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Revision de tema

Colestasis en pediatria
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INTRODUCCION

Resumen
La colestasis indica siempre un proceso patolégico que puede dejar secuelas como disfuncion hepética cro-
nica, necesidad de trasplante hepatico o muerte (1). La colestasis es un proceso en el que existe disminucion
del flujo biliar, evidencia histologica de depdsito de pigmentos biliares en los hepatocitos y conductos biliares,
y aumento de la concentracion sérica de los productos excretados en la bilis. La colestasis puede presentarse
a cualquier edad y la causa es la alteracion de la formacion de bilis por el hepatocito o la obstruccion del
flujo en la via biliar intrahepatica o extrahepatica. Nos referimos a colestasis neonatal cuando se presenta
en los primeros 3 meses de vida con elevacion de niveles séricos de bilirrubina directa, colesterol y acidos
biliares (2). En nuestro medio la principal causa es la hepatitis neonatal idiopatica, seguida de las causas
infecciosas. Las causas obstructivas son las de peor pronéstico; dentro de estas la mas comun es la atresia
de vias biliares, donde hay obliteracién progresiva de la via biliar extrahepética, dafio del parénquima y via
biliar intrahepatica, lo que causa cirrosis y muerte antes de los 3 afios de vida (1-3). El prondstico mejora con
el manejo quirtrgico si este se realiza antes de los 45 a 60 dias de vida (3). La forma de presentacion méas
usual es en un recién nacido a término sano que entre las semanas 2y 6 de vida presenta ictericia, hipocolia,
hepatomegalia firme y esplenomegalia. El diagnéstico se apoya con la elevacion de gamma glutamiltrans-
ferasa como principal marcador sérico, la ecografia de higado con ayuno que tiene la mayor sensibilidad y
especificidad, siendo el Unico método confirmatorio la laparotomia exploratoria con visién directa de la via
biliar mediante la realizacion intraoperatoria de colangiografia (4).

En el manejo de todo paciente con colestasis, ademéas de corregir la causa y tratar la colestasis, esta el
manejo nutricional con una dieta que ofrezca alto aporte de triglicéridos de cadena media y de vitaminas
liposolubles (5).

Palabras clave
Colestasis, ictericia, atresia biliar, hepatitis.

bilis. La causa de la colestasis es una alteracién de la forma-
cién de bilis por el hepatocito o la obstrucciéon del flujo en la

Del 60% a 80% de los recién nacidos desarrollan ictericia y
entre 1:2500 a 1:5000 nacidos vivos desarrollan colestasis.
Esta tltima es un proceso en el que existe disminucién del
flujo biliar, evidencia histoldgica de depdsito de pigmentos
biliares en los hepatocitos y conductos biliares, y aumento
de la concentracion sérica de los productos excretados en la

via biliar intrahepdtica o extrahepética, lo que siempre indica
alguin proceso patolégico (2) que puede dejar secuelas como
disfuncién hepética crénica, alteracién en la calidad de vida,
necesidad de trasplante hepatico o la muerte (1, 3, S).

Por lo anterior, es de vital importancia que el personal
encargado de la atencién inicial de los pacientes pedidtricos
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Abstract
Cholestasis always indicates a pathological process that can result in chronic liver dysfunction, the necessity
of liver transplantation and even death. (1) Cholestasis is a process in which there is a decrease in biliary
flow, histological evidence of deposition of bile pigments in hepatocytes and bile ducts, and an increase in the
serum concentrations of products excreted in bile. Cholestasis can occur at any age. It is caused by alteration
of the formation of bile by the hepatocytes or by obstruction of the flow in the intrahepatic or extrahepatic biliary
tracts. Neonatal cholestasis occurs in the first (3) months of life with elevated serum levels of direct bilirubin,
cholesterol and bile acids. (2) In our environment, the most frequent cause is idiopathic neonatal hepatitis,
followed by infectious causes. Obstructive causes have the worst prognoses. Among them, the most common
is biliary atresia in which progressive obliteration of the extra hepatic biliary tract, parenchymal damage and
intrahepatic biliary tract cause cirrhosis and death before the patient reaches three years of age. (1-3) The
prognosis improves with surgical management if it is performed within the first 45 to 60 days of life. (3) The
most common presentation is a healthy full-term newborn who develops jaundice, hypocolony, firm hepato-
megaly and splenomegaly between the 2nd and 6th weeks of life. The principal serum marker that supports
diagnosis is elevation of gamma glutamyltransferase while ultrasound of the liver following fasting has the
greatest sensitivity and specificity. The only method for confirming the diagnosis is exploratory laparotomy with
direct vision of the bile duct by intraoperative cholangiography. (4)

