAYOR AUMENT
Y COLANGIOLOS

H&E::
Y COLANGIOLOS

OSIS PERIBLIAR PROLIFERACIÓN DUCTULAROSIS PERIBLIAR, PROLIFERACIÓN DUCTULAR,
MBOS BILIARES

bios histológicos pueden ser inespecí

TO: TROMBOS BILIARES
S DAÑADOSS  DAÑADOS

FIBROSIS PERIBILIAR COLANGO, FIBROSIS PERIBILIAR, COLANGO
DESORDENADOS, AISLADO INFILT
INFLAMATORIO  

íficos en estadíos muy tempranos



ATITIS NEONATAL

Altera
en esp

ite gral distinguir entre procesos obite gral distinguir entre procesos ob
rminar fibrosis que puede ayudar a pr
eneteroanastomosis

MENDACIONESMENDACIONES

gnóstico histológico por patólogos
eración ductular, trombos biliares y

dio más destacado en la evaluacióndio más destacado en la evaluación 

e determinar otras causas de colest

ción arquitectura lobular, celulas inflamatorias
fpacio portal, transformación gigantocelular

bstructivos y no obstructivosbstructivos y no obstructivos 
redecir evolución y decidir si se realiz

s experimentados con hallazgos de 
y fibrosis en momento apropiado es
del niño con colestasis prolongadadel niño con colestasis prolongada

tasis, además de Atresia de Vías bi



olangiografiaolangiografia intraoperatoriaintraoperatoria

colangiografía intraoperatoria y el estu
siderado el estudio definitivo para destudio definitivo para dsiderado el estudio definitivo para destudio definitivo para d

embargo en más del 20% puede suge
oplasia del árbol biliar como Sin Alagiloplasia del árbol biliar como Sin Alagil

realiza cuando la biopsia hepática sug
ciente evidencia clínica para este diag

e confirma el diagnóstico AVB por noe confirma el diagnóstico AVB por no 
cede a realizar portoenteroanastomos
ecialmente, sin dilaciones, si el niñosin dilaciones, si el niño

udio histológico del ducto remanente e
diagnóstico de Atresia de vías biliardiagnóstico de Atresia de vías biliardiagnóstico de Atresia de vías biliardiagnóstico de Atresia de vías biliar

erir diagnóstico incorrecto, en casos d
le y FQle y FQ

giere obstrucción biliar o cuando hay 
gnóstico y se deriva el paciente al ciru

visualización del árbol biliar, el cirujanvisualización del árbol biliar, el cirujan
sis (Kasai). Este estudio debe realizars
o tiene más de 6 semanas de edado tiene más de 6 semanas de edad.



ECOMENDACIONESECOMENDACIONESECOMENDACIONESECOMENDACIONES

olangiografíaolangiografía intraoperatoria y el exintraoperatoria y el exolangiografíaolangiografía intraoperatoria y el exintraoperatoria y el ex
el ducto remanente el ducto remanente constituye el est
e Atresia de Vías Biliares (1 A)

xamen histológicoxamen histológicoxamen histológico xamen histológico 
tándar de oro para el  diagnóstico 



ConclusionesConclusiones
olestasis se presenta como enfermeda
nfundida con la ictericia por aumento u d da co a c e c a po au e o

a identificación del un niño con colesta

storia y examen clínico cuidadoso junstoria y examen clínico cuidadoso jun
recta es mandatorio en niños de más 

studio de colestasis es altamente be
las graves consecuencias de no dia
onogénica cuya oportuna intervencg y p

gilancia es crucial para identificación
gastroenterólogo o hepatólogo quiengastroenterólogo o hepatólogo quien 

tratamiento

ad hepática que frecuentemente es 
de bilirrubina indirectade b ub a d ec a

asis es crucial y es dominio del pediatr

nto con determinación de Bilirrubinanto con determinación de Bilirrubina 
de 2 semanas de edad

eneficioso, a pesar de su rareza, de
agnosticar AVB u otra enfermedad 
ción puede salvar vidasp

n de niños con colestasis y su referen
es el encargado de diagnóstico definies el encargado de diagnóstico defini
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