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ICTERICIAS DEL LACTANTEICTERICIAS DEL LACTANTE

•• HiperbilirrubinemiaHiperbilirrubinemia INDIRECTAINDIRECTA

–– Ictericia Ictericia Fisiológica: 50 Fisiológica: 50 –– 60% de los RN (260% de los RN (2°° -- 77°° días de vida)días de vida)

–– HemólisisHemólisis

–– S. de CriglerS. de Crigler--NajjarNajjar–– S. de CriglerS. de Crigler--NajjarNajjar

–– Ictericia por Leche MaternaIctericia por Leche Materna

–– HipotiroidismoHipotiroidismo

•• Hiperbilirrubinemia Hiperbilirrubinemia DIRECTADIRECTA

COLESTASIS NEONATALCOLESTASIS NEONATAL



COLESTASIS NEONATALCOLESTASIS NEONATAL

IncidenciaIncidencia:: 1:2.500 1:2.500 RNVRNV de de términotérmino, y , y ↑ ↑ en en PrematurosPrematuros

ColestasisColestasis: : es la alteración del flujo biliar  normal secundaria a es la alteración del flujo biliar  normal secundaria a 

anormalidades estructurales o moleculares del hígado anormalidades estructurales o moleculares del hígado y/o y/o tracto tracto 

biliar, que origina la retención en sangre y tejidos de los componentes biliar, que origina la retención en sangre y tejidos de los componentes 

excretados por la bilis, como la excretados por la bilis, como la bilirrubina y bilirrubina y ácidos biliares.ácidos biliares.

Heubi J. AASLD 2006.

excretados por la bilis, como la excretados por la bilis, como la bilirrubina y bilirrubina y ácidos biliares.ácidos biliares.

Puede ser definida, según criterios:                                                                  Puede ser definida, según criterios:                                                                  

•• funcionales                   funcionales                   

•• bioquímicosbioquímicos

•• clínicosclínicos

•• histológicoshistológicos



Producción Producción de bilis en el hígado:de bilis en el hígado:

•• Alteración en la secreción canalicular desde los Alteración en la secreción canalicular desde los 

hepatocitos.hepatocitos.

COLESTASISCOLESTASIS
MecanismosMecanismos

hepatocitos.hepatocitos.

•• Enfermedad primaria de los colangiocitos  Enfermedad primaria de los colangiocitos  

(mutaciones genéticas, drogas, tóxicos, virus(mutaciones genéticas, drogas, tóxicos, virus).).

Resultado Resultado finalfinal: : alteración en la formación alteración en la formación de bilis de bilis y y 

de la circulación enterohepática de de la circulación enterohepática de las sales biliares.las sales biliares.

BoyerBoyer JLJL.. AASLD AASLD 2002.2002.



NEONATONEONATO

PREDISPOSICIÓN      PREDISPOSICIÓN      

COLESTASISCOLESTASIS

Inmadurez de los mecanismos involucrados Inmadurez de los mecanismos involucrados Inmadurez de los mecanismos involucrados Inmadurez de los mecanismos involucrados 

en en la “Formación de Bilis”la “Formación de Bilis”

> > SUSCEPTIBILIDADSUSCEPTIBILIDAD infecciones, enfermedades infecciones, enfermedades 

genéticogenético--metabólicasmetabólicas, etc, etc..



COLESTASIS NEONATALCOLESTASIS NEONATAL
DiagnósticoDiagnóstico

HEPATOCELULARHEPATOCELULAR OBSTRUCTIVAOBSTRUCTIVA

MÉDICOMÉDICO

SEMEJANZA SEMEJANZA BIOQUÍMICABIOQUÍMICA

QUIRÚRGICAQUIRÚRGICA



COLESTASIS NEONATALCOLESTASIS NEONATAL

•• La ictericia colestática en un lactante es la típica presentación La ictericia colestática en un lactante es la típica presentación 

de enfermedad hepática y con frecuencia es un cuadro clínico de enfermedad hepática y con frecuencia es un cuadro clínico 

confuso, con un denominador común, que es el confuso, con un denominador común, que es el ↑↑ de la de la 

Bilirrubina directa y la decoloración de las heces.Bilirrubina directa y la decoloración de las heces.Bilirrubina directa y la decoloración de las heces.Bilirrubina directa y la decoloración de las heces.

•• La identificación de lactantes con Colestasis continúa siendo La identificación de lactantes con Colestasis continúa siendo 

crucial y es responsabilidad del 1crucial y es responsabilidad del 1erer nivel de atención, que nivel de atención, que 

generalmente no está familiarizado con la medición de la BD generalmente no está familiarizado con la medición de la BD 

ni con el control del color de las heces.ni con el control del color de las heces.

Fawaz R et al.  Fawaz R et al.  JPGNJPGN Enero 2017. Enero 2017. 



Colestasis obstructivaColestasis obstructiva InfeccionesInfecciones GenéticoGenético--metabólicasmetabólicas

Atresia Atresia biliarbiliar Infección urinariaInfección urinaria Deficiencia de α1 Deficiencia de α1 antitripsinaantitripsina

Perforación de la vía biliarPerforación de la vía biliar SepsisSepsis bacterianabacteriana
GalactosemiaGalactosemia

TirosinemiaTirosinemia

Litiasis o barro biliarLitiasis o barro biliar SífilisSífilis FructosemiaFructosemia

Colangitis Colangitis EscerosanteEscerosante neonatalneonatal

Enfermedad de Enfermedad de CaroliCaroli y FHCy FHC
ToxoplasmosisToxoplasmosis Síndrome de Síndrome de AlagilleAlagille

COLESTASIS NEONATAL: Diagnóstico diferencialCOLESTASIS NEONATAL: Diagnóstico diferencial