In addition to correcting the cause and treating cholestasis, nutritional management with an adequate diet
with high levels of medium chain triglycerides and fat-soluble vitamins is important for management of all

patients with cholestasis. (5)

Keywords
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conozca y realice un adecuado enfoque de la colestasis neo-
natal con el objetivo de lograr un diagnéstico temprano y
una evaluacién oportuna por hepatologia pedidtrica.

Esta revision se enfocara en la colestasis neonatal, aquella
que se limita al inicio de colestasis clinica y/ o bioquimica
en los primeros 3 meses de vida.

ABREVIATURAS

o ALT: alaninotransferasa

o AST: aspartatotransferasa

« BT: bilirrubina total

« BD: bilirrubina directa

« CCK: colecistoquinina

«  CIFP: colestasis intrahepatica familiar progresiva
« CMV: citomegalovirus

« CPK: creatinina fosfokinasa

« CPRE: colangiopancreatografia retrégrada endoscdpica
o FA: fosfatasa alcalina

« FQ: fibrosis quistica

o GGT: gamma glutamiltransferasa

« Ig:inmunoglobulina

o ITU: infeccién de tracto urinario

« LDH: lactato deshidrogenasa

« PCR:reaccion en cadena de polimerasa

« RNAT: recién nacido a término

« RNPT: recién nacido pretérmino

« NPT: nutricion parenteral total
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« TCM: triglicéridos de cadena media

« TP: tiempo de protrombina

« TORCH: toxoplasmosis, rubeola, citomegalovirus,
herpes virus

« TGI: tracto gastrointestinal

o TIP: tiempo parcial de tromboplastina

« VEB: virus del Epstein Barr

« VHA: virus hepatitis A

o VHB: virus hepatitis B

o VHC: virus hepatitis C

« VIH: virus de inmunodeficiencia humana

DEFINICIONES

Ante la presencia de un recién nacido con ictericia se debe

identificar si cumple los criterios para ictericia patoldgica 'y

colestasis (3, 5):

« Que laictericia inicie en las primeras 24 horas de vida.

« Asociada a sintomas de colestasis: coluria, hipocolia,
acolia.

« BT que aumenta >S5 mg/dl/dia

« BT enel RNAT >13 mg/dl, RNPT >15 mg/dl

« Ictericia prolongada, en RNAT >14 dias y en RNPT
>21 dias.

« BD>2mg/dlo>20% dela BT.

Se define como colestasis la alteracion en el flujo biliar que
puede llevar a disfuncién hepética caracterizada por (3, 6):
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« Elevacion de la BD en sangre:
« >2 mg/dl o mas del 20% de la bilirrubina total
sérica.
« Elevacion sérica de colesterol:
« FElevacion de 4cidos biliares séricos: en nuestro
medio es infrecuente que estos se midan.

ETIOLOGIA

Son multiples las causas de colestasis neonatal (tabla 1) (9).
La principal causa es la hepatitis neonatal idiopdtica (6), un
diagndstico de descarte que no ofrece una causa especifica.
Usualmente de presentacion tardia, con acolia, mas comun
en RNPT con antecedente de retraso del crecimiento intra-
uterino y anormalidades en ecografia prenatal; es de buen
prondstico con resolucién antes del afio de edad (8).

Luego, en orden de frecuencia, estan las causas infeccio-
sas, sin embargo muchos autores adjudican una causa infec-
ciosa a la hepatitis neonatal idiopdtica en la que no se logra
identificar el microorganismo causante (4).

Las causas obstructivas son las de peor prondstico y son sus-
ceptibles de modificarse con un manejo, quirtirgico, oportuno.

FISIOPATOLOGIA
Inmadurez del sistema hepatobiliar

Puede ocurrir mientras se adquiere la competencia del
sistema biliar. Esta inmadurez ademds aumenta la probabi-

Tabla 1. Etiologia de la colestasis neonatal.

lidad de ictericia como manifestacién de una enfermedad
heptica o sistémica (7, 10).

