Residéncia Pediatrica 2014;4(2):62-7.

T

SOCIEDADE BRASILEIRA
DE PEDIATRIA

RESIDENCIA PEDIATRICA

CASO CLiNICO INTERACTIVO

Una paciente con dolor abdominal y ictericia - ¢ Cual es el diagndstico?
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Paciente de sexo femenino, 2 afios 2 meses en en el
momento de la Ultima internacion.

HDA: En abril de 2013 se desarrollé un cuadro clinico de
dolor abdominal tipo célico, vdmitos recurrentes (3 a 4 veces
al dia) de aspecto salival y sin restos alimentares. Presentaba
fiebre de hasta 39 grados. Tras 72 horas de evolucionado
presentd ictericia, coluria y evacuaciones con heces verdosas
sin diarrea. También presenté eliminacion oral de Ascaris lum-
bricoides. Fue hospitalizada en un primer momento para su
investigacion en el hospital de emergencia donde permanecio
bajo uso de antibidtico venoso (Penicilina Cristalina durante
18 dias y amoxicilina-acido clavulanico por 4 dias) y medidas
de apoyo.

La paciente presenta antecedente de internacién en
enero de 2013 por dolor abdominal y “bronquitis”, con pres-
cripcion de antihelmintico.

Examenes de laboratorio:

Hemograma completo: anemia (31% de hematocrito
y 9,9 g/dl de hemoglobina), leucocitosis (11900/mm?3) con
neutrofilia y desviacién a la izquierda y trombocitosis.

Bioquimica sérica: birrubina total de 5,88 mg/dly bilirru-
bina directa de 5,1mg/dl; TGO de 90 UI/ly TGP 102 Ul/I; fosfatasa
alcalina 903 Ul/l'y yGT 1387 Ul/I; amilasa 32 Ul/ly lipasa 83 Ul/I.

Teniendo como hipétesis la presencia de parasitos (As-
caris) en colédoco, se solicitd tomografia computadorizada de
abdomen. Después del resultado, la paciente fue trasladada
para el servicio de cirugia pediatrica del HFCF para investiga-
cién diagndstica y tratamiento.

En la entrada el paciente se presentaba en buen estado
general, lloroso, sin fiebre, palido, anictérico, aceptando la
alimentacion ofrecida. Exdmenes del aparato cardiovascular
y respiratorio normales.

Abdomen: flacido, peristéltico, indoloro a la palpacién
superficial y profunda, sin embargo con masa tensa en hipo-
condrico derecho, cuya palpacién causaba incémodo.

t Médicos do Hospital Federal Cardoso Fontes - Ministério da Sadde - RJ.

Anticuerpos para hepatitis viral (A, B, C), VHI y para
citomegalovirus: negativos. Bilirrubina sérica normal; la
dosificacion de la fosfatasa alcalina y yGT permanecian
elevadas.

1. ¢Cudl de los siguientes mecanismos mencionados

explica la ictericia de la paciente?

a) Aumento de la produccién de bilirrubina por he-
molisis intravascular.

b) Aumento de produccidn de bilirrubina por hemo-
lisis extravascular.

c) Disminucidn de la captacién de la bilirrubina por
el hepatocito.

d) Inhibicién de la conjugacién de la bilirrubina por
la glucuronosiltransferasa.

e) Obstruccidn biliar.

e La coloracién amarillenta de la esclera, piel y
membranas mucosas, llamado de ictericia, es una
sefial de hiperbilirrubinemia®.

e Cuando la concentracidon sérica de bilirrubina
ultrapasa 2-3 mg/dl la ictericia se vuelve clinica-
mente visible y puede ser el Unico y mas precoz
hallazgo de disfuncion hepatica.

e En el plasma se encuentran cuatro formas de
bilirrubina: no conjugada firmemente unida a albu-
mina; libre o no unida; conjugaday fraccion gama
(unida covalentemente a albumina). La bilirrubina
directa incluye las dos ultimas.