Enfermedad de Enfermedad de CaroliCaroli y FHCy FHC

EndocrinológicasEndocrinológicas CitomegalovirusCitomegalovirus Col.Col. intrahepáticaintrahepática fliarfliar progresivaprogresiva

HipotiroidismoHipotiroidismo Herpes simplexHerpes simplex Fibrosis quísticaFibrosis quística

PanhipopituitarismoPanhipopituitarismo Rubeola, HIVRubeola, HIV Alteración  Alteración  síntesis síntesis de de ácidos ácidos biliaresbiliares

TóxicasTóxicas EcovirusEcovirus NiemannNiemann--Pick tipo CPick tipo C

Nutrición parenteral totalNutrición parenteral total Parvovirus B 19Parvovirus B 19 InmunológicasInmunológicas

Drogas Drogas ((anticonvulsivantesanticonvulsivantes, , 

paracetamolparacetamol, , etc)etc)

Idiopática         Idiopática         

Col.Col. NNeonatal Inespecíficaeonatal Inespecífica
Hemocromatosis neonatalHemocromatosis neonatal



•• Identificar Identificar oportuna y precozmente oportuna y precozmente 

a todo RN de más de 2 semanas a todo RN de más de 2 semanas de de 

vida con vida con ictericia y acolia.ictericia y acolia.

•• Conocer Conocer la historia natural de las la historia natural de las 

diferentes entidades para realizar diferentes entidades para realizar 

OBJETIVOSOBJETIVOS

•• Garantizar que todos los RN con Garantizar que todos los RN con 

colestasis neonatal puedan ser  colestasis neonatal puedan ser  

derivados oportunamente.derivados oportunamente.

•• Utilizar Utilizar herramientas clínicas herramientas clínicas 

accesibles para realizar la accesibles para realizar la derivación derivación diferentes entidades para realizar diferentes entidades para realizar 

prevención prevención de de las complicaciones.las complicaciones.

•• Valorar Valorar la importancia del trabajo la importancia del trabajo 

multidisciplinario: multidisciplinario: neonatólogoneonatólogo, , 

pediatra, hepatólogo y pediatra, hepatólogo y 

gastroenterólogo.gastroenterólogo.

Colestasis Neonatal, Colestasis Neonatal, PRONAP 2015.PRONAP 2015.

accesibles para realizar la accesibles para realizar la derivación derivación 

precoz precoz (no (no demorar con múltiples demorar con múltiples 

estudios)estudios). . 

•• Resaltar Resaltar la importancia de la la importancia de la 

anamnesis, la clínica, el anamnesis, la clínica, el laboratorio laboratorio 

e imágenes.e imágenes.



EVALUACIÓN INICIAL DEL LACTANTE ICTÉRICOEVALUACIÓN INICIAL DEL LACTANTE ICTÉRICO

•• La meta La meta continúa continúa siendo la detección siendo la detección precoz precoz y el diagnóstico eficiente.y el diagnóstico eficiente.

•• No hay un test de “screening”  o No hay un test de “screening”  o tamizaje tamizaje que puedan predecir que puedan predecir cuál cuál 

lactante ictérico va a desarrollar colestasis.lactante ictérico va a desarrollar colestasis.

•• Por lo tanto, la detección de colestasis es patrimonio del reconocimiento Por lo tanto, la detección de colestasis es patrimonio del reconocimiento 

clínico de ictericia, heces clínico de ictericia, heces acólicas acólicas y/o coluria, por los padres o el 1y/o coluria, por los padres o el 1erer Nivel Nivel 

de Atención.de Atención.

��La recomendación es que cualquier RN que presente Ictericia a las 2 La recomendación es que cualquier RN que presente Ictericia a las 2 

semanas de vida debe ser evaluado con la determinación de semanas de vida debe ser evaluado con la determinación de bilirrubina bilirrubina 

total y total y directa.directa.



DIAGNÓSTICODIAGNÓSTICO

La La consultaconsulta de un RN de un RN porpor ictericiaictericia de de másmás de 2 de 2 semanassemanas de de vidavida

BilirrubinaBilirrubina total y total y directadirecta: : 

•• BD BD anormalanormal ↑ 20% de la BT (> 1.0 mg/dl)↑ 20% de la BT (> 1.0 mg/dl)

•• VisualizaciónVisualización del color de la del color de la materiamateria fecalfecal: : hipohipo--acoliaacolia•• VisualizaciónVisualización del color de la del color de la materiamateria fecalfecal: : hipohipo--acoliaacolia

•• EcografíaEcografía abdominal: abdominal: vesículavesícula presentepresente o o ausenteausente; ; signosigno del del 

cordóncordón fibrosofibroso; ; malformacionesmalformaciones vascularesvasculares, , etc.etc.

•• BiopsiaBiopsia hepáticahepática: : proliferaciónproliferación ductularductular, , estasisestasis

hepatocitariahepatocitaria, , y y canalicularcanalicular y fibrosis. y fibrosis. 

•• LaparotomíaLaparotomía//laparoscopíalaparoscopía exploradoraexploradora con con colangiografíacolangiografía..



•• Valoración del color de las Valoración del color de las 

deposiciones durante deposiciones durante 10 10 días.días.

•• Peso Peso de de nacimiento.nacimiento.

COLESTASIS NEONATAL COLESTASIS NEONATAL 
Criterios clínicosCriterios clínicos

•• Peso Peso de de nacimiento.nacimiento.

•• Edad de comienzo de Edad de comienzo de la la acolia.acolia.

•• Hepatomegalia.Hepatomegalia.

Seguridad diagnóstica: 82%
Arch Franc Ped 1977.



