CIRUGIA DE LAS ANOMALIAS DE LAS PAREDES
DEL ABDOMEN, ESTOMAGO Y VIAS BILIARES.

GASTROSQUISIS Y ONFALOCELE

CRITERIOS DE ACTUACION EN LAS HERNIAS UMBILICALES
E INGUINOCRURALES EN LA INFANCIA

PATOLOGIA DEL URACO

ESTENOSIS HIPERTROFICA DEL PILORO

Tema 42 Angel Zorraquino



GASTROSQUISIS

1. Concepto
P Término acuiiado en 1894 por el patélogo italiano Cesare Taruffi.

““Storia della Teratologia”
Gastrosquisis significa “estomago hendido”.
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GASTROSQUISIS

2. Epidemiologia
1 / 2000 - 3000 RN vivos.

—_—

10% Asocian anomalias : Gastrointestinales, Anomalias cardiacas.

1,2% Tienen anomalias Cromosdémicas.


Moderador
Notas de la presentación
Between the sixth and tenth weeks of gestation there is rapid intestinal growth and the developing midgut forms outside of the peritoneal cavity, within the base of the umbilical cord. The midgut eventually returns to the peritoneal cavity and, with intestinal rotation and fixation, comes to rest in its proper orientation. 
The umbilical ring then normally contracts and closes near birth. Any deviation from this normal development manifests as an umbilical anomaly. These abnormalities are commonly associated with persistent embryonic umbilical cord structures or failure of the umbilical ring to close at birth, and can be categorized as masses, infections, or drainage.
Umbilical masses make up the majority of referrals and usually involve a reducible bulge, a hard mass, or excess skin

A las 11 semanas se ha completado la rotación, fijación y retorno completo de las asas ID a la cavidad abdominal. 



GASTROSQUISIS

2. Etiologia Se han postulado multiples teorias. > Gy

Alteracion en la diferenciacion mesénquima embrionario. Vesic e

Alteracion primaria de la motilidad intestinal

Membrana cloacal

3. Diagnéstico

Sospecha : Elevacién del nivel de d-fetoproteina en suero materno.
Prueba de confirmacién: Ecografia al final del 3°" trimestre.
No estd indicada la Amniocentesis

Deben buscarse otras malformaciones: Gastrointestinales,
Cardiovasculares.



Moderador
Notas de la presentación
La alfafetoproteína (AFP) es una proteína que normalmente es producida por el hígado del bebé. Está presente en el líquido que rodea el feto (líquido amniótico) y una pequeña cantidad cruza la placenta y se introduce en el torrente sanguíneo de la madre. A medida que el bebé crece y produce más AFP, la cantidad en la sangre de la madre aumenta.
Entre las semanas 15 y 20 de embarazo, se puede ofrecer la prueba de alfafetoproteína en suero materno (MSAFP, por sus siglas en inglés). Por lo general, forma parte de un conjunto de pruebas que se usan para detectar problemas genéticos, conocido como prueba de detección cuádruple. La prueba de sangre para AFP determina cuánta cantidad de esta proteína hay en la sangre. Las otras pruebas miden los niveles de otras hormonas del embarazo, incluyendo estriol, gonadotropina coriónica humana (GCH) e inhibina A.
��Read more: http://www.umm.edu/pregnancy_spanish/000206.htm#ixzz20awisk8u 


El defecto de cierre se encuentra a la derecha del ombligo.

4. Clinica

Anillo de < 4 cms. de didmetro. Bordes romos y suaves.
Separado del ombligo por un pequeiio puente cutdneo.

Exposicion del ID al liquido amniético.

Contraccidon del anillo umbilical alrededor del ID.

Aspecto de las asas de ID: engrosadas, adheridas y cubiertas por una
fina capa exudativa.

En algunos casos:
Lesiones de ID (3er trimestre)

Excepcionalmente:
Se cierra y desaparece el defecto

Ecografias seriadas :
Signos de sufrimiento intestinal

No se ha encontrado correlacidon
entre hallazgos ecogrdficos y clinicos.