e Lahiperbilirrubinemia ocurre por diferentes meca-
nismos y en cada caso la expresion de laboratorio
de predominio de una o mas fracciones podra
sugerir la etiologia®.

e La hiperbilirrubinemia con predominio de la
fraccién indirecta (no conjugada) ocurre por los
siguientes mecanismos:

e aumento de la carga de bilirrubina a ser meta-
bolizada por el higado (hemdlisis intravascular,

2 Médica pediatra. Servidora aposentada do Hospital Federal dos Servidores do Estado. Rio de Janeiro, RJ.

3 Médica pediatra. Instituto Fernandes Figueira. Rio de Janeiro, RJ.
Direccién:
Marco Antonio Dahia.

HFCF. Av. Menezes Cortes, n2 3245, Freguesia JPA. Rio de Janeiro - RJ. Brasil. CEP: 22745-130. Telefone: (21) 2425-2255.

RESIDENCIA PEDIATRICA 4 (2) MAYO/AGOSTO 2014

62



extravascular, infeccién y aumento de la circu-
lacién enterohepatica);

¢ reduccion de la captacién por el hepatocito en el

caso de enfermedades genéticas y prematuridad;

e reduccién de la actividad de la glucuronosil-

transferasa, perjudicando la conjugacion de
la bilirrubina como en los casos de infeccion
e hipoxia severa;

e reduccion de la actividad de la enzima

normalmente por acciéon de drogas que son

conjugadas al acido hialurdnico.
Colestasis es el nombre dado a la reduccidn
del flujo biliar, ya sea por disminucién o sea
interrupcion del flujo (obstruccidn al flujo biliar).
En estos casos ocurre reduccion de la eliminacién de
la fraccidn conjugada de la bilirrubina (directa) por
las vias biliares ocasionando aumento de su concen-
tracidn sérica con consecuente ictericia. El aumento
de la fraccidon conjugada en la corriente sanguinea
aumenta su eliminacién renal llevando a coluria, al
mismo tiempo en que la reduccion en la luz intestinal
lleva a menor produccién de urobilinégeno, alterando
asila coloracion de las heces, que se vuelven acdlicas.
Teniendo en cuenta la historia clinica y los
examenes iniciales, el diagndstico mas probable es:
Sindrome de Gilbert.
Sindrome de Crigler-Najjar.
Sindrome de Caroli.
Quiste de colédoco.
Hepatitis viral.
Los sindromes de Gilbert y de Crigler - Najjar
(tipos 1 y 2) son deficiencias hereditarias de la
conjugacion de la bilirrubina, no hemoliticas y no
obstructivas. En estos casos ocurre la deficiencia
de la enzima uridindifosfoglucuronato glucurono-
siltransferasa (UGT) que forma glucuronato. De los
tres, el mas frecuente y de evolucion mas benigno
es el Sindrome de Gilbert.
La dilatacion sacular congénita puede afectar
a diversos segmentos de los ductos biliares
intrahepaticos.
Los quistes de colédoco son dilataciones congénitas del
ductobiliar comun que pueden causar obstruccion biliar
progresiva y cirrosis biliar. Los quistes extrahepaticos
son los mas frecuentesy la presencia de masa palpable
(poco frecuente en los bebés) asociada a ictericia y
dolor abdominal, aunque no especificos, sugieren el
diagndstico en los nifios con sintomas de colangitis.
La enfermedad de Caroli (considerada como fase
V de la clasificacion de los quistes de colédoco), se
caracteriza por ectasias de los ductos biliares intrahe-
paticos sin otras anormalidades. Es una enfermedad
autosdmica recesiva y la dilatacion puede ser focal

o difusa. Entre los hallazgos clinicos esta: la ictericia,
hepatomegalia y colangitis en la infancia. Hay aso-
ciacién con litiasis biliar y con quistes de colédoco.

e EnelSindrome de Caroli (la verdadera Enfermedad

de Caroli), la dilatacién ductal congénita se asocia
con fibrosis hepatica congénita y con enfermedad
renal poliquistica autosémica recesiva.