Búsqueda de diferentes estrategias Búsqueda de diferentes estrategias destinadas a destinadas a 

identificar al RN o lactante ictérico identificar al RN o lactante ictérico > 14 > 14 días, para días, para 

realizar el diagnóstico diferencial realizar el diagnóstico diferencial entre la Atresia 

Biliar y las otras etiologías 

•• Criterios Criterios clínicos clínicos (1977)(1977)

•• Detección de ↑ de Bilirrubina Directa:  “Alerta Detección de ↑ de Bilirrubina Directa:  “Alerta •• Detección de ↑ de Bilirrubina Directa:  “Alerta Detección de ↑ de Bilirrubina Directa:  “Alerta 

Amarilla” Amarilla” (1993)(1993)

•• Detección Detección de hipo o acolia: tarjetas de hipo o acolia: tarjetas (1995)(1995)

•• Color Color de la piel: una barrera para la derivación precoz de la piel: una barrera para la derivación precoz 

de niños con Atresia Biliar de niños con Atresia Biliar (2012)(2012)



disponibledisponible

fácilfácil realizaciónrealización

El “screening” o El “screening” o tamizaje tamizaje 

debedebe cumplircumplir los los siguientessiguientes

requisitosrequisitos::

fácilfácil realizaciónrealización

bajobajo costocosto

no no invasivoinvasivo

inocuoinocuo



•• Un procedimiento que permita reconocer la Un procedimiento que permita reconocer la enfermedad enfermedad 

lo lo antes posible, desde los primeros síntomas.antes posible, desde los primeros síntomas.

•• Ventaja: Ventaja: búsqueda activa de la enfermedad, búsqueda activa de la enfermedad, 

mejora mejora el pronóstico.el pronóstico.

Razones que justifican el “screening” o tamizajeRazones que justifican el “screening” o tamizaje

mejora mejora el pronóstico.el pronóstico.

•• Tamizado: Tamizado: aplicación de una prueba en escala masiva, aplicación de una prueba en escala masiva, 

para identificar los que posean alta probabilidad de para identificar los que posean alta probabilidad de 

padecer una determinada enfermedad.padecer una determinada enfermedad.

•• Contar Contar con con los recursos materiales y científicos para los recursos materiales y científicos para 

tratar tratar los casos hallados.los casos hallados.



Historia natural de la Historia natural de la implementaciónimplementación
de las de las tarjetas colorimétricastarjetas colorimétricas

�� PerseveranciaPerseverancia

�� FactibilidadFactibilidad

�� AccesibilidadAccesibilidad

�� LegislaciónLegislación

RESULTADOSRESULTADOS

19951995

A. Matsui  A. Matsui  

20142014

ProyProy. en Cám. . en Cám. 

de Senadores   de Senadores   2016 2016 -- Ley Ley 11291129

2004 2004 -- Poster Poster -- ParísParís

22°° Cong. Mundial  Cong. Mundial  de de 

Gastroenterología Gastroenterología A. Matsui  A. Matsui  

Lancet                  Lancet                  

1999 1999 

Hospital Hospital 

PosadasPosadas

de Senadores   de Senadores   

Pcia. Bs. As.                  Pcia. Bs. As.                  

2016 2016 -- Ley Ley 11291129

Tierra del FuegoTierra del Fuego

2013 2013 

ArchArch ArgArg PedPed

Gastroenterología Gastroenterología 

Pediátrica                                      Pediátrica                                      

20152015

ContactosContactos

Río Río GrandeGrande

Junio 2019Junio 2019

Implementación Implementación 

de la Leyde la Ley

2018 2018 

Reglamentación Reglamentación 

de la Leyde la Ley



Screening for 

biliary atresia

Akira Matsui Akira Matsui 

Masami Dodoriki

THE LANCET 1995. Vol. 

345, Nº 8958, p. 1181.



Screening for Screening for 

Biliary AtresiaBiliary Atresia

Akira Matsui Akira Matsui 

Please write the appropriate number in the

square below a few days before your baby’s

one month health check and do not forget in

bring this card on the day of the health

check

Date when you wrote the above number

Name of your baby

No.

The stool colour of your 

baby most resembles

Masami DodorikiMasami Dodoriki

THE LANCETTHE LANCET 1995. Vol. 1995. Vol. 

345, N345, Nº 8958, p. 1181.º 8958, p. 1181.

Birthday of your baby

Name of the mother

The hospital where your baby was born

Thanks for your cooperation

Columns for the Doctor.
When a mother chooses one of the numbers

from 1 to 4, please fill up the following

blanks after you see the infant.

Jaundice (none, mild, severe)

Stool colour you saw (No. )
If the number is from 1 to 4, please call us as

soon as possible (Tel. 0285-44-2111)



•• El Programa Nacional fue iniciado                                                El Programa Nacional fue iniciado                                                

en Tochigi en Tochigi PrefecturePrefecture. (Dr. . (Dr. AkiraAkira Matsui. Japón)Matsui. Japón)

•• De los 17.641 niños que se les realizó el screening                               De los 17.641 niños que se les realizó el screening                               

en el período del 1en el período del 1°° enero enero ´́94 al 31 de enero 94 al 31 de enero ´́95,                                 95,                                 

se identificaron 2 de 3 niños con atresia biliar.se identificaron 2 de 3 niños con atresia biliar.

•• Kasai: entre los 35 y 69 días (1Kasai: entre los 35 y 69 días (1°° ed.);  42 y 45 días (2ed.);  42 y 45 días (2°° ed.)ed.)•• Kasai: entre los 35 y 69 días (1Kasai: entre los 35 y 69 días (1°° ed.);  42 y 45 días (2ed.);  42 y 45 días (2°° ed.)ed.)