Moderador
Notas de la presentación
El defecto de pared a la izquierda del ombligo constituye una variante, excepcional, que no parece tener diferencias clínicas ni evolutivas en comparación con la gastrosquisis derecha.
Los casos en los que “desaparece” tienen que ver con el cierre del defecto antenatal y la isquemia y necrosis del ID.


5. Tratamiento

= El parto pretérmino no beneficia al feto con gastrosquisis,

Prenatal salvo en algunos casos complicados.

En la mayoria de los casos VAGINAL

Parto
La CESAREA queda como opcidn para casos complicados
Valorar Intubacién y ventilacion.
Pediatra Colocaciéon de SNG
POSTpCII’TO Reanimacién y cuidados del RN
Via venosa | | Hidratacion
(" ) Administrar Antibidtico
Cirujano.
NPT

Valoracién del defecto y manejo de las asas ID.

\_ J



Moderador
Notas de la presentación
La Cesarea no ha mostrado beneficios para el paciente con gastrosquisis, frente al parto vaginal.
En el PARTO deben estar presentes el Pediatra (reanimación) y el Cirujano (valoración del defecto y Manejo de asas).   


® 4 )

Cirujano.

Valoracién del defecto y manejo de las asas ID.

Seccién del corddn umbilical.

Valoracién de la Reduccion de las asas ID y
del cierre directo: pros y contras

Cierre Diferido: SILO

24-48 h. Reducciéon del edema intestinal
Control de la perfusién intestinal.

Entre 3 a 5 dias se retira el Silo y se
valora el cierre del defecto.



Moderador
Notas de la presentación
1.- La sección del cordón umbilical debe ser alta, a unos 15 cms. de la piel del abdomen. (6 inch).
2.- Valoración del cierre precoz: Orificio pequeño e intestino y RN en buen estado.     
                                 Contras: Elevación de la PIA, compromiso intestinal y compromiso respiratorio.


1.- Cierre con sutura.

Descompresién gdstrica SNG

Vaciar la vejiga vurinaria.

Dilatacién anal. Irrigacién colénica
(meconio).

2.- Cierre sin suturas

/

Control Postoperatorio Control PIA < 20 mmHg
Se prolonga el Tto. Antibidtico 3 dias mds.

Se mantienen SNG y NPT aprox. 7 a 14 dias
- /

Complicaciones: Infeccion de Herida
Sepsis por catéter venoso
Oclusién intestinal (adherencias o malformaciones inadvertidas).

Prondstico : >90% de pacientes sobreviven.


Moderador
Notas de la presentación
La mejor prueba intra-operatoria de PIA elevada es el pico de presión inspiratoria PIP requerida para mantener una una adecuada ventilación /minuto. Si la PIP supera 25, la PIA es elevada. 
Si no ha tolerado una nutrición oral completa en el plazo de 4 a 6 semanas después del cierre de la herida, debe sospecharse una brida y reoperar al paciente, previo estudio con contraste.


ONFALOCELE

Defecto congénito de la pared abdominal.
1.- Concepto . - : R . , "
El anillo umbilical permite la herniaciéon visceral hacia el cordén umbilical.

Asocia defectos congénitos en un 50-70%
La incidencia de alteraciones cromosdmicas 30%

2.- Epidemiologia
Ocurre en 1 / 5.000 RN

p
Pared
abdominal

Amnios

Asas
intestinales

Cordén
umbilical




3.- Etiologia

Defecto en el cierre de las ldminas craneal, caudal y laterales

Pentalogia de Cantrell
Extrofia vesical

El defecto varia desde una hernia umbilical a un onfalocele gigante

4.- Diagnéstico

ECO y RMN prenatal

Sospecha : Elevacién del nivel de d-fetoproteina en suero materno.

Una vez diagnosticado: Ecocardiografia fetal y Cariotipo


Moderador
Notas de la presentación
Fallo en la migración de las células del mesodermo entre el ectodermo del abdomen y la cloaca. 
PENTALOGÍA DE CANTRELL
Onfalocele
Hernia diafragmática anterior
Fisura del esternón
Ectopia cordis
Defecto intracardíaco: tanto una comunicación interventricular o un divertículo del ventrículo izquierdo


GASTROSQUISIS

ONFALOCELE

Hernia Paraumbilical

Hernia en el interior del corddén umbilical

Higado no herniado

El Higado se encuentra herniado

Malformaciones asociadas 10%

Malformaciones asociadas 50-70%

Anomalias cromosémicas 1,2%

Anomalias cromosdémicas 30%

Mortalidad < 5%

Mortalidad < 25%




5.- Tratamiento

Prenatal

No hay intervencién intradtero. Seguimiento semanal Ecogrdfica y control biofisico.

