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1. CLASIFICACION

Catalogo maestro: SEDENA-546-13

Gastroenterélogo Pediatra Epidemidlogo Neonatdlogo Radidlogo Pediatra
. Meédicos Generales
Profesionales de la - ) . - .
Cirujano Pediatra Medico familiar Endoscopista
salud. : s . S L
Pediatra Patdlogo Enfermeria Cirugia Uroldgica
Cirujano General Endoscopista Pediatra _Pediatrica
Clasificacién de la CIE-10: Q44.2 Atresia de Conductos Biliares.
enfermedad.
Categoria de GPC. Primer y segundo nivel de atencién.
Gastroenterdlogo Pediatra Epidemidlogo. Neonatdlogo Radiodlogo Pediatra

Médicos Generales Medico familiar

pc:i:::l);. Cirujano Pediatra Personal Medico en Formacién
Enfermeria
Cirujano General
Tipo de

organizacion
desarrolladora.

Secretaria de la Defensa Nacional.

Poblacién blanco.

Lactantes con ictericia, menores de dos meses de edad.

Fuente de
financiamiento /
patrocinador.

Secretaria de la Defensa Nacional.

Intervenciones y
actividades
consideradas.

Educacién para el paciente (CIE-9: 89.01-89.09).
Seguimiento y control (Periodicidad de examen clinico).
Entrevista médica (CIE-9: 89.05).

Examen médico general (CIE-9: 89.7).

Ultrasonido de abdomen (CIE-9: 88.76).

Criterios de Referencia al segundo nivel de atencion.

Impacto esperado
en salud.

Contribuir a:

Solidificar la sospecha e incrementar la deteccién  de la enfermedad, con una carta de color de las evacuaciones.
El diagnéstico temprano de la atresia de vias biliares.

La referencia oportuna a centros de tercer nivel o de alta especialidad.

Metodologial.

Adopcion de una guia de practica clinica a través de : la revision sistematica de la literatura, la recuperacién de guias internacionales previamente elaboradas,
evaluacion de la calidad y utilidad de las guias y otras fuentes, la seleccion de las guias y otras fuentes con mayor puntaje, la seleccion de las evidencias con
nivel mayor de acuerdo con la escala utilizada, la seleccién o elaboracion de recomendaciones con el grado mayor de acuerdo con la escala utilizada.

Método de
validacion y
adecuacion.

Enfoque de la GPC: elaborar y responder a preguntas clinicas mediante la adopcién de guias y enfoque a preguntas clinicas mediante la revision sistematica de
evidencia.
Métodos empleados para colectar y seleccionar evidencias:
Protocolo sistematizado de biisqueda:
Revision sistematica de la literatura.
Busqueda de guias en centros elaboradores o 6 compiladores.
Busqueda en paginas Web especializadas.
Blisqueda manual de la literatura.
Numero de fuentes documentales revisadas: 140.
Guias seleccionadas:1.
Revisiones sistematicas:O.
Ensayos controlados aleatorizados:6.
Reporte de casos: 78.
Metandlisis: O
Revisiones. 55

Validacién del protocolo de blsqueda: SEDENA. Hospital Central Militar.
Método de validacién de la GPC: validacion por pares clinicos.

Validacién interna: SEDENA. Hospital Central Militar.

Revision institucional: SEDENA. Hospital Central Militar.

Validacion externa: <institucion que realizo la validacion externa>
Verificacion final: <institucion que realizé la verificacion>

Conflicto de interés

Todos los miembros del grupo de trabajo han declarado la ausencia de conflictos de interés.

Registro y
actualizacién

Registro: SEDENA-546-13 / Fecha de publicacién: Marzo, 2013 / Fecha de actualizacién: “Esta guia serd actualizada nuevamente cuando
exista evidencia que asi lo determine o de manera programada a los 3 a 5 afios posteriores a la publicacién”

PARA MAYOR INFORMACION SOBRE LOS ASPECTOS METODOLOGICOS EMPLEADOS EN LA CONSTRUCCION DE ESTA GUIA, PUEDE CONTACTAR AL CENETEC A
TRAVéS DEL PORTAL: WWW.CENETEC.SALUD.GOB.MX/.
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2. PREGUNTAS A RESPONDER EN ESTA GUIA

1. ;Cual debe ser la evaluacion clinica inicial del recién nacido mayor de dos semanas o
lactante menor de dos meses de edad con ictericia utilizando la promocién a la salud y la
consejeria?

2. ;Cudl debe ser la evaluacion clinica inicial del recién nacido mayor de dos semanas o
lactante menor de dos meses de edad con ictericia en base a la historia clinica y la
exploracion fisica?

3. (Cudles son las medidas orientadas a la deteccion oportuna utilizando la tabla de
colorimetria fecal y al diagndstico temprano y diferencial apoyado por estudios de
laboratorio y gabinete de recién nacidos y lactantes menores de dos meses de edad con

sospecha de atresia de vias biliares?

4. ;Cuales son las medidas orientadas a explicar a los padres del paciente afectado con atresia
de vias biliares para establecer el diagndstico definitivo?

5. (Cual es el tratamiento médico para los lactantes con atresia de vias biliares?
6. (;Cual es el tratamiento quirurgico para la atresia biliar?
7. (Cual es el pronéstico de acuerdo a la clasificacion de la atresia de vias biliares?

8. (Cuales son los criterios de referencia de los pacientes con sospecha de atresia de vias
biliares al tercer nivel de atencién de salud?
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3. ASPECTOS GENERALES
3.1 JUSTIFICACION

La atresia de vias biliares es la causa de ictericia neonatal por obstruccion progresiva del flujo biliar que
conduce a cirrosis hepatica temprana y es la causa mas frecuente de colestasis cronica quirtrgica del
lactante menor y la indicacion mas frecuente de trasplante hepatico en ninos.

El prondstico mejora cuando el diagndstico se hace antes de los 45 a 60 dias de vida, seguido del
tratamiento quirargico derivativo (Dynamed, 2010).

Sin la cirugia de Kasai, la mortalidad es del 100% antes de los 3 afios de edad. El prondstico mejora en
un 90% si como consecuencia de la cirugia derivativa, hay coloracién de las heces en el postoperatorio y
presencia de ductos biliares en el porta-hepatis mayores de 150pm. (Sokol, 2008).

A falta de un sistema de registro nacional de casos de sindromes colestaticos y en particular de atresia de
vias biliares. Si se considera una incidencia global de todas las causas de colestasis de 1:2500 a 1:5000
nacidos vivos proyectado a la tasa de natalidad en nuestro pais en donde de acuerdo a cifras del INEGI
nacen 2,000,000 de ninos por aio se podria esperar tener anualmente alrededor de 400 a 800 casos
nuevos de atresia de vias biliares (INEGI,2010)

En nuestro pais no existe informacion epidemioldgica detallada y confiable, solamente se cuenta con la
experiencia publicada de series de casos de centros hospitalarios pediatricos de alta especialidad. En el
Centro Medico Nacional “20 de Noviembre” del .S.S.S.T.E., de 1990 al ano 2009, se operaron 15
pacientes antes de los dos meses de edad, lo que equivale a una frecuencia de 0.8 casos de pacientes con
atresia de vias biliares por afio (Ramirez-Hernandez |, Jiménez- Urueta PS,et al. 2010).

En el Instituto Nacional de Pediatria de la Ciudad de México, se atienden de seis a siete casos por ano
con ese diagndstico (Beltran BF, 2010). Algunos de los obstaculos mas importantes que hay que superar
en México para el diagnéstico oportuno de la atresia biliar son la pobreza nacional o individual, bisqueda
tardia de atencion médica, falta de conocimiento en los médicos de contacto primario sobre la
enfermedad, falta de una comunicacién adecuada entre los tres niveles de atencidon médica, falta de
centros médicos especializados, problemas geograficos y de comunicacion, un nimero insuficiente de
especialistas gastroenterélogos pediatras, cirujanos pediatras y de enfermeras especializadas.

