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Resumen 
 

Antecedentes: La atresia de vías biliares (AVB) es la causa más frecuente de 

cirrosis y trasplante hepático en neonatos y lactantes. Su pronóstico depende del 

diagnóstico e intervención temprana mediante portoenterostomía de Kasai (PEK) 

o trasplante hepático. 

Objetivo: Describir las características clínicas, demográficas, quirúrgicas y 

mortalidad de los pacientes con AVB atendidos en el hospital de niños Roberto 

Gilbert Elizalde entre enero 2014-enero 2025. 

Metodología: Estudio observacional descriptivo retrospectivo de corte 

transversal. Se revisaron las historias clínicas de todos los lactantes con 

diagnóstico histológico de AVB. Se obtuvieron variables demográficas, hallazgos 

clínicos de laboratorio y de imágenes, como también datos de la PEK en relación 

al fracaso y necesidad de trasplante. 

Resultados: Se identificaron 42 pacientes. El 67% fueron mujeres y la moda de 

edad al diagnóstico fue de 2 meses. Al ingreso 40% presentó fallo hepático y 

cirrosis. Veintisiete lactantes (64%) tuvieron antecedente de PEK, y fueron 

realizadas con mayor frecuencia a los 2 meses de edad. Entre las 27 PEK 

evaluadas, la tasa de eficacia fue del 58%. La mayoría de paciente requirió 

trasplante, pero solo 5 fueron trasplantados durante periodo de estudio. La 

mortalidad global atribuible a la AVB fue del 19%, en donde la colangitis e 

hipertensión portal fueron las complicaciones postoperatorias más comunes.  

Conclusiones: La mayoría de los casos fueron diagnosticados e intervenidos 

después del tiempo recomendado por guías y estudios internacionales. Los 

hallazgos subrayan la urgencia de estrategias nacionales de tamizaje neonatal 

para la derivación temprana a PEK y mejorar la eficacia del procedimiento como 

también la preservación del hígado nativo.  

 
 
 
Palabras Clave: Portoenterostomía hepática, Atresia de vías biliares, 
trasplante hepático, cirugía pediátrica 
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Abstract 
 
Backround: Biliary tract atresia is the most frequent cause of cirrhosis and liver 

transplantation in neonates and infants. Prognosis depends on early diagnosis 

and intervention by Kasai portoenterostomy (KAP) or liver transplantation. 

Aim: To describe the clinical, demographic, surgical and mortality characteristics 

of patients with AVB treated at the Roberto Gilbert Elizalde children’s hospital, 

between January 2014-January 2025. 

Methods: Retrospective cross sectional descriptive study. The medical records 

of all infants with histological diagnosis of AVB were reviewed. Demographic 

variables, clinical laboratory and imaging findings, as well as PEK data in relation 

to failure and need for transplantation were obtained.  

Results: Forty-two patients were identified. Sixty-seven percent were women 

and the average age at diagnosis was 2 months. At admission, 40% presented 

with liver failure and cirrhosis. Twenty-seven infants (64%) had a history of PEK 

and was most frequently performed at 2 months of age. Among the 27 PEKs 

evaluated, the efficacy rate was 58%. Most patients required transplantation, but 

only 5 were transplanted during the study period. Overall mortality attributable to 

AVB was 19%, where cholangitis and portal hypertension were the most common 

postoperative complications.  

Conclusions: Most cases were diagnosed and intervened after the time 

recommended by international guidelines and studies. The findings underline the 

urgency of national neonatal screening strategies for early referral to PEK and to 

improve the efficacy of the procedure as well as the preservation of the native 

liver.  

 
Keywords: Hepatic portoenterostomy, biliary duct atresia, liver transplant 
pediatric surgery 
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Introducción  
 

La enfermedad conocida como atresia de vías biliares (AVB) es una 

condición progresiva y fibroobliterativa que afecta tanto a las venas biliares 

intrahepáticas como extrahepáticas. Provoca una obstrucción grave del flujo 

biliar, lo que puede llevar a ictericia en recién nacidos. Está presente en 

aproximadamente uno de cada 10.000-15.000 nacidos vivos, con una proporción 

de 4:1 de mujeres a hombres y una distribución racial predominantemente 

asiática1. Aproximadamente el 40% de los trasplantes en neonatos se deben a 

esta etiología como la causa más común. Esto es logrado debido a que la técnica 

correctora, la portoenterostomía de Kasai (PEK), solamente consigue el 

adecuado drenaje biliar en aproximadamente 60% de los casos. A pesar de 

lograr el correcto drenaje, solo un 20% podrá llegar a la edad adulta con su 

hígado nativo, en cambio el resto de los pacientes llegará a presentar 

complicaciones hepáticas y no lograr una calidad de vida optima 2. Si esta 

enfermedad no es tratada a tiempo, los lactantes afectados desarrollan fibrosis 

hepática rápidamente progresiva, lo que conduce a hipertensión portal y 

enfermedad hepática en etapa terminal, invariablemente fatal dentro de los 

primeros 2 años de vida3. No hay un único examen complementario que pueda 

establecer el diagnóstico, por lo que este se confirma con estudios bioquímicos, 

radiológicos, quirúrgicos e histopatológicos 4. Estos estudios son indispensables 

para ofrecer oportunamente un adecuado manejo farmacológico, dietético y 

quirúrgico antes del trasplante hepático que constituye el tratamiento definitivo 5. 

Aunque se trata de una patología poco frecuente a nivel mundial, su carga 

clínica y social es considerable debido a las múltiples complicaciones que 

conlleva, el alto costo para los sistemas de salud, la morbilidad y mortalidad 

asociadas, y el impacto negativo sobre la calidad de vida del paciente y su familia 

6. El tratamiento de esta enfermedad representa un desafío clínico, ya que la 

PEK presenta altas tasas de fracaso a largo plazo 7. Si bien algunos pacientes 

logran restablecer el flujo biliar tras la intervención, muchos desarrollan 

complicaciones recurrentes y mantienen una calidad de vida limitada 8. En la 

actualidad, se reconoce la importancia de individualizar el abordaje terapéutico; 

sin embargo, la PEK continúa siendo la primera opción en la mayoría de los 
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casos debido a su potencial para preservar el hígado nativo, evitando así las 

implicaciones del trasplante hepático temprano y permitiendo en ciertos casos 

posponer esta intervención hasta una edad más adecuada 5. 

 

El problema de investigación busca caracterizar el comportamiento clínico y 

quirúrgico de los pacientes con AVB atendidos en un hospital pediátrico en 

Guayaquil, Ecuador durante el período de enero de 2014 a enero del 2025. Esta 

investigación busca describir los factores clínicos, demográficos y quirúrgicos 

que influyeron en la mortalidad de estos pacientes, con la prospectiva de 

identificar posibles mejoras en los protocolos de detección y manejo de esta 

enfermedad. La pregunta que condujo este estudio fue ¿Cuál es el 

comportamiento clínico, quirúrgico y mortalidad de los pacientes con atresia de 

vías biliares atendidos en el Hospital de niños Roberto Gilbert Elizalde entre 

enero de 2014 y enero de 2025? 

Este estudio proporcionará una base teórica actualizada a partir de la 

revisión de literatura actual, lo cual beneficiará a poder revisar el estado actual 

de la evidencia en relación con la enfermedad. Además, sentará las bases para 

futuras investigaciones en este campo por medio de un primer enfoque 

descriptivo que capture la realidad actual de los pacientes y de la provisión de 

servicios de salud, promoviendo la realización de otros estudios con muestras 

más representativas de casos y servicios a nivel nacional. Los resultados de este 

estudio podrían servir a tomadores de decisiones institucionales, médicos de 

primer nivel de atención, pediatras y otros especialistas a diligenciar de forma 

oportuna el diagnóstico y tratamiento de estos pacientes.   

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 



 

  
 

3 

Objetivo General 
 

Describir las características clínicas, demográficas, quirúrgicas y mortalidad de 

pacientes con atresia de vías biliares atendidos en el Hospital de niños Roberto 

Gilbert durante el período de enero de 2014 a enero de 2025. 

Objetivos Específicos 

• Caracterizar las manifestaciones clínicas, hallazgos diagnósticos y 

demografía de pacientes pediátricos con atresia de vías biliares. 

• Determinar la edad promedio al momento del diagnóstico, al momento de 

la cirugía y al momento del trasplante en los pacientes. 

• Identificar la tasa de eficacia y fracaso en pacientes intervenidos por 

portoenterostomía de Kasai. 

• Caracterizar las complicaciones postoperatorias tempranas y tardías en 

pacientes intervenidos quirúrgicamente. 

• Estimar la tasa de mortalidad en pacientes con atresia de vías biliares. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

  
 

4 

Marco Teórico 
 

Epidemiología de la atresia de vías biliares  

Definición y clasificación de la atresia de vías biliares 

La atresia de vías biliares (AVB) es una enfermedad hepatobiliar neonatal 

caracterizada por la inflamación y obliteración fibroesclerosante de los conductos 

biliares, que conduce a colestasis progresiva, cirrosis biliar y falla hepática antes 

de los 2–3 años de vida si no se trata 4. Se clasifica anatómicamente según el 

nivel de obstrucción: tipo I (atresia del colédoco), tipo II (atresia del hepático 

común) y tipo III (atresia porta hepatis, la más frecuente, >80% de los casos) 9, 

lo cual se discute más adelante en esta sección. 

Epidemiología mundial y regional 

La AVB es una enfermedad rara a nivel global, con una incidencia 

estimada de 1 por cada 8.000–18.000 nacidos vivos. No obstante, existen 

marcadas variaciones geográficas y étnicas: las tasas más altas se han 

reportado en Asia Oriental (1:5.000 en Taiwán) y en poblaciones polinesias 

(1:3.500 en Polinesia Francesa), mientras que en Europa y Norteamérica se sitúa 

alrededor de 1:15.000–20.000 10. También se ha observado una predilección por 

el sexo femenino (aproximadamente 1.4:1) y por individuos de ascendencia 

asiática o africana sobre la caucásica 11. En América Latina la epidemiología no 

está bien establecida por la ausencia de registros poblacionales; se asume una 

incidencia similar a la de otras regiones, aunque los datos son escasos11. A pesar 

de su baja frecuencia, la AVB es la causa más común de ictericia obstructiva 

neonatal y constituye la principal indicación de trasplante hepático pediátrico, 

representando el 40–50% de los trasplantes de hígado en niños a nivel mundial 

12. La supervivencia sin tratamiento es nula: la enfermedad progresa 

inexorablemente a cirrosis terminal y muerte antes de los 2 años en ausencia de 

intervención quirúrgica 4. Con las mejoras en el manejo, la sobrevida a 5 años 

con hígado nativo alcanza 30–60% en quienes se realiza Kasai precozmente, 

aunque muchos pacientes eventualmente requerirán trasplante hepático antes 

de la adolescencia 13. 
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Etiología y fisiopatología de la enfermedad 

La etiología de la AVB no se comprende completamente; se considera 

multifactorial, involucrando factores congénitos, infecciosos e inmunológicos que 

confluyen para dañar el árbol biliar neonatal. En las formas fetales/sindrómicas, 

la concomitancia de malformaciones (por ejemplo, cardíacas, esplénicas) 

sugiere un error del desarrollo embrionario durante la organogénesis biliar  9.  