Por infeccion

« Poraccién directa colestasica de toxinas bacterianas (en
gram negativos, principalmente E. coli), por liberacién
de citoquinas como IL1 y FNT alfa que disminuyen el
trasporte y son fibrogénicos; o por compromiso directo
al higado (7,8).

« Hepatitis neonatal por infeccién congénita: microorga-
nismos del grupo TORCH, parvovirus B19, tuberculo-
sis, y Listeria (S).

« Hepatitis por infeccién postnatal: CMV, herpes 1,2 y
6; Coxsackie, Echovirus, Adenovirus, varicela (S). En
lactantes, los virus clésicos de hepatitis no son causa de
colestasis, excepto cuando hay falla hepética por VHB
(usualmente luego de 45 dias de vida) (7).

NPT

El uso prolongado de NPT, mayor a 15 dias, es un factor

que predispone para el desarrollo de colestasis; se presenta

aproximadamente en un 56,7% de los pacientes (11). Las

razones por las cuales la NPT lleva a colestasis son (11, 12):

 Interrupcién de la circulacién entero-hepatica en el
ayuno que lleva a disminucién de la produccién y secre-
ci6on de acidos biliares.

« Disminucién en la contraccién de la vesicula biliar.

Multifactorial Infeccioso Obstructivo Metabolico Sindromatico
RNPT ITU y otras infecciones Quistes en Hipotiroidismo Sindrome de Alagille
colédoco

NPT Virus: CMV, VEB, Coxsackie, Echo, Atresia biliar Alteracion del metabolismo CIFP
Adenovirus, varicela, parvovirus B19 de acidos biliares
VHB, VHC, VHA, VIH entre otros
Ayuno Sepsis Cirugia TGI Tirosinemia, galactosemia, Cromosomopatia:
glucogenosis trisomia 21, 18 'y 22
Cardiopatia congénita Infecciones del grupo TORCH Colangitis Fibrosis quistica Enfermedad de Niemann
esclerosanteneonatal Pick (tipos Ay C)
Postquirargico Tuberculosis Déficit hormona del
crecimiento, déficit de cortisol
Hipoxia o hipoperfusién  Listeria Deficiencia de alfa 1
antitripsina
Medicamentos Sifilis
Hemdlisis

Son multiples las causas de la colestasis neonatal. En negrilla se sefialan las méds comunes en nuestro medio (1-3, 5).
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 Disminucién en la produccién de hormonas intestina-
les como la CCK, que también se vera afectada por la
pérdida de masa celular productora de hormonas ante
la reseccion intestinal.

« Componentes toéxicos de la NPT como los fitosteroles,
que favorecen la colestasis, y componentes lipidicos,
que favorecen la liberacion de leucotrienos B4 que son
proinflamatorios (12).

Atresia de vias biliares extra hepatica

Causa de colestasis en un 35%-41% de los pacientes.
Ocurre fibrosis y obliteracion progresiva de la via biliar
extra hepdtica, que lleva a dafio del parénquima y de la via
biliar intrahepética, lo que al final produce cirrosis y muerte
antes de los 3 anos de vida. El pronéstico mejora con el
manejo quirdrgico, siempre y cuando este se realice antes
delos 45 a 60 dias de vida (3, S, 7).

Hay una forma prenatal, que se cree es por alteracion gené-
tica (pero no hereditaria), y una forma perinatal, en donde
se ha visto inflamacién y posterior fibrosis, tanto extra como
intrahepatica, en ocasiones asociada a otras alteraciones en
diversos érganos (sindromatico) como Situs inverso, cardio-
patia, poliesplenia o vena porta preduodenal (3, 13).

Hay tres tipos de atresia, segun la alteracion en el sistema
hepatobiliar (13):

I Atresia de colédoco

ITa. Atresia del conducto hepdatico comun

IIb. Atresia de cistico y colédoco

II1. Atresia del conducto hepatico en adelante, y hacia la via
biliar intrahepética. Estd presente en el 90% de pacien-
tes y no es corregible.

Usualmente es el recién nacido a término, que nace sano
y que entre las 2 y 6 semanas de vida inicia con ictericia,
hipocolia, con posterior hepatomegalia firme y esplenome-
galia. Entre los 2 a 3 meses de vida hay deterioro del estado
general, con hipertension portal, progresando a cirrosis y
falla hepética (13).
Desde el punto de vista bioquimico presenta (14):
« Elevaciéon de GGT como principal marcador.
« Elevacion de BT y BD, FA y elevacién de transaminasas
y de la relacién ALT /AST.