Todo esto se refleja en tratamiento tardio y fracasos terapéuticos que conducen a pérdidas de vidas lo
cual justifica establecer acciones especificas y sistematizadas para el diagndstico temprano y la referencia
oportuna con el fin de mejorar el pronéstico de los ninos menores de dos mese de edad que padecen
atresia biliar o algtin otro padecimiento colestatico (Sokol, 2008; Dynamed, 2010; INEGI 2010).

La prueba que parece prometedora para la deteccién de la atresia de vias biliares en lactantes menores de
dos meses de vida ha sido el uso de las tarjetas del color de las evacuaciones para comparar e identificar
aquellas evacuaciones acoélicas, como lo estan haciendo en Taiwan, pais en el cual se ha implementado un
programa en su sistema nacional de salud, el cual ha reducido la edad promedio en el diagnostico y
referencia temprana de los lactantes que adolecen la malformacion y que por tanto también en el manejo
oportuno operatorio para resolucién de la ictericia (Shneider, 2008; Sokol, 2009).
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La presente guia de practica clinica informa sobre algunos objetivos que se pueden alcanzar para
mejorar los resultados derivados de los pacientes con atresia de vias biliares utilizando la mejor
evidencia disponible. Tales objetivos son universales y pueden ser: tratar de buscar la probable
explicacion del origen de la enfermedad, incrementar la sospecha clinica temprana a través de pruebas
de escrutinio, establecer el diagnostico temprano y apoyar el estado nutricional general del lactante
afectado (Sokol, 2007; Shneider, 2008).

3. ASPECTOS GENERALES
3.2 OBJETIVO DE ESTA GUIA

La Guia de Practica Clinica “Diagnostico temprano y referencia oportuna de la atresia de
vias biliares en lactantes menores de dos meses de edad”, forma parte de las Guias que
integraran el Catalogo Maestro de Guias de Practica Clinica, el cual se instrumentara a través del
Programa de Accion Especifico de Guias de Practica Clinica, de acuerdo con las estrategias vy
lineas de accion que considera el Programa Sectorial de Salud 2007-2012.

La finalidad de este Catalogo es establecer un referente nacional para orientar la toma de
decisiones clinicas basadas en recomendaciones sustentadas en la mejor evidencia disponible.

Esta Guia pone a disposicion del personal del primer y segundo nivel de atencidn, las
recomendaciones basadas en la mejor evidencia disponible con la intencion de estandarizar las
acciones nacionales sobre:

¢ Identificar tempranamente a recién nacidos con cuadro clinico sugestivo de atresia de
vias biliares.

e Implementar la comparacion del color de las evacuaciones del paciente utilizando Ia
tabla de colorimetria fecal en la visita de los 7 y 28 dias de control de salud del lactante.

e Referir al tercer nivel de atenciéon de manera oportuna a todos los pacientes menores de
dos meses de vida, en quienes se encuentre ictericia, coluria y heces acdlicas o
hipocdlicas apoyados con estudios de laboratorio y gabinete que sugieran atresia de vias
biliares.

Lo anterior favorecera la mejora en la efectividad, seguridad y calidad de la atencion médica,
contribuyendo de esta manera al bienestar de las personas y de las comunidades, que constituye
el objetivo central y la razén de ser de los servicios de salud.
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3.3 Derinicion (Es)

Atresia de Vias Biliares: colangiopatia fibro-esclerosante inflamatoria progresiva del lactante menor
que variablemente afecta a los conductos biliares intrahepaticos y extrahepaticos, que tiene como
resultado la obliteracién y destruccién del tracto biliar (Sokol, 2007;Yeh, 2009;Lien TH, 2011).

Atresia de vias biliares extrahepaticas: destruccion progresiva o la ausencia parcial o total de los
conductos biliares extra hepaticos que tiene como resultado el impedimento al flujo de bilis al duodeno
y que conducen a cirrosis biliar temprana. La atresia biliar extrahepatica contribuye aproximadamente
con un tercio o hasta la mitad de los casos de ictericia colestatica (Sokol RJ, 2009).

Ictericia: Es la manifestacion clinica de hiperbilirrubinemia caracterizada por el color amarillo de la piel,
de las mucosas y de la esclerdtica; la ictericia clinica usualmente es un signo de disfuncién hepatica.

Colestasis: impedimento al flujo de la bilis debido a disfuncién de hepatocitos o por la obstruccion de
los conductos biliares pequefios (colestasis intrahepatica) o por obstruccién de los conductos biliares
extrahepaticos (colestasis extrahepatica).

4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES
9
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Las recomendaciones senaladas en esta guia, son producto del analisis de las fuentes de informacion
obtenidas mediante el modelo de revisién sistematica de la literatura. La presentacion de la
evidencia y las recomendaciones expresadas en las guias y demas documentos seleccionados
corresponde a la informacion disponible organizada seglin criterios relacionados con las
caracteristicas cuantitativas, cualitativas, de disefo y tipo de resultados de los estudios que las
originaron.

Los niveles de las evidencias y la graduacién de las recomendaciones se mantienen respetando la
fuente original consultada, citando entre paréntesis su significado. Las evidencias se clasifican de
forma numérica y las recomendaciones con letras; ambas, en orden decreciente de acuerdo a su
fortaleza.”

Tabla de referencia de simbolos empleados en esta guia:

EvIDENCIA
R RECOMENDACION
‘//R PUNTO DE BUENA PRACTICA

10
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4.1 PREVENCION PRIMARIA

v /R

4.1.1 PROMOCION A LA SALUD

Evidencia / Recomendacién

La atresia de vias biliares es una colangiopatia
obliterativa fibro-inflamatoria progresiva presente en
la etapa de lactante.

Los lactantes mas afectados por la atresia de vias
biliares se encuentran comprendidos en edades entre
las 4 semanas a los 4 meses de vida; es mas comun en
ninas que en ninos y es dos veces mas frecuentes en
Afro-Americanos que en ninos Caucasicos.

La incidencia de la atresia de vias biliares en el Japén
es de uno nacido con la patologia por cada 10,000
nacidos vivos.Pero en Taiwan la incidencia es de uno
por cada 2,696 nacidos vivos al aplicar la tarjeta de
colores de las evacuaciones.

Hay tres hipdtesis que pudieran explicar la causa de
la atresia de las vias biliares, y estas son:

e Porinfeccion.
e De origen congénito.

e Por lesion isquémica del porta hepatico.

Todo recién nacido con ictericia persistente después
de la segunda semana de vida con o sin heces palidas
(acolia) y orina obscura (coluria) debe ser evaluado
por un médico.

Algunos autores hacen promocion para la educacion
de la poblacién, como es el caso de Taiwan, para
utilizar la deteccion de la enfermedad en base al
color de las evacuaciones, comparandolas con colores
de las mismas establecidas e impresas en una cartilla
de seguimiento de control de la salud del lactante.

11

DE 2 MESES DE EDAD

Nivel / Grado
[B: Oxford]

Revisién sistematica de
casos y controles en la
misma direccion.

Lee WS, Chai
20009.

PF et al.

[1a: Oxford]

Dynamed, Guia de Practica
Clinica, 2010.

[1a: Oxford]

Dynamed, Guia de Practica
Clinica, 2010.

[1a: Oxford]

Dynamed, Guia de Practica
Clinica, 2010.

[D: Nice]

Opinioén de los elaboradores
de la guia.

Dynamed, Guia de Practica
Clinica, 2010

[1 b: Oxford]

ECA  individual (con
intervalos de confianza
estrechos).