Se postula que agentes infecciosos colangiotrópicos adquiridos en el 

periodo neonatal lesionan el epitelio biliar y desencadenan una respuesta 

inmune aberrante que conduce a colangiopatía obliterativa progresiva incluso 

después de eliminarse el agente inicial 9. Diversos virus se han implicado como 

posibles desencadenantes, incluidos los rotavirus y citomegalovirus (CMV), pero 

ningún patógeno específico ha sido confirmado como causa necesaria 14,. En 

muestras humanas, hasta 30–40% de lactantes con AVB muestran evidencia de 

infección viral actual o reciente (RNA de reovirus en 33% y CMV en 10% de 

casos), aunque no está claro si estos virus actúan como agentes causales o 

“pasajeros” oportunistas 14.  

Evidencias de autoinmunidad colangiocelular (anticuerpos y linfocitos T 

autoreactivos contra epitelio biliar) se han descrito en modelos experimentales y 

en algunos pacientes, apoyando un mecanismo inmunológico secundario en la 

AVB aislada 15. Teorías recientes proponen que la infección perinatal inicial daña 

el conducto biliar y expone autoantígenos, provocando una respuesta inmune 

desregulada que perpetúa la destrucción biliar aun tras desaparecer el virus, 

mediante infiltrados linfocitarios y mediadores inflamatorios que llevan a fibrosis 

progresiva 16. 

Manifestaciones Clínicas y Diagnóstico 

 
Clínicamente, se reconocen varios tipos de presentación de AVB 4:  

• Sindrómica o fetal (10–20% de casos) asociada a malformaciones 

congénitas (p. ej. síndrome de atresia biliar con malformación esplénica 

(BASM, según sus siglas en inglés) con polisplenia, situs inversus, 

malformaciones cardiovasculares) que sugieren un trastorno del 

desarrollo embrionario temprano. 
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• Quística (10% de casos) en la cual existe un quiste biliar extrahepático 

que puede simular un coledococele y suele tener mejor pronóstico 

posquirúrgico. 

• Aislada o perinatal, que constituye la mayoría de los casos, sin otras 

anomalías asociadas. En esta forma, el árbol biliar se desarrolla 

aparentemente normal in utero y la obliteración ocurre en el período 

neonatal tardío.  

 

Existe una clasificación de la AVB más relevante con la localidad anatómica de 

la lesión: 

 

Tabla 1. Clasificación de la AVB según la obstrucción  

Tipo Descripción anatómica Localización de la obstrucción Frecuencia 

aproximada 

Tipo 

I 

Atresia del conducto 

colédoco 

El conducto colédoco está 

obliterado, pero la vía biliar 

proximal y los conductos 

intrahepáticos están permeables. 

5% 

Tipo 

II 

Atresia del conducto 

hepático común 

Se subdivide en: IIa: Vía biliar 

intrahepática y cístico 

permeables IIb: Ausencia de 

vesícula, colédoco y hepático 

común 

IIa: rara IIb: 2–

3% 

Tipo 

III 

Atresia a nivel de la 

confluencia de los 

conductos hepáticos 

derecho e izquierdo 

Obliteración completa desde la 

confluencia hacia distal, 

incluyendo conducto hepático 

común, colédoco y vesícula. 

85–90% (la 

más común) 

Fuente: Elaboración propia, adaptado de Hartley JL, Davenport M, Kelly DA. Biliary atresia. 

Lancet. 20099  

 

Adicional a esta clasificación existe un escala diagnóstica y pronóstica para esta 

patología que analiza ciertos parámetros histopatológicos a partir de los 

hallazgos encontrados en la biopsia hepática, otorgandole una puntuación según 

la severidad de los mismos, y los clasifica según su puntuación como bajo riesgo 

de AVB 0-7 puntos y alto riesgo de AVB 8 puntos 17 . 
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Tabla 2. Escala diagnóstica y pronóstica según hallazgos histopatológicos en 

biopsia hepática para AVB. 

Parámetro Característica histológica Puntaje 

Fibrosis hepática Leve 

Fibrosis portal que afecta 
<50% de los tractos 
portales 
Fibrosis portal que afecta 
>50% de los tractos 
portales 
Formación pseudolobular 
y cirrosis hepática 

1 
 
2 
 
 
3 
 
 
4 

Proliferación ductal Ninguna (<5/portal) 

Leve (5-9/portal) 

Moderada (10/portal) 

Marcada (10/portal con 
marcada proliferación 
elongada, atenuada, 
angulada de conductillos 
biliares) 

0 

1 
2 
3 

Tapones biliares en los 
conductillos biliares Ausente 

Presente 
Formación de lago biliar  

0 

1 
2 

Colestasis Leve 

Moderada 

Severa 

1 

2 
 
3 

Degeneración de 
hepatocitos 

Inflamación 

Balonización de 
hepatocitos 
Formación multinuclear de 
hepatocitos 
Necrosis 

1 

2 
 
3 
 
4 

Infiltración inflamatoria Leve (<20% area portal) 

Mode4rada (<50% area 
portal) 
Severa (>50% area portal) 

1 

2 
 
3 

Hematopoyesis 
extramedular 

Presente 

Ninguna 

0 

1 

Malformación de placa 
ductal 

Ninguna  

Presente 

0 

1 
Fuente: elaboración propia, adaptado de Chen G, Xue P, Zheng S, Chen L, Ma Y. A 
pathological scoring system in the diagnosis and judgment of prognosis of biliary atresia, 2015 
17 
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Presentación clínica  

La presentación clínica típica se da en un lactante a término de 2–8 

semanas de vida con ictericia colestásica, acolia, coluria y hepatomegalia firme. 

Debido a que existen múltiples causas de colestasis neonatal, la AVB debe 

considerarse ante cualquier ictericia >2 semanas y evaluarse pronto con 

bilirrubina directa y observación del color de heces. El signo cardinal de la 

enfermedad es la ictericia colestásica persistente, definida por 

hiperbilirrubinemia directa >1 mg/dL (o >20% del total si bilirrubina total es <5 

mg/dL), que se mantiene más allá de los 14 días de vida4.  

Los síntomas típicos incluyen acolia y coluria, resultado de la obstrucción 

del flujo biliar y la alteración en la excreción de bilirrubina. También es frecuente 

la hepatomegalia, que puede ser firme o de consistencia irregular a la palpación, 

con ocasional esplenomegalia si ya hay signos de hipertensión portal. Entre los 

signos atípicos, especialmente en formas sindrómicas, pueden hallarse 

malformaciones congénitas (cardiovasculares, esplénicas, situs inversus) o 

presentar confusión diagnóstica con hepatitis neonatal, infecciones por 

Toxoplasma, Rubeóla, Citomegalovirus(CMV) y Herpes (TORCH) o errores 

innatos del metabolismo 6. La forma quística puede simular un quiste de colédoco 

en ecografía, lo cual requiere diferenciación cuidadosa mediante colangiografía 

o biopsia18. 

 

Evaluación de laboratorio e imágenes 

En cuanto a los hallazgos de laboratorio, se observa una elevación 

marcada de la bilirrubina conjugada (usualmente >2 mg/dL), con valores que 

pueden continuar aumentando progresivamente 4. Las enzimas hepáticas como 

Alanino aminotransferasa (GPT) y Aspartato aminotransferasa (GOT) están 

moderadamente elevadas, mientras que la fosfatasa alcalina (FA) también 

puede aumentar, aunque es menos específica 9. Un hallazgo distintivo en AVB 

es la elevación marcada de la gamma-glutamil transferasa (GGT), usualmente 

>300 U/L, lo que la diferencia de otras colestasis neonatales, como la Colestasis 

intrahepática familiar progresiva (PFIC) tipo 1 o 2, donde la GGT es normal o 

baja19. 

La imagenología es fundamental en el algoritmo diagnóstico. La ecografía 

hepática es el primer estudio por imagen a realizarse y puede mostrar hallazgos 
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sugestivos como la ausencia o contractilidad de la vesícula biliar, el signo del 

triángulo fibroso ecogénico, y signos de atrofia hepática focal o 

hepatoesplenomegalia20. Sin embargo, la ecografía tiene muy buena sensibilidad 

y especificidad aislada para detectar signos relacionados según el metaanálisis 

de Zhou et al., como anormalidades en la vesícula (S:85%;E:92%) y signos de 

la cuerda triangular (S:74%;E:97%)21. La gammagrafía hepatobiliar con ácido 

iminodiacético (HIDA) evalúa el flujo de bilis: una ausencia de excreción al 

intestino después de la administración de radiofármaco es altamente sugestiva 

de AVB. Su sensibilidad es alta, pero también se pierde especificidad en 

colestasis severa no atrésica22. La colangiografía intraoperatoria continúa siendo 

el gold standard diagnóstico, ya que permite observar directamente la 

interrupción de los conductos biliares y confirmar la anatomía para proceder con 

la PEK en el mismo acto quirúrgico si se confirma el diagnóstico23.  

El algoritmo diagnóstico recomendado comienza con la identificación de 

ictericia persistente y bilirrubina directa elevada, seguido de ecografía hepática, 

estudios virales y pruebas metabólicas para descartar otras causas. Si persiste 

alta sospecha, se realiza gammagrafía hepatobiliar y, de ser necesario, biopsia 

hepática que puede mostrar colestasis canalicular, proliferación ductal y fibrosis 

portal temprana22. La colangiografía intraoperatoria se reserva como prueba 

confirmatoria cuando los hallazgos previos son sugestivos, pero no 

concluyentes. Un diagnóstico precoz es esencial para el éxito terapéutico; 

idealmente, la PEK debe realizarse antes de los 60 días de vida, momento en el 

que las probabilidades de restablecer el flujo biliar y preservar el hígado nativo 

son mayores 8. 

