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Resumen Palabras clave:
Perforacion espontdnea

Introduccion: La perforacion espontanea de la via biliar extrahepdtica es rara en recién nacidos. Es  del conducto biliar,

una causa quirtirgica de ictericia en este periodo y la presentacién aguda es inusual. Objetivo: presen-  peritonitis biliar,

tar un caso de perforacién espontanea de la via biliar en un recién nacido por sus graves complica-  recién nacidos

ciones si no se realiza un diagndstico temprano y oportuno. Caso clinico: Recién nacido de término

de 10 dias de vida que consult6 por cuadro de rechazo alimentario, fiebre y distensién abdominal

de 2 dias de evolucidn, sin ictericia, acolia, ni coluria. En los exdmenes de laboratorio se encontré

leucopenia, trombocitosis y elevacion de la proteina C reactiva, con funcién hepética normal. La ra-

diografia de abdomen demostré neumoperitoneo, sospechandose enterocolitis necrosante, se realizé

laparotomia, encontrdandose perforacion espontdnea de la via biliar extrahepdtica y peritonitis biliar.

La colangiografia intraoperatoria demostr6 la via biliar proximal rescatable y conducto cistico dila-

tado. Se realizé hepdtico-yeyunostomia con Y de Roux transmesocolénica y colecistectomia. En el

estudio postoperatorio se encontré trombosis portal, por lo que recibié tratamiento anticoagulante.

En el control a los ocho meses de edad, la paciente tenia buena tolerancia oral y adecuado incremen-

to ponderal. Conclusiones: La perforacion biliar es una entidad rara y mds en el periodo neonatal,

condicién que la vuelve un reto diagnoéstico y terapéutico. El pronéstico dependera de la intervencién

temprana y los hallazgos intraoperatorios.
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Abstract

Introduction: Spontaneous extrahepatic bile duct perforation is rare in newborns. It is a surgical
cause of jaundice in this period and the acute presentation is unusual. Objective: To report a case
of spontaneous bile duct perforation in a newborn due to its serious complications if an early and
timely diagnosis is not performed. Clinical case: A 10-day-old newborn who developed food rejec-
tion, fever and abdominal distension without jaundice, acolia, or coluria two days prior of admission.
The laboratory tests showed leukopenia, thrombocytosis, increased C-reactive protein, and normal
hepatic function. The abdominal x-ray showed pneumoperitoneum, and the diagnosis of necrotizing
enterocolitis was made. Laparotomy was performed; extrahepatic bile duct perforation and biliary
peritonitis were noted. Intraoperative cholangiography demonstrated rescatable proximal bile duct
and dilated cystic duct. Hepatic-jejunostomy was performed with Roux-en-Y and cholecystectomy.
In the postoperative study portal thrombosis was found, so he received anticoagulant treatment. At
8 months of age, the patient had enteral feeding tolerance and adequate weight gain. Conclusions:
Biliary perforation is a rare entity and more in the neonatal period, a condition that makes it a diag-
nostic and therapeutic challenge. The prognosis will depend on early intervention and intraoperative
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findings.

Introducciéon

La perforacién espontdnea de la via biliar extrahe-
patica es una enfermedad rara con una incidencia de
1,5 en 1.000.000 nacidos vivos'. Ocurre con mas fre-
cuencia en los primeros meses de vida, pero la edad
de presentacion puede ir desde el periodo prenatal (25
semanas de gestacion) hasta los 7 anos, con un pico de
incidencia alrededor de los 6 meses?.

El diagndstico temprano es esencial para el abor-
daje terapéutico inmediato, sin embargo, su forma de
presentacion la convierte en un desafio clinico, por su
baja frecuencia y sintomas inespecificos que simulan
entidades mds frecuentes en el periodo neonatal, como
es la enterocolitis®’. La presentacion clésica es disten-
sién abdominal, irritabilidad e ictericia fluctuante en
un recién nacido previamente sano. Pero la ictericia, es
poco comun en la fase aguda y la condiciéon simula una
obstruccién intestinal’. Con menos frecuencia se ini-
ciard como un cuadro de abdomen agudo’. El pronés-
tico depende de la intervencién quirtrgica temprana®.