•• Sensibilidad = 100%, especificidad = 99.9%Sensibilidad = 100%, especificidad = 99.9%

•• Conclusión: Conclusión: La pesquisa con las tarjetas colorimétricas de la La pesquisa con las tarjetas colorimétricas de la 

materia fecal parecen ser eficaces en la identificación de materia fecal parecen ser eficaces en la identificación de 

niños con sospecha de atresia.niños con sospecha de atresia.

Matsui A, et al. THE LANCET 1995. Vol. 345, Nº 8958, p. 1181Matsui A, et al. THE LANCET 1995. Vol. 345, Nº 8958, p. 1181..



Screening para lactantes de un Screening para lactantes de un 

mes con mes con tarjeta tarjeta colorimétricacolorimétrica

Versión en castellano utilizada en 

el Programa Piloto del 

Hospital Nacional

Prof. A. Posadass

ComienzoComienzo del del estudioestudio 19991999



ObjetivoObjetivo
IdentificarIdentificar a RN con a RN con hecesheces hipohipo o o acólicasacólicas

en el control del 1en el control del 1erer mesmes parapara descatardescatar AB.AB.

Screening para lactantes de un Screening para lactantes de un mesmes
con tarjeta con tarjeta colorimétricacolorimétrica

DiseñoDiseño EstudioEstudio pilotopiloto, , prospectivoprospectivo, observacional., observacional.

Criterio de Criterio de 

InclusiónInclusión

TodosTodos los los ReciénRecién NacidosNacidos en el Centro en el Centro 

ObstétricoObstétrico del Hospital Posadas del Hospital Posadas y y 

controladoscontrolados durantedurante el 1el 1erer mesmes de de vidavida..



Control del 1Control del 1er er mesmes

CControlontrol

AAmbulatoriombulatorio

IInternadonternado

EntregaEntrega de la de la tarjetatarjeta

AltaAlta MadreMadre

Nº color en la Nº color en la tarjetatarjeta

GastroenterologíaGastroenterología

“Work up”“Work up”

Control del color Control del color 

de de laslas hecesheces concon

la la tarjetatarjeta

colorimétricacolorimétricaReciénRecién NacidoNacido

InternadoInternado NeonatólogoNeonatólogo

11--44

44--55

66--88

SSaleale

“Work up”“Work up”

DiagnósticoDiagnóstico

definitivodefinitivo
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Hepatitis Neonatal IdiopáticaHepatitis Neonatal Idiopática

1818

RESULTADOSRESULTADOS
DuraciónDuración del del estudioestudio: 1º : 1º agostoagosto 1999 al 31 1999 al 31 juliojulio 20022002

Pacientes conPacientes con

hheces eces hipo o acólicas hipo o acólicas 

((11-- 44))
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4239

Hepatitis LuéticaHepatitis Luética

Hepatitis Neonatal IdiopáticaHepatitis Neonatal Idiopática

Síndrome Síndrome de Alagillede Alagille

Litiasis BiliarLitiasis Biliar

44

Ningún caso de  atresia biliar fue detectada durante el período de screening

RNRN Control del Control del 
11erer mesmes

FallecidosFallecidos



CasoCaso BDBD

mg %mg %

AST/ALTAST/ALT

IU/ LIU/ L

FA / FA / γγGTGT

IU/ LIU/ L

Colesterol  Colesterol  

mg %mg %

EcografíaEcografía Biopsia Biopsia 

HepáticaHepática

DiagnósticoDiagnóstico

(edad)(edad)

1 3,8 207 / 96 1901 / 513 299 Vesícula 

pequeña

Pobreza de

ductos biliares

Síndrome de

Alagille (42 d)

2 3 150 / 80 1660 / 310 151 Vesícula 

normal

Hepatitis 

inespecífica

Hepatitis 

Luética (37 d)

HallazgosHallazgos bioquímicosbioquímicos,, ultrasonográficosultrasonográficos e e hhistológicosistológicos

normal inespecífica Luética (37 d)

3 12 340 / 

225

771 / 56 250 Vesícula 

normal

Transformación

Giganto celular

Hepatitis  

Neonatal 

Idiopática

(39 d)

4 2,6 167 / 97 2377 / 1446 308 Litiasis Colestasis 

canalicular  y 

hepatocitaria

Litiasis Biliar

(35 d)



•• InclusiónInclusión de de laslas tarjetas colorimétricas tarjetas colorimétricas comocomo parte del screening parte del screening 

de de rutinarutina en el en el períodoperíodo neonatal.neonatal.

•• TasaTasa de de retornoretorno (no (no medidamedida).).

4  4  niñosniños nacidosnacidos en en nuestronuestro hospital, hospital, fueronfueron controladoscontrolados con con laslas

2ª 2ª EtapaEtapa -- InstrumentaciónInstrumentación del “del “screening” screening” 
comocomo rutinarutina. . PeríodoPeríodo 20022002--20142014

•• 4  4  niñosniños nacidosnacidos en en nuestronuestro hospital, hospital, fueronfueron controladoscontrolados con con laslas

tarjetas colorimétricas en tarjetas colorimétricas en salassalas periféricasperiféricas, , comprobándosecomprobándose hecesheces

hipocólicas. hipocólicas. DichosDichos hallazgoshallazgos fueronfueron referidosreferidos porpor teléfonoteléfono. Una . Una 

rápidarápida respuestarespuesta de de nuestronuestro centrocentro, , posibilitóposibilitó el diagnóstico de AB el diagnóstico de AB 

y la y la realizaciónrealización de op. de Kasai (a los de op. de Kasai (a los 38, 44, 50 y 42 días 38, 44, 50 y 42 días de de vidavida).).