 

Tratamiento y pronóstico 

El tratamiento de primera línea es la portoenterostomía de Kasai (PEK), 

que busca restablecer el drenaje biliar hacia el intestino 8. Este procedimiento 

consiste en resecar el tejido fibroso obstructor en el hilio hepático y conectar un 

asa de yeyuno en Y de Roux al hígado, creando un conducto para la bilis hacia 

el tracto intestinal. La cirugía debe realizarse idealmente durante las primeras 

semanas de vida; la edad al momento de la operación es el factor pronóstico 

más importante para el éxito1. Se recomienda efectuar la PEK antes de los 60-
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90 días de vida, ya que después de los 3 meses los resultados empeoran 

significativamente, al punto de considerar el trasplante hepático primario en 

presentaciones tardías, logrando un drenaje biliar efectivo en 70–80% de los 

pacientes, mientras que retrasarla >90 días reduce el éxito a <25% 8. Estudios 

muestran que realizar el Kasai antes de las 8 semanas logra mejores tasas de 

supervivencia con hígado nativo: por ejemplo, un estudio reportó ~40% de 

supervivencia a 5 años con hígado propio cuando la cirugía se efectuó antes de 

45 días de nacido, comparado con ~31% si se realizó después de esa edad 13. 

Asimismo, aproximadamente 60% de los lactantes logran un adecuado flujo biliar 

tras la PEK si se opera oportunamente. No obstante, incluso con una cirugía 

exitosa, la AVB sigue siendo una enfermedad progresiva; se calcula que cerca 

del 80-85% de los niños eventualmente requerirán un trasplante hepático en 

algún momento de la infancia o adolescencias 4. De hecho, solo alrededor del 

20% de los pacientes alcanzan la edad adulta con su hígado nativo, y muchos 

de ellos presentan complicaciones crónicas como cirrosis e hipertensión portal 

11.  

Varios factores pronósticos se han asociado al éxito de la 

portoenterostomía. El más crítico, como se ha señado, es la edad temprana al 

momento de la cirugía 3. Una intervención antes de las 8 semanas ofrece las 

mejores posibilidades de drenaje biliar y sobrevida prolongada 9. Por el contrario, 

una edad avanzada al Kasai se asocia con menor probabilidad de aclarar la 

ictericia y progresión más rápida a cirrosis 11. Otros factores clínicos importantes 

incluyen el estado del hígado al momento de la cirugía y la presencia de 

comorbilidades. Por ejemplo, los lactantes con signos de enfermedad hepática 

avanzada (como cirrosis establecida o encefalopatía) tienen peor pronóstico 15. 

Igualmente, ciertas formas de AVB asociadas a síndromes o infecciones 

congénitas tienen menor tasa de éxito: los casos sindrómicos con 

malformaciones asociadas y aquellos con infección neonatal por CMV suelen 

debutar más tarde y responden peor al Kasai15. En tales situaciones de mal 

pronóstico, algunos autores sugieren indicar el trasplante hepático temprano 

como tratamiento definitivo en lugar de la PEK 13. 

Desde el punto de vista quirúrgico, la anatomía de la atresia influye en el 

desenlace. La clasificación japonesa define tres tipos: I (atresia limitada al 

colédoco), II (atresia del conducto hepático común, a veces con quiste en el hilio) 
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y III (atresia de los conductos hepáticos a nivel porta). El tipo III es el más común, 

~90% de los casos, sin embargo, es también el de peor pronóstico, al no haber 

ningún conducto biliar visible en el hilio hepático. Por el contrario, los tipos I o II, 

cuando existen estructuras proximales permeables, podrían tener una respuesta 

ligeramente mejor, aunque representan una minoría de pacientes. La técnica 

quirúrgica en sí misma es determinante: una disección meticulosa que elimine 

todo el tejido fibroso porta y una anastomosis amplia y sin tensión son 

condiciones necesarias para lograr flujo biliar adecuado1.  

Se ha observado que la persistencia de bilirrubina total >2 mg/dL a los 3 

meses post-Kasai es más frecuente cuando la intervención se realiza 

tardíamente o en entornos con menor experticia24. Por el contrario, la respuesta 

clínica positiva temprana tras la cirugía es un excelente indicador pronóstico: la 

desaparición de la ictericia por la modificación de niveles de bilirrubina y el 

cambio de coloración de las heces de acólicas a amarillentas en las primeras 

semanas postoperatorias son signos de que el flujo biliar se ha restablecido4. En 

estos casos, suelen mejorar gradualmente las pruebas de función hepática y el 

paciente puede estabilizar su función 15. La obtención de niveles normales de 

bilirrubina directa dentro de los 3 meses posteriores al Kasai se correlaciona con 

una supervivencia a largo plazo significativamente mayor con el hígado nativo24.  

Complicaciones Postoperatorias Tempranas 

En el periodo inmediato y mediato posterior a la PEK, pueden presentarse 

múltiples complicaciones, siendo las infecciones ascendentes de la vía biliar con 

colangitis las más frecuentes y destacadas 15. La colangitis bacteriana post-Kasai 

ocurre hasta en 40-50% de los pacientes durante los primeros 1–2 años de vida, 

con episodios recurrentes en muchos casos. Se manifiesta típicamente con 

fiebre, ictericia recurrente o agravada, y pruebas hepáticas alteradas, y puede 

conducir a deterioro acelerado de la función hepática. Debido a su frecuencia, 

se implementan medidas preventivas: el uso prolongado de antibióticos 

profilácticos tras la cirugía ha demostrado reducir la incidencia de colangitis 

temprana 4. Es común administrar trimetoprim-sulfametoxazol (TMX) u otra 

profilaxis antibiótica durante los primeros meses post-Kasai. Si aun así ocurren 

episodios recurrentes de colangitis, está indicada una profilaxis antibiótica a 

largo plazo durante la infancia 7. La aparición de quistes biliares intrahepáticos o 
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lagunas biliares es otra complicación descrita en el seguimiento de pacientes 

operados; estos quistes se asocian a colangitis de repetición y pueden indicar 

obstrucción parcial del drenaje. En un estudio chileno, 31% de los niños 

desarrollaron lagunas biliares múltiples post-Kasai, todos ellos con episodios de 

colangitis, y en 3 pacientes la colangitis recurrente fue la causa que precipitó el 

trasplante hepático antes del segundo año de vida25.  

Además de las infecciones, otras complicaciones tempranas incluyen 

aquellas derivadas de la disfunción hepática persistente o de la hipertensión 

portal incipiente. A pesar de una cirugía técnicamente exitosa, algunos lactantes 

muestran falla hepática progresiva en meses posteriores, evidenciada por 

alteraciones en la síntesis de albúmina, globulina y vitamina K, provocado por 

colestasis mantenida e ictericia que no cede24. Estos pacientes pueden 

desarrollar ascitis por hipoalbuminemia e hipertensión portal, así como 

esplenomegalia y trombocitopenia. También pueden presentarse hemorragias 

digestivas por varices esofágicas o gastropatía congestiva, incluso en la primera 

infancia, si la hipertensión portal es significativa 4. En general, la presencia de 

ascitis y sangrado gastrointestinal en un niño post-Kasai indica que la 

enfermedad hepática ha progresado a cirrosis y que la derivación no logró frenar 

suficientemente el proceso 26.  

El manejo inicial de estas complicaciones sigue los lineamientos estándar 

para enfermedad hepática avanzada: restricción de sodio y diuréticos para la 

ascitis, con paracentesis de alivio si es necesario; betabloqueadores no 

selectivos y endoscopia digestiva para profilaxis/tratamiento de varices; vitamina 

K y plasma fresco congelado si hay coagulopatía severa27. La insuficiencia 

hepática progresiva puede manifestarse también con retraso del peso y talla, 

colestasis crónica con prurito intenso, y episodios de encefalopatía hepática en 

fases avanzadas 26. En casos de encefalopatía incipiente, se deben buscar y 

tratar factores precipitantes como infecciones, sangrados y administrar medidas 

como reducción de proteína en la dieta, lactulosa y antibióticos no absorbibles27. 

Dentro del período postoperatorio temprano también pueden surgir 

complicaciones, entre ellas se incluyen dehiscencia o infección de la herida 

quirúrgica, fugas biliares anastomóticas u obstrucción aguda de la anastomosis 

hepatoentérica 8. Una fístula biliar o colección subhepática tras la cirugía requiere 

drenaje y antibioterapia, y puede necesitar una nueva intervención quirúrgica en 
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casos severos. La obstrucción precoz de la anastomosis es poco frecuente, pero 

si ocurre podría considerarse una reintervención temprana. Sin embargo, la 

mayoría de las reintervenciones en la era post-Kasai se relacionan más con 

manejo de complicaciones de la cirrosis que por la calidad de la cirugía. Por 

ejemplo, ante hipertensión portal refractaria, algunos centros han explorado 

derivaciones portosistémicas quirúrgicas o shunts temporales (como shunt 

portocava o TIPS) para aliviar la presión portal como estrategia de espera al 

trasplante. Estas intervenciones paliativas pueden reducir ascitis o prevenir 

sangrados variceales, aunque no mejoran la función hepática y solo se utilizan 

en situaciones muy particulares8.  

En general, si el paciente no muestra mejoría de la bilirrubina en los 

primeros 3 a 6 meses post-PEK el pronóstico de su hígado nativo es pobre. En 

esos casos, se debe planificar tempranamente el trasplante hepático, antes de 

que ocurran complicaciones irreversibles 13. Un manejo multidisciplinario 

postoperatorio es crucial: además de las medidas mencionadas, todos los niños 

con AVB requieren soporte nutricional intensivo (fórmulas hipercalóricas, 

triglicéridos de cadena media y suplementos de vitaminas liposolubles A, D, E, 

K) para optimizar su crecimiento y reserva hepática27. También se suele emplear 

ácido ursodesoxicólico como agente colerético (15-30 mg/kg/día) para mejorar 

el flujo biliar en quienes aún tienen colestasis, aunque su beneficio no está 

totalmente comprobado26. Algunos protocolos incluyen corticosteroides en el 

postoperatorio inmediato con el objetivo de atenuar la inflamación y edema en el 

hilio, pero estudios controlados no han demostrado una mejoría consistente con 

su uso, por lo que su aplicación rutinaria sigue en debate26.  