Parto por Cesarea en casos de Onfalocele gigante (> 5 cm @) | Rotura, distocia y

_ Higado herniado Lesidon hepdtica
Cuidados postnatales
ﬂfxploracién de la funcién respiratoria; si es necesario: intubar. \
Descompresion Gastrica: SNG
Onfalocele
Control de la Glucemia S. Beckwith-Wiedemann Macroglosia

Organomegalia

Hipoglucemia
Se cubre la membrana del onfalocele con apdsito hUmedo

kRepc:rqcién del defecto /



Moderador
Notas de la presentación
Hiperplasia de células pancreáticas, hiperinsulinismo  e Hipoglucemia.


Tratamiento Quirdrgico

1.- Cierre Primario Defectos < 3 cm

Ventajas: Proteccidn de las asas (evitamos fistulas)

Nutricidon enteral precoz (evitamos complicaciones derivadas de la NPT)

Desventajas: Riesgo de Sindrome Compartimental del Abdomen

>20 mmHg PIA — compromiso de la perfusidon renal y espldacnica.
Insuficiencia Respiratoria.

2.- Cierre Diferido Onfaloceles gigantes / Comorbilidades
Se realiza el cierre definitivo de 1 a 2 anos de edad

Desventajas: Necesita curas diarias hasta epitelizar el saco.
Requiere una cirugia definitiva posterior.
Existe riesgo de rotura e infecciéon de la herida.

Problemas en la esfera psicosocial y del desarrollo psicomotor.



= . - | Jamie (Jaz) Carragher
e o N S SR R


Moderador
Notas de la presentación
If my mum hadn't been a Roman Catholic, I might have been aborted.
Paula Carragher was given the option of a termination due to complications halfway through her pregnancy. She was told I had spina bifida – a birth defect that affects the spinal cord. She was too religious to consider abortion, no matter how disabled I'd be. 'Our Lord told me to have the baby,' she still claims. She's very holy, my mum – at one time in her life she considered becoming a nun – and had already suffered two miscarriages before I came along. She's since had three sons – her holy trinity, if you like. That's a reward for extraordinary resilience and faith. She made all of us attend Mass every Sunday when we were youngsters, and she's still sure someone above has been watching over me from the moment I was conceived.
Her prayers were answered, because when she had her final scan the condition was different to the doctors' diagnosis. As I hope I've proved in the years since, there's no problem with my spine. The trouble was in my stomach rather than on my back. I had a condition called gastroschisis: I was born with my bowels outside my stomach. If you ever see me changing shirts with an opponent after a match, you'll get a good view of a scar and notice the absence of a belly-button. Thirty years ago it was serious, and I spent the first six weeks of my life in Alder Hey Children's Hospital holding on for survival. (from ISBN 9781407038933; Carra, My Autobiography. Jamie Carragher 2008)


HERNIA UMBILICAL

UMBILICAL INFANCIA

ADULTO
Defecto de cierre del anillo umbilical

Frecuencia oscila entre el 2% y el 18% de todas las Hernias

Defectos de <1 cm de @,
cierran espontaneamente ~ 90% hacia los 2 afios.
Debe esperarse hasta los 4-5 afos para la 1Q.

Defectos de =22 cms @, y con
Piel redundante; cirugia > 2 afios de edad.

Ombligo “en trompa”

S. RIEGER

S. AARSKOG-SCOTT

S. ROBINOW Tto.: Escision y onfaloplastia.
Estudio Genético.



Moderador
Notas de la presentación
El ombligo “en trompa” no esconde una hernia umbilical. Se trata de un exceso de piel y grasa que protruyen en forma de trompa. Se asocia con algunos síndromes dismórficos.
A los 2 años de edad se considera que el ombligo está consolidado como para evitar la salida de una hernia.