•• 22 niñosniños nacidosnacidos y y controladoscontrolados en el hospital, se les en el hospital, se les realizórealizó

diagnóstico de AB y operación de Kasai a los diagnóstico de AB y operación de Kasai a los 48 y 43 48 y 43 días.días.



•• La La bajabaja tasatasa de de retornoretorno (33,9%) (33,9%) en el control en el control del 1del 1erer mesmes dificultadificulta la la 

deteccióndetección precozprecoz de de unauna patologíapatología de de bajabaja frecuenciafrecuencia..

•• NuevosNuevos esfuerzosesfuerzos debendeben estarestar dirigidosdirigidos parapara desarrollardesarrollar ProgramasProgramas

EducacionalesEducacionales parapara instruirinstruir a a madresmadres y al y al EquipoEquipo de de SaludSalud acerca acerca de de 

la la importanciaimportancia del control del color de del control del color de laslas hecesheces en el RN antes del en el RN antes del 

control del 1control del 1 mesmes..

CONCLUSIONESCONCLUSIONES

la la importanciaimportancia del control del color de del control del color de laslas hecesheces en el RN antes del en el RN antes del 

control del 1control del 1er er mesmes..

•• La La deteccióndetección precozprecoz de de otrasotras entidadesentidades, , se benefician se benefician con un con un 

tratamientotratamiento médicomédico específicoespecífico..

•• El El “screening” “screening” con con laslas tarjetastarjetas colorimétricascolorimétricas puedepuede ser de ser de utilidadutilidad

parapara descartardescartar otrasotras causascausas de Colestasis Neonatal.de Colestasis Neonatal.

Ramonet M et al. JPGN (A)`04;  Arch Argent Pediatr 2013:111(2):135Ramonet M et al. JPGN (A)`04;  Arch Argent Pediatr 2013:111(2):135..



20042004

Poster presentado en elPoster presentado en el

22°° Congreso Congreso Mundial  Mundial  de de 

Gastroenterología Gastroenterología Gastroenterología Gastroenterología 

Pediátrica.Pediátrica.

3 al 7 de julio 3 al 7 de julio -- París                                     París                                     



El Senado y Cámara de Diputados de la Nación Argentina,

reunidos en Congreso, etc.  sancionan con fuerza de ley:

ARTÍCULO 1 .- Es obligatorio en todo el territorio nacional la investigación masiva con la 

PROYECTO DE LEY 

ARTÍCULO 1°.- Es obligatorio en todo el territorio nacional la investigación masiva con la 
finalidad del diagnóstico  precoz de la colestasis neonatal y el consecuente tratamiento 
específico de las anomalías detectadas por esa pesquisa,  en los recién nacidos.

ARTÍCULO 2°.- Quedan sujetos a las disposiciones de la presente ley, los servicios de la salud 
público y privado de todo el territorio nacional, las obstetras, los profesionales médicos que 
asistan al nacimiento y los que con posterioridad  presten asistencia a los recién nacidos.

Las pesquisas para el diagnóstico precoz de la colestasis neonatal deberán…… 







PropuestasPropuestas parapara el el screeningscreening
a a nivelnivel Nacional y Nacional y ProvincialProvincial

•• ConocimientoConocimiento de de laslas autoridadesautoridades de Salud: a de Salud: a nivelnivel Nacional.Nacional.

•• El 20/11/14 El 20/11/14 ingresóingresó a la a la CámaraCámara de de SenadoresSenadores de la de la PciaPcia. Bs As: . Bs As: 

actualmenteactualmente en la en la ComisiónComisión de Salud.de Salud.

•• LeyLey 1.129 “Colestasis Neonatal” 1.129 “Colestasis Neonatal” DiciembreDiciembre 2016. Tierra del Fuego.2016. Tierra del Fuego.•• LeyLey 1.129 “Colestasis Neonatal” 1.129 “Colestasis Neonatal” DiciembreDiciembre 2016. Tierra del Fuego.2016. Tierra del Fuego.

•• ImplementaciónImplementación de la de la LeyLey 1.129 a 1.129 a partirpartir del 1del 1°° juniojunio 20192019

•• InclusiónInclusión del screening durante el del screening durante el períodoperíodo neonatal.neonatal.

•• EducaciónEducación profesionalprofesional intensivaintensiva..

•• GuíasGuías efectivasefectivas parapara padres (padres (EducaciónEducación parapara la Salud).la Salud).



Se reglamenta la ley que implementa el tamizaje Se reglamenta la ley que implementa el tamizaje 

colorimétrico de heces para el diagnóstico precoz de colorimétrico de heces para el diagnóstico precoz de 

colestasis neonatal en Tierra del Fuego colestasis neonatal en Tierra del Fuego 

• Decreto N° 2155

• Emisor: Poder Ejecutivo Provincial

• Fecha: 9 de agosto 2018

• Artículo 1°: Aprobar la reglamentación de la Ley Provincial 

N° 1129 

• Artículo 2°: Comunicar a quienes corresponda, dar al Boletín 

de la Provincia y Archivar

• A partir del 1° de Junio 2019 se implementa el uso de las 

tarjetas colorimétricas



ATRESIA BILIARATRESIA BILIAR
Presentación clínicaPresentación clínica

• Ictericia, acolia, coluria, hepatomegalia.

• Habitualmente detectada en el control de los 2 meses, 

pero comienza entre las 2 y 6 semanas.

• Oportunidad perdida: como “ictericia por leche • Oportunidad perdida: como “ictericia por leche 

materna” ⇒ retardo en el diagnóstico.