Mortalidad y Factores Asociados 

La atresia biliar conlleva una alta mortalidad si no se logra un tratamiento efectivo 

a tiempo 4. Antes de la era del trasplante hepático, la AVB era virtualmente fatal: 

sin cirugía de Kasai, entre el 50-80% de los niños morían por cirrosis biliar en el 

primer año de vida, y >90% fallecían antes de los 3 años. Aun con la 

portoenterostomía, aquellos en quienes el procedimiento falla y hay ausencia o 

enlentecimiento del drenado biliar, sufren un rápido deterioro hepático y suelen 

fallecer en la primera infancia si no reciben un trasplante oportuno8. En la 

actualidad, el pronóstico vital de estos pacientes está directamente ligado a la 
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disponibilidad y oportunidad del trasplante hepático. La AVB es la principal 

indicación de trasplante de hígado en pediatría a nivel mundial, representando 

aproximadamente 40% de todos los trasplantes hepáticos en niños. Gracias a 

los avances en esta terapia, la sobrevida global de los pacientes con atresia ha 

mejorado dramáticamente en las últimas décadas. En centros especializados, la 

supervivencia post-trasplante alcanza alrededor de 90-95% al año y 80-85% a 5 

años de realizado el trasplante. De este modo, la gran mayoría de niños con AVB 

pueden llegar con vida y en mejores condiciones a la edad adulta si reciben un 

trasplante en el momento indicado27. 

No obstante, existe una mortalidad pre-trasplante significativa, 

especialmente en entornos con acceso limitado a donantes o a programas de 

trasplante pediátrico. Incluso en países desarrollados, algunos lactantes mueren 

en espera de un injerto, por ejemplo en Estados Unidos se estima que 1 de cada 

10 niños menores de 2 años listados para trasplante fallece antes de recibir el 

órgano10. En Latinoamérica, históricamente la situación ha sido más desafiante 

debido a la menor disponibilidad de trasplante infantil11. Por ejemplo, en Ecuador 

hasta fechas recientes no existía un programa nacional de trasplante hepático 

pediátrico, lo que obligaba a referir al extranjero a los niños con falla hepática 

terminal28. Este proceso de derivación internacional podía tardar en promedio 5 

meses, y lamentablemente no todos los pacientes llegaban a completar el 

proceso por agravamiento de su condición o trabas administrativas. Se calculaba 

que el único hospital pediátrico público de Ecuador recibía unos 20 niños por año 

candidatos a trasplante (principalmente por atresia biliar), de los cuales varios 

corrían riesgo de morir antes de lograr el trasplante por la demora y complejidad 

del sistema. A partir de 2019, Ecuador acreditó su primer programa de trasplante 

hepático infantil, reduciendo potencialmente la mortalidad de estos pacientes al 

acortar los tiempos de espera28.  

Entre los factores asociados a la mortalidad en la atresia biliar, destacan 

tanto aspectos clínicos del paciente como variables relacionadas al 

procedimiento quirúrgico inicial 3. Clínicamente, la edad al diagnóstico y 

tratamiento continúa siendo fundamental; los lactantes que llegan muy tarde a la 

cirugía tienen mayor riesgo de morir antes de un trasplante, dado que habrán 

desarrollado cirrosis más severa26. También las comorbilidades o condiciones 

asociadas influyen en el desenlace. Los pacientes con atresia que forman parte 
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de síndromes polimalformativos como BASM suelen tener un curso más 

complejo y menor respuesta al Kasai, con mayor necesidad de trasplante precoz, 

lo que se traduce en mayor mortalidad si este no se realiza oportunamente. La 

presencia de infección por CMV en el período neonatal, como ya se mencionó 

previamente, se asocia a daño hepático más agresivo y falla del Kasai, 

contribuyendo a peor pronóstico vital15.  

Adicionalmente, el estado nutricional y funcional del niño en los meses 

posteriores al Kasai es un factor crítico. Un neonato con desnutrición severa, 

colestasis crónica no resuelta y complicaciones como colangitis recurrente o 

ascitis tendrá un riesgo más alto de descompensación y muerte antes de 

alcanzar el trasplante 7. De hecho, la falta de respuesta al Kasai, definida 

típicamente por bilirrubina >2 mg/dL a los 3 meses post-cirugía, es un fuerte 

predictor de evolución desfavorable si no se actúa con un trasplante temprano24. 

Estudios han demostrado que la supervivencia a 2 y 5 años con hígado nativo 

es marcadamente inferior en los niños que no aclararon su ictericia tras la 

portoenterostomía, en comparación con aquellos que lograron 

normobilirrubinemia en los primeros meses 25.  

La ocurrencia de complicaciones postoperatorias también impacta la 

mortalidad. Cada episodio de colangitis ascendente, cada sangrado variceal o 

episodio de falla hepática aguda aumenta las probabilidades de un desenlace 

adverso si no se dispone rápidamente de un trasplante 15. Por el contrario, los 

niños que navegan el postoperatorio sin complicaciones mayores y con buen 

drenaje biliar tienen mayores posibilidades de sobrevivir largo tiempo, incluso 

varios años, sin trasplante, aunque igualmente deben mantenerse bajo vigilancia 

estrecha24. 

En cuanto a los factores quirúrgicos, uno de los principales es el tipo 

anatómico de atresia, ya mencionado: la variedad porta completa (tipo III) suele 

conllevar peor resultado, mientras que las formas con algún resto ductal (tipo I, 

II) podrían tener ligeramente mejor pronóstico de supervivencia con hígado 

nativos 8. Sin embargo, dado que el tipo III predomina ampliamente, en la práctica 

casi todos los casos se manejan con la expectativa de que el trasplante será 

necesario tarde o temprano1. Otro factor quirúrgico relevante es la calidad 

técnica de la portoenterostomía y la experiencia del equipo. Series han sugerido 

que centros con mayor experiencia presentan menor mortalidad relacionada a 
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AVB, al lograr mayores tasas de drenaje exitoso y manejar mejor las 

complicaciones25. Una cirugía Kasai subóptima, o una anastomosis demasiado 

estrecha puede conducir a un fracaso precoz del drenaje biliar, con rápida 

descompensación7. En última instancia, la disponibilidad del trasplante hepático 

oportuno es el factor definitorio para la supervivencia a largo plazo en la atresia 

biliar 13. Los pacientes que llegan a trasplante antes de desarrollar un fallo 

hepático irreversible o complicaciones fatales tienen excelentes probabilidades 

de sobrevivir y llevar una vida prácticamente normal luego del injerto. Por ello, 

los programas modernos enfatizan no solo optimizar el Kasai, sino también una 

transición a trasplante en el momento justo 13.  

En resumen, la mortalidad por AVB en la actualidad ocurre principalmente 

en aquellos niños en quienes la cirugía Kasai no logra frenar la enfermedad y 

que, por retraso en el diagnóstico o en la referencia, no reciben a tiempo un 

trasplante hepático26. Identificar los factores de riesgo de mal pronóstico como 

edad avanzada, síndrome asociado, falla del Kasai y complicaciones 

recurrentes, permiten estratificar a los pacientes y planificar el trasplante 

hepático antes de que sobrevenga la muerte11.  
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Metodología del estudio  
 

Diseño del estudio 

 

El presente estudio tiene un enfoque cuantitativo, con diseño observacional 

descriptivo de corte transversal retrospectivo, basado en la revisión secundaria 

de historias clínicas de casos pediátricos con diagnóstico de atresia de vías 

biliares para describir los factores clínicos, demográficos, quirúrgicos y 

mortalidad de los casos con la enfermedad de interés.  

 

Contexto 

El estudio se llevó a cabo en el Hospital de Niños Roberto Gilbert Elizalde, una 

institución de referencia en atención pediátrica especializada de tercer nivel de 

complejidad, ubicada en la ciudad de Guayaquil, Ecuador. Como tal, se reciben 

pacientes de todas partes del Ecuador por ser parte de la red de prestadores de 

salud. 

 

Población y muestra 

La población de estudio está compuesta por todos los pacientes diagnosticados 

con atresia de vías biliares mediante biopsia y análisis histopatológico que fueron 

atendidos en el Hospital Roberto Gilbert durante el período de enero de 2014 a 

enero de 2025.  

 

Criterios de inclusión 

Se incluyeron en el estudio únicamente los casos pediátricos con diagnóstico 

confirmado de atresia de vías biliares mediante biopsia, codificados según la 

Clasificación Internacional de Enfermedades, 10ª Revisión (CIE-10), bajo los 

códigos K83.0, K83.1, Q44.0, Q44.1, Q44.2, Q44.3, cuyas historias clínicas se 

encontraban completas permitiendo acceder a la totalidad de los datos clínicos 

y quirúrgicos requeridos para el análisis. Asimismo, se seleccionaron los 

pacientes que fueron sometidos a la PEK como parte de su manejo terapéutico.  
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Criterios de exclusión 

Por otro lado, se excluyeron del estudio aquellos pacientes que presentaban 

malformaciones congénitas adicionales asociadas a la atresia de vías biliares, 

es decir, aquellos considerados como casos sindrómicos.  

Consideraciones éticas 

Este estudio se enmarca en los principios éticos para la investigación en salud y 

fue clasificado como de riesgo mínimo, al tratarse de una revisión retrospectiva 

de historias clínicas sin recolección de datos personales, de conducta ni 

muestras biológicas. De acuerdo con la Ley Orgánica de Protección de Datos 

Personales del Ecuador, los datos fueron tratados de manera confidencial y 

anónima; se construyó una base de datos codificada mediante identificadores 

alfanuméricos, sin vinculación directa con la identidad de los pacientes. Por 

tanto, no fue requerido el consentimiento ni asentimiento informado por los casos 

y sus representantes legales.  

Procedimiento 

Recolección de datos 

La técnica de recolección de datos utilizada en este proyecto de investigación se 

centra en la revisión secundaria de las historias clínicas de los pacientes 

hospitalizados, a través de la base de datos del sistema 'SERVINTE'. Estos datos 

fueron proporcionados por el área de estadística del Hospital de Niños Dr. 

Roberto Gilbert Elizalde con base a las historias codificadas bajo los CIE-10 de 

interés para el período de enero de 2014 a enero de 2025. Una vez obtenida la 

información, se extrajo el número de historia clínica para proceder a revisar las 

variables de interés del estudio en el sistema y se traspasó la información a una 

hoja de cálculo de Excel, usando códigos alfanuméricos para identificar y 

proteger la información del caso.  