Umbilical v. —— Falciform

lig.
Falciform .
, Liver
| — Round lig.
i of liver
\‘\'\ﬁ-’%‘:’ _ ' (obliterated
— 3 q > umbilical v.)
. S _ ~+—— Umbilicus
Urachus
(med.
Urachus -
N : Obliterated~ umb. lig.)
Umbilical aa. hypogastric -\ \ 4\
Bladder (umbilical) b ..
arteries umb. lig.
/

Vas (ductus)
deferens Bladder
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HERNIA UMBILICAL

UMBILICAL Solo el 10% de las hernias en el adulto
Tienen antecedente de hernia en la infancia.

A partir de la segunda década de la vida. Mas frecuente en <.

FACTOR PREDISPONENTE
Debilidad constitucional de la cicatriz umbilical.

FACTOR DESENCADENANTE A B

Aumento de la PIA: Embarazo, Obesidad. :
Round Ligament
(umbilical vein)

4%

Fascia de Richet ausente, 16% Umbilical
i c Ring
6%

Variabilidad en la disposicion de la
FASCIA DE RICHET


Moderador
Notas de la presentación
Richet fascia, derived from the transversalis fascia, covers the ring. The peritoneum covers the innermost portion of the ring. Variability in the attachment of the ligaments and the covering by Richet fascia may predispose some children to developing umbilical hernias. However, many children undergo spontaneous closure in the first few years of life. The pressure exerted on the umbilical skin, even when a small umbilical defect is present, can result in marked stretching of the skin and a proboscis appearance.
Variability in the covering of the umbilical ring by the umbilical fascia. (A) Complete cover of the umbilical ring (36%). (B) Umbilical fascia is present but does not cover the umbilical ring (4%), or fascia is absent (16%). (C) Umbilical fascia covers the superior portion of the umbilical ring only (38%). (D) Umbilical fascia covers the inferior portion only (6%). Incomplete coverage of the umbilical ring may predispose individuals to formation of umbilical hernias 


HERNIA UMBILICAL

UMBILICAL

DIAGNOSTICO

TRATAMIENTO

INFANCIA

CLINICA
EXPLORACION FiSICA
ECO, TAC

MECANICO

QUIRURGICO

Técnica de William Mayo
(1898)

R. Finochietto




Hernia inguinal en el nino

TS
HERNIA EN EL NINO

6ico de incidencia en los tres primeros meses: 3,5 a 5% _
Relacion 4/9 : 8/1

RN pretérmino 30% Relacion &/9 : 12/1

Relacion Dcha. / 1zqda.: 64%/19%

Bilateral : Incidencia general 10%
\ Nifias 20-40% /

TRATAMIENTO

Cirugia programada. Seccion y Ligadura del saco en o.i.i : Tc. Ferguson

Exploracion contralateral ~ Controversia = e



Hernia inguinal en el nino

N
EXPLORACION INGUINAL CONTRALATERAL

VENTAJAS Disminuye la ansiedad de los padres.
Previene el riesgo potencial de complicacion de una hernia.

Aumenta el tiempo de la I1Q
DESVENTAJAS | Lesion intraoperatoria
Persistencia de CPV # Hernia

-3 RN Pretérmino
Hernia inguinal izquierda (< 2 afnos)

-Q Siempre que exista Hernia inguinal - Mayor frecuencia de Hernia Metacronica

_ _ _ - Menos estructuras “lesionables”
“Dlagnostico Laparoscopico”



Cayado de la aorta

Vena cava
superior

Conducto arterioso

Tronco pulmonar

Agujero oval \

Venas pulmonares\\!