Hsiao CH, Chang MH. Et al
2008.
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El médico del primer o segundo nivel de atencion [B: Oxf
. : Oxford]
debe informar a los padres del lactante la pronta
referencia a un hospital de tercer nivel o de alta Revision sistematica de
especialidad para que sea clasificado. casos y controles en la
La clasificacién de la atresia de vias biliares estd misma direccion.
b:flsad’a en g’las.ificacién de. Ial Asociacion Japonesa de | .o WS, Chai PE et al.
Cirugia Pediatrica y es la siguiente: 2000.
Tipo | Atresia del colédoco.
Tipo Il Atresia del conducto hepatico comun.
Tipo Ill Atresia del colédoco, vesicula biliar, hepatico
comun, conducto hepatico derecho e izquierdo asi
como oclusidn a nivel del porta hepatis. (Ver anexos)

12
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4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES
4.1 PREVENCION PRIMARIA
4.1.2 CONSEJERIA

Evidencia / Recomendacién

Entre los posibles factores de riesgo para sospechar
la atresia de las vias biliares estan:

e Polimorfismo del CD14, en su porcion del
gen para receptor de endotoxina, cual esta

//R asociada a la atresia biliar.

e Al utilizar el concepto de colestasis neonatal
idiopatica, poner énfasis en la atresia biliar y
en antecedentes infecciosos por parte de la
madre.

En un estudio hecho en Malasia de 57 casos de
pacientes diagnosticados como portadores de atresia
de vias biliares 56 (98%) de ellos presentaron la
forma congénita de la enfermedad.

Existen algunas teorias propuestas para explicar la

‘//R etiologia de la atresia de vias biliares. Ninguna de
ellas ha sido confirmada y por tanto la causa de la
enfermedad es atn desconocida.

La etiologia genética para explicar la enfermedad no
//R ha sido atin bien identificada a pesar de que la atresia
de vias biliares ha sido reportada en gemelos.
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Entre el 10 y el 20 % de los casos reportados, la
patologia forma parte de un complejo sindrématico
con otras malformaciones congénitas como son: vena
porta preduodenal, vena cava inferior interrupta, mal
rotacion intestinal, cardiacas, poliesplenia, entre
otros.

Las mutaciones de ciertos genes como el CFC-1 en
algunos pacientes con la entidad solo han sido
identificadas.
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4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES
4.2 PREVENCION SECUNDARIA
4.2.1 DiIAGNOSTICO
4.2.1.1 HisTORIA CLINICA

Evidencia / Recomendacién

El lactante con atresia de vias biliares generalmente
se presenta con ictericia, acolia y coluria sin evidencia
de enfermedad hepatica crénica.

Mas de la mitad de estos pacientes tendran
evacuaciones coloridas en los primeros dias de vida,
poco después y progresivamente presentaran heces
palidas.

El clinico debe preguntar a los familiares del paciente
datos de sindrome de malabsorcién, ya que estos
lactantes lo presentan especificamente a grasas
(evacuaciones brillantes o aceitosas) y a  vitaminas
liposolubles.

Se debe preguntar a los padres del lactante la
cronologia del signo fundamental que es la ictericia.

Otros signos que hay que interrogar en etapas tardias
de la enfermedad incluyen: presencia de palidez,
distension abdominal, dolor abdominal y de eventos
de hematemesis o de melena.

Como conclusion hay que preguntar de manera

intencional la historia de:

® Ictericia de piel y mucosas con evolucion
entre las dos y seis semanas después del
nacimiento, en un lactante de menos de 60
dias de vida aparentemente sano.

e Acolia.
e Coluria.

e Desnutricion.
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4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES
4.2 PREVENCION SECUNDARIA
4.2.1 DIAGNOSTICO
4.2.1.2 EXPLORACION FiSICA

Evidencia / Recomendacién

En la exploracion fisica se comprueba lo dicho por los
padres y que es el motivo de la consulta de control
mensual del lactante.

El clinico debe buscar intencionadamente la acolia, la
coluria y la ictericia en un lactante aunque la
exploraciéon fisica vy el estado nutricional sean
normales o de lo contrario observar a un lactante
muy desnutrido que hace sospechar que Ila
enfermedad hepatica esta avanzada.

En la exploracién fisica de lactantes con sospecha de
atresia de vias biliares, se debe buscar:

® |[ctericia en piel

® |[ctericia en mucosas

e Hepatomegalia

e Esplenomegalia

Otros hallazgos en la exploracion fisica en etapas
tardias incluyen: la presencia de anemia, ascitis,
visceromegalias y por endoscopia la presencia de
varices esofagicas que constituyen al sindrome de
hipertension portal.

Todo recién nacido con ictericia persistente después
de la segunda semana de vida con o sin heces palidas
(acolia) y orina obscura (coluria) debe ser evaluado
por un médico; en etapas iniciales la exploracion fisica
puede ser normal; en las tardias, puede haber
hepatoesplenomegalia y ascitis.
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4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES
4.2 PREVENCION SECUNDARIA

4.2.1 DiAGNOSTICO

DE 2 MESES DE EDAD

4.2.1.3 EsTuDIOS LABORATORIO E IMAGEN

Evidencia / Recomendacién

Los estudios de laboratorio iniciales para investigar al
lactante con sospecha de atresia de vias biliares son :

Biometria Hematica.
Quimica Sanguinea.
Examen General de orina.
Tiempos de Coagulacion.
Pruebas de funcidn
preferentemente con
transpeptidasa.

hepatica completa,
gamma-glutamil

Entre otros estudios de laboratorio que pueden
considerarse en el segundo nivel de atencion medica

estan:

v /R

Pruebas de
galactosemia/tirosinemia
Clinitest en orina).

escrutinio para
(tabletas  de

Prueba de Coomb’s.
Pruebas de escrutinio de substancias

reductoras en orina (Clinitest).

La hiperbilirrubinemia directa con o sin elevaciones
de las enzimas hepaticas, esta relacionada con un

grado determinado de lesion hepatica.

Los niveles séricos de la enzima gamma-glutamil

transpeptidasa estan elevados

en 90% de los

lactantes afectados por atresia de vias biliares (>300
unidades/L).
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Los estudios de imagenologia que se deben solicitar
en el segundo nivel de atencién son:

e Ultrasonido abdominal con foco en cuadrante
superior derecho vy cuadrante superior
izquierdo; tiene una sensibilidad del 85% y
una especificidad del 80% para atresia de
vias biliares.

e El especialista radidlogo debe buscar
intencionadamente por ultrasonido: la
presencia o ausencia de vesicula biliar, la
presencia o ausencia de dilatacion de la via
biliar intrahepatica, incremento de Ia
ecogenicidad del parénquima hepatico y el
signo del cordén fibroso (aumento de la
ecogenicidad de forma triangular en la pared
posterior de la bifurcacién de la vena porta),
asi mismo la presencia de bazo y vena porta.

La presencia de flujo hepatico por debajo de la
capsula de Glisson, vista por ultrasonido doppler a
color en recién nacidos y lactantes es de utilidad para
los diagnosticos diferenciales entre atresia de vias
biliares y otras causas de ictericia en este grupo de
edad.

El gammagrama hepatobiliar puede ser de un valor
determinado, para descartar atresia de via biliar, si el
ultrasonido no apoya la sospecha de la enfermedad.
Este estudio se hace en hospitales del tercer nivel de
atencion o de alta especialidad. Tiene una sensibilidad
para la patologia de casi 100% y una especificidad de
85% a 95%.
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4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES
4.2 PREVENCION SECUNDARIA
4.2.2 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Evidencia / Recomendacién

La hiperbilirrubinemia persistente después de las 2
semanas de vida requiere investigacion profunda para
aplicar los diagndsticos diferenciales.

El 20% al 30 % de los casos de atresia de via biliar de
origen fetal /embrionario, se asocia con
malformaciones en otros o4rganos, como son
corazon, aparato digestivo o en el bazo.