Variables del estudio 

Las variables del estudio y su operacionalización se resumen en la Tabla 2, 

descrita a continuación: 
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Tabla 3. Operacionalización de las variables de estudio  
 

Variable Indicador Unidades, 
Categorías o 
Valor Final 

Tipo/Escala 

Variable de 
interés 
Mortalidad por 
AVB 
 
Variables de 
caracterización  
 
Sexo 

 
 

Paciente fallecido al 
momento de realizar el 
estudio 

 
 

 
Características biológicas 
que le confieren al 
paciente condición de 
femenino o masculino 

 

 
 

Si 
No 

 
 
 
 

       Femenino 
Masculino 

 
 

Cualitativa, 
nominal  

 
 
 
 

Cualitativa,    
nominal 

Edad al momento 
del diagnóstico 

Número de meses que 
tiene el paciente al 

momento del diagnóstico 

1 a 2 meses 
3 a 4 meses 
5 a 6 meses 

Más de 6 meses 
 

Cuantitativa                   
discreta 

Edad al momento 
de la cirugía de 

Kasai 

Número de meses que 
tiene el paciente al 

momento de la cirugía de 
Kasai 

1 a 2 meses 
3 a 4 meses 
5 a 6 meses 

Más de 6 meses 

Cuantitativa, 
discreta 

 
 
 
 

Edad al momento 
del trasplante 

hepático 

Número de meses que 
tiene el paciente al 

momento trasplante post 
PEK 

1 a 2 meses 
3 a 4 meses 
5 a 6 meses 

Más de 6 meses 

Cuantitativa                   
discreta 

    

Manifestaciones 
clínicas 

Signos y síntomas 
presentados e indicados 

en el momento de la 
consulta 

Ictericia 
Acolia 
Coluria 

Hepatomegalia 
Esplenomegalia 

Encefalitis 
 

Cualitativa, 
nominal 

Hallazgos por 
laboratorio 

Resultados o datos 
obtenidos a través de 
pruebas de laboratorio 
realizadas en muestras 

biológicas 

Elevación de la 
bilirrubina directa 
Elevación de las 
transaminasas 

hepáticas 
Elevación de la 

fosfatasa alcalina 
Elevación de los 
niveles de GGT 

Trastornos en los 
tiempos de 
coagulación 

 

Cualitativa, 
nominal 
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Hallazgos por 
estudio ecográfico 

Anomalías detectadas 
mediante técnicas de 

diagnóstico por imágenes 
 

Atresia de vías 
biliares 

Ausencia o 
hipoplasia de 

vesícula 
Presencia del 

signo de la cuerda 
triangular 

Hepatomegalia 
Esplenomegalia 

Ascitis 
 

Cualitativa, 
nominal 

 

Hallazgos por 
estudio de 

colangioresonanci
a magnética  

 

Anomalías detectadas 
mediante 

colangioresonancia  
 

Ausencia de 
vesícula biliar 
Vesícula biliar 

atrófica 
Ausencia de 

dilatación de las 
vías biliares 

Atresia de vías 
biliares 
Cirrosis 

Hígado con 
telangiectasias 
Hígado nodular 

 

Cualitativa 
nominal 

 

Hallazgos 
histopatológicos 

de biopsia 
hepática 

 

Registro de resultados 
obtenidos a través de 

muestras de tejido vivo 
hepático 

Fibrosis portal  
Proliferación de los 
conductos biliares 

Infiltración de 
células 

inflamatorias 
Colestasis 

Balonamiento y 
degeneración de 
los hepatocitos 
Hematopoyesis 
extramedular 

Malformación de la 
placa ductal 

 

Cualitativa 
nominal 

Score total de la 
escala de 

diagnóstico y 
pronóstico de la 

AVB 

Puntaje total numérico de 
diagnóstico y pronóstico 

de la AVB 

0-7 diagnóstico 
menos probable de 

AVB 
>8 Alta 

probabilidad de 
AVB 

 

Cuantitativa 
discreta 

Falla hepática al 
momento del 
diagnóstico 

 

Registro de fallo hepático 
al momento del 

diagnóstico en la historia 
clínica, determinados por 
datos de laboratorio con 
alteración de las pruebas 

hepáticas 

Si 
No 

Cualitativa, 
nominal 
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Realización de 
PEK 

 

Antecedente quirúrgico de 
PEK 

Si 
No 

Cualitativa, 
nominal 

Complicaciones 
biliares 

postquirúrgicas 
tempranas 

 
 
 
 

Complicaciones 
biliares 

postquirúrgicas 
tardías 

Presencia de 
complicaciones biliares en 

el postoperatorio 
inmediato (durante el 

primer mes 
postquirúrgico) 

 
 

Presencia de 
complicaciones biliares en 
estadíos posteriores a la 

cirugía (después del 
primer mes 

postquirúrgico) 
 

Dehiscencia de 
sutura 
Sepsis 

Colangitis 
Cese súbito del 

flujo biliar 
Abdomen agudo 

 
Hipertensión portal 

Síndrome 
hepatopulmonar 

 

Cualitativa, 
nominal 

 
 
 
 
 
 

Cualitativa, 
nominal 

Necesidad de 
trasplante 
hepático 

 

Paciente con mala 
progresión de la 

enfermedad, con Kasai 
frustro o no intervenido 
por Kasai que requiere 

trasplante hepático 
 

Si 
No 

 

Cualitativa, 
nominal 

 

Paciente 
trasplantado 

 

Indica si el paciente 
recibió o no trasplante 

hepático 
 

Si 
No 

 

Cualitativa, 
nominal 

 

Mortalidad 
posterior a 
trasplante 
hepático 

 

Fallecimiento del paciente 
tras el trasplante hepático, 
documentado en historia 

clínica 
 

Si 
No 

 

Cualitativa, 
nominal 

 

Complicaciones 
posteriores a 

trasplante 
hepático 

 

Presencia de al menos 
una complicación 

postoperatoria 
documentada 

 

Ascitis 
Primoinfección por 

CMV 
Rechazo de injerto 

Fistula Biliar 
 

Cualitativa, 
nominal 

 

Colangiografía 
intraoperatoria 

 

Registro de realización de 
colangiografía durante 

cirugía, según expediente 
quirúrgico 

 

Si 
No 

 

Cualitativa, 
nominal 

 

Restitución del 
flujo biliar con 

PEK 
 

Caso en que se realizó 
PEK y se evidenció 

drenaje biliar 
postoperatorio clínico o 

por imágenes 
 

Si 
No 

 

Cualitativa, 
nominal 
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Eficacia de la 
PEK 

 

Se considera eficaz si hay 
cambio en la coloración 

de las heces (de acólicas 
a pigmentadas) y mejoría 
de pruebas hepáticas en 

el seguimiento 
 

Cambio en la 
coloración de las 

heces 
Mejoría de las 

pruebas hepáticas 
Mejoría de niveles 

de bilirrrubinas 

Cualitativa, 
nominal 

Fuente: Elaboración Propia 

 

Plan de análisis estadístico 

Las variables cuantitativas del estudio serán descritas mediante medidas de 

tendencia central (moda, media o mediana (Mdn)), medidas de dispersión 

(desviación estándar (DS) o rango intercuartílico (RIC)), así como medidas de 

forma (asimetría y curtosis) cuando sea pertinente, según la distribución de los 

datos evaluada con la prueba de normalidad de Shapiro-Wilk, que se ajusta 

mejor a la cantidad de casos del estudio. Las variables cualitativas (nominales y 

ordinales) se presentarán mediante frecuencias absolutas y relativas (%). El 

análisis estadístico fue realizado con el software R Studio. 

Resultados 
El estudio incluyó una muestra total de 42 pacientes con diagnóstico confirmado 

de AVB por biopsia hepática y análisis histopatológico; sin embargo,  según los 

criterios de exlusión no fueron considerados en este estudio 7 pacientes que se 

atribuyeron a casos considerados como sindrómicos. Del total de la muestra, la 

mayoría fueron de sexo femenino (n = 28, 67%). La edad más frecuente al 

ingreso hospitalario fue de 2 meses (n= 11; 26%). La presencia de falla hepática 

e infección por CMV al momento del diagnóstico se presentó en 17 pacientes 

(40%). Finalmente, el 64% de los pacientes había sido sometido previamente a 

PEK, en donde la mayoría de las cirugías se realizaron a los 2 meses de vida 

(n=13; 48%), de los 6 pacientes que llegaron a la unidad de salud y fueron 

diagnosticados dentro del primer mes de vida, fueron intervenidos 

quirurgicamente 4, sin embargo, uno de ellos no fue intervenido en consenso 

médico por una importante alteración de sus pruebas complementarias y alto 

riesgo de mortalidad y el paciente restante no contó con seguimientos 

posteriores; 33 casos (79%) presentaron necesidad de trasplante hepático, 18 

casos se realizaron colangiografía perioperatoria y 8 casos fallecieron por AVB 

(Tabla 4). Del total de la muestra, 8 (19%) pacientes fallecieron, de los cuales 6 
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fueron intervenidos quirurgicamente con la tecnica de Kasai y 2 no fueron 

candidatos a dicha intervención. La tasa de mortalidad fue de 17.3 por cada 1000 

personas por año.  

Tabla 4. Datos sociodemográficos y clínicos de la muestra 
Característica N = 421 

Edad al momento de llegada  
1 mes 6 (14) 
2 meses 11 (26) 
3 meses 10 (24) 
4 meses 8 (19) 
5 meses 5 (12) 
7 meses 2 (4.8) 

Edad al momento de la cirugía de Kasai  
1 mes 2 (7.4) 
2 meses 13 (48) 
3 meses 9 (33) 
4 meses 2 (7.4) 
5 meses 1 (3.7) 

Sexo biológico del paciente  
Femenino 28 (67) 
Masculino 14 (33) 

Peso al ingreso (percentiles)  50(15–50) 
Talla al ingreso (percentiles) 50(6-76.25) 

  Diagnóstico confirmado de atresia biliar 42 (100) 
Presencia de infección por citomegalovirus (CMV) 17 (40) 
Falla hepática al momento del diagnóstico 17 (40) 
Pacientes sometidos a procedimiento de Kasai (PEK) 27 (64) 
Necesidad de trasplante hepático 33 (79) 
Colangiografía perioperatoria 18 (43) 
Mortalidad por AVB 
Tasa de mortalidad 

8 (19) 
17.3 

1n (%); Mediana (IQR) 
 

La figura 1. muestra la distribución geográfica de los pacientes con AVB según 

su región de procedencia en el Ecuador. Se evidencia una notable concentración 

de casos en la región Costa, de donde provino el 85,7% de los pacientes (n = 

36) y donde está localizado el centro de estudio. En comparación, la región Sierra 

aportó únicamente el 11,9% (n = 5) de los casos, mientras que la región 

Amazónica (Oriente) registró apenas un caso (2.4%). 
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Figura 1. Distribución demográfica de la procedencia de los casos 

 

Para poder esquematizar de mejor manera las variables antropométricas de los 

pacientes al momento del ingreso, se utilizaron las curvas de la Organización 

Mundial de la Salud y se calculó según los percentiles de acuerdo al peso, 

longitud y el índice longitud/peso de los mismos.  La mediana de peso al ingreso 

se ubicó en el percentil 50 (RIC 15- 50) y la talla en el percentil 50 (RIC 6 –76.25). 