\

k Aurfcula derecha

Auricula izquierda

Valvula
del agujero oval

/
|

Ventriculo derecho

i Vena hepética izquierda
Vena cava inferior

Aorta descendente

Saturacion de oxigeno de la sangre

Vena porta - Contenido de oxigeno alto

Vena umbilical

. Contenido de oxigeno medio

Vejiga
urinaria

«

A

Arterias
umbilicales

Ombligo . Contenido de oxigeno bajo

Extremidad inferior £

Arteria iliaca interna

‘/
- |ntestino

Vena porta

Ligamento redondo
del higado
(ligamentum teres)

Vejiga
urinaria

Ombligo

Arteria
vesical
superior

Ligamento umbilical medial

Arterias umbilicales

Arteria iliaca



Moderador
Notas de la presentación
In the fourth week of embryogenesis, the flat trilaminar embryonic disc folds and becomes a cylindrical C-shaped fetus, which narrows the opening of the yolk sac to the embryo. This narrowed opening contains the umbilical vessels, the urachus, and the omphalomesenteric duct. The omphalomesenteric duct connects the yolk sac to the developing gut. At the same time, the allantois, a diverticulum of the caudal hindgut, forms and becomes the urachus. 
The urachus connects the developing genitourinary tract (bladder) to the umbilicus. 
In normal development, both the omphalomesenteric duct and urachus involute.
After involution, no remnant of the omphalomesenteric duct persists but, in contrast, a remnant of the urachus persists and can be seen in some individuals extending from the bladder to the umbilicus in the preperitoneal midline.


Patologia del Uraco
N

Corion Vena umbilical

Tallo

Embrion i
de conexién

Arterias umbilicales

Intestino

Alantoides

Vasos sanguineos
alantoideos

Saco vitelino

Ligamento
umbilical
medio

Utero

Vejiga urinaria Vejiga
urinaria

Recto


Moderador
Notas de la presentación
Abnormalities Resulting from Persistence of the Allantois .
The allantois is the cranialmost component of the embryologic ventral cloaca. The intra-abdominal portion is termed the urachus and connects the urinary bladder with the umbilicus, whereas the extra-abdominal allantois is contained within the umbilical cord. At the end of gestation, the urachus is converted into a fibrous cord that courses between the extraperitoneal urinary bladder and umbilicus as the median umbilical ligament. Persistence of part or all of the urachus may result in the formation of a vesicocutaneous fistula, with the appearance of urine at the umbilicus, an extraperitoneal urachal cyst presenting as a lower abdominal mass, or an urachal sinus with the drainage of a small amount of mucus. Treatment is excision of the urachal remnant with closure of the bladder, if necessary.


Patologia del Uraco

Sinus Uracal 8
Diverticulo vesical 9
Quiste de Uraco 6
Fistula Uracal 10




Sinus Uracal M..,*

m@m
:i*st’

i ?&\\\\“nmﬂ i

A

ECO / TAC

Control de la infeccién : Antibiético / Drenaje

Tratamiento quirdrgico (4-6- semanas tras el tratamiento)


Moderador
Notas de la presentación
Although the urachus normally obliterates completely throughout its course from the bladder to the allantois, sometimes a cyst will form along its route. These cysts usually remain undiagnosed until they become infected, presenting as a tender mass, often with overlying skin erythema. The mass is usually located in the midline between the umbilicus and the pubis. An ultrasound study is usually adequate for diagnosis, however computed tomography has been used more frequently of late. Control of the infection with antibiotics and incisions and drainage of the abscess may be required, eventually followed by surgical resection to excise the cyst entirely. Surgical excision is difficult and potentially hazardous in the presence of residual infection so waiting 4–6 weeks after treatment is often recommended.


Estenosis Hipertréfica del piloro
R

Obstruccion en el piloro a consecuencia de la hiperplasia

1.- Concepto ) o
De la musculatura circular en el canal pildrico.

Frecuente en la infancia (R.N 2 a 8 semanas) y raro en el adulto.

Incidencia 3/300-900 R.NV 319 4-5/1

Mas frecuente en Europeos que en Africanos o Asiaticos

2.- Etiopatogenia  Causa desconocida

Relacionado con déficit de Oxido Nitrico Sintetasa (NOS) i
en el tejido pilérico y con déficit de células
Intersticiales de Cajal.


Moderador
Notas de la presentación
Pyloric stenosis is associated with other congenital defects, including tracheoesophageal fistula and hypoplasia or agenesis of the inferior labial frenulum.
El oxido nítrico (NO) es un gas biológicamente activo producido por casi todos los tejidos del organismo. Se forma a partir del aminoácido, esencial L-arginina, en una reacción catalizada por la enzima óxido nítrico sintasa (NOS), a través de la oxidación de uno de los dos nitrógenos guanidínicos equivalentes de la L-arginina produciéndose NO y L-citrulina. Produce relajación del músculo liso.