Las malformaciones mas frecuentes del desarrollo
que se encuentran en estos pacientes son las
siguientes

e El 60% de los lactantes pueden presentar:
defectos del canal arteriovenoso, tetralogia
de Fallot o conducto arterioso permeable;
rindn en herradura; hipospadias; diverticulo
de Meckel, volvulus intestinalis.

e Otro 30 % pueden padecer combinaciones
de malformaciones.

e El 10 % restante, presenta solamente
anomalias de la rotacion intestinal.

En los lactantes con sospecha de atresia de vias
biliares, se deben de descartar entre otros los
siguientes diagndsticos diferenciales:

e Complejo infeccioso TORCH (infecciones
congénitas como toxoplasmosis, rubeola,
citomegalovirus y herpes).

e Deficiencia de alfa-1- antitripsina.

e Hepatitis neonatal.
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® Sepsis bacteriana

e Enfermedades hemoliticas

e Hipotiroidismo

e Hipoplasia de las vias biliares
® Quiste de colédoco

e Bilis espesa

e (Galactosemia

e Tirosinemia

e Sindrome de Alagille

e Sindrome de Byler

e Sindrome de Selweger
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4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES
4.2 PREVENCION SECUNDARIA
4.2.3 DIAGNOSTICO DEFINITIVO

Evidencia / Recomendacién

El diagndstico inicia con la sospecha clinica en
lactantes con ictericia persistente a los 14 dias de
vida o bien con coluria y/ o hipocolia y con la
determinacion de hiperbilirrubinemia a expensas de la
bilirrubina directa.

Se deben descartar causas de ictericia susceptibles de
tratamiento médico mediante estudios de laboratorio
e imagen.

El clinico informara a la familia del lactante afectado
que en el centro de tercer nivel o de alta especialidad
se realizaran los estudios pertinentes para confirmar
la sospecha

La colorimetria fecal, descrita como un método de
tamizaje para la atresia de vias biliares, se aplica ya en
la actualidad en algunos paises.

Se les pide a los padres que observen diariamente el
color de las evacuaciones de sus hijos y las comparen
con una escala del color de las evacuaciones marcadas
como normal y anormal en una cartilla, asignando el
color que mas que se le parezca.

Deben acudir de inmediato al médico si observan que
la evacuacion corresponde al rango de color marcado
como anormal o bien llevarla y mostrarla al médico
en la visita después de los 7 y los 28 dias de vida.
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4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES
4.2 PREVENCION SECUNDARIA
4.2.4 TRATAMIENTO MEDICO-QUIRURGICO OPORTUNO

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado

Debe informarse a la familia del lactante afectado con

atresia de vias biliares que el tratamiento es

quirargico y  secuencial  las modalidades de [A: Oxford]
tratamiento son:

R e el tratamiento quirdrgico inicial (cirugia de D\{n.amed, Guia de Practica
Kasai) se recomienda se realice a temprana Clinica, 2010.
edad (menos de 60 dias de vida).
e el tratamiento médico, es complementario y
se inicia de inmediato.
En los escalones de primero y segundo nivel, estos [A: Oxford]

R lactantes deben ser evaluados y manejados
inicialmente por médicos especialistas en pediatria los Dynamed, Guia de Practica
cuales pueden dar inicio de manejo al aspecto Clinica, 2010.
nutricional agregando a este vitaminas A,D,E y K.

Después del procedimiento de Kasai el Cirujano
Pediatra en coordinacion con el gastroenterdlogo
pediatra daran seguimiento en forma periddica a los

lactantes en cuanto:
[A: Oxford]

R e Al estado nutricional Dynamed, Guia de Practica

e Profilaxis antibidtica Clinica, 2010.

e Estudios de laboratorio

e Deteccion oportuna de datos de deterioro de
la funcion hepatica asi como de hipertension
portal
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4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES
4.3 PRONOSTICO

Evidencia / Recomendacién

El mejor factor para predecir el prondstico en la
atresia de vias biliares, es el tiempo de referencia a
centros médicos de tercer nivel o de alta especialidad,
las anomalias asociadas y la experiencia quirtirgica del
centro hospitalario.

El tipo | de la Clasificacion Japonesa, antes llamada
“forma corregible”, es la que mejor prondstico tiene.

La atresia de vias biliares es fatal sin un
procedimiento quirdrgico, con una sobrevida media
hasta los 8 meses.

En un estudio de casos en investigacion en salud,
fueron analizados algunos parametros de laboratorio,
aspectos clinicos y demograficos para determinar la
presencia de cualquier variable predictiva del
pronostico pre y postoperatorio del paciente con
atresia de vias biliares; estos reportan que: lactantes
con cirrosis  hepatica, hipertensién  portal,
hipoalbuminemia, cifras séricas de aspartato
transferasa altas y tiempos de protrombina alargados
fueron predictores de un mal prondstico para
cualquier procedimiento operatorio.

Una biopsia hepatica con

Necrosis lobulillar.

Necrosis focal.

Parches de parénquima con necrosis.
Colangitis.

Ausencia de conductos biliares empobrecen
el prondstico para la vida.
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Los lactantes que viven después de un procedimiento
operatorio, pueden tener complicaciones a largo plazo
como son:

¢ Colangitis.
e Cirrosis.

e Esplenomegalia.

e Hipertension portal. varices esofagicas,
gastropatia portal hipertensiva o sindrome
hepatopulmonar.

e Osteoporosis, osteopenia, fracturas.

Si la cirugia de portoenteroanastomosis se lleva a
cabo antes de 60 dias de vida, la sobrevida con el
higado nativo tiene un alto porcentaje de éxito (ver
tabla 1).

Con un seguimiento en la consulta externa pediatrica,
se observa que pacientes vivos, mayores de 10 anos

R que se operaron de procedimiento de Kasai vy que
tienen hipertension  portal controlada con
medicamentos, muestran una funciéon hepatica
buena, con coeficiente intelectual normal y una
buena calidad de vida.

Tabla 1.

DE 2 MESES DE EDAD

[1a: Oxford]

Dynamed, Guia de Practica
Clinica, 2010.

[1a: Oxford]

Dynamed, Guia de Practica
Clinica, 2010.

Estudios Controlados
Aleatorizados individuales
(con intervalos de

confianza estrechos).

Hsiao CH, Chang MH, Chen
HL, et al. 2008.

[A: Oxford]

Dynamed, Guia de Practica
Clinica, 2010.

Sobrevida con higado nativo comparado con la edad al momento de la cirugia*.

Edad(dias) Porcentaje de sobrevida con higado nativo a
2 anos 5 anos 10 anos 15 anos

< 30 66.2% 58.1% 42.5% 0%
31-45 65.5% 40.5% 40.5% 40.5%
46-60 57.8% 42.4% 36.1% 33.3%
61-75 57.1% 36.1% 32.3% 28.7%
76-90 52.4% 26.4% 19.5% 16.7%
>90 42% 27.3% 20% 13.4%
*p < 0.0001
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4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES
4.4 CRITERIOS DE REFERENCIA

Evidencia / Recomendacién
El médico del primer nivel de atencién debe referir al
segundo o tercer nivel al lactante con ictericia
dependiente de bilirrubina directa en cuanto lo
detecte, preferentemente antes de los 60 dias de
vida.

Mediante el empleo de la tarjeta de colorimetria fecal

empleada en Taiwan, en el 2004 primer ano de
empleo fueron referidos a hospitales de tercer nivel
72.5% de los casos antes de los 60 dias de vida; en
el 2005 se logrd referir a tiempo 97.1 % de los
casos para tratamiento definitivo.

Para la deteccion y referencia oportuna de los casos
de atresia biliar y otros sindromes colestaticos la
tarjeta del colorimetria fecal tiene una sensibilidad
del 97.1%, una especificidad del 99.9% vy una valor
predictivo positivo del 28.6%.