• Laboratorio: Bi T  6 - 10 mg/dl; Bi D  3 - 8  mg/dl

↑ Fosfatasa alcalina, ALT, AST, y γGT

Función hepática normal

Sokol RJ. AASLD 2003.



ATRESIA BILIARATRESIA BILIAR
•• Es la causa más frecuente e importante de enfermedad hepática que Es la causa más frecuente e importante de enfermedad hepática que 

produce ictericia obstructiva en período neonatal.produce ictericia obstructiva en período neonatal.

•• Prevalencia: 1:6.000 a 1:19.000 RNV: Taiwan: 1:6.000; USA: 1:12.000; Prevalencia: 1:6.000 a 1:19.000 RNV: Taiwan: 1:6.000; USA: 1:12.000; 

Canadá: 1:19.000; Europa: 1:18.000.Canadá: 1:19.000; Europa: 1:18.000.

•• Cerca de un 15% se asocia a anomalíasCerca de un 15% se asocia a anomalías

•• Tratamiento primario: Porto enteroanastomosis de KasaiTratamiento primario: Porto enteroanastomosis de Kasai

•• Si fracasa la única alternativa es el trasplante hepático (Indicación de más Si fracasa la única alternativa es el trasplante hepático (Indicación de más 

del 50% en pediatría)del 50% en pediatría)

•• Si es exitoso, desaparece la ictericia, los resultados de los pacientes Si es exitoso, desaparece la ictericia, los resultados de los pacientes 

mejoran, y la mayoría sobrevive a la vida adulta, sin trasplantemejoran, y la mayoría sobrevive a la vida adulta, sin trasplante

•• Diagnóstico precoz !!!Diagnóstico precoz !!!
Sokol RJ. AASLD 2003.

Schwarz KB et al. Hepatology 2013. Hadžic N et al.2017 



DIAGNÓSTICODIAGNÓSTICO

• Los hallazgos de laboratorio no son específicos e incluyen:

• • Bilirrubina total: 6 a 10 mg/dL.

• • Bilirrubina directa: 3 a 8 mg/dL.

• • Elevación moderada de las transaminasas.

• • γ-glutamiltransferasa (GGT) elevada.• • γ-glutamiltransferasa (GGT) elevada.

• El diagnóstico de AB debe ser considerado en primer lugar en

presencia de un lactante ictérico, con heces acólicas y hepatomegalia.

• Su detección temprana es importante para optimizar la respuesta a la 

operación de Kasai o PE dirigida a restablecer el flujo biliar.

• Por lo tanto, el proceso diagnóstico de la AB no debe demorarse y 

continúa siendo un desafío para el pediatra.



ScreeningScreening forfor BiliaryBiliary Atresia Atresia byby InfantInfant StoolStool
Color Color CardCard in in TaiwanTaiwan

•• Estudio piloto, prospectivo. Marzo 2002 a Diciembre 2003.Estudio piloto, prospectivo. Marzo 2002 a Diciembre 2003.

•• Cohorte: 119.973 niños de 49 hospitales.Cohorte: 119.973 niños de 49 hospitales.

•• Tasa promedio de retorno: Tasa promedio de retorno: 65,2% 65,2% (n: 78.184).(n: 78.184).

•• HipoacoliaHipoacolia: 94 : 94 ⇒⇒ 44 se normalizaron.44 se normalizaron.

•• Diagnóstico de Atresia Biliar: Diagnóstico de Atresia Biliar: 29 (30,9%). 29 (30,9%). 

Otras causas:   8 (8,5%).Otras causas:   8 (8,5%).

•• Kasai: Kasai: 17 17 (58,6%) antes de los 60 días.(58,6%) antes de los 60 días.

•• Sensibilidad: 72,5% (Sensibilidad: 72,5% (´́04) y 04) y 97,1%97,1% ((´́05)05)..
Chen S-M et al. Pediatrics 2006.



Diferentes experiencias con la utilizaciónDiferentes experiencias con la utilización

de las tarjetas colorimétricasde las tarjetas colorimétricas

Autor/año/paísAutor/año/país PoblaciónPoblación Casos de ABCasos de AB Otras causas Otras causas CNCN Kasai (días)Kasai (días)

Matsui/´95/Japón 17.641 2/3 _   35 y 69                       

Chen/´06/Taiwan 119.973 29/30 8 **HNI / 3 otras 29 < 90Chen/´06/Taiwan 119.973 29/30 8 **HNI / 3 otras 29 < 90

Hsiao/´08/Taiwan 422.264 75 _ 84% (<60)

Ramonet/´13/
Argentina

12.484 _   *
4: S. Alagille; HNI

Litiasis; H. Lues

* 6 38 - 50

* * DDespuésespués del del estudioestudio pilotopiloto **HNI: **HNI: HepatitisHepatitis Neonatal Neonatal InespecíficaInespecífica



Presentado por laPresentado por la

Dra. Themis Silveira Dra. Themis Silveira 

Porto Alegre, Brasil, Porto Alegre, Brasil, 

20102010



Asociación entre la sobrevida con hígado nativo en niños con atresia Asociación entre la sobrevida con hígado nativo en niños con atresia 

biliar y el uso de las tarjetas colorimétricas: estudio de caso biliar y el uso de las tarjetas colorimétricas: estudio de caso -- controlcontrol

• Estudio de caso-control realizado en Tochigi y dos asociaciones de 

pacientes con AB en Japón.