Tomografia computarizada abdominal: Higado homo-
géneo, con dimensiones y contornos normales. Vias biliares
intra y extrahepaticas sin alteraciones. Presencia de pequefia
cantidad de liquido libre en la gotera parietocdlica derecha.
Voluminosa formacién cistica de 6,6 x 6,6 cm en el hipocon-
drio derecho, comprimiendo y desplazando a las estructuras
adyacentes. El aspecto puede sugerir quiste de colédoco. Sin
linfoadenomegalia. Pancreas anatémico. Otras estructuras
abdominales sin alteraciones.

Teniendo en cuenta los hallazgos de la tomografia
computadorizada de abdomen y de los nuevos resultados
de exdmenes complementarios, se solicitd la opinién de los
especialistas y se indicé colangiografia por resonancia nuclear
magnética para el diagndstico definitivo, destacando la mejora
de los exdmenes de funcion y dafio hepatico tras la ictericia
colestasica.

Resumen de la colangiografia por resonancia magnética
(Figuras 1 A-D): Higado y vias biliares intrahepaticas sin altera-
ciones. Dilatacion de los ductos quisticos y colédoco proximal
expandido de voluminosa formacion expansiva de contornos
regulares midiendo de 6,5 cm de didmetro presentando
hiposefial en T1 e hipersefial en T2, que no se impregna por
medio de contraste, de localizacién mal definida, sin embar-
go posiblemente proveniente del tercio medio de colédoco.
Considerar la posibilidad de quiste de colédoco.

Figuras 1 A-D. Colangiografia por resonancia magnética.
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La paciente fue sometida a cirugia, siendo realizada la
eliminacién de voluminoso quiste de colédoco y anastomosis
bilio-digestiva en Y de Roux. El procedimiento transcurrié
sin incidentes. El tratamiento antibidtico fue prescrito con
ciprofloxacina y metronidazol en los periodos preoperatorio
y postoperatorio y se mantuvo drenaje abdominal de Blake,
que fue retirado en el cuarto dia del periodo postoperatorio.
La paciente fue dada de alta y en los dias actuales (junio de
2014) se encuentra bajo seguimiento ambulatorio con un
desarrollo satisfactorio.

3.

a)
b)
c)
d)
e)

Los quistes de colédoco pueden manifestarse por
una triada clasica con:

Fiebre, ictericia y dolor abdominal.

Fiebre, dolor abdominal y masa palpable.

Dolor abdominal, ictericia y vomitos.

Dolor abdominal, ictericia y masa palpable.
Fiebre, ictericia y masa palpable.
Aproximadamente el 75% de los casos de quiste de
colédoco se diagnostican en la nifiez, normalmente
hasta los 10 afios de edad?.

En el recién nacido es una causa poco frecuente de
ictericia colestatica y su asociacion con atresia de
vias biliares siempre debe investigarse?.
Generalmente, en los bebés se presenta como
ictericia colestdsica persistente. Principalmente
se produce disfuncidn hepatica grave, incluyendo
ascitis y coagulopatia raramente en los casos en
que se desarrollan rapidamente y en aquellos
casos en los que la obstruccién biliar no se alivia®.
La triada clasica de sintomas: el dolor abdominal,
la masa palpable y la ictericia se producen en la
infancia en menos del 20% de los casos. En el 85%
de los nifios y en el 25% de los adultos por lo menos
dos de estas sefiales estan presentes. La masa es
dificil de palpar en los nifios®.

Las dilataciones quisticas llevan a la acumulacion
de bilis y lainflamacién crénica, causando infeccién
y, en estos casos, la colangitis se manifiesta por
fiebre, dolor abdominal e ictericia. No obstante
esta manifestacion puede no estar presente en el
momento del diagndstico.

Marque la afirmacion correcta relacionada a los
quistes biliares:

Los quistes biliares son congénitos.

Son mds frecuentes en la raza blanca.
Predominan en el sexo masculino.