El lactante menor de los 2 meses de edad, es llevado
a consulta con el médico pediatra del primer o
segundo nivel de atencion. Ademas de explorar al
menor comparara el color de las evacuaciones del
paciente con las de la tabla de colorimetria fecal
como método de escrutinio y referencia temprana.

Los padres o las personas que cuidan al paciente, asi
como los médicos del primer o segundo nivel de
atencion deben de leer las instrucciones de la tabla
de colorimetria fecal y  acudir de inmediato si
detecta color de las evacuaciones en el rango
marcado en color rojo como anormal.
Debe informarse a los padres del lactante que los
criterios de referencia que afectan el resultado final
de el procedimiento quirirgico en caso de que lo
necesite son:
e La edad del paciente con ictericia (debe ser
menor de 2 meses).
e Tipo de atresia de via biliar.
® La asociacion con otras malformaciones
congénitas.
e Elgrado de cirrosis hefética.
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5. ANEXOS
5.1 ProTOCOLO DE BUSQUEDA

La busqueda sistematica de informacion se enfoco a publicaciones obtenidas con las palabras
clave “ biliary”, “atresia”,"diagnosis”,"therapeutic”,” prognosis “,”male”,"female”,"infant”,”
2006-2011", “ new born”, “infant “.

Citada investigacion se realizo en la base de datos de la Biblioteca Cochrane, Pub Med, Ovid,
LILACS, RIMA, DYNAMED, CLEARINGHOUSE, EBSCO y MD CONSULT.

Criterios de inclusion:

Documentos escritos en ingles o en espanol

Documentos publicados en los tltimos cinco afos ( de 2006 a 2011 ).

Documentos aplicados a atresia de vias biliares, diagnostico, tratamiento y pronostico.
Criterios de exclusion:

Documentos escritos en idiomas diferentes al ingles o al espaniol.

Documentos publicados con relacién a pacientes con edad mayor de 90 dias de vida.
Documentos publicados con la palabra “ trasplante hepatico “ .

Estrategia de blsqueda:

Primera etapa: Esta primera etapa consistio en buscar guias de practica clinica relacionadas al
tema de atresia de vias biliares en pacientes de O dias a 90 dias de vida, su diagnostico,
tratamiento y pronostico, en Biblioteca Cochrane, Pub Med, Ovid, LILACS, RIMA, DYNAMED,
CLEARINGHOUSE, EBSCO y MD CONSULT. La busqueda fue limitada a humanos,
documentos publicados durante los tltimos 5 aros, en idioma inglés o espanol, del tipo de
documento de guias de practica clinica, metanalisis, guias clinicas, revisiones y estudios
controlados al azar, y se utilizaron términos validados en MeSh o boléanos. Se utilizé el
término “biliary atresia”.

Esta etapa de la estrategia de busqueda se reparte de la siguiente forma:

1.- Pub Med.

2.- Ovid.

3.- LILACS.

4.- RIMA.

5.- DYNAMED.

6.- CLEARINGHOUSE.
7.- EBSCO.

8.- MD CONSULT.

9.- Biblioteca Cochrane.

1.- En esta primera etapa para Pub Med se encontraron:

METANALISIS: O

CONTROLADOS ALEATORIZADOS: 2 publicaciones.

REVISIONES: 33 publicaciones.

CASOS REPORTADOS: 78.

CASOS CLINICO CONTROLADOS: 0.

GUIAS DE PRACTICA CLINICA: Cero (0).

Cabe aclarar que en esta etapa se realizé la blsqueda hasta los limites 18 anos, ya que
PubMed hace la clasificacion de grupos etarios, en la que los ninos abarca la edad de recién
nacido, la de lactantes y aquella que va desde los 6 a los 12 anos vy la de los adolescentes que
es delos 13 anos a los 18 anos.

B.- se encontraron 32130 documentos con la palabra: “biliary”, “atresia”,"diagnosis” y
“therapv”.
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D.- no se encontraron publicaciones (O publicaciones) con los limites activados: Humans,
Practice Guideline, Guideline, English, Spanish, All Child: 0-18 years, Publicacion Date from
2006 to 2011

E.- En el query translation se activo como sigue: ("Biliary Atresia/diagnosis"[Mesh] OR "Biliary
Atresia/therapy”[Mesh]) AND (Humans[Mesh] AND (Male[MeSH Terms] OR Female[MeSH
Terms]) AND (Meta-Analysis[ptyp] OR Practice Guideline[ptyp] OR Randomized Controlled
Trial[ptyp] OR Review[ptyp]) AND (English[lang] OR Spanish[lang]) AND infant,
newborn[MeSH] AND "last 5 years"[PDat]) Search

F.- Se encontraron 1563 publicaciones con solo los limites: "Biliary Atresia/diagnosis"[Mesh]
OR "Biliary Atresia/therapy"[Mesh].

G.- de estas 1563 publicaciones, aplicandole el limite de dltimos 5 anos resultaron 362
publicaciones ( 2006 a el 2011).

H.- Con limites de las 362 publicaciones se encontraron en los tltimos 5 anos:

METANALISIS =0

CONTROLADOS ALEATORIZADOS: 2 publicaciones;

Limits Activated: Humans, Randomized Controlled Trial, English, Spanish, published in the last 5
years.

Resultados: 2

l.- REVISIONES: 33

Limits Activated: Humans, Review, English, Spanish, published in the last 5 years
J.- Casos aislados reportados: 78.

K.- Para atresia de via biliar en el diagnéstico en ensayos controlados clinicos, se encontraron O
(cero) publicaciones en los dltimos cinco arios."

L.- ALGORITMO DE BUSQUEDA PUB MED:

1.- Biliary Atresia[Mesh]

2.- therapy[Mesh]

3.- diagnosis[Mesh]

4.- prognosis[Mesh]

5.-#20R# 30R #4

6.- #1 AND #5

7.- last 5 years[PDat] Publication Date from 2006 to 2011
8.-# 6 AND # 7.

9.- Humans [Mesh].

10.- #8 AND #9

11.- English[lang]

12.- Spanish[lang])

13.- #11 OR #12

14.- #10 AND #13

15.- Controlled Clinical Trial[ptyp]

16.- Meta-Analysis [ptyp]

17.- Guideline [ptyp]

18.- Randomized Controlled Trial [ptyp]

19.- Review [ptyp]

20.-#150R #16 OR# 17 OR # 18 OR # 19

21.- Newborn: birth-1 month [Mesh]

22.- All Child: 0-18 years [Mesh]

23.- #21 OR# 22

24.- #20 AND 23

25.- #1 AND ( #2 OR #3 OR #4 ) AND #7 and #9and (# 11 or #12) AND (#15 OR #16 OR
#17 OR #18 OR #19 ) AND (# 210R # 22)
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2.- OVID:

A.- Se reviso la base y buscador de datos OVID con URL: //Gateway.ovid.com
http://ovidsp.tx.ovid.com/sp3.4.1a/ovidweb.cgi?&S=LGCNFPJFNKDDFCDINCCLHAIBADGNA
AOO&New+Database=Single%7c11

B.- Palabras clave : “ BILIARY” AND “ ATRESIA” AND “TREATMENT” AND “ DIAGNOSIS".
C.-Se encontraron 40 publicaciones:

Solo 9 cumplieron el periodo de los dltimos cinco afos.

D.- De los nueve, se aplico las palabras clave “BILIARY ATRESIA DIAGNOSIS /TREATMENT" y
se encontro:

Ensayos controlados aleatorizados: 3

Revisiones sistematicas: 1

E.- Algoritmo de bisqueda OVID:

1.- “BILIARY"

2.- "ATRESIA".

3.- #1 AND #2

4.- Filters Applied

5.- #3 AND #4

6.- limite en tiempo “Past 5 years”

7.- #5 and #6

8.- Otros limites: “Biliary Atresia
9.- #7 and #8.

