
Arch Argent Pediatr 2011;109(6):e119-e121  /  e119 Presentación de casos clínicos

RESUMEN
La atresia biliar en lactantes se presenta habitualmente con la 
tríada ictericia, acolia y coluria, y ocasionalmente con sangra-
do intracraneal, nasal o gastrointestinal. Presentamos dos ni-
ñas, de cuatro y dos meses, que fueron asistidas por presentar 
convulsiones, cefalohematoma y sopor. En la tomografía com-
putada cerebral se halló hemorragia subdural en una pacien-
te e intraventricular y parenquimatosa en la otra. Al ingreso, 
presentaban antecedentes, signos clínicos y de laboratorio de 
colestasis, sin diagnóstico etiológico. La niña con hematoma 
subdural requirió drenaje quirúrgico. La paciente con san-
grado intraventricular y parenquimatoso no requirió cirugía 
y se le administró vitamina K. Se diagnosticó atresia de vías 
biliares mediante centellograma con HIDA y colangiografía 
intraoperatoria previa al procedimiento de Kasai (portoente-
roanastomosis). Ambas niñas presentaron buena evolución 
neurológica a los seis meses. Requirieron trasplante de híga-
do alrededor del año de vida. La atresia biliar se debe consi-
derar en el diagnóstico de lactantes pequeños que presentan 
sangrado agudo y colestasis.
Palabras clave: hemorragia intracraneal, atresia biliar, deficien-
cia de vitamina K.

SUMMARY
Biliary atresia in infants occasionally presents as intracranial, 
nasal or gastrointestinal bleeding, instead of the classical triad 
of jaundice, acholia and choluria. We present two female in-
fants aged four and two months, who were hospitalized with 
convulsive episode, cephalohematoma and drowsiness. Com-
puted tomography findings were subdural hemorrhage in one 
patient and intraventricular and parenchymal bleeding in the 
other one. At admission they have history, clinical and labo-
ratory signs of cholestasis of unknown etiology. The patient 
with subdural hemorrhage required surgical drainage. The 
other girl with intraventricular and parenchymal bleeding re-
ceived vitamin K and no surgery. Biliary atresia was diagnosed 
and treated in both girls. At six months both had an adequate 
neurological outcome and required liver transplantation at 
one year old. Biliary atresia should be considered in all infants 
with sudden acute bleeding and cholestasis.
Key words: intracranial hemorrhage, biliary atresia, vitamin K de-
ficiency, bleeding.
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INTRODUCCIÓN
La atresia biliar es una colangiopatía obstruc-

tiva infrecuente, de causa poco clara. Existen dos 
fenotipos clínicos asociados a esta patología, la 
forma aislada (70-80% de los casos) y la asociada 
a otras malformaciones (20-30% de los casos).1 Ha-
bitualmente se presenta con ictericia tardía, des-
pués de las dos semanas de vida, acompañada de 
acolia y coluria.1 El sangrado intracraneal, nasal 
o gastrointestinal es una forma de presentación 
poco frecuente de atresia biliar, con ictericia que 
se presenta simultáneamente o poco después del 
episodio de sangrado.2,3 Esta forma de presenta-
ción, que corresponde al 5-10% de los casos, fue 
descripta por primera vez por Hashizume y cols.2

Presentamos dos niñas, de cuatro y dos meses 
de vida, con diagnóstico de hemorragia intracra-
neal, durante cuyas internaciones se constata atre-
sia de vías biliares.

Presentación de los casos clínicos:
Caso 1: paciente de sexo femenino internada 

a los cuatro meses de vida por fiebre y depresión 
de sensorio.