El primer caso de perforacién espontdnea de la via
biliar en pediatria fue reportado por Dijkstra en 19327.
Se traté de un lactante de 3 meses que muri6 luego de
5 semanas de ictericia y distensién abdominal progre-
siva, la autopsia reveld la perforacion en la unién del
conducto biliar comun y el conducto cistico®. Desde
entonces, menos de 150 casos han sido reportados en
la literatura mundial’, de los cuales un minimo por-
centaje corresponden a neonatos. Aunque rara, la per-
foracién espontanea de la via biliar es la tercera causa
mads comun de ictericia quirdrgica en recién nacidos,
después de la atresia de vias biliares y el quiste de co-
lédoco™. La etiologia ain no estd determinada, pero
se considera que los principales mecanismos son la

malformacién de la pared del conducto biliar comn,
la debilidad congénita embrionaria y la isquemia del
conducto biliar comtn debido a la trombosis en la
microcirculacion''. La debilidad congénita de la pared
en la unién del conducto cistico con el conducto biliar
comun, la hace el sitio més proclive de perforacién. En
casos de perforacién de la pared posterior del conduc-
to biliar o del conducto hepitico, el diagnéstico del
sitio exacto es dificil, pudiéndose acompanar de per-
foracién vesicular'

Otras causas incluyen las anomalias pancreatico-
biliares como el quiste de colédoco y anomalias de la
unién del sistema ductal pancreaticobiliar causando
pancreatitis, la obstruccién del conducto biliar debi-
do a estenosis, célculos®, tuberculosis, trauma, infec-
ciones virales y enterocolitis necrosante', siendo esta
ultima, un diagndstico diferencial importante durante
el periodo neonatal.

Reportamos el caso de un recién nacido de 10 dias
de vida con perforacién espontanea de la via biliar ex-
trahepdtica, con una presentaciéon aguda tratada ini-
cialmente como una enterocolitis necrosante y cuya
condicién fue diagnosticada al momento de la explo-
racioén quirdrgica.

El objetivo es presentar el caso de perforacién es-
pontanea de la via biliar en un recién nacido por sus
graves complicaciones si no se realiza un diagnodstico
temprano y oportuno, ademds de discutir los dilemas
en el diagnéstico y manejo a la luz de la literatura dis-
ponible.

Caso clinico

Recién nacido femenino, producto de madre de 19
afios primigesta, con 4 controles prenatales, se realiz6
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2 ecografias prenatales, la primera a las 29 semanas y la
segunda a las 34 semanas de gestacion, las cuales fue-
ron descritas como normales, prueba de ELISA para
VIH fue negativa, serologia VDRL en suero no reac-
tiva, antigeno de superficie para hepatitis B negativo,
Toxoplasma Gondii IgM e IgG negativos, sin datos de
tamizaje para estreptococo.

El parto fue vaginal eutécico, atendido a nivel ins-
titucional a las 38 semanas de edad gestacional, peso al
nacer 2.870 g, talla 49 cm, APGAR de 8 al minuto y 10
alos 5 minutos. Sin antecedentes familiares relevantes.
Recibi6 alimentacién con lactancia materna exclusiva.

A los 8 dias de vida postnatal, la madre consulté
al hospital de su cuidad de origen, por cuadro clinico
caracterizado por fiebre no cuantificada, rechazo a la
lactancia materna, vémitos y distensién abdominal.
Al examen destacaba eritema de pared abdominal y
distension abdominal; en los exdmenes de laboratorio
se encontré leucopenia (leucocitos 3.200/ul), trom-
bocitosis (plaquetas 510.000/uL), proteina C reactiva
elevada (384 mg/L, valor normal (VN) < 6 mg/L ), hi-
perglicemia ( 217 mg/dl). Se tomé una radiografia de
abdomen que evidenci6 distensién de asas intestinales.
Sospecharon enterocolitis necrosante e iniciaron ma-
nejo médico con Ampicilina y Gentamicina y la deriva-
ron a una institucién de mayor complejidad.