Anomalia de la unién pancreaticobiliar es un factor
importante en muchos pacientes.

Con frecuencia se diagnostican después de los 10 afios.
Los quistes biliares pueden ser congénitos o ad-
quiridos®.

La incidencia estimada de quistes biliares esta
entre 1:100000 y 1:150000. Es mas frecuente en
asiaticos, en los cuales la incidencia puede ser de

1:1000; mas de la mitad de los casos ocurre en
Japén*.

Es mas comun en el sexo femenino en la propor-
cion de 3:1a 4:1.

La anomalia de la unién pancreaticobiliar (AJPB)
es caracterizada por la union del ducto biliar y
pancreadtico distante de la pared intestinal, con la
formacién de un largo canal comun. Por lo tanto,
la funcidn del esfinter de Oddi se ve comprometi-
da, resultando en reflujo pancreaticobiliar. Es una
anomalia congénita rara en la poblacion general,
pero que esta presente en el 50 al 90% de los pa-
cientes con quistes biliares. Es un factor de riesgo
significativo para el desarrollo de malignidad de
los quistes biliares y de la vesicula biliar (Martin).
Es descrita la entidad denominada forma frustra de
quiste de colédoco, la cual se manifiesta con dolor
abdominal e ictericia obstructiva y presenta AJPB
sin dilatacion cistica de las vias biliares.

La mayoria de los casos se diagnostican en la pri-
mera década de la vida, pero el 20% de ellos se
diagnosticaran en la edad adulta.

El tipo mas frecuente de quiste del colédoco es:

|

Il

1]

\%

V

La primera clasificacion de los quistes de colédoco
fue hecha por Alonso-Lej et al. en 1959. En 1977
Todani et al. expandieron esa clasificacién para in-
cluir los casos de quistes multiplos e intrahepaticos®.
La Tabla 1 muestra resumidamente las diferencias
entre los tipos y subtipos de quistes biliares.

La frecuencia relatada para los diferentes tipos es:
1 (50 a 80%), Il (2%), Il (1,4 a 4,5%), IV (15-35%)
eV (20%).

Calculos y la pancreatitis son complicaciones fre-
cuentemente encontradas en los pacientes con
quistes biliares del tipo:

|

Il

1]

\%

V

Pacientes con quistes del tipo Il generalmente son
asintomaticos.

Sin embargo pueden presentar dificultades en
el vaciado gastrico secundario a la obstruccion
directa de la luz intestinal o a la intususcepcion.
Calculos y pancreatitis se producen con mas frecuen-
cia en los pacientes con quistes biliares del tipo Ill.
Los quistes biliares estan asociados con complica-
ciones tales como:
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Tabla 1. Quistes Biliares - Tipos y caracteristicas.