Antecedentes: recién nacida de término, de peso 
adecuado para su edad gestacional, con diagnós-
tico de ictericia por incompatibilidad ABO, trata-
da con luminoterapia dentro de las primeras 24 h 
de vida. Al momento del egreso los valores de bi-
lirrubina total eran 9,9 mg/dl y directa 0,5 mg/dl. 
Reingresó en Neonatología al mes de vida por ic-
tericia prolongada. Durante la internación se reali-
zó ecografía abdominal cuyo informe mencionaba 
presencia de vías biliares intrahepática y extrahe-
páticas, sin dilatación. Laboratorio: bilirrubine-
mia total 11,3 mg/dl y directa 1,7 mg/dl, FAL 257 
UI/L, TGP 55 UI/L, TGO 69 UI/L. Fue dada de 
alta y continuó en seguimiento ambulatorio por 
gastroenterólogo pediatra, hasta la internación 
por la hemorragia intracraneal.

Evolución: al ingreso se encontró ictericia ge-
neralizada, hepatomegalia y sopor. Dentro de las 
primeras 24 h de internación presentó episodio 
convulsivo focal en hemicuerpo derecho; en la to-
mografía computada cerebral (TC) se constató he-
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matoma subdural que requirió drenaje quirúrgico 
y asistencia respiratoria mecánica hasta 48 h del 
postoperatorio. Laboratorio de ingreso: GOT 120 
UI/L, GPT 180 UI/L, FAL 1053 UI/L, gammaglu-
tamiltranspeptidasa 1119 UI/L, LDH 1262 UI/L, 
bilirrubinemia total 6 mg/dl y directa 3,9 mg/
dl, amonio 51,8 mcg/dl, lactacidemia 7 mmol/L, 
tiempo de protrombina 59%, KPTT 100 segundos 
(no se le administró vitamina K ni plasma frasco 
congelado previo a la toma de muestra). Serolo-
gías para VIH, sífilis, toxoplasmosis, hepatitis B, 
hepatitis A y citomegalovirus negativas. Se realizó 
centellograma con HIDA que mostró falta de cap-
tación de contraste intrahepático y extrahepático, 
sin pasaje de contraste al intestino. 

Se decidió realizar portoenteroanastomosis 
por laparoscopia, después de confirmar el diag-
nóstico de atresia de vías biliares durante la ciru-
gía. A los 6 meses de vida presentaba maduración 
neurológica adecuada a la edad. Requirió tras-
plante hepático cerca del año de edad.

Caso 2: paciente de sexo femenino internada 
a los dos meses de vida por ictericia de siete días 
de evolución según referencia materna y tumora-
ción frontoparietal izquierda que empeoró en las 
24 h previas al ingreso.

Antecedentes: recién nacida de término, de peso 
adecuado para su edad gestacional. Tuvo buena 
progresión ponderal sin ictericia clínica. La madre 
refirió ictericia a las siete semanas de vida.

Evolución: al ingreso presentaba sopor, icte-
ricia generalizada, hepatomegalia y tumoración 
frontoparietal izquierda. Laboratorio de ingreso: 
GOT 262 UI/L, GPT 143 UI/L, FAL 2289 UI/L, 
bilirrubinemia total 12,3 mg/dl y directa 8,6 mg/
dl, coagulograma informado como “no coagula”. 
TC: hemorragia de ventrículos laterales e intrapa-
renquimatosa temporal derecha. Fue evaluada por 
Neurocirugía con indicación de conducta expec-
tante. Recibió vitamina K 5 mg diarios por 48 h co-
mo único tratamiento corrector de su coagulopatía 
con laboratorio de control normal: tiempo de pro-
trombina 100%, KPTT 45 segundos, fibrinógeno 
274 mg/dl. El centellograma con HIDA no mostró 
captación hepática del contraste, no se visualizó la 
vía biliar intrahepática ni extrahepática, ni pasaje 
al intestino a las 24 h. 

Se realizó portoentero-anastomosis, después 
de confirmar el diagnóstico de atresia de vías bi-
liares durante la cirugía. En el seguimiento a los 6 
meses de vida presentaba valoración clínico-neu-
rológica normal y recibió trasplante de hígado al 
año de edad.