Al desagregar las variables antropométricas según la edad al ingreso, se observó 

una mediana de peso más baja en los pacientes de 4 meses (Percentil 9, RIC 3-

50) y se mantuvo en el percentil 50 en los pacientes de 2 (RIC 50-85) y 3 meses 

(RIC 14.75 – 76.25); en pacientes de 4 meses en el percentil 15 (RIC 3-15), 5 

meses en el percentil 3 (RIC 3 – 3) y en el percentil 9 en el grupo de 7 meses 

(RIC 6 – 12). Con respecto al índice ponderal, los lactantes de 2 meses se 

mantuvieron en el percentil 50 (Mdn) con un RIC de 32.5 – 67.5. Se mantuvo en 

el percentil 15 en el grupo de 4 meses (RIC 3 – 58.75), 5 meses (RIC 3 – 50) y 

7 meses (RIC 15-15), en lactantes de 3 meses se mantuvo en el percentil 32.5 

(RIC6 – 50), mientras que el valor más bajo correspondió al grupo de 1 mes (Mdn 

percentil 3; RIC 3-12) (Tabla 5). 
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Tabla 5. Distribución de valores antropométricos con respecto a la edad 
de llegada en meses 
 

 

En la figura 2. se resume la distribución de frecuencias de edades al ingreso 

hospitalario según el sexo. La gran mayoría de los pacientes (n = 25; 59,5%) 

fueron admitidos después de los 2 meses. De estos, 28 eran femeninas (66,6%) 

y 14 masculinos (33,3%), resaltando una predominancia por el sexo femenino en 

la muestra. Entre los datos obtenidos de la muestra, la edad más frecuente al 

ingreso estuvo entre los 2 y 4 meses, de los cuales a los 2 meses se identificaron 

11 casos (26.1%), de los cuales 7 fueron de sexo femenino  (25%) y 4 de sexo 

masculino (28.6%) ; a los 3 meses se identificaron 10 casos (23.8%), de los 

cuales 6 fueron femeninas (21.4%) y 4 masculinos (28.6%); a los 4 meses se 

identificaron 8 pacientes (19%) de los cuales 7 fueron femeninas (25%) y 1 fue 

masculino   (7.1%). En contraste, la proporción de niños que ingresaron al  mes 

de vida fueron 6 pacientes (14.2%), de los cuales 5 fueron femeninas (17.9%) y 

1 fue hombre (7.1%). La proporción al ingreso a los 5 y 7 meses fue aún menor;  

a los 5 meses (11.9%) de los cuales 2 fueron femeninas (7.1%) y 3 masculinos 

(21.4%)  y a los 7 meses (4.7%) de los cuales 1 fue femenino (3.6%) y 1 

masculino (7.1%). 
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`  

Figura 2. Frecuencia de edades al ingreso hospitalario según sexo 
 

 
En la figura 3 se describe la edad al momento de la cirugía de Kasai según sexo: 

de la muestra de 42 pacientes, fueron intervenidos quirurgicamente 27 pacientes 

(64.2%) , de estos 18 (51.8%) fueron de sexo femenino y 9 fueron de sexo 

masculino (33.3%).  Hubo mayor prevalencia entre las pacientes femeninas, 

donde la mayor proporción de cirugías ocurrió a los 2 meses (n = 10; 55.5%), 

mientras que en varones se distribuyó principalmente entre los 3 meses (n = 5; 

55,6%) y 2 meses (n = 3; 33,3%).  

 

Figura 3. Frecuencia de edades al momento de la PEK según sexo 
 
 
Desde el punto de vista clínico, todos los pacientes presentaron ictericia al 

momento del ingreso (100%), mientras que la acolia se reportó en 92,5% de los 

casos. La hepatomegalia estuvo presente en 57,5%, seguida por coluria (32,5%) 

y esplenomegalia (20%). Sólo un paciente (2,5%) presentó encefalitis. 
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Tabla 6. Hallazgos clínicos, de laboratorios e imágenes 
 

Característica Indicador N = 421 

Manifestaciones clínicas al 
ingreso 

Ictericia 
42/42 
(100.0%) 

Acolia 
39/42 
(92.9%) 

Hepatomegalia 
25/42 
(59.5%) 

Coluria 
15/42 
(35.7%) 

Esplenomegalia 9/42 (21.4%) 

Encefalitis 1/42 (2.4%) 

Hallazgos de laboratorio 
Elevación de la bilirrubina directa 

42/42 
(100.0%) 

Elevación de las transaminasas 
hepáticas 

42/42 
(100.0%) 

Elevación de la fosfatasa alcalina 
40/42 
(95.2%) 

Elevación de los niveles de GGT 
40/42 
(95.2%) 

Trastornos en los tiempos de 
coagulación 

26/42 
(61.9%) 

Hallazgos por estudio 
ecográfico 

Ausencia o hipoplasia de vesícula 
40/42 
(95.2%) 

Hepatomegalia 
34/42 
(81.0%) 

Atresia de vías biliares 
16/42 
(38.1%) 

Esplenomegalia 
15/42 
(35.7%) 

Ascitis 3/42 (7.1%) 

Presencia del signo de la cuerda 

triangular 
2/42 (4.8%) 

   1 n (%) 

 
 
En los parámetros bioquímicos al ingreso, todos los pacientes presentaron 

elevación de bilirrubina directa y de transaminasas hepáticas. La fosfatasa 
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alcalina y los niveles de GGT se encontraron elevados en 95% de los pacientes. 

Se evidenciaron trastornos en los tiempos de coagulación en 25 casos (62.5%). 

Por último, los hallazgos por estudio de imagen ecográfico más frecuentes fueron 

la ausencia o hipoplasia de la vesícula biliar (n = 40; 95,2%) y la hepatomegalia 

(n = 34; 81%). También se identificó atresia de vías biliares en 16 pacientes 

(38,1%) y esplenomegalia en 15 (35,7%). La presencia del signo de la cuerda 

triangular se evidenció en solo 2 casos (4.8%) (Tabla 6). 

 
Tabla 7. Hallazgos de biopsia hepática 
 

Característica N = 421 

Alto riesgo de AVB 35/42 (83%) 

Fibrosis portal 42/42 (100%) 

Proliferación ductal 28/42 (67%) 

Tapones biliares 1/42 (2.4%) 

Colestasis canalicular 26/42 (62%) 

Cambios hepatocelulares (balonización, degeneración) 24/42 (57%) 

Infiltrado inflamatorio portal 24/42 (57%) 

Hematopoyesis extramedular 4/42 (9.5%) 

Malformación de la placa ductal 1/42 (2.4%) 
1n/N (%) 

 

La tabla 7 resume los hallazgos del diagnóstico de AVB mediante biopsia. La 

totalidad de la muestra fue intervenida mediante esta técnica. El promedio de los 

puntajes totales de la escala fue de 8,61 (DS 0,01; Curtosis -0,24; Asimetría: -

0,62), resultando en que la mayoría de los pacientes fueran clasificados como 

compatibles con alto riesgo de AVB (n= 35; 83%). Entre los hallazgos 

desagregados, la fibrosis portal dominó la muestra (100%), seguida de la 

proliferación ductal (67%) y colestasis canalicular (62%). Más de la mitad de los 

casos presentaron cambios hepatocelulares e infiltrados inflamatorios portales 

(57%), en comparación con una pequeña proporción de casos donde se encontró 

hematopoyesis extramedular (9,5%).  

Tabla 8. Eficacia de la PEK 
Característica N = 271 

PEK con restitución de flujo biliar 9/27 (33%) 

PEK sin restitución de flujo y con necesidad de trasplante 18/27 (66.6%) 

Eficacia de la PEK según coloración de heces 15/27 (56%) 

Eficacia de la PEK según mejoría de pruebas hepáticas 12/27 (44%) 

Eficacia de la PEK según mejoría de niveles de bilirrubina     8/27 (29.6%) 

Eficacia de la PEK (proporción) 

Fracaso de la PEK (proporción) 

15/27 (56%) 

     12/27 (44.4%) 
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En los pacientes intervenidos por PEK, más de la mitad tuvieron una intervención 

exitosa, en donde la tasa de eficacia de la PEK fue del 56%, determinada por al 

menos uno de los siguientes criterios: restitución del flujo biliar (33%), cambio en 

la coloración de las heces (56%) o mejoría de las pruebas hepáticas (44%) y 

mejoría de niveles de bilirrubina sérica posterior a la cirugïa de Kasai; en 8 casos 

(29.6%) se obtuvo disminución de los niveles de bilirrubina sérica en controles 

realizados a los 3 meses posterior a la cirugía. El promedio de la diferencia de 

los niveles de bilirrubina al ingreso y posterior a la cirugía de Kasai es de 8.2  con 

una DS de 4.32. Aquellos pacientes que no cumplieron los criterios y la PEK no 

fue eficaz, fueron derivados para evaluación de trasplante hepático (n=18;66.6%)  

Durante 11 años de estudio se obtuvo una tasa de eficacia de la PEK de 1,36 

por persona por año y una tasa de fracaso de 1,09 por persona por año. (Tabla 

8). 

 

Los hallazgos de colangiorresonancia magnética revelaron datos importantes en 

relación con la severidad de la AVB, este estudio imagenológico se realizó en 29 

pacientes, en donde la ausencia de dilatación de la vía biliar (n = 23; 79%) fue la 

alteración más frecuente, seguida de la presencia de vía biliar atrófica (n = 20; 

69%). La ausencia completa de vía biliar se identificó solo en 8 casos (28%), 

mientras que 2 casos presentaron telangiectasias (6,9%) (Tabla 9). 

 

Tabla 9. Hallazgos de colangiorresonancia magnética 
 

Característica N = 291 

Ausencia de vía biliar 8/29 (28%) 

Vía biliar atrófica 20/29 (69%) 

Ausencia de dilatación de vía biliar 23/29 (79%) 

Cirrosis hepática 1/29 (3.4%) 

Hígado con telangiectasias 2/29 (6.9%) 

Hígado nodular 3/29 (10%) 
1n/N (%) 

 
 

Con respecto a las complicaciones postoperatorias, 23 casos presentaron 

complicaciones tempranas (Tabla 10) y solo 9 casos presentaron complicaciones 

tardías (tabla 11). Llamó la atención que en 4 pacientes no se encontraron 

reportes de complicaciones ni seguimiento de la PEK en la historia clínica. Sin 

embargo, el resto de los casos revelaron que la colangitis fue la complicación 
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temprana más frecuente (59%), mientras que la hipertensión portal predominó 

entre las complicaciones tardías (30%). Ambas condiciones representaron las 

principales causas de mortalidad en la mitad de la muestra (50%). Dentro de las 

complicaciones también se describe el  cese total del flujo biliar, sin embargo en 

la muestra no se presentó ninguna complicación de este tipo. 