Ayudas diagnasticas (3, 5, 13-14)

« Ecografia de higado con ayuno de 4 a 6 h: presencia
de vesicula colapsada o signo de la cuerda triangular
(hilio hepatico hiper ecogénico) con una sensibilidad
del 85% y especificidad del 100%. Es operador depen-
diente (13, 15).

« Gammagrafia hepdtica con administracién previa de

fenobarbital (S mg/kg/diapor3a$ dias) donde se evi-
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dencia ausencia de excrecidn intestinal a las 24 horas.
Alta sensibilidad (83%-100%) pero baja especificidad
(33%-80%) (15).

« Aspirado duodenal: método diagndstico para causas
obstructivas con una sensibilidad similar a la gam-
magrafia. Se analiza la concentracién de bilirrubina
en liquido duodenal obtenido por sonda; se considera
positivo para obstruccién cuando esta concentracion es
menor que la concentracién en suero. No es muy usado
pues lleva tiempo hacerlo y no ha demostrado superio-
ridad respecto a la gammagrafia (15).

o Biopsia hepatica: que encuentra colestasis, prolifera-
cion ductal y fibrosis portal. Sensibilidad de 79%-98%
segtin el entrenamiento del patélogo (13-15).

o Laparotomia exploratoria y realizacién intraoperato-
ria de colangiografia: inico método de confirmacion
mediante visién directa de la via biliar (13-15).

En cuanto al tratamiento, a la realizacién de una derivacion
del flujo biliar directamente hacia el intestino, para permitir su
drenaje, se le denomina técnica de Kasai, que consiste en una
portoenterostomia entre la via biliar intrahepética permeable y
un asa de yeyuno (en “Y” de Roux intestinal). Se debe realizar
la unién a intestino en forma de “Y” para disminuir la posibili-
dad de reflujo del contenido intestinal a la via biliar (3,7, 13).

De los pacientes a quienes se les realiza esta cirugia, el 30%
tendra un restablecimiento de la via biliar parcial y otro 30%
no lo tendrd, requiriendo ambos trasplante hepético en los
préximos meses. Del 40% restante, en quienes se restablece
el flujo biliar de manera total, més de 2/3 requerirdn también
un trasplante hepatico, sin embargo se puede utilizar como
terapia puente para el trasplante, buscando mejores condi-
ciones nutricionales y clinicas antes de la realizacién del pro-
cedimiento (16, 17). Se han descrito mejores resultados si el
Kasai se realiza antes de las 8 semanas de vida (7).

La complicacién mas comun es la colangitis aguda bacte-
riana (16), por lo que se indica antibidtico en el post opera-
torio y durante el primer afio de vida; sumado a su manejo
para colestasis. A pesar de que el Kasai sea funcionante para
colestasis (16), puede suceder que el higado termine cirré-
tico y el paciente presente hipertension portal y las compli-
caciones de esta sean la indicacion del trasplante hepético
(16). Sin embargo el éxito del Kasai, se debe medir por los
pacientes que no necesitan trasplante y también por los que
pueden llegar en mejores condiciones musculonutriciona-
les y mayor edad a dicho procedimiento (16).

Sindrome de Alagille
Escasez de conductos biliares por mutacién en el gen JAG1

(ubicado en el cromosoma 20), con herencia autosémica
dominante, pero son muy comunes las mutaciones de novo.
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Se asocia a alteraciones cardiacas, la mds comun es estenosis
periférica de la arteria pulmonar; alteraciones vertebrales,
“vértebras en mariposa”; oculares, embriotoxon posterior;
y facies caracteristica con hipertelorismo, abombamiento
frontal y mentén prominente (cara triangular) (3, 7).

El diagnostico definitivo se hace mediante identificacién
de la mutacién o secuenciaciéon del gen. Se puede encontrar
en laboratorio: hiperbilirrubinemia, elevacién de acidos
biliares séricos, hipercolesterolemia, elevacién de GGT y
de transaminasas (moderada) (9).

No existe un tratamiento especifico. Debe manejarse
la colestasis. Con suplementos de vitamina K, la coagula-
cién es normal. Sin tratamiento progresan a desnutricion,
raquitismo y talla baja (9). Tienen mayor riesgo de desa-
rrollo temprano de hepatocarcinoma y un 50% de los nifios
requerira trasplante (9).