Estenosis del canal pilorico

- Fisi logi . : .
3.- Fisiopatologia Obstruccion de la salida del estomago

4- Clinica (Asintomético hasta la 32-42 semana de vida (entre la 22y la 69

Regurgitacion Vomitos “en proyectil” Sin bilis

\Deshidratacién. Pérdida de peso. Alcalosis Hipoclorémica J

5.- Diagnostico

Exploracion Fisica
Clinica

Peristalsis visible

Palpacion de la “Oliva pilérica”

Estudio ecografico

Rx // TEGD


Moderador
Notas de la presentación
TEGD : se realiza con dudas diagnósticas para descartar otras causas de vómitos.


4 Anticolinérgicos )
6 Tratam Medico INEFICAZ
.- Tratamiento Dieta blanda
. J
L Dilatacion Endoscoépica
Quirdrgico

Piloromiotomia Extramucosa (Ramsted)

Previa Rehidratacion I.V
Normalizar los niveles de HCO3-

4 N

Miotomia Incompleta

Perforacion de la mucosa

Infeccidon de la herida

\_ J

Posibles complicaciones Quirudrgicas




Malformaciones Congénitas de las Vias Biliares

ATRESIA BILIAR _
1/ 10.000 — 15.000 RN vivos

1.- Concepto

Colangiopatia caracterizada por inflamacion de los conductos biliares

gue produce una obliteracion fibrosa progresiva del arbol biliar extrahepatico

y, en extension variable, del arbol biliar intrahepéatico.
J

—{ Colestasis Fibrosis Hepatica Cirrosis ]

2.- Etiopatogenia

_ /" Ambientales Virus; CMV )
Causa desconocida.

Genéticos A.B. Sindromica (10-20%)

Factores ——

\lnmunologlcos Alteracion en la expresion HLA




®)

3.- Clinica

/Forma Perinatal o No Sindromica (80-90‘V®

Forma Embrionaria o Sindrémica (10-20%) Poliesplenia

Interrupcion Vena Cava
50% casos 1 anomalia Defectos cardiacos

\_ 50% casos > 1 anomalia A V\alrrotacion Intestinal

Vena porta pre-duodenal
Situs Inversus
Pancreas Anular

Clasificacion Anatomica

Atresia “Corregible” :  Tipos | y Il (10-15%)
Atresia “No corregible”: Tipo I (85-90%)



Moderador
Notas de la presentación
En la Interrupción de la Cava, el flujo venoso se continúa por la vena ácigos hacia el corazón.


RN a término / Peso Normal

4.- Diagnostico Apariencia sano
Ictericia persiste 4-6 semanas
a2 ) Acolia, coluria'y hepatomegalia
Clinica
Analitica 2/3 RN Ictericia fisioldgica

2-3 dias duracion / 4 semanas (lactancia)

ECO Ictericia de 2-4 semanas 1/500 = Colestasis

Escintigrafia
Sospecha de Atresia Biliar

Ictericia > 2 semanas / 3 (lactancia)

Biopsia

N %

BR directa / Indirecta ( RN ictérico > 3 sem.)

No es Diagndstica Ictericia Fisiolégica BRD (conjugada) >20%

Apoya el Diagnostico y _ Atresia Biliar BRD 50-80% de BRT
Excluye otras causas de colestasis

Quistes de Colédoco — . .
Biopsia percutanea de higado

) No Especifica
Ac. DI-ISOPROPIL IMINODIACETICO Tc®° L o ) .
Fibrosis, proliferacion canaliculos biliares 'y

Sensibilidad 100% / Especificidad 40-100% Canaliculosy conductos ocluidos .