DISCUSIÓN
La atresia de vías biliares es una enfermedad 

poco frecuente, caracterizada por colangiopatía 
progresiva obliterativa, que habitualmente exhibe 
la tríada clásica de ictericia, coluria y acolia. Sin 
embargo, un porcentaje menor de lactantes se pre-
senta con sangrado intracraneal, nasal o gastroin-
testinal.2-5 La tendencia al sangrado, asociada a la 
deficiencia de vitamina K, se debe probablemen-
te a una combinación de mala absorción de grasa 
por colestasis, ausencia de suplementación con 
vitamina K después del nacimiento y pobre in-
gesta de vitamina K por el tipo de alimentación.5,6

En una serie de 15 casos de niños con atre-
sia de vías biliares que se presentaron como he-
morragia intracraneana; 10 fueron subdurales, 4 
subaracnoideas, 2 intraventriculares y una intra-
parenquimatosa. Ocho requirieron evacuación 
quirúrgica, mientras que el resto mejoró con ad-
ministración de vitamina K.7 Nuestra primera 
paciente se presentó con hemorragia subdural y 
requirió evacuación quirúrgica, mientras que, la 
segunda, lo hizo con hemorragia intraventricular 
y parenquimatosa temporal derecha que se co-
rrigieron con administración de vitamina K. La 
evolución neurológica de ambas fue buena, sin 
secuelas en el seguimiento. La edad de presen-
tación de nuestras pacientes fue 122 y 56 días de 
vida, respectivamente, y la primera paciente supe-
ró ampliamente en edad a los casos previamente 
publicados, que informan intervalos de edad pa-
ra el episodio hemorrágico de entre 26 y 79 días 
de vida.7

En ambas niñas, la combinación de centello-
grama con HIDA y exploración quirúrgica con-
firmó el diagnóstico de atresia de vías biliares. El 
uso del centellograma con HIDA en el diagnósti-
co diferencial es variable en distintos centros. En 
una serie canadiense se utilizó en el 84% de los 
casos.8 Pero en otra serie de EE.UU. se realizó en 
el 43%, con centros que lo utilizaban en menos 
del 25% y otros en más del 75% de los casos.9 La 
sensibilidad y especificidad de este estudio tam-
bién es variable (aproximadamente 82% y 91%, 
respectivamente).1

Con respecto a la oportunidad del diagnósti-
co, la niña del primer caso tenía antecedentes de 
ictericia desde la etapa neonatal y se encontraba 
en seguimiento ambulatorio al momento de la 
internación por la hemorragia subdural. Se le ha-
bía realizado ecografía abdominal al mes de vida, 
que informaba vías biliares intrahepática y extra-
hepáticas presentes y sin dilatación. La ecogra-
fía no tiene una sensibilidad suficientemente alta 
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y es muy variable entre los diversos operadores 
y centros. Se han publicado valores de sensibili-
dad de la ecografía para la detección de atresia de 
vías biliares desde 52,6%,10 85%,11 86,7%12 y hasta 
100%.13 Este último trabajo con tan alta sensibili-
dad es una serie de casos con un único operador 
en un centro de derivación para esta patología, lo 
que sustenta el concepto de variabilidad de des-
empeño diagnóstico según la experiencia del ope-
rador. Estas consideraciones están directamente 
relacionadas con la importancia del diagnóstico 
y la anastomosis de Kasai antes de los 60 días de 
vida, período donde se maximiza la probabilidad 
de evitar el trasplante hepático posterior.

El caso 2 no tenía antecedentes neonatales y ni 
su pediatra ni su madre notaron la ictericia has-
ta 7 días antes del ingreso, lo cual coincide con lo 
publicado.1,3,5

Presentamos dos niñas con hemorragias intra-
craneales en las que se diagnosticó atresia de vías 
biliares, a pesar del antecedente en una de ellas, 
de ecografía de vías biliares normales al mes de 
edad, por lo que se recomienda investigar enfer-
medad hepática no reconocida en todo lactante 
con enfermedad hemorrágica por déficit de vi-
tamina K y ser cuidadoso en aceptar el estudio 
ecográfico de la vía biliar para excluir el diagnós-
tico de atresia de vías biliares en un lactante con 
colestasis. n
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