Tipos Subtipo Formay nimero Alteraciones en las VIH Ubicacién AJPB
Todo arbol biliar extrahepatico (IA) . .
IA, 1B, IC Forma cistica o fusiforme No Dilatacidon segmentar ducto del biliar extrahepatico (IB) Si‘en los tipos
Dilatacién de todo el ducto biliar extrahepatico (IC) lAylc
I Verdaderos diverticulos No Ductos biliares extrahepaticos
m A, 11 Forma cistica No Porcién intraduodenal del ducto biliar comun
(coledococeles)
) - Si (IVA
I\ IVA, IVB Quistes multiples No((IVB))
\" UgjisoﬁTaasS:::ZiT::Z;as Si Ductos intrahepaticos
e estenosis ductal. con expresion aumentada de P53 y posterior
e litiasis biliar (cistolitiasis, colelitiasis y coledo- carcinogénesis.
colitiasis). e Enel50-62% de los casos, la malignizacién ocurre
e colangitis. en los ductos extrahepaticos, en los ductos intrahe-
e ruptura del quiste y peritonitis biliar. paticos en el 2,5% de los pacientes y en el higado
e  cirrosis biliar secundaria. y pancreas en el 0,7% de los casos*.
e hipertension portal debido a la cirrosis biliar e Circade 68% de los casos de cancer son relaciona-
0 a la compresion mecanica de la vena porta dos al tipo |, el 21% al tipo IV, el 6% en el tipo V, el
por el quiste. 5% en el tipo I, el 1,6% en el tipo 111,
e  pancreatitis aguda y cronica. 8. Conrelacidon ala conducta para los quistes biliares
e hemorragia debido a la erosion del quiste. se puede afirmar que:
e obstruccidn al vaciado gastrico y obstruccion a) La eliminacién quirdrgica esta indicada en todos
de la luz duodenal. los tipos de quistes.
e intususcepcion. b) Laeliminacidn quirlrgica esta indicada sélo en los
e mayor riesgo de malignidad, especialmente tipos 1y IV.
colangiocarcinoma. c) Debe ser expectante en los pacientes asintomati-
7. ¢éEnrelacion con la evolucion para la malignidad, cuales cos.
tipos estan asociados a este tipo de complicaciéon? d) Elsoporte estd indicado en los quistos de los tipos
a) lyv Nyl
b) Iylv e) Elsoporte estd indicado en las formas difusas del
c) iyl tipo V.
d HiyVv e El tratamiento es diferente para los diferentes
e) llylv tipos de quistes®.

Cinco tipos de quistes de colédoco se describen con
complicaciones variando desde litiasis e infeccion
con ruptura de los quistes hasta cirrosis biliar y ma-
lignizacidn (colangiocarcinoma principalmente)*.
El riesgo de malignidad es bien conocido en el caso
de los quistes de colédoco, siendo la incidencia
relatada del 2,5% a 17,5%".

La incidencia de la malignidad aumenta con la
edad, siendo del 0,7% en la primera década has-
ta el 14,3% después de los 20 afos de edad. Se
supone que el diagndstico precoz y tratamiento
pueden evitar este desenlace que ocurre como
resultado de inflamacion crénica, regeneracion
celular y quiebras de ADN repetidas resultando
en displasia®.

Se considera también que el reflujo pancreatico
pueda resultar por mutaciones en el gen K-ras,

El procedimiento de eleccion de los quistes tipo
I'y Il es su completa eliminacidn, asociada a la
colecistectomiay a la reconstruccion hecha por he-
paticoyeyunostomia en Y-de-Roux, procedimiento
quirurgico adoptado en el caso reportado®.
Eltratamiento del tipo Il es mas controvertido por-
que no hay un consenso, ya que este tipo es raro.
El estandar es su eliminacidn con esfinteroplastia®.
Enlos tipos IVy V esimportante el estudio detalla-
do de las vias intrahepdticas a fin de mejor eleccidn
del procedimiento a realizarse.

El tratamiento de los quistes del tipo IV también
es controvertido, pudiendo ser realizada tanto la
eliminacién total como la hepatectomia parcial,
dependiendo de la extension de la lesidn’.

En la Enfermedad de Caroli (Tipo V) intra, cuando
la dilatacion intrahepatica es puntual y sin fibrosis
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a)

b)

10.

hepatica, la hepatectomia segmentar puede ser
realizada. El drenaje endoscdpico o percutaneo
puede ser hecho como tratamiento paliativo.
Para la enfermedad difusa con complicaciones el
trasplante hepatico se debe considerar®.

Con relaciéon al acompafiamiento después de la
correccion quirurgica de los quistes de colédoco
se puede afirmar:

La reconstruccion por hepaticoyeyunostomiaenY
de Roux posee complicaciones precoces y tardias
frecuentes.

La correccidn quirargica elimina totalmente la
posibilidad de colangiocarcinoma.

Las pruebas de funcion y lesidon hepatica alteradas
en la fase preoperatoria no presentan mejora sig-
nificativa después de la cirugia.