10.- #3 and #9

" ou un nou

Humans “"Infant” “Female” “Male “

3.- LILACS.

Se busco en LILACS, con URL: http://lilacs.bvsalud.org/es/

Encontraron con las palabras clave: “BILIARY"”, “ATRESIA”, “DIAGNOSIS”, “TREATMENT",
“PROGNOSIS”, “2006-2011", “ INFANTS", “GUIDELINES"” “SPANISH",” ENGLISH":

A.- Publicaciones 105.

B.- de 2006 a 2011: 17 publicaciones.

C.- De estos 17 documentos solo cumplieron con criterios de inclusion para la biisqueda cinco
(5) articulos.

ENSAYOS CLINICOS CONTROLADOS ALEATORIZADOS: uno (1)

GUIAS DE PRACTCA CLINICA: CERO (0).

D.- Ninguno de los articulos encontrados se utilizo para la elaboracion de la presente guia.

4.- RIMA:

A.- Se  buscaron publicaciones en este  compilador con URL
http://www.rima.org/Guias/MainGuias.aspx

B.- Se encontraron cero (0) guias de practica clinica con las palabras “biliary atresia”.

5.- DYNAMED.
A.- Se reviso el compilador de publicaciones DYNAMED, con la palabra BILIARY ATRESIA,
encontrando UNA (1) guia de practica clinica.
B.- la direccion URL es: http://www.ebscohost.com/ Dynamed/how to cite. Php
Biliary atresia
e Updated 2010 Jun 14 01:49:00 PM: case presentation (BMJ 2010 May 19)
e SAGES guideline on use of laparoscopic ultrasound (National Guideline Clearinghouse
2010 May 17)
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6.- CLEARINGHOUSE:

Se reviso la compiladora de guias de practica clinica de EEUU, con URL:
http://www.guideline.gov/search/search.aspx?term=biliary+atresia, encontrando con palabras
clave “biliary atresia":

A.- CERO (0) GUIAS DE PRACTICA CLINICA.

7.- EBSCO.

Se reviso EBSCO, con URL: http://web.ebscohost.com/ehost/selectdb?sid=b09a24c7-147e-4b1c-
beda-b713246f7ee4%A0sessionmgrl5&vid=1&hid=15 y se encontrdé con las palabras clave:
“BILIARY", “ATRESIA”, “DIAGNOSIS”, “TREATMENT", “PROGNOSIS", “2006-2011", “INFANTS",
“GUIDELINES"” “SPANISH",” ENGLISH":

A.- PUBLICACIONES: CERO (0).

B.- Encontraron con las palabras clave: “BILIARY”, “ATRESIA”, “DIAGNOSIS”, “TREATMENT",
“PROGNOSIS”, “2006-2011", “INFANTS"”, “METANALISIS", “SPANISH",” ENGLISH": CERO (O)
C.- Encontraron con las palabras clave: “BILIARY”, “ATRESIA”, “2006-2011", “INFANTS",
ENGLISH: 177 publicaciones. Agregando “DIAGNOSIS”, “TREATMENT": 65 PUBLICACIONES.

D.- Se encontraron con las palabras clave: : “BILIARY"”, "ATRESIA”, “2006-2011", " INFANTS",
ENGLISH: 177 publicaciones. Agregando “BILIARY""”ATRESIA”, “DIAGNOSIS”, “TREATMENT",
"INFANT","FEMALE", “MALE","TREATMENT OUTCOME", "RETROSPECTIVE STUDIES" vy
"FOLLOW-UP STUDIES": 60 publicaciones.

E.- Encontraron con las palabras clave: “BILIARY", “ATRESIA”, “2006-2011", "“INFANTS",
"ENGLISH", “TREATMENT", “PROTOCOL ESTANDAR”: UNA (l) PUBLICACION.

8.- MD CONSULT.

A.- Se reviso MD CONSULT con URL:
http://www.mdconsult.com/das/search/results/247824108-
3?searchld=1161232532&kw=BILIARY%20ATRESIA&area=JournalFulltext&set=1&bbSearchType
=single.

B.- Palabras clave: “ biliary”, “atresia”, “trials”,” infants”, “infant, newborn”, “2007 - May 2011 “.
C.- Total de publicaciones: 3.

D.- Palabras clave: “ biliary”, “atresia”, “reviews”,” infants”, “infant, newborn”, “2007 - May
2011".

Total de publicaciones: 20 revisiones.

E.- Palabras clave: “biliary”, “atresia”, “infants”, “infant, newborn”, “2007 - May 2011 “.

Total de publicaciones: 582.

De estas solo 3 son de ensayos aleatorizados.

F.- Palabras clave: “biliary”, “atresia”, “guidelines”.

Se encontraron cero (0) guias de practica clinica.

Tercera etapa.

9.- BIBLIOTECA COCHRANE: Cero (0) publicaciones.

Se realizé una busqueda de revisiones sistematicas en la biblioteca Cochrane, relacionadas con el
“Diagnéstico Temprano y Referencia Oportuna de la Atresia de Vias Biliares “. Se obtuvieron un (1)
documento, el cual no cumple con los criterios de inclusiéon para la elaboracién de la guia.

A.- Se reviso la biblioteca COCHRANE, con URL: //cochrane.bvsaalud.org/cochrane/show.php?

B.- Se encontrd: con las palabras clave “biliary” and “atresia” lo siguiente:

Base de Datos Cochrane de Revisiones Sistematicas (0)

Registro de Ensayos Clinicos Iberoamericanos (O entre )
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Bandolera (0).
Informes de Gestién Clinica y Sanitaria (0).
Agencias Iberoamericanas de Evaluacién de Tecnologias Sanitarias (1).
Kovacs (O entre).
Evidencia. Actualizacién en la practica ambulatoria (0).
C.- Se encontré una guia de practica clinica de fecha 1995: Indicaciones y Contraindicaciones del
Trasplante y Retrasplante Hepatico. Agencia de Evaluacién de Tecnologias Sanitarias (AETS) 1995.
Ministerio de Sanidad y Consumo - Instituto de Salud Carlos III.
Cuarta Etapa:
A.- se elaboro una tabla en la cual se resume el protocolo de busqueda arriba mencionado.

INSTRUMENTO DE
INVESTIGACION A|BICID ETFL G H I

Pub Med 0 2 33 | 78 | 0

Ovid 2 1

LILACS 0 1

RIMA 0

DYNAMED 1

CLEARINGHOUSE 0 0

EBSCO 0

MD CONSULT 210 20

BIBLIOTECA COCHRANE. 0 1

TOTAL 0 olo|6|2|0|55|78]| 0

A.- Revisiones sistematicas. B.- Meta analisis. C.- Ensayos clinicos. D.- Ensayos clinicos controlados
aleatorizados. E.- Guias de Practica Clinica. F.- Protocolos. G.- Revisiones. H.- Casos reportados. I.-
Casos clinicos controlados.

En esta etapa se obtuvieron 141 resultados, de los cuales se recuperaron O revisiones sistematicas, O
metanalisis, ensayos clinicos controlados aleatorizados 6, guias de practica clinica 2, revisiones 55y
casos reportados 78.
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5. ANEXOS.

5.2 SISTEMA DE CLASIFICACION DE EVIDENCIAS Y

RECOMENDACIONES

TABLA Il.- ESTUDIOS SOBRE TRATAMIENTO, PREVENCION, ETIOLOGIA Y COMPLICACIONES (CENTRE FOR

EVIDENCE BASED MEDICINE, OXFORD).