Colestasis intrahepatica familiar progresiva (CIFP)

Conforma el 10%-15% de las causas de colestasis en los
nifios (18). Son mutaciones de novo o heredadas de
manera autosémica recesiva en los genes que codifican los
sistemas de transporte de la membrana canalicular de los
hepatocitos, las cuales causan alteracién en la formacién de
bilis y mala secrecién de sales biliares (3, 7).

Hay tres tipos de CIFP con mutaciones en los cromo-
somas 18q21-22, 7q21; los tipos 1 y 2 se caracterizan por
ictericia en el periodo neonatal y prurito intenso no corre-
lacionado con el grado de ictericia, hepatomegalia firme,
esplenomegalia y deterioro nutricional; la tipo 3 puede ini-
ciar en el nifio mas grande (18). La GGT est4 disminuida
en los tipos 1y 2, pero elevada en el 3 (18).

El diagndstico se hace por la deteccién de la mutacion
genética y el tratamiento serd el de colestasis (18). Los
pacientes con CIFP tipo 1 pueden beneficiarse de tras-
plante hepdtico ante la presencia de cirrosis y prurito que
altere la calidad de vida (18).

Estimulan la produccién de litiasis y forman bilis més
espesa, lo que obstruye la via biliar (1-5).

o Medicamentos: furosemida o ceftriaxona.
o Hemodlisis: isoinmunizacién u otra causa.
« Cirugia.

Alteracion hormonal

En déficit de hormonas tiroideas, de crecimiento y cortisol,
que causa mal funcionamiento hepatocelular (1-5).

Deficiencia de alfa 1 antitripsina

Se da por mutacién en el cromosoma 14 que lleva a alte-
racion en la produccién y acumulacién en hepatocitos de

la al- antitripsina. Es comun el antecedente de bajo peso
al nacer, se manifiesta en los primeros meses de vida, con
niveles bajos de alfa 1 antitripsina en sangre (menor de 100
mg/dl). Se confirma con el estudio genético (7).

Error innato del metabolismo de acido biliar

Ausencia de sintesis de dcido biliar primario, con prurito

intenso de inicio temprano (8).

o Deficiencia de 3-8-hidroxi-A-5C27-esteroide dehidro-
genasa/isomerasa.

o Deficiencia de A-4-3-oxosteroide 5-8-reductasa.

« Deficiencia de la enzima clivadora de 24, 25 dihidroxi-
colanoico.

Fibrosis quistica

Es una enfermedad autosémica recesiva caracterizada
por alteracién en el movimiento de la transmembrana de
sodio y cloro en glandulas exocrinas y endocrinas, debido
a una mutacién del gen CFTR (proteina reguladora de la
conductancia transmembrana de la FQ) que altera el fun-
cionamiento normal de diferentes 6rganos; los principales
son pulmoén y pancreas, pero con compromiso también de
la via biliar intrahepdtica que produce a cirrosis biliar focal
que causa colestasis neonatal en el 2% de los pacientes. La
presencia de colestasis en el paciente con FQ es un fenotipo
de mal pronéstico (19, 21, 20).

Enfermedades metabdlicas (12)

« Tirosinemia: colestasis y prolongacién de tiempo de
coagulacién que no se corrige tras la administracién
inicial de vitamina K. Por déficit de succinil, acetona
con elevacién en suero de tirosina y fenilalanina (24).

« Galactosemia: compromiso nutricional, hipoglucemia,
azucares reductores en orina positivos con ingesta de
lactosa. Se diagnostica midiendo niveles de galactosa
1-P-uridiltransferasa en hematies (sin transfusién pre-
via de glébulos rojos) (24).

« Hemocromatosis neonatal: hepatomegalia y colestasis.
Hay elevacion de saturacion de transferrina y ferritina,
se confirma mediante biopsia hepatica (24).

« Enfermedad de Wolman: diarrea, dislipidemia, calcifi-
caciones en suprarrenales y colestasis; diagnéstico con
cuantificacién de lipasa 4cida en biopsia de piel (24).

CLiNICA (24)

o Ictericia: coloracidén amarilla de la piel.
« Coluria: hiperpigmentaciéon amarilla, naranjada-café,
dela orina.
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« Hipocolia: decoloracién parcial de las deposiciones
(heces como color crema).