El tiempo entre el diagndstico y el procedimiento
quirdrgico solamente tendrd implicacién en el
postoperatorio de los quistes tipo | y IlI.
Estenosis de la anastomosis biliodigestiva es una
complicacién tardia importante en el prondstico.
La cistectomia total y la reconstruccién hecha
por hepaticoyeyunostomia en Y-de-Roux, pro-
cedimiento quirurgico en el caso reportado, se
considera procedimiento quirdrgico seguro y con
pocas complicaciones.

En el periodo postoperatorio inmediato, la infec-
cion en el lugar de la cirugia, colangitis, absceso
hepatico, sepsis y obstruccion intestinal son repor-
tados pero todos con incidencia muy baja.

Las cirugias en que se mantiene el quiste estan aso-
ciadas a mayor incidencia de carcinoma de ducto
biliar, ademas de la posibilidad de desarrollo de
complicaciones tardias como colangitis y litiasis®.
La retirada completa del quiste reduce significati-
vamente la oportunidad de colangiocarcinoma, no
obstante células remanentes después de la cirugia
pueden evolucionar para su malignizacion lo que
justifica un seguimento riguroso®.

Los examenes de prueba de funciény lesién hepa-
tica alterados en la fase preoperatoria raramente
permanecen alterados después del procedimiento,
dependiendo principalmente del nivel de fibrosis
hepdtica pre-existente. Se demuestra regresion de
la fibrosis hepatica con normalizacion de la funcion
hepatica, cuando el diagndstico y el tratamiento
son precoces, de la misma forma que ocurre con
otras complicaciones.

La estenosis de la anastomosis biliodigestiva es una
complicacion tardia del procedimiento quirdrgico®.
La paciente presentaba Ascaris lumbricoides, el
cual siendo adulto puede migrar y obstruir la via
biliar. ¢Cudl otro parasito puede causar obstruc-
cién biliar?

Leptospira interrogans.

Strongiloides stercoralis.

Fasciola hepatica.

Schistossoma mansoni.

Entamoeba hystolitica.

La Fasciola hepatica (Fh) es un parasito herbivoro
que infecta entre 2,4 2 17.000.000 de personas en
51 paises de todos los continentes.
Accidentalmente el hombre se infecta al ingerir ve-
getales contaminados con metacercarias de la Fh.
En el duodeno, el parasito rompe el quiste, penetra
en la pared intestinal, en la capsulay el parénquima
hepdticoy después de algunas semanas invade los
canaliculos biliares.

Las manifestaciones clinicas suelen ser leves e
incluyen la fase aguda (hepatica) y la fase crénica
(biliar), la fascioliasis ectdpica y la fascioliasis de
la faringe.

En la fase aguda puede surgir fiebre, dolor en el
cuadrante superior derecho, hepatoesplenome-
galia, mialgias, tos, urticaria y eosinofilia. Como
manifestaciones extrahepaticas estan el sindrome
de Loeffler, el derrame pleural, la pericarditis, los
disturbios de conduccién cardiaca, los sintomas
neurolégicos, incluso convulsiones.

En la fase crdnica, los pacientes generalmente son
asintomaticos, pero los microbios adultos pueden
obstruir los canaliculos biliares y causar célico, co-
langitis, colelitiasis, ictericia obstructiva, colangitis
esclerosante y pancreatitis secundaria.

El parasito puede invadir los pulmones, el trato
genitourinario, el corazdn, el cerebro, los mus-
culos, el ojo, la piel. Sin embargo, la localizacién
mas comun de la fascioliasis ectépica es el tejido
celular subcutdaneo abdominal. En este caso, se
observan nédulos eritematosos, pruriginosos,
de 1 a 6 cm dolorosos, migratorios y que pueden
ulcerarse.

La forma faringea es la mas comun en el Medio
Oriente, donde se tiene la costumbre de comer
higado crudo. El tracto respiratorio y digestivo
puede ser comprometido. Hay congestion y edema
de la faringe y puede ocurrir sofocacion.

Se debe considerar el diagnéstico de la fasciolosis
en todos los pacientes con dolor abdominal, he-
patomegalia y eosinofilia.
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