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INTRODUCCI(')N 1. MALFORMACIONES DE LA VESICULA BILIAR

. Mas frecuente: Agenesia (1/6000 RN vivos)

En gorro frigio
. La agenesia de vesicula biliar se puede
asociar a atresia de vias biliares

En reloj d ;. ’ . 7 4o

i . Clinica: mayoria asintomdticos (hallazgo
casual), 5-10% dolor en hipocondrio
derecho

Agenesia . Buen pronéstico

Importante conocer que se pueden
asociar con otras malformaciones de |a via
biliar y abdominales

Figura 1. Clasificacion grdfica de las principales anomalias congénitas de la vesicula biliar. Imdgenes extraidas de
“Anatomia de vias biliares extrahepaticas” Dr. Juan Herndndez Oruiia.
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2. MALFORMACIONES DE LA ViA BILIAR

2.1 MALFORMACIONES QUISTICAS CONGENITAS

. Clinica: 50-60% tendrd sinftomas a lo largo
de la vida (obstruccion biliar)

. Riesgo elevado (80%) de complicaciones
como litiasis, colangitis, cirrosis biliar...

. Riesgo aumentado de colangiocarcinoma
(3-40%, 20% mayor que en poblacidon
general)

. Tratamiento: cirugia

Figura 2. Clasificacion de Todani de las dilataciones o malformaciones quisticas congénitas de la via biliar. (Extraido
de “Dilataciones congénitas de la via biliar” Elias Dominguez-Comesafia. Cir Esp. 2010, 88 (5): 285-91).
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2.2 ATRESIA DE VIAS BILIARES

Colangiopatia obstructiva neonatal consecuencia de la fibrosis y
obliteracién progresiva de la via biliar extra e intrahepdatica

- Causa mas frecuente de ictericia neonatal obstructiva
- Causa mads frecuente de cirrosis en edad pedidtrica
- Causa mds frecuente de trasplante hepdtico en edad pediatrica

. Sin fratamiento — mortalidad 90% < 3 anos

. Tratamiento de primera linea: Portoenterostomia o técnica de Kasai

. Tratamiento definitivo: Trasplante hepatico (90% < 10 anos)
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OBJETIVO

Presentar una serie de pacientes con diferentes anomalias congénitas de la via biliar para
mostrar las diferencias en cuanto a la clinica, diagnostico, tratamiento y prondstico de cada una
de ellas.

METODOS

. Estudio descriptivo retrospectivo (revision de historias clinicas)
. Se incluyeron: 7 pacientes diagnosticados de anomalias congénitas de la via biliar
. 2017-2021
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RESULTADOS 7 pacientes: 4 con malformaciones de la vesicula biliary 3 de la via biliar.

Diagndstico: ecografia  Diagndstico: hallazgo Diagnodstico: hallazgo Diagndstico: ecografia
prenatal casual en ecogrdfia casual en ecogrdfia prenatal

Asinfomatica Asinfomatico Asinfomatica Asinfomatica
Actitud conservadora Actitud conservadora Actitud conservadora Actitud conservadora
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Ictericia neonatal persistente +
hipocolia + coluria +
hepatomegalia + pardmetros
analiticos de colestasis

Tratamiento:

. 69 dias de vida: Kasai
. 7 meses: Trasplante hepdtico
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Hallazgo casual en ecogrdfia

Tratamiento:
. Cirugia (exéresis del quiste y la
via biliar por riesgo de
malignidad)

Dolor abdominal crénico en
hipocondrio derecho

DD: Conducto cistico de
aspecto arrosariado, variante
de la normalidad

Asintomdtico
Actitud conservadora

Cystic duct




CONCLUSIONES

- Existe asociacion entre la agenesia de vesicula biliar y la atresia de
vias biliares

- Las malformaciones quisticas congénitas de la via biliar:
- Alto riesgo de complicaciones y degeneracion maligna
- Tratamiento: quirdrgico

- La atresia de vias biliares:
- Causa mds frecuente de cirrosis y trasplante hepdtico en la edad
pediatrica
- Su diagndstico precoz es definitivo en el éxito de la cirugia de Kasai
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