Tioo de Estudi Grado de Nivel de
'po Qe Estudio Recomendacion Evidencia
Revisién sistematica de ECA (Ensayos Controlados vy la
Aleatorizados), con homogeneidad, o sea que incluya
estudios con resultados comparables y en la misma direccion.
ECA individual (con intervalos de confianza estrechos). 1b
. T o Y A
Eficacia demostrada por la practica clinica y no por la 1c
experimentacion.
Revisidon sistematica de estudios de cohortes, con 2a
homogeneidad, o sea que incluya estudios con resultados
comparables y en la misma direccién.
Estudio de cohortes individual y ensayos clinicos aleatorios de 2b
baja calidad (< 80% de seguimiento.)
Investigacion de resultados en salud. 2c
Revision sistematica de estudios de casos y controles, con 3a
homogeneidad, o sea que incluya estudios con resultados
comparables y en la misma direccion. B
Estudios de casos y controles individuales. 3b
Serie de casos y estudios de cohortes y casos y controles de C 4

baja calidad.

Nota: *Si tenemos un (nico estudio con IC amplios o una revision sistematica con heterogeneidad
estadisticamente significativa, se indica anadiendo el signo (-) al nivel de evidencia que corresponda y la

recomendacion que se deriva es una D.
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TABLA Il1.- ESTUDIOS SOBRE DIAGNOSTICO (CENTRE FOR EVIDENCE BASED MEDICINE, OXFORD).

Tipo de Estudio

Grado de
Recomendacion

Nivel de
Evidencia

Revisién sistematica de estudios diagndsticos de nivel 1 (alta
calidad), con homogeneidad, o sea que incluya estudios con
resultados comparables y en la misma direccién y GPC validadas.

Estudios de cohortes que validen la calidad de una prueba
especifica, con unos buenos estandares de referencia
(independientes de la prueba) o a partir de algoritmos de
estimacion del pronéstico o de categorizacion del diagnéstico.

Pruebas diagnésticas con especificidad tan alta que un resultado
positivo confirma el diagnéstico y con sensibilidad tan alta que un
resultado negativo descarta el diagnostico.

A

la

1b

1c

Revisién sistematica de estudios diagndsticos de nivel 2 (mediana
calidad) con homogeneidad, o sea que incluya estudios con
resultados comparables y en la misma direccion.

Estudios exploratorios que, a través de, por ejemplo una regresion
logistica, determinan qué factores son significativos, y que sean
validados con unos buenos estandares de referencia
(independientes de la prueba), o a partir de algoritmos de
estimacion del prondstico o de categorizacion del diagnéstico, o de
validacién de muestras separadas.

Comparacion cegada u objetiva de un espectro una cohorte de
pacientes que podria normalmente ser examinado para un
determinado trastorno, pero el estandar de referencia no se aplica a
todos los pacientes del estudio.

2a

2b

3b

Los estandares de referencia no son objetivables, cegados o
independientes. - Las pruebas positivas y negativas son verificadas
usando estandares de referencia diferentes - El estudio compara
pacientes con un trastorno determinado conocido con pacientes
diagnosticados de otra condicion.

Opiniéon de expertos sin valoracion critica explicita, ni basada en
fisiologia, ni en investigacion juiciosa ni en los principios
fundamentales.
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TABLA IV.- ESTUDIOS SOBRE PRONOSTICO (CENTRE FOR EVIDENCE BASED MEDICINE, OXFORD).

Tipo de Estudio Grado de Nivel de
Recomendacion | Evidencia

Revision sistematica de estudios de cohortes, con homogeneidad, o A 1a

sea que incluya estudios con resultados comparables y en la misma

direcciéon y GPC validadas.

Estudios de cohortes individuales con > 80% de seguimiento. 1b

Resultados a partir de la efectividad y no de su eficacia demostrada 1c

a través de un estudio de cohortes.

Revision sistemadtica de estudios de cohorte retrospectiva o de B 2a

grupos controles no tratados en un ECA, con homogeneidad, o sea

que incluya estudios con resultados comparables y en la misma

direccion.

Estudio de cohorte retrospectiva o seguimiento de controles no 2b

tratados en un ECA, o GPC no validadas.

Investigacion de resultados en salud. 2c

Serie de casos y estudios de cohortes de pronéstico de poca calidad. C 4

Si tenemos un unico estudio con IC amplios o una revision sistematica con heterogeneidad
estadisticamente significativa, se indica anadiendo el signo (-) al nivel de evidencia que corresponda

y la recomendacién que se deriva es una D.

TABLA V. ESTUDIOS DE DIAGNOSTICO Y NIVELES DE EVIDENCIA (NICE).

Tipo de Estudio

Puntuacion

Revisién sistematica (con homogeneidad)® de estudios de nivel 1 b

la
Estudios de nivel 1° Ib
Estudios de nivel 2 © Revisiones sistematicas de estudios de nivel 2 ]
Estudios de nivel 3 ¢ Revisiones sistematicas de estudios de nivel 3 11
Consenso, informes de comités de expertos o opiniones y /o v

experiencia clinica sin valoracién critica explicita; o en base a la

psicologia, difusion de la investigacion o “principios basicos”
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TABLA VI.ESTUDIOS DE DIAGNOSTICO. CLASIFICACION DE LAS RECOMENDACIONES (NICE)

Notas:
a . . e . . ~ . Iy
Homogeneidad significa que no hay variaciones o estas son pequenas en la direccion y grado de los
resultados entre los estudios individuales que incluye la revision sistematica.
b . .
Estudios de nivel 1:

e aquellos que utilizan una comparacion ciega de la prueba con un estandar de referencia
validado (estandar de oro)

® en una muestra de pacientes que refleja a la poblacién a quien se aplicaria la prueba.

“Estudios nivel 2 son aquellos que presentan una sola de esta caracteristicas:

e poblacién reducida (la muestra no refleja las caracteristicas de la poblacién a la que se le va

a aplicar la prueba)
e 7 . I ee . .
e utilizan un estandar de referencia pobre (definido como aquel donde la “prueba  es incluida
" .ot “ e “ . e

en la "referencia , o aquel en que las “pruebas  afectan a la “referencia )

e la comparacion entre la prueba y la referencia no esta cegada. Estudios de casos y controles.

d : : ;e ~
Estudios de nivel 3 son aquellos que presentan al menos dos o tres de las caracteristicas senaladas
anteriormente.

Tipo de Estudio Puntuacion
Estudios con un nivel de evidencia la o Ib A (ED)
Estudios con un nivel de evidencia Il B (ED)
Estudios con un nivel de evidencia Ill C (ED)
Estudios con un nivel de evidencia IV D (ED)

Nota: ED = Estudios diagndsticos
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5. ANEXOS
5.3 LISTADO DE RECURSOS

Tipo de recursos a utilizar en la bisqueda de informacién de GPC

Tipo de Recurso Codificacion
Gestores de bases de datos y buscadores de GPC A
Organismos compiladores o de almacenamiento (Clearing house), registros de GPC B
Organismos elaboradores de GPC C
Centros metodolégicos D

Recursos utilizados para buscar, elaborar, evaluar, adaptar e implementar esta GPC.