• Se incluyeron pacientes con AB con operación de Kasai entre agosto  

del ’94 y marzo del ’11. Con AB: 34 . Controles: 114

• Resultados: Edad promedio del Kasai fue 59,7 días en los que utilizaban • Resultados: Edad promedio del Kasai fue 59,7 días en los que utilizaban 

las tarjetas, y 68,2 días en los que no la utilizaban (p< 0,05)

• La probabilidad de sobrevida con hígado nativo a los 12,5 años fue de 

48,5% utilizando las tarjetas y de 36,6% en los no la utilizaban (p< 0,05)

• Conclusión: la sobrevida con hígado nativo se asoció con el uso de las 

tarjetas para la detección precoz, pero no se asoció con la edad límite 

del Kasai (< 90 días)

YanYan--Hong Hong GuGu, Matsui A, , Matsui A, PediatricsPediatrics IntInt 20172017



El tamizaje con las tarjetas colorimétricas en los lactantes ayuda a El tamizaje con las tarjetas colorimétricas en los lactantes ayuda a 

reducir las tasas de hospitalización y mortalidad por Atresia Biliarreducir las tasas de hospitalización y mortalidad por Atresia Biliar

• Estudio Nacional de cohorte durante 14 años en Taiwan (‘97 –’10)

• El propósito fue examinar la evolución de los casos de AB antes y 

después de implementar el programa de tamizaje

• Objetivos:  evaluar - la tasa de hospitalización;  - trasplante hepático  y  

- mortalidad - mortalidad 

• Se incluyeron los casos de AB que nacieron entre ‘97 y ‘10 

identificados en la base de datos del Programa Nacional de Taiwan

• Resultados: de un total de 513 casos de AB, a 457 (89%) Kasai.

• Tasa de hospitalización (‘97-’04): 6.0 a 6,9 casos; (‘05-’10): 4,9 a 5,3 

• Tasa de mortalidad se redujo del 26% al 15,9%

Lee M et al. MLee M et al. Medicine, 2016edicine, 2016



Uso de una aplicación de Uso de una aplicación de smartphonesmartphone para evaluar la        para evaluar la        

ictericia neonatal.                              ictericia neonatal.                              Taylor J et al.  Taylor J et al.  PediatricsPediatrics 20172017

• Objetivo: Evaluar la exactitud de la tecnología basada en el análisis de 

imágenes digitales de RN obtenidas utilizando una aplicación del 

smartphone, llamada BiliCam

• Metodología: Imágenes de BiliCam y niveles de Bi Total fueron obtenidas 

de muestras de RN  (< 7 días) en 7 centros de USA. Utilizando un 

software especialsoftware especial

• Resultados: Niveles estimados de Bilirrubina fueron calculados y 

comparados con Bi Total  en muestras de 530 RN (afro americanos: 

20,8%, hispanos: 26,3% y asiáticos americanos: 21,2%). La sensibilidad 

del BiliCam en identificar RN con altos niveles de Bi Total fue del 84,6%

• Conclusiones: El BiliCam proporciona una seguridad estimada de niveles 

de Bili Total, demostrando una tecnología no costosa usando 

smartphones para detectar ictericia en RN



Una aplicación para Una aplicación para iPhoneiPhone que utiliza un nuevo algoritmo  para la que utiliza un nuevo algoritmo  para la 

detección del color de las heces para el tamizaje de atresia biliar.detección del color de las heces para el tamizaje de atresia biliar.

• Objetivo: introducir “Baby Poop” (Baby unchi en Japonés) a una 

aplicación  gratis de iPhone (29/9/16), empleando un algoritmo de 

detección sutil de diferentes colores, aún con heces no acólicas.

• Métodos: la aplicación está diseñada para ser utilizada por los padres 

o cuidadores de los RN entre las 2 semanas y 1 mes.o cuidadores de los RN entre las 2 semanas y 1 mes.

• En la aplicación de iPhone, cuando la foto el color se identifica como 

“anormal”, un mensaje dice: “ Por favor consulte con el pediatra tan 

pronto como sea posible” y un listado de instituciones. 

• Resultados: Edad promedio de tomada la foto: 26,8±11,3. El 

matiz, saturación y valor fueron los parámetros preferidos para la 

identificación de heces de AB. Sensibilidad y especificidad del 100%

HoshimoHoshimo E et al. Pediatr E et al. Pediatr SurgSurg IntInt, 2017, 2017



Evolución y seguimiento a largo plazo Evolución y seguimiento a largo plazo 

Operación de Kasai: Operación de Kasai: 50 al 60% normalizan la bilirrubina dentro 50 al 60% normalizan la bilirrubina dentro 

de los 6 meses de la cirugía; y la sobrevida actuarial a los 10 de los 6 meses de la cirugía; y la sobrevida actuarial a los 10 

años con el hígado nativo es del 30 al 40%.años con el hígado nativo es del 30 al 40%.

El predictor evolutivo más importante: es la normalización del El predictor evolutivo más importante: es la normalización del El predictor evolutivo más importante: es la normalización del El predictor evolutivo más importante: es la normalización del 

nivel de bilirrubina sérica luego del Kasai.nivel de bilirrubina sérica luego del Kasai.

Trasplante hepático: Trasplante hepático: sobrevida anual mejoró de un 75% (1980) sobrevida anual mejoró de un 75% (1980) 

a más del 90% en la actualidad. A los 5 años es del 90%.a más del 90% en la actualidad. A los 5 años es del 90%.

Aproximadamente entre un 10Aproximadamente entre un 10--15% no necesitarán un 15% no necesitarán un TxH.TxH.



CONCLUSIONES CONCLUSIONES 

•• El El diagnóstico rápido y efectivo de la causa de la Colestasis diagnóstico rápido y efectivo de la causa de la Colestasis 

Neonatal es un desafío. Neonatal es un desafío. 