 

Tabla 10. Complicaciones postoperatorias tempranas 
 

Característica 
Total   

N = 271 

Dehiscencia de 

sutura 

5/27 

(19%) 

Sepsis 1/27 

(3.7%) 

Colangitis 16/27 

(59%) 

Abdomen agudo 1/27 

(3.7%) 
                                                                                  1n/N (%) 

 
 
 
 
Tabla 11. Complicaciones postoperatorias tardías 
 

Característica 
Total   

N = 271 

Hipertensión portal 8/27 

(30%) 

Síndrome 

hepatopulmonar 

1/27 

(3.7%) 
                                                                             1n/N (%) 

 

En relación a la mortalidad postoperatoria, complicaciones como la sepsis y 

abdomen agudo, fueron las más graves presentando una mortalidad del 100% 

en los casos en los que se presentó. La hipertensión portal, presentó una 

mortalidad del 37.5% y la colangitis del 18.75%. Sin embargo, complicaciones 

como  dehiscencia de sutura y síndrome hepatopulmonar no presentaron 

mortalidad en estos pacientes.  (Tabla 12) 
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Tabla 12. Mortalidad relacionada a complicaciones postoperatorias 
tempranas y tardías 
 

Tipo de complicación Mortalidad 

Dehiscencia de sutura 0% 

Sepsis 1/1 

(100%) 

Colangitis 3/16 

(18.75%) 

Abdomen agudo 

 

1/1  

(100%) 

Hipertensión portal 3/8 

(37.5%) 

Síndrome 

hepatopulmonar 

0% 

 

De la totalidad de la muestra, solo 5 casos fueron trasplantados en el periodo de 

estudio, con edades desde los 9-36 meses. Entre las complicaciones asociadas 

al trasplante, la primoinfección por CMV se presentó en la mayoría de los casos, 

seguido del rechazo corticoresistente y disfunción del injerto. Ninguno de los 

casos trasplantados registró mortalidad posterior a la intervención.(Tabla 13).  

 

Tabla 13. Complicaciones posteriores al trasplante hepático 
 

Edad al 

Trasplante 
(meses) 

Tipo de Complicación Postrasplante 
Mortalidad 

Postrasplante 

18 Primo Infección Por CMV No 

24 Fistula Biliar En Hya No 

20 Primoinfección Por CMV, Disfunción Del Injerto Leve No 

9 
Ascitis Quilosa, Disfunción Del Injerto, Primoinfección 

Por CMV, Rechazo Corticorresistente tardío 
No 

36 
Dehiscencia De Anastomosis Biliar, Rechazo 

Corticorresistente 
No 

Discusión 
 

Este estudio logró caracterizar las principales variables clínicas, 

quirúrgicas y demográficas de casos pediátricos con AVB atendidos en un 

hospital especializado en Guayaquil, Ecuador. Como tal, la fortaleza de este 
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estudio reside en convertirse en un gran aporte a un vacío existente en relación 

con la epidemiología de esta enfermedad rara para el contexto local como de 

una herramienta pronóstica validada que permitiría capitalizar hallazgos de la 

biopsia hepática para predecir tempranamente la AVB. Sin embargo, datos del 

estudio también han descrito características histológicas, clínicas y quirúrgicas 

que evidencian claramente la progresión de la AVB, fracaso de la PEK y 

necesidad de trasplante que pudieran tener relación más allá de la severidad de 

la enfermedad, con la provisión de servicios y cobertura de salud, screening del 

neonato al nacimiento, y falta de recursos económicos por los cuidadores para 

costear exámenes diagnósticos de alta complejidad como colangioresonancia. 

El estudio plantea un problema importante de salud pública que representa un 

factor influyente para la mejorar los programas pediátricos existentes de 

detección precoz de AVB y trasplante hepático en Ecuador.  

 

Diagnóstico e intervención oportuna de la AVB 

La etiología de la AVB se considera multifactorial, pero existe evidencia 

que sugiere un rol potencial de las infecciones perinatales 29 . En particular, 

infecciones causadas por CMV como factores desencadenantes de una 

respuesta inmune aberrante que daña progresivamente el árbol biliar in utero y 

posterior al nacimiento30. En este estudio, el 40% de los casos presentó 

primoinfección por CMV al momento del diagnóstico, proporción elevada en 

comparación a la literatura internacional, como describe Mack y Sokol14 que 

reportaron presencia de CMV en solo 10% de los pacientes con AVB. En este 

contexto, se considera un desafío el seguimiento de las mujeres embarazadas y 

los incentivos de controles perinatales, incluyendo la realización de un panel 

TORCH, que a pesar de los costos de realización del examen están cubiertos 

por el sistema de salud pública a nivel nacional, persiste la falta de realización 

de este 31. En varios países de America Latina, incluido Ecuador, se ha 

encontrado una alta prevalencia de infecciones por CMV 32. De manera 

concordante, un metanálisis de diversos estudios con más de 800 pacientes, 

confirmó que tener infección por CMV se relaciona significativamente (p= <,001) 

con menor tasa de éxito post-PEK 29, y pudo haber influido en los desenlaces de 

baja eficacia de PEK y mortalidad en la muestra de este estudio.  
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Entre las observaciones de mayor peso en este estudio, se encuentra la 

elevada proporción de pacientes a los que se les diagnosticó e intervino 

quirúrgicamente después de los dos meses de edad. En esta muestra, el 59.5% 

(n = 25) de los pacientes fueron diagnosticados con ABV posterior a este punto 

de corte, y el 44.4% (n = 12) fueron sometidos a PEK después de esa edad. De 

similar manera, la mediana de edad al diagnóstico fue de 3 meses, dato que no 

es concordante con la moda (2 meses), este último no representa a todo el grupo 

de pacientes, teniendo en cuenta que la gran mayoría fueron diagnosticados en 

edades mayores. No obstante, los datos revelan un problema en la detección 

oportuna de la enfermedad. Esta demora diagnóstica tiene profundas 

implicaciones clínicas que pudieron haber influenciado las diferentes 

complicaciones, como el desenlace de mortalidad de la muestra.  

Según la guía de práctica clínica de AVB Cubana y estudios pronósticos 

internacionales, se recomienda el tratamiento quirúrgico antes de los 60 días de 

nacimiento, debido a que intervenciones antes de este deadline predice mejores 

resultados en el drenaje biliar postoperatorio y, en consecuencia, con una mayor 

probabilidad de supervivencia con hígado nativo5. Este argumento está 

respaldado por otros estudios internacionales, como el estudio prospectivo 

multicéntrico de Shneider et al. 24, que encontró que los pacientes cuya bilirrubina 

total no descendía por debajo de 2 mg/dL en los primeros tres meses post-Kasai 

tenían una probabilidad 12.4 veces mayor de requerir trasplante hepático (OR: 

12.4; IC95%: 5.3;28.7) y 16.8 veces mayor de presentar muerte o trasplante (OR: 

16.8; IC95%: 7.2;39.2). De similar forma, el metaanálisis de Hoshino et al.33 y los 

estudios de Ye y Gao 34 y Ha et al. 35 también evalúan la influencia de los tiempos 

para el diagnóstico y la preservación del hígado nativo según el momento de 

intervención, encontrando que neonatos que fueron intervenidos antes de los 31 

días tenían resultados más favorables que aquellos manejados 60, 90 y 120 días 

después del nacimiento. Esto subraya la importancia de implementar estrategias 

de tamizaje neonatal desde el nacimiento, como es el caso del estudio del 

estudio prospectivo de Harpavat et al.19 que aporta evidencia directa sobre el 

impacto del tamizaje neonatal en la edad de diagnóstico y en los desenlaces 

clínicos. Este ensayo clínico controlado, realizado en hospitales de Texas, 

implementó un programa de tamizaje para AVB utilizando medición 

automatizada de bilirrubina directa en recién nacidos. Comparado con un grupo 
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control histórico, los lactantes en el grupo tamizado fueron diagnosticados 

significativamente antes (mediana de edad al Kasai: 33 días vs. 57 días; 

diferencia: −24 días; IC95%: −35 a −13; p < 0,001) y tuvieron una mayor 

probabilidad de someterse a la cirugía antes de los 45 días (75% vs. 30%, p= 

0.003), este demostró claramente que la detección temprana es factible y permite 

intervenciones quirúrgicas dentro de la ventana óptima 19.  

Para Ecuador, esta realidad es algo disonante, en el sentido que no 

existen protocolos nacionales como institucionales para la medición basal de la 

bilirrubina en el neonato, como es el programa de tamizaje metabólico neonatal 

que se cumple de forma rutinaria. Sin embargo, este programa hace un 

screening de 4 enfermedades específicas: Hiperplasia Suprarrenal, 

Hipotiroidismo, Galactosemia y Fenilcetonuria. No se contempla la AVB como 

parte del abanico diagnóstico y por ende, el screening tiende a ‘estancarse’ en 

el paso 1 que es la detección de niveles de bilirrubina 36.  

En conexión, la AVB requiere de un diagnóstico complementario clínico y 

por imágenes, como de intervención oportuna 37 que se enfrenta seriamente a 

retos locales en la provisión y accesibilidad de servicios por factores que no se 

han determinado en este estudio. En la muestra, el 85,7% de los casos fueron 

locales del contexto Guayaquileño urbano/rural, y solo una pequeña proporción 

provino de otras regiones del país, este dato aislado es de gran relevancia para 

visibilizar y estudiar a mayor profundidad los problemas relacionados con 

accesibilidad oportuna a servicios de salud. Complementariamente, en este 

estudio se describió la clasificación anatómica de la atresia de vías biliares (Tabla 

1), pero esta es más bien una clasificación tipológica y quirúrgica según la 

localidad de la atresia, mas no diagnóstica. La totalidad de la muestra fue 

diagnosticada mediante biopsia hepática, se utilizó una escala diagnóstica y 

pronóstica de la AVB propuesta por Chen et al. 17 que detectó que el 83% de los 

pacientes de este estudio tenían alta probabilidad de AVB con puntajes iguales 

o superiores a 8 puntos. Llamativamente, durante la revisión de historias clínicas, 

no se encontraron reportes clínicos ni patológicos que hicieran referencia 

explícita de esta herramienta o cualquier otro score objetivo para continuar el 

diagnóstico presuntivo de AVB. Esto sugiere una subutilización o 

desconocimiento de herramientas validadas que podrían facilitar la toma de 

decisiones oportunas, especialmente en nuestro contexto donde métodos 
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diagnósticos por imagen enfrentan retos debido a altos costes para el paciente, 

o simplemente la sospecha clínica puede ser tardía o poco protocolizada. Los 

hallazgos del estudio refuerzan el valor de integrar esta escala como parte del 

abordaje estándar en unidades pediátricas de cirugía pediátrica y hepatología.  