+ Acolia: decoloracién total de las deposiciones (heces
blancas).

« Hepatomegalia.

« Esplenomegalia.

A continuacion se presenta un esquema de diferentes colo-
res de las deposiciones. Del 1 al 4 representan hipocolia, y
el numero 5, aunque se ve amarillo, puede producir duda
ante el interrogatorio, por lo que se recomienda, en favor
del paciente, estudiar como hipocolia (figura 1).

3 2oy

Figura 1. Esquema de colores de la deposicién de un recién nacido.
Adaptado de Seccidn de Gastroenterologia Pedidtrica, Hospital Nacional
P.A Posadas — V. Sto. Haedo. Provincia de Buenos Aires. Pronap 2015,
médulo 1, capitulo 2, colestasis neonatal, Dra. Margarita Ramonet (29).
Del 1 al 4, representantes de hipocolia. El nimero 5 puede llegar a ser
dudoso ante el interrogatorio, por lo que se recomienda, en favor del
paciente, estudiar como hipocolia.

LABORATORIO

Para valorar la funcién y permeabilidad del sistema hepato-
biliar se tienen a disposicién las pruebas encontradas en las
tablas 2 a 6. Cada una de ellas con valores de referencia que, en
la edad pedidtrica, varfan segun la edad del paciente (22, 23).

Tabla 2. Pruebas de laboratorio disponibles para valorar la funcién y
permeabilidad del sistema hepatobiliar (1-5).

Actividad bioquimica Actividad funcional

Dafio celular Colestasis
ALT GGT Albumina
AST FA Proteinas séricas
LDH BT TP
BD Amonio
5 nucleotidasa Amino&cidos en plasma y orina
Urobilinégeno orina  Colesterol
Ac biliares en orina  Triglicéridos

y suero
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Tabla 3. Valores de referencia para transaminasas séricas en la edad
pedidtrica.

AST (U/t) ALT (U/1t)
<5 dias de vida 6-50
<10 dias de vida 47150
13-45
<12 meses 9-80
>12 meses 90-80 5-45
>36 meses 13-35 10-25

Tabla 4. Valores de referencia para bilirrubina total y directa séricas en
la edad pediétrica.

BT(mg/dI) BD (mg/dl)
RNPT RNAT
1 dia: <8 1 dia: <8 Neonato < 0.6
1-2 dias: <12 1-2 dias: <11.5 >1mes<02
dias: <16 3-5 dias: <12
>5 dias: <2 >5 dias: < 1.2

Tabla §. Valores de referencia para gamma glutamiltransferasa y fosfatasa
alcalina séricas en la edad pedidtrica.

GGT (U/lt)
Neonato: 13 - 147
1-2 meses de edad: 12 - 123
2-4 meses: 8 - 90
>4 meses: 5- 32

FA (UNt)
< 2 afos: 150 - 420
>2 afios: 100 - 320

Tabla 6. Valores de referencia para albimina y amonio séricos en la edad
pedidtrica.

Albdmina (gr/dl)
<15 dias de vida: 3-3.9
15 dias a 12 meses: 2.2-4.8
>12 meses: 3.6 - 5.2

Amonio (mcg/dl)
Neonato: 90 — 150
>1 mes: 29-70

¢QUE SOLICITAR?

El esquema que se recomienda para la solicitud de ayuda
diagnostica se encuentra en las tablas 7 y 8, pero se debe
tenerse en cuenta que “todos los pacientes deben tener
valoracién por hepatologia peditrica” (3, S, 13).

Los niveles de vitaminas liposolubles A, D y E se solicitan
a partir de los 2 meses de vida, que es cuando se pueden
evidenciar la disminucién de niveles séricos; ya que antes
pueden estar suplementados por aportes maternos (22, 23).

TRATAMIENTO DEL SINDROME COLESTASICO

Es el manejo de sostenimiento de los pacientes, aparte del
manejo de su causa cuando pueda ser tratada.
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Tabla 7. Enfoque y ayudas diagndsticas que se deben realizar en todo
paciente con colestasis neonatal.