La paciente ingres6 a nuestra institucién a los 10
dias de vida, con fiebre cuantificada en 38,4 °C, irri-
table, con abdomen distendido y brillante, pared ab-
dominal con zona eritematosa en flancos abdominales,
dolor a la palpacién generalizada, sin signos de infec-
cién umbilical, anictérica, deposiciones normales sin
acolia ni coluria. Los exdmenes de laboratorio de in-
greso mostraron proteina C reactiva elevada (269,93
mg/L), leucopenia (leucocitos totales: 3.100/ ul), fun-
cién hepdtica normal (fosfatasa alcalina: 47,8 UI/L,
aspartato amino transferasa: 20,8 UI/L, alanino amino
transferasa: 24,8 UI/L), sin hiperbilirrubinemia (bili-
rrubina total: 1,52 mg/dL, bilirrubina indirecta: 0,58
mg/dL y bilirrubina directa: 0,94 mg/dL).

La radiografia de abdomen simple en proyeccién
anteroposterior demostré aire libre en la cavidad pe-
ritoneal distribuido en el hipocondrio izquierdo hacia
el mesogastrio y liquido libre interasas (figura 1). Se
diagnosticé enterocolitis necrosante I1IB, se ampli6 el
espectro antibiético a Ampicilina 100 mg/kg cada 8 h,
Cefepime 50 mg/kg cada 12 h a dosis meningeas ya que
no se realiz6 puncién lumbar por la urgencia quirur-
gica e inestabilidad clinica y se adicioné Metronidazol
7,5 mg/kg/dia.

Se realiz6 laparotomia, encontrandose perforaciéon
espontanea de la via biliar extrahepiética, con perito-
nitis biliar encapsulada retroperitoneal. Asociado a lo
anterior, necrosis de 1 cm de extensioén desde colédoco
con compromiso del confluente colédoco cistico, que
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no permitié anastomosis primaria. Se realiz6 colangio-
grafia intraoperatoria, se demostré la via biliar proxi-
mal rescatable y conducto cistico dilatado. Por lo cual,
se decidi6 realizar hepdtico-yeyunostomia con Y de
Roux transmesocolénica a 20 cm del Treitz. Ademds
se efectud colecistectomia, lavado peritoneal, dejando
dren en lecho quirtrgico. El intestino se encontré inte-
gro en su totalidad.

A las 72 h, se realiz6 una segunda revisién quirtr-
gica. Requiri6 drenaje de gran coleccién serosa de la
herida. Se revis6 la anastomosis de Y de Roux, no se
encontraron fugas, ni bilis por sitio de drenaje de Jack-
son Pratt en lecho peritoneal. Se dejé dren de penrose
anterior, lavado peritoneal y cierre sin complicaciones.

En los hemocultivos se document6 bacteriemia por
Escherichia Coli multisensible, por lo cual se continué
terapia con Cefepime a dosis de 50 mg/kg/dosis cada
12 h, por 14 dfas. Los hemocultivos de control fueron
negativos. Requiri6 10 dias de ayuno y 12 dias de nutri-
cién parenteral. La nutricién enteral se inicié con fér-
mula de iniciacién y lactancia materna, con adecuada
tolerancia.

La biopsia de la via biliar extrahepdtica reporté in-
flamacién aguda severa, necrosis de licuefaccién, teji-
do de granulacién, siendo negativa para malignidad. El
cultivo del liquido peritoneal fue negativo.

