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ResUMEN: Introduccidn. La portoenteroanastomosis (PEA) u opera-
cion de Kasai no alcanzd difusion internacional hasta la década de
los setenta, por lo que es dificil encontrar resultados alargo plazo de
los nifios diagnosticados de atresia biliar extrahepética (ABE) tratados
con éxito mediante dicha técnica. Asimismo, desde hace quince afios
en nuestro centro se pueden ofrecer a estos pacientes todas las moda:
lidades terapéuticasincluido el trasplante hepético.

Objetivo. Mostrar la evolucion de nuestros pacientes con ABE trata
dos con éxito con la PEA y que sobreviven largo plazo sin ser tras-
plantados.

Material y métodos. Revisamos la evolucion de 22 pacientes que so-
brevivieron mas de 10 afios tras la PEA conservando su propio higa-
do. Determinamos |os indices de supervivencia hepética (suceso, muer-
te o trasplante) més aladel décimo afio. Analizamoslos problemas que
se plantean en su seguimiento.

Resultados. De 99 pacientes con ABE tratados primariamente en nues-
tro centro, 22 acanzaron laedad de 10 afiostraslaPEA sin precisar un
trasplante hepético. Siete de ellos durante su seguimiento precisaron
un trasplante hepético con una edad media de 12,2 afios (rango: 10,5-
13,8) por dafio hepatocel ular progresivo en cinco casos asociado asin-
drome hepatopulmonar en dos. Los quince restantes presentan una he-
patopatia compensada, sin hiperesplenismo en cinco casosy cifras de
hilirrubina séricainferioresa1,3 mg/dL en 11 casos. Laedad mediade
estos pacientes en el momento final del seguimiento era de 14,8 afios.
Conclusiones. A pesar del restablecimiento del flujo biliar con laPEA,
pocos son |os pacientes con ABE que preservan su funcion hepatica
transcurridos largos periodos de tiempo. Sin embargo, €l prondstico de
estos pacientes es excelente.

PaLaBRAS CLAVE: Atresiabiliar; Supervivencia; Seguimiento alar-
go plazo; Sindrome de poliesplenia.

PROGNOSIS OF CHILDREN WITH BILIARY ATRESIA SUCCESSFULLY
TREATED WITH THE KASAI PROCEDURE

ABSTRACT: Background. The Kasai procedure, portoenteroanastomo-
sis (PEA) didn't reach international spreading until the seventy’s de-
cade, making difficult to find long-term results from children with ABE
successfully treated with this technique. At our institution in the last
fifteen years all the therapeutics procedures for these patients can be
offered, including the liver transplant.
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Aim. To show the evolution of our patients with ABE treated with the
PEA and that survive long-term without being transplanted.

Methods. The clinical course of 22 patients that survive more than 10
years after the PEA with their own liver is reviewed. The hepatic sur-
vival indexes of (success, death or transplant) are beyond the tenth ye-
ar. The problems raised during the follow-up are analysed.

Results. From 99 patients with ABE treated primarily in our center, 22
reached the 10 year-old age after the PEA without aliver transplant. In
the follow-up, seven if the these finally needed the transplant. Their
median age was 12.2 year-old (range: 10.5-13.8) for a progressive he-
patocellular damage in 5 cases associated to syndrome hepatopulmo-
nar in two cases. The other fifteen patients have a compensated hepa-
topathy. Five of them do not have hyperesplenisme and the serum bi-
lirrubine levels are lower than 1.3 mg/dL. The medium age of these pa-
tients at the end of the follow-up was 14.8 years.

Conclusions. In spite of the reestablishment of the biliary flow with the
PEA, few are the patients with ABE that preserve their hepatic func-
tion lapsed long periods of time. Nevertheless the prognosis of these
patientsis excellent.

KEey Worbs. Atresahiliar; Surviva; Long-term follow-up; Polysplenia
syndrome.

INTRODUCCION

Desde 1959 laPEA es considerada como la primera mo-
dalidad quirtrgicaen el tratamiento de los nifios con ABE.
Aunque en los Ultimos afios €l trasplante hepatico (TH) hasi-
do considerado como otra opcidn terapéutica alternativa®,
hoy en dia se consideran ambas como técnicas quirdrgicas
complementarias en el tratamiento de la ABE. Sin embar-
o, € papel delaPEA todavia permanece incierto@ 3, pues-
to que se precisan estudios prolongados en € tiempo para de-
terminar su eficaciaalargo plazo.

El objetivo de nuestro trabajo es mostrar la evolucién
de aquellos pacientes con ABE que han sobrevivido més de
10 afios sin haber recibido previamente un TH.

MATERIAL Y METODOS
De 99 nifios con ABE tratados desde &l principio en nues-

tro centro, estudiamos 22 que sin haber sido trasplantados
previamente, habian sobrevivido més de 10 afiostras|a PEA.
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Realizamos un estudio retrospectivo, analizando diferentes
factores pronosticos (edad en el momento de la PEA, histo-
logia hepética, descripcion histoldgicade laplacabiliar, for-
maanatémicade laatresia biliar, malformaciones asociadas,
restablecimiento del flujo biliar antes delos seis primeros me-
ses post-PEA y complicaciones surgidas durante los 10 pri-
meros afios de seguimiento).

Completamos el andlisiscon € estudio alos 10 afiosy al
final del seguimiento de la situacion clinica, determinaciones
analiticas de pardmetros de colestasis (bilirrubina directay
GGT), hepatocelulares (GOT, GPT, actividad de protrombi-
na, albimina séricay niveles de colinesterasa (CHE)) ein-
dicadores de hiperesplenismo (leucocitos y plaguetas) y es-
tudios ecogréficos. Determinamos simultaneamente las com-
plicaciones intercurrentes durante este periodo de tiempo.