Solicitar a todos:

Realizar en ayuno
Hemograma y plaquetas
Hemoclasificacion (si no tiene)
AST,ALT
BTyBD
FA, GGT
Albumina
Colesterol total, glucosa
TP, INR, TTP (valoran funcién hepatica y vitamina K)
Creatinina, BUN
Sodio, potasio, calcio, magnesio

Gases arteriales. Si se presenta dificultades técnicas tomar gases
capilares

Serologia TORCH
Toxoplasma: IgG y M
Rubeola: IgG y M
CMV IgGyM
VIH anticuerpos
VHA IgM - anticuerpos totales
VHB: antigeno de superficie y anticuerpos
VHC anticuerpos totales

Gram y citoquimico de orina, con urocultivo

Ecografia convencional de higado y vias biliares con ayuno de 4 a
6 horas

Siempre evaluacidn por hepatologia pediatrica.

Medicamentos que favorecen el flujo biliar

Acido ursodeoxicélico: 10-20 mg/kg/dia oral, repartido en
3 dosis. Es el medicamento de eleccidn. Tiene efecto cito-
protector y estabilizador de la membrana del hepatocito, al
aumentar los dcidos biliares hidrofilicos que desplazan alos
hidrofébicos que son hepatotéxicos (8, 26).

Otros para considerar para la hepatologia son el feno-
barbital (3-5 mg/kg/dia oral, repartido en 3 dosis) y la
resincolestiramina (0,25-0,5 g/kg/dfa, en 2 dosis antes
de las comidas) (25). Estos dos medicamentos no son de
eleccién, pues para el fenobarbital, que aumenta el flujo
biliar independiente de las sales biliares, no es claro si su
principal efecto es su accidn sobre el flujo biliar o el efecto
sedante (25), y para el caso de la colestiramina, que es
resina de intercambio anidnico y bloquea la absorcién de
sales biliares e interrumpe la circulacion entero hepética, la
dosis requerida para que se dé este efecto es muy alta, y no
es bien tolerada por recién nacidos (8).

Nutricion

La dieta, el suplemento de vitaminas y las opciones de f6r-
mula, se deben acordar con nutricién pedidtrica (25, 26, 28).

Dieta

Sugerir ala madre que ofrezca primero la férmula con TCM
y luego el seno materno. La dieta debe ser (27):

Tabla 8. Segun la sospecha clinica y bioquimica de etiologfa, se solicitan exdmenes en busca de una causa especifica.

Infeccioso Obstructivo Metabélico Sindromatico
Cultivo viral o bacteriano  Ecografia de vias biliarres Hormonas tiroideas Cuantificacion de a1-antitripsina
en suero
Amplificacion por PCR Gammagrafia hepatobiliar Acidemias organicas Alagille:
Carga viral VIH si Colangiografia Gases arteriales Rayos x toracolumbar (vertebras

anticuerpos positivos

Herpes IgGy M Aspirado duodenal

Serologia para sifilis

Lactato y bicarbonato

CPRE: no de rutina TP

en ala de mariposa)

Cardiologia — ecocardiograma
(estenosis de la pulmonar)

Oftalmologia (embriotoxén
posterior)

Azlcares reductores en orina

Almacenamiento de glucogeno:
adicionar acido Urico, lactato

CPKy CPKMB

*A consideracion de hepatologia una
resonancia simple y contrastada de
abdomen en caso de otras sospechas
diagndsticas.

lontoforesis
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Hipercalérica: 120 a 150% de las necesidades para

edad.

Normo proteica (223 g/kg/ dia).

« Hipoproteica, solo en caso de sospecha de metabo-
lopatia (122 gr/kg/dia).

Normo grasa, enriquecido con TCM del 40 al 70% de la

grasa total de la dieta.

Vitaminas liposolubles: lo ideal es tener control de los

niveles séricos, pero no se deben esperar los resultados

para iniciar el suplemento de estas (1, 6).

« Vitamina K: 5-10 mg oral; intramuscular o intrave-
noso 0,2 a 0,3 mg/kg/dia, 2-3 veces por semana.

« Vitamina E: 75-100 mg/dia, oral 0 0,2-0,5 mg/kg/
dia parenteral 0 50 U/kg/dia.

« Vitamina D3: 1.200-5.000 UI/dia, 0 500 U/kg/dia.

« Vitamina A: 5.000-10.000 UI/dia oral o 1500 U/
kg/dia.

Segun el estado nutricional posterior e idealmente con
niveles séricos:

Suplemento de vitaminas hidrosolubles 1-2 veces,
segun las recomendaciones para la edad.
« Suplemento de calcio: S0 mg/kg/dfa (11,27,28).
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