Debido a que una de las complicaciones reportada
es la trombosis de la vena porta, a nuestra paciente se
le realizé dupplex scanning de vasos portales donde se
encontré ausencia de flujo en la vena porta en el hi-

Figura 1. Radiografia toracoabdominal en proyeccién AP: aire
libre en la cavidad peritoneal distribuido en el epigastrio, meso-
gastrio y en el hipocondrio izquierdo, asociado con distension de
asas intestinales delgadas.
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Figura 2. Dupplex scanning con
evaluacion flujo sanguineo portal:
a) Flujo intrahepatico predomi-
nantemente arterial, ausencia de
flujo en la vena porta en el hilio;
b) Tronco celiaco (TC) y arteria
hepatica (AH), ausencia de flujo
en la vena porta; c) Tronco celiaco
(TC), arteria hepatica (AH) y arteria
esplénica (AE), ausencia de flujo en
la vena porta.

Figura 3. Angiotomografia de ab-
domen: a) Corte coronal: la flecha
muestra la adecuada opacificacion
de la arteria hepética en la fase ar-
terial; b) Corte transversal: imagen
sugestiva de vena porta trombosa-
da, con menor calibre con respecto

lio, flujo intrahepdtico predominantemente arterial
(figura 2). Se realizé angiotomografia abdominal en
la cual no se logré identificar el segmento portal hi-
liar desde el confluente esplenomesentérico, en su lu-
gar se observé una banda hipodensa no realzante que
podria corresponder a una zona de antigua trombosis
proximal portal (figura 3). El Dimero D estaba elevado
(15.850 mcg/L), el perfil lipidico fue normal (colesterol
total 155 mg/dl, triglicéridos 198,7 mg/dl). Se le rea-
liz6 estudio de trombofilia dado la procedencia rural
de la paciente, con el fin de tener un estudio basal, el
resultado de la proteina S de la coagulacién fue normal
(69%), la proteina C de la coagulacién estaba levemen-
te disminuida (61%). Fue evaluada por hematologia y
basados en los hallazgos de los exdmenes de laborato-
rio e imagenes, se inicié anticoagulacion con enoxapa-
rina 1 mg/kg cada 12 h.

Se complementaron estudios de los otros sistemas
con ecografia transfontanelar y ecocardiograma los
cuales fueron normales.

En el seguimiento, dos meses después de la ciru-

a la arteria hepatica.

gia el dimero D disminuy6 (739 ng/ml) y la ecografia
hepatobiliar report6 hepatoesplenomegalia, porta he-
patis permeable con calibre de 4 mm y en el examen
doppler la vena porta se mostré permeable. Recibi6
anticoagulaciéon durante 3 meses.

En el control realizado a los ocho meses de edad,
la paciente toleraba alimentacién complementaria sin
complicaciones, tenfa adecuado incremento ponderal,
continuando sus controles ambulatorios.

Discusién

Los sintomas de perforacién espontdnea de la via
biliar en pediatria son usualmente subagudos, el 80%
de los pacientes cursa con ictericia fluctuante, heces
pélidas o acdlicas, orina colurica, ascitis lentamente
progresiva, distensién abdominal y falla en el creci-
miento. Sélo el 20% de los pacientes se presentan con
cuadro agudo de distensién abdominal, fiebre, voémito,
irritabilidad y signos de severa peritonitis fulminante
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que lleva al shock séptico y muerte®'*'. Por la presen-
tacién clinica aguda de nuestra paciente en ausencia
de ictericia, se pensé inicialmente en enterocolitis ne-
crosante perforada, diagnéstico por el cual fue llevada
a cirugia. El hallazgo quirurgico de perforacién de la
via biliar fue el primer caso en nuestro servicio. En los
reportes de patologias de pacientes que han requerido
laparotomia en nuestro servicio no tenemos informes
de esta condicién clinica.