Tipo de Recurso ‘ A‘ B‘ C‘ D

Gestores de bases de datos y buscadores de GPC

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez
Pubmed http://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh X
RIMA https://www.rima.org/portal.aspx X| X
oVvID http://gateway.ovid.com/ X
MD CONSULT http://www.mdconsult.com/ X| X
EBSCO http://www.ebsco.com/ X| X
EBSCO http://web.ebsco.com/ X
Biblioteca
http://cochrane.bvsaalud.org/cochrane/show.php? X
Cochrane
LILACS http://lilacs.bvsalud.org/es/ X
B. Organismos compiladores
NGC http://www.guidelines.gov X
http://www.guideline.gov/search/search.aspx?term=hvypospadias
MD CONSULT http://www.mdconsult.com/ X
C. Organismos elaboradores
DYNAMED http://www.ebscohost.com/dynamed/ X
D. Centros metodoldgicos
AGREE http://www.agreecollaboration.org ’ ’ ’ ‘ X

35



http://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh
https://www.rima.org/portal.aspx
http://gateway.ovid.com/
http://www.mdconsult.com/
http://www.ebsco.com/
http://web.ebsco.com/
http://cochrane.bvsaalud.org/cochrane/show.php
http://lilacs.bvsalud.org/es/
http://www.guideline.gov/search/search.aspx?term=hypospadias
http://www.mdconsult.com/
http://www.ebscohost.com/dynamed/

DIAGNOSTICO TEMPRANO Y REFERENCIA OPORTUNA DE LA ATRESIA DE VIAS BILIARES EN LACTANTES MENORES
DE 2 MESES DE EDAD

5. ANEXOS
5.4 ANEXOS CLINICOS

Clasificacion de la atresia de vias biliares

t\_

Tipo I: Atresia de colédoco. Permeable el conducto cistico, vesicula biliar y
el conducto hepatico comun.

o— (O

Tipo Il:Atresia de colédoco, conducto cistico, vesicula biliar y conducto hepatico
comdn u otro nivel con atresia de conducto hepatico comun , conducto hepatico
derecho e izquierdo.

C\/

Tipo Il1; Atresia de colédoco, conducto cistico, vesicula biliar, conducto hepatico
comun, conducto hepatico derecho y conducto hepatico izquierdo.

Khalil . Clinical practice: management of biliary atresia.Eur J Pediatr. 2010 ;169(4):395-402.
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Comparacion entre concentraciones séricas de la bilirrubina en lactantes con atresia de vias
biliares que reciben leche materna.
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Comparacion entre concentraciones séricas de la bilirrubina en lactantes con ictericia
asociada a leche materna (hiperbilirrubinemia indirecta primaria) y la asociada a atresia
de vias biliares (hiperbilirrubinemia directa primaria). Como la bilirrubina indirecta cae
durante el primer mes de vida en un lactante con atresia biliar que recibe alimentacion
con leche materna, pareceria que hay una mejoria en el aclaramiento de la ictericia.
Entonces por esta confusion el diagnostico se retrasa y esto origina la referencia tardia
para la evaluacion de el sindrome colestasico.

Modificado con permiso de: Sokol RJ, et al.Screening and outcomes in biliary atresia:
summary of a National Institutes of Health workshop.Hepatology. 2007
Aug;46(2):566-81.
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Modelo de cartilla de colorimetria de las evacuaciones (frontal)

jALERTA: para encontrar
a bebés amarillos!

menores a 45 dias de nacidos

* En los dos primeros meses de
vida el color normal de las
evacuaciones esta en el rango
de4daé.

i
. .
4 B B

* Si el bebé presenta
evacuaciones con un color en el
rango de 1 a 3 debera acudir DE
INMEDIATO A SU MEDICO.

38



DIAGNOSTICO TEMPRANO Y REFERENCIA OPORTUNA DE LA ATRESIA DE VIAS BILIARES EN LACTANTES MENORES
DE 2 MESES DE EDAD

Modelo de cartilla de colorimetria de las evacuaciones (reverso)
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6. GLOSARIO

Acolia: es la no secrecion de bilis por la vesicula biliar a través del colédoco hasta el intestino
delgado. La falta de bilirrubina y sus derivados en el intestino delgado provoca la ausencia de
color en las heces siendo las heces blancas su manifestacion clinica

Agenesia de vias biliares: ausencia total de la via biliar. Puede presentarse como vestigios o
remanentes de fibrosis de todo el tracto biliar.

Ascitis: es la presencia de liquido seroso en el espacio que existe entre el peritoneo visceral y el
peritoneo parietal.

Atresia de vias biliares: colangiopatia fibro-esclerosante inflamatoria progresiva del lactante
menor que variablemente afecta a los conductos biliares intrahepaticos y extrahepaticos, que
tiene como resultado la obliteracién y destruccion del tracto biliar.

Cartilla colorimétrica de evacuaciones: Triptico disenado a base de informacion dirigida a la
deteccion temprana de la atresia de vias biliares y consta de seis fotografias donde se muestran
colores de diferentes tonos de evacuaciones de lactantes menores sanos y afectados por la
enfermedad. Tres colores son marcados como anormales (claras, palidas y amarillo claro) vy las
otras tres fotos con colores normales (amarillas, café y verdosas). Al reverso de la misma tienen
instrucciones para su interpretacion, identificacion y teléfonos de centros de atencion a la salud.

Cirrosis: es una histopatologia en la que las células del parénquima de un érgano interno
cualquiera son sustituidas por un tejido anormal de tipo fibroso a partir del tejido estromal del
propio organo. Es la cirrosis que afecta al tejido hepatico como consecuencia final de diferentes
enfermedades crénicas. Las consecuencias de la cirrosis hepatica sobre la salud del individuo
dependen fundamentalmente del grado de funcionalidad que el higado pueda conservar a pesar
de la alteracion histoldgica.

Colestasis: impedimento al flujo de la bilis por disfuncion de hepatocitos o por la obstruccion de
los conductos biliares pequefios (colestasis intrahepatica) o por obstruccién de los conductos
biliares extrahepaticos (colestasis extrahepatica).

El signo mas frecuente de los pacientes con colestasis es la ictericia o coloracion amarilla de piel y
mucosas

Coluria: Se le llama a la orina oscura. El color caracteristico, llamado muchas veces color "Coca
Cola", se debe a la excrecién del exceso de bilirrubina por via urinaria. Es un signo del aumento de
la bilirrubina.

Hipoalbuminemia: es una condicién clinica en la cual existe una disminucion en los niveles
séricos de albiimina por debajo de 3,5 g/dL.

Hipocolia: es la no secrecion de bilis por la vesicula biliar a través del colédoco hasta el intestino

delgado. La falta de bilirrubina y sus derivados en el intestino delgado provoca la disminucién de
color en las heces siendo las heces amarillas palidas en su manifestacion clinica.
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Ictericia: Es la manifestacion clinica de hiperbilirrubinemia caracterizada por el color amarillo de
la piel, de las mucosas y de la esclerética.

Operacion de Kasai: o hepatoportoenterostomia, es una tratamiento quirtrgico realizado en
ninos con atresia biliar. La cirugia involucra la reseccion de las vias biliares remanentes y la
anastomosis en Y de Roux desde el porta hepatico hasta el yeyuno, lo cual permite el drenaje de
bilis y retrasa el proceso de fibrosis.

Porta hepatis: Surco situado entre el I6bulo derecho y el proceso caudado, corresponde al nivel
donde los vasos hepaticos vy la vena porta entran al higado.

Sindrome de hipertension portal: es un término médico asignado a una elevada presion en el
sistema venoso portal, cual esta formado por la vena porta y las venas mesentéricas superior e
inferior y la vena esplénica. A menudo se define como un gradiente de presion portal, es decir, la
diferencia de presiones entre la vena porta y las venas hepaticas que sobrepasa los 5 mmHg. Este
incremento del gradiente de presion entre las venas que entran en el higado y las venas que salen
del higado, traduce un incremento de la resistencia hepatica al flujo sanguineo y sus
manifestaciones clinicas hacia las presiones renales, la gastropatia portal hipertensiva ,
encefalopatia y afeccion a otros érganos.

Trasplante hepatico: es el reemplazo de un higado enfermo por un higado sano total o en
alguno de sus segmentos.

Varices esofagicas: son dilataciones venosas patoldgicas en la submucosa del eséfago que se
producen normalmente en pacientes con hipertension portal. El problema de las varices
esofagicas se presenta cuando provocan sangrado digestivo. El sangrado digestivo por varices
suele ser masivo y, cuando ocurre, es potencialmente mortal.

Vena Porta Preduodenal: vena porta situada anterior a la cuarta porcién duodenal y que puede
causar obstruccion total o parcial del lumen del duodeno.
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