De esta forma, existen otras soluciones interesantes desde la prevención 

primaria o secundaria que podrían ser contempladas y adaptadas a la realidad 

nacional, como el estudio de Wildhaber 8, que incentiva la implementación de 

programas de detección que se enfoquen además del screening de bilirrubina 

mediante la coloración de las heces para identificar heces acólicas, lo que ha 

demostrado reducir la mediana de edad al diagnóstico en países asiáticos8. 

Similarmente aporta el estudio de Hsiao et al. 38 en Taiwán, que implementó un 

programa nacional de tamizaje mediante una tarjeta de color de las heces, 

distribuidas a las familias al alta hospitalaria neonatal. El estudio evaluó 1.174 

casos confirmados de AVB, y demostró que, tras la implementación del tamizaje, 

la incidencia de enfermedad hepática terminal por AVB se redujo 

significativamente de 5,8 a 1,9 por 100.000 nacidos vivos. Además, la incidencia 

de trasplante hepático antes de los 5 años disminuyó de 4,6 a 1,5 por cada 

100.000 neonatos 38.  

 

Complicaciones postoperatorias de la PEK 

En el presente estudio, se evidenció una elevada frecuencia de 

complicaciones relacionadas con el curso natural de la AVB y las limitaciones del 

Kasai, en el cuál la eficacia global de la intervención fue del 56%, considerado 

sub-óptimo en comparación con otros estudios en Corea del Sur 39 y Malasia 40, 

que reportan tasas de éxito de hasta el 72%, Más recientemente, un análisis de 

una cohorte en USA41 reportan tasas superiores al 70% en aquellos pacientes 

intervenidos en los primeros 45 días de vida, en comparación con este estudio, 

donde la mayoría recibió la intervención pasando los 2 meses de edad. La 

colangitis se reportó como complicación temprana en el 59% de los pacientes (n 

= 16), seguida de la deshiciencia de sutura (19%). Mientras que en el 

seguimiento tardío, el 30% de los pacientes presentaron signos de hipertensión 

portal. Estas cifras, aunque transversales, reflejan que hubo una progresión 

significativa del daño hepático, resultados concordantes con otros estudios. En 

el estudio de Ryon et al. 42 reportaron colangitis en 58% de los pacientes. De 
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igual forma, ocurrió en el estudio de Liu et al. 43 que reportó que complicaciones 

infecciosas tempranas estuvieron estrechamente relacionadas con la necesidad 

de trasplante. La colangitis recurrente, una de las principales causas de deterioro 

hepático post-Kasai, ha sido ampliamente documentada como un factor negativo 

para la sobrevida con hígado nativo 44. Wildhaber 8 y Hukkinen et al. 3 autores 

estiman que la incidencia de colangitis post-Kasai puede superar el 50% en 

algunas poblaciones, y que su recurrencia es uno de los factores que más 

rápidamente acelera la necesidad de trasplante 8. De igual manera, el estudio 

nacional de Shi et al. 15 en China, basado en más de 14.000 pacientes menores 

de dos años, identificó complicaciones como cirrosis, hemorragia por várices y 

encefalopatía como predictores independientes de muerte intrahospitalaria, 

algunas de estas complicaciones también han sido detectadas en otras muestras 

de Europa, Asia del este y oeste 15. Estos hallazgos se relacionan directamente 

con este estudio, donde el 65% de los pacientes presentaron falla hepática al 

momento de la cirugía, lo que es indicativo de una progresión avanzada de la 

enfermedad para la edad pediátrica, compatible también con lo reportado por 

Shneider et al. 24 , donde se encontró que la presencia de ascitis (OR: 6.4; 

IC95%: 2.9–14.1) e hipoalbuminemia (OR: 7.6; IC95%: 3.2–17.7) eran factores 

altamente predictivos de mal pronóstico 24. 

 

Necesidad de trasplante hepático en la AVB 

En esta muestra, el 79% (n = 33) de los pacientes estaban en lista o ya 

habían recibido trasplante al cierre del periodo de estudio, sin embargo, de los 

casos fallecidos (n=8) 5 de ellos requerían trasplante que no lograron recibir. En 

este sentido, estudios Ecuatorianos como el de González et al. 28 enfatizan que 

la AVB es la principal indicación de trasplante hepático en menores de dos años 

en América Latina, representando el 34% de todas las indicaciones pediátricas. 

Además, advierten que la legislación de asignación de órganos muchas veces 

no prioriza adecuadamente a estos pacientes, lo que puede incrementar la 

mortalidad en lista de espera 28. Ecuador cuenta con un cuerpo legal desde el 

2018 que promueve y protegen los derechos de casos en necesidad de 

trasplante hepático, que a pesar de su vigencia e implementación cruza un eje 

trasversal dependiente de la accesibilidad del órgano a trasplantar como la 

accesibilidad a centros y equipos avalados para el procedimiento 45. Diversos 
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autores recalcan algunos factores predictores de necesidad de trasplante que 

deben ser abordados a tiempo, entre ellos, la falta de respuesta a la PEK, 

colangitis e infecciones recurrentes 46; pero además, pueden haber ciertos 

patrones radiológicos como marcadores de laboratorio e histología que también 

develan características que predicen el fracaso de la PEK y necesidad de 

trasplante hepático 47. 

El estudio de Shneider et al. reveló que solo el 20% de los pacientes con 

bilirrubina total ≥2 mg/dL post-Kasai permanecían con hígado nativo a los dos 

años, versus el 86% en quienes lograban bilirrubina total <2 mg/dL en ese mismo 

período 24. Estos resultados confirman que la mayoría de los pacientes con 

drenaje biliar inadecuado progresan inevitablemente hacia falla hepática y 

requieren trasplante, como se observa en este estudio. Como prospectiva, sería 

una oportunidad interesante para futuros estudios locales poder realizar análisis 

longitudinales de la evolución de los casos y poder comprender mejor la 

progresión de las diferentes formas clínicas de la enfermedad.  

 

Mortalidad intrahospitalaria por AVB 

En este estudio, la mortalidad global fue del 19% (n=8) y la tasa de 

mortalidad fue de 17.3 por cada 1000 nacidos vivos por año para el periodo de 

análisis. Al considerar que el 79% de los pacientes eventualmente requirieron o 

estaban en lista de trasplante, esta tasa de mortalidad puede también 

interpretarse como una manifestación de la insuficiencia del sistema para 

responder a tiempo a las complicaciones de la AVB, como ya se ha mencionado 

al inicio de esta sección. Pero además de esto, es relevante mencionar limitantes 

de este estudio, propias de su diseño transversal que limitan analizar la evolución 

de los casos, como también de incluir otros datos relevantes en relación a tener 

o no tratamiento adyuvante o de soporte que no se describe en este estudio, 

pero que otros autores como Bezerra et al. 25 analizan  y revelan que son de gran 

utilidad para disminuir la incidencia de complicaciones o enlentecer la progresión 

de la ABV, como la terapia con fármacos como corticoesteroides que en bajas 

dosis podrían ayudar con la disminución de la acumulación de bilirrubina 

conjugada, disminuyendo la colestasis y la probabilidad de evolución a cirrosis24.  

Entre las limitaciones del estudio está el tamaño muestral reducido, que 

se relacionó con factores propios del flujo de atención de pacientes con esta 
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enfermedad en la institución participante, no obstante, el dato es congruente 

debido a la baja incidencia de la AVB a nivel internacional. Esta limitante podría 

resolverse con futuros estudios locales de naturaleza multicéntrica para poder 

determinar datos epidemiológicos más robustos, aumentar la precisión 

estadística y validez externa de los resultados. 

 

Conclusión 

 
Este estudio caracterizó los factores clínicos, demográficos de una 

muestra de pacientes con AVB en un centro pediátrico de referencia nacional. 

Se encontró una alta frecuencia de diagnóstico e intervención tardíos, siendo la 

edad más frecuente al momento del ingreso, posterior a los 2 meses, que se 

presentó en el 59.5% de los casos, revelando que no se cumplió el umbral 

recomendado por guías de práctica de la AVB. Las edades al momento del 

diagnóstico se asociaron con estadios clínicos avanzados, incluyendo signos de 

falla hepática (40%) al momento del diagnóstico, e hipertensión portal (30%) 

como complicación tardía, lo que sugiere una progresión de enfermedad por la 

falta de detección o intervención temprana. 

La mortalidad en la muestra fue del 19%, y 2/3 de los pacientes requirieron 

trasplante hepático durante el periodo de estudio, lo que evidencia posibles 

limitaciones de aquellos que fueron intervenidos por PEK u otros factores que 

condicionen mal pronóstico como la edad en el diagnóstico, intervención con 

PEK o incluso por otras complicaciones asociadas a la variante clínica de la 

enfermedad y tipo de tratamiento de soporte. No se identificaron asociaciones 

estadísticamente significativas entre la mortalidad y variables clínicas relevantes, 

lo cual es atribuible al tamaño muestral y la baja potencia estadística del estudio.  

 

Recomendaciones 
 

Este estudio aporta una visión detallada de la situación actual de la AVB 

en una institución de referencia en Guayaquil, pero evidencia también la 

necesidad de ampliar el alcance investigativo hacia un estudio multicéntrico que 

incluya todos los centros especializados del país con capacidad diagnóstica y 
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quirúrgica para esta patología. Solo así será posible obtener resultados más 

representativos y generalizables para la población pediátrica nacional. En 

conexión, debido a la frecuencia de casos sería recomendable abogar por la 

creación de un registro nacional de la AVB que mapee los casos que precisan 

trasplante, para mejorar la articulación de servicios en la red pública y 

complementaria de salud del país. Por otra parte, sería muy interesante llevar a 

cabo un estudio que utilice herramientas reportadas por el proxy o Patient-

Reported Experience Measures (PREM según sus siglas en inglés), que permita 

explorar en profundidad las experiencias de madres y padres con hijos afectados 

por AVB, con el fin de visibilizar la percepción de los cuidadores acerca de la 

calidad de los servicios y atención oportuna. Estas acciones de forma combinada 

no solo permitirían generar datos para mejorar la toma de decisiones en la AVB, 

sino también integrar la perspectiva de las familias como insumo clave para 

mejorar la calidad y oportunidad de la atención. 
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