Las pruebas de laboratorio no son patognomoéni-
cas, usualmente revelan ictericia colestdsica y elevacién
de la fosfatasa alcalina, las otras pruebas de funcién he-
pética usualmente son normales'. Las imdgenes pue-
den ser de ayuda para evaluar el estado de gravedad. La
radiografia de abdomen puede demostrar neumoperi-
toneo o hallazgos sugestivos de ascitis. El ultrasonido
de abdomen aporta datos adicionales como la dilata-
ci6én de los conductos extrahepaticos, los conductos in-
trahepdticos suelen estar normales®'®. Otros exdmenes
complementarios, serian la gammagrafia hepatobiliar,
la cual es altamente sensible y especifica, pudiendo
demostrar que el liquido intraperitoneal se origina a
partir de la via biliar'® y la colangiopancreatografia por
resonancia magnética, la cual ha sido utilizada para
identificar la perforacién del conducto biliar, asi como
para demostrar anomalias anatémicas'.

Usualmente el diagnéstico no es sospechado has-
ta que la paracentesis revela un liquido verde-amarillo
oscuro con niveles de bilirrubina mayores que en el
plasma. El diagnéstico preoperatorio en dificil y en la
mayoria de los casos es un hallazgo intraoperatorio'®*’.
El diagnéstico diferencial incluye ictericia neonatal,
atresia de vias biliares, quiste de colédoco, sindrome de
Alagille y cuadros que simulan abdomen agudo como
obstruccién intestinal y enterocolitis necrosante®’.

La intervencién quirdrgica temprana reduce la
mortalidad y morbilidad®. Las opciones quirtirgicas
incluyen drenaje simple con o sin reparacién de la per-
foracidn, colecistectomia, derivacién biliar externa o
la reconstruccién de la via biliar®. El tratamiento debe
individualizarse, pero el bypass bilio-intestinal junto
con el drenaje peritoneal con tubo en T, es una buena
opci6én de manejo*"?. La colangiografia intraoperato-
ria debe realizarse idealmente en todos los casos para
detectar anormalidades del conducto biliar. De no
existir estas anormalidades, una opcién de manejo es el
drenaje peritoneal externo, sin embargo, debe tenerse
en cuenta que la complicacién mds comun de este ma-
nejo, es la estenosis del conducto biliar, la cual puede
progresar a cirrosis biliar e hipertensién portal®. En el
caso de pacientes con quiste de colédoco y peritonitis
biliar por perforacién posterior se recomienda la cole-
cistectomia y la reconstruccién en Y de Roux® para pre-
venir la cirrosis biliar, hipertensién portal, pancreatitis
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recurrente y en ultima instancia, carcinoma biliar**. No
se recomienda la coledocoduodenostomia por el riesgo
de colangitis ascendente™.

Por otro lado, a nuestra paciente se le diagnosti-
¢6 trombosis de la vena porta en el postoperatorio in-
mediato. Esta complicacién ocurre presumiblemente
debido a irritacién quimica o secundaria a la presién
que ejerce la extravasacion local del liquido biliar en
la regién de la porta hepatis®. En nuestra paciente los
estudios de trombofilia reportaron una proteina C le-
vemente disminuida, lo cual es esperado ya que en las
primeras tres semanas después de evento de trombo-
sis la proteina S y C de la coagulacién se disminuyen.
El tratamiento antitrombético se inici6 debido al alto
riesgo de hipertensién portal. Otras complicaciones
postquirdrgicas incluyen fuga de bilis, colangitis as-
cendente, ascitis quilosa'. El seguimiento a largo plazo
debe encaminarse a la monitorizacién con ultrasonido
para evaluar signos de hipertension portal, pruebas de
funcién hepitica y seguimiento multidisciplinario'

Conclusiones

La perforacién espontdnea de la via biliar es rara.
Sin embargo, es una importante causa quirtrgica de
hiperbilirrubinemia en el recién nacido, que requiere
un alto indice de sospecha. El pronéstico dependerd de
la intervencién temprana y los hallazgos intraoperato-
rios. Requiere de un seguimiento estrecho, por even-
tuales complicaciones futuras.
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