Analizamos por Ultimo la supervivenciatanto del paciente
como del higado propio utilizando para ello los siguientes
métodos estadisticos. curvas de supervivencia actuarial del
pacientey del injerto. Las comparaciones estadisticas entre
los datos de supervivencia eran realizadas mediante test no
paramétricos de log-rank (Mantel Cox).

RESULTADOS

Todos |os pacientes permanecen en la actualidad vivos
con un tiempo medio de seguimiento de 14,6 afios (rango:
10,5-23,8 afios), mientras que la supervivencia del higado
propio a12, 15y 20 afios es de 90,5%, 62,8% y 62,8%, res-
pectivamente.

Siete fueron nifios y 15 nifias, con unarelacion de 1/2.
Fueron intervenidos (PEA) con una edad media de 63 + 18
dias (rango: 21-90 dias), siendo e 45% intervenidos antes de
que transcurriese el segundo mes de vida. Durante la inter-
vencion se objetivé que un 50% presentaba una atresiabiliar
completa, mientras que €l resto presentaba una formain-
completao parcial (proximal en el 27%, distal enel 13,6%Yy
distal con formacion quisticaen un 9%), en 14 nifios los es-
tudios histopatol dgicos de la placabiliar demostraban laexis-
tencia de conductos biliares mayores de 75 micras. Y en el
100% de los casos |as |esiones hepéticas en el momento ini-
cia eran defibrosis hepética. Dos pacientes presentaban un
sindrome de poliesplenia asociado. Se restablecio € flujo bi-
liar tras laintervencion antes de transcurridos seis meses de
forma completa en 20 nifios, de formaincompletaen unoy
no se restablecid en otro caso, volviéndose anictéricos antes
del afio (Bi < 2 mg/dL) los 20 pacientes que restablecieron el
flujo adecuadamente. Hay que resaltar que 14 de éllostuvie-
ron a menos un episodio de colangitis en los primeros diez
ahos de seguimiento.

Los datos analiticos alos 10 afios y al final del segui-
miento se muestran reflejadas en latabla . Nueve pacientes
presentaron a menos una complicacion de su hepatopatia des-
pués del décimo afio; descompensacidn asciticad®, colangi-
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Tablal Datos analiticos en los pacientes que han sobrevivi-
do masde 10 afios sin haber sido trasplantados
10afios  Final del estudio

Analitica (%) (%)
Bilirrubinatotal < 1,3 mg/dL 68 59
> 2 mg/dL 32 27

GGTElevada 78 63

AST>ALT 36 38
Colinesterasa Normal 95 95
Albimina sérica Normal 95 95
Hiperesplenismo 64 73

tis®, hemorragiad, sindrome hepatopulmonar® y encefa o-
patia®. Ocho pacientes fueron incluidos en lista de espera pa-
ra TH, habiéndose trasplantados siete de ellos con una edad
media de 12,2 afios (rango: 10,5-13,8 afios) y una supervi-
venciadel 100% de los casos.

Los 14 pacientes restantes permanecen con una hepato-
patia compensada, sin haber sangrado en ninguna ocasion,
aungue nueve presentan signos de hiperesplenismo. Y dos
han tenido a menos un episodio de colangitis por encimadel
décimo afio de seguimiento.

DISCUSION

El porcentgje de pacientes con ABE que sobreviven méasde
10 afios con su propio higado, tras la operacion de Kasai, ca-
davez es més numerosos*?, oscilando entre el 40y el 22%.
En nuestra experienciael 35% de los pacientesintervenidos de
dichaforma no han recibido un TH antes de los primeros diez
afosy conservan su propio higado después de dicha fecha.

El objetivo de la PEA es obtener el restablecimiento de
un flujo biliar adecuado, con €l fin de preservar lafuncion
hepatocitariay prevenir la colangitis™9, aunque todo ello no
garantice la curacion definitiva. Hemos obtenido en el 54%
de todos los pacientes intervenidos un adecuado flujo biliar
inicia con una desaparicion casi total delaictericiaa afio de
laintervencidn, pero apesar de todo solo lamitad de ellosal-
canzan prolongadas supervivencias, con una enfermedad he-
pética compensada.

De los datos obtenidos en este estudio se deduce que ade-
mas de |os factores predictivos tradiciona mente considera-
dos* W ¢ tipo anatdmico delaatresiabiliar (laexistenciade
una formaincompleta) es determinante ala hora de obtener
una prolongada supervivencia.

Por otro lado, laasociacion con sindrome de poliesplenia
no es un factor que empeore €l prondstico de nuestros pa-
cientes“ 1213 como otros autores sugieren.

L os pacientes que han alcanzado una prolongada super-
vivencia no presentan signos de colestasis y en un bajo por-
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centaje tienen signos analiticos de una moderada disfuncién
hepatocelular, predominando en €llos las complicaciones se-
cundarias ala hipertension portal (HP) (ascitis, hiperesple-
nismo, hemorragia digestiva) en un 40%, cifras similares a
las referidas por otros autoress. ©),

En aguellos casos en que las complicaciones derivadas
delaHP se asociaron aun progresivo deterioro de lafuncién
hepética (8 pacientes) seindicd el TH, con excelentes resul-
tados4.19),

El resto de | os pacientes permanecen anictéricos, con mi-
nimas alteraciones andliticas de lafuncion hepaticay sin com-
plicaciones derivadas de su HP, lo cua justificalos intentos
iniciales (PEA) de restablecer € flujo biliar en los nifios con
ABE.
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