•• Gran Gran parte de las pruebas diagnósticas que se usan para parte de las pruebas diagnósticas que se usan para 

determinar la etiología son operador dependiente y variable determinar la etiología son operador dependiente y variable determinar la etiología son operador dependiente y variable determinar la etiología son operador dependiente y variable 

en en su utilidad y su utilidad y muchos no muchos no son comunmente son comunmente realizados fuera realizados fuera 

de los Centros de referencia. de los Centros de referencia. 

•• El El algoritmo diagnóstico debe ser útil y rápido. algoritmo diagnóstico debe ser útil y rápido. 

•• La La sensibilidad y especificidad de las pruebas es muy variable. sensibilidad y especificidad de las pruebas es muy variable. 



REGISTRO  MULTICENTRICO  NACIONAL  DE REGISTRO  MULTICENTRICO  NACIONAL  DE 

ATRESIA BILIARATRESIA BILIAR

Comité Nacional de HepatologíaComité Nacional de Hepatología

Asociación de Cirugía InfantilAsociación de Cirugía Infantil



Registros de Atresia BiliarRegistros de Atresia Biliar

País ( año) Fecha N° de  Centros Métodos N° de AB

Canadá   (2017) 2013 11 Cirugía/8 Gastro on line

Países Bajos (2012) 1987 5 214

USA   (2014) 2002 9 219

Japón  (2003-2017) 1989 123

Cuestionarios

3160

Inglaterra  (2011) 1999 3 443

Francia   (2013) 1986 45 1107



Encuesta Encuesta 

•• Preguntas:Preguntas:

• 1. Ciudad / Provincia

• 2. Nombre del Centro / Hospital / Sanatorio:

Centro Público                          Centro PrivadoCentro Público                          Centro Privado

• 3. Realiza diagnóstico de AB?:  No   /     Si  Desde que fecha?

• 4. Cuentan con cirujanos que realicen cirugía de Kasai? Si / No

• 5. Cuentan con Trasplante Hepático? No  -A dónde lo derivan? 



Buenos Aires

CABA

Santa Fe

Centros n: 19Centros n: 19

Encuesta                  Encuesta                  (2017) (2017) 

Santa Fe

Córdoba

Corrientes

Salta

Formosa



CentrosCentros: n:19: n:19

Encuesta Encuesta 

Públicos

Privados



Encuesta            Encuesta            (2017)(2017)

n: 19n: 19
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Encuesta      Encuesta      Total de Centros: 26   (2019)Total de Centros: 26   (2019)

Ciudad/ Provincia Número

Buenos Aires 5

CABA 11

Chaco 1

Córdoba 2

Corrientes 2

Formosa 1

Salta 2

Santa Fe 2



• Objetivo primario: contar con datos de calidad para estimar la 
evolución global ( favorable o no) de los pacientes con AB incluidos

• Objetivo secundario: a) documentar debidamente, según metodología 
médica y científica, la información recabada  en el objetivo primario, b) 
estimar la incidencia, prevalencia y epidemiología de la AB en el país, 
en relación  al N° de RNV en igual período en Argentina; d) elaborar 

Materiales y MétodosMateriales y Métodos

en relación  al N° de RNV en igual período en Argentina; d) elaborar 
estadísticas orientadas al diagnóstico precoz

• Materiales y Métodos: se revisarán en forma prospectiva/retrospectiva 
las historias clínicas de todos los pacientes con AB tratados en los 
centros asistenciales que participen del estudio, de los últimos 5 años. 
El mismo será llevado a cabo por los médicos que participaron de su 
tratamiento. 



•• El El diagnóstico de diagnóstico de AB AB se confirmará  basado en hallazgos clínicos, se confirmará  basado en hallazgos clínicos, 

bioquímicos, radiológicos, quirúrgicos e bioquímicos, radiológicos, quirúrgicos e histológicos estándar.histológicos estándar.

•• Los Los datos serán registrados en una hoja de cálculo datos serán registrados en una hoja de cálculo uniforme, uniforme, por el por el 

Materiales y MétodosMateriales y Métodos

•• Los Los datos serán registrados en una hoja de cálculo datos serán registrados en una hoja de cálculo uniforme, uniforme, por el por el 

investigador de cada centroinvestigador de cada centro..

•• La base de datos reevaluada La base de datos reevaluada críticamente críticamente periódicamente por periódicamente por los los 

coordinadores del Registro para asegurar la exactitud de los coordinadores del Registro para asegurar la exactitud de los mismos.mismos.



•• La ictericia es siempre patológica, a partir de los 14 días de vida. La ictericia es siempre patológica, a partir de los 14 días de vida. 

Solicitar:Solicitar: Bilirrubina Directa.Bilirrubina Directa.

•• Observar el Observar el color de la materia fecal.color de la materia fecal.

•• Considerar el amplio espectro del Considerar el amplio espectro del diagnóstico diferencialdiagnóstico diferencial, ya que , ya que 

existen más de 20 causas de CN, que explican el 95% de los caso.existen más de 20 causas de CN, que explican el 95% de los caso.

CONCLUSIONES CONCLUSIONES 

•• Derivación Derivación oportuna y temprana: Tamizaje!!oportuna y temprana: Tamizaje!!

•• Lactante con ictericia y acolia: se asume como AB.Lactante con ictericia y acolia: se asume como AB.

•• Valor de la Valor de la Biopsia hepáticaBiopsia hepática y de la y de la ColangiografíaColangiografía..

•• Edad del Kasai: antes de los Edad del Kasai: antes de los 60 días 60 días de vida.de vida.

•• ExperienciaExperiencia del equipo quirúrgico.del equipo quirúrgico.

•• Importancia del Importancia del Diagnóstico Precoz !!Diagnóstico Precoz !!



Gracias!!!                    margarita.ramonet@gmail.com



Gracias!!