Moderador
Notas de la presentación
El IDA y sus derivados actúan como un quelato bifuncional uniéndose al 99mTc y a proteínas plasmáticas como la albúmina, siendo excretados por el hepatocito dentro del sistema biliar por un mecanismo similar al de eliminación de la bilirrubina. Antes de penetrar en el hepatocito, el radiofármaco se disocia de la proteína y se elimina a través del árbol biliar sin sufrir conjugación. La extracción hepática es muy elevada, el tiempo de tránsito hepático corto y la eliminación urinaria escasa, lo que permite obtener imágenes de alta calidad


5.- Tratamiento

Fibrosis hepatica progresiva

Cirrosis

Enfermedad Hepatica Terminal

1

Muerte < 2 afos

\_

. )
ANTIBIOTICOS

NUTRICION

J

Operacion de KASAI

Hepatoportoenterostomia



Moderador
Notas de la presentación
Sabemos que la intervención ha sido exitosa por la aparición de heces pigmentadas.
Antibióticos ; en algunos Centros durante 3 a 12 meses, para evitar los episodios de Colangitis.
Nutrición; Sufren malnutrición calórica y falta de vitaminas liposolubles.


/OPERACION DE KASAN

y \
Dr. Morio Kasai
1922-2008

Larga supervivencia
con su propio higado

20%

/

Complicaciones

Episodios de Colangitis
Cese del Flujo biliar
Hipertension Portal

Fibrosis - Cirrosis

80%
TRANSPLANTE HEPATICO

Supervivencia a
5 anos (87%) y a 10 anos (81%)


Moderador
Notas de la presentación
La principal causa de transplante hepático en la infancia es la Atresia Biliar (40%); hasta un 75% de los transplantes hepáticos por debajo de los 2 años de edad se deben a ella.


Malformaciones Congénitas de las Vias Biliares

QUISTES CONGENITOS DEL COLEDOCO

Anomalia congénita que consiste en la dilatacion

1.- Concepto cistica de varios conductos del arbol biliar.

Poco frecuente 1/100.000 — 1/150.000 RNV ~ Dominancia @ 3-4/1 &
1/1.000 RNV en Japon 2/3 descubiertos < 10 afios

2.- Etiopatogenia
Se relaciona con anomalias de la union bilio-pancreatica.

Unidn extraduodenal de los conductos biliar y pancreatico.
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Clasificacion de Kimura

Anomalias de la union bilio-pancreatica.

4 Reflujo crénico del jugo pancreatico a la via biliar A

Accion enzimatica; debilitamiento progresivo en la pared.
. Hiperpresion mantenida, dilatacion.

J



3.- Clasificacion Dilatacidn de la Via Biliar Clasificacion de Todani

90-95% a. Sacciforme total

Ve Tipo | b. Sacciforme parcial

| c. Fusiforme
Tipo Il Sacciforme Lateral
Tipo I Terminal aislada (Vater)

Coledococele

Tipo IV a. Intra-Extra hepatica

b. Principal y Colédoco terminal

Tipo V Intrahepética
Enfermedad de Caroli




4.- Clinica Pueden permanecer asintomaticos durante mucho tiempo.
Suele comenzar la clinica antes de los 16 afos.

Ictericia
v L <1afo Acolia
R at Masa cuadrante sup. dcho.

o > 1 afio Obstruccion biliar intermitente
w0 Episodios de ictericia
Clasificacion de Kimura Dolor abdominal

Complicaciones Evolutivas

80 %
MECANICAS INFECCIOSAS DEGENERACION MALIGNA
Litiasis intraquistica 50% Colangitis Cancer biliar
30% Episodios de Pancreatitis Colangiocarcinoma

15% Cirrosis / HTP
< 2% Rotura Quiste / Peritonitis biliar



5.- Diagndstico > Tumoracion quistica

Relacion con la via biliar

fECO /| TAC 2 > No informa sobre la union biliopancreatica
CPRE
Colangiorresonancia | —~
Ecoendoscopia
) Via biliar @ < 20 mm

[ Amilasa en bilis > 10.000 UI/L ]

Reflujo pancreatico-biliar
6.- Tratamiento
Eliminar completamente el epitelio de la mucosa del quiste.

Tipol -1V  Escision Completa de la Via Biliar extrahepatica

Hepatico-yeyunostomia en Y de Roux

Tipo V Lobectomia / Transplante


Moderador
Notas de la presentación
Si la vía biliar tiene un diámetro inferior a los 20 mm debe buscarse la presencia de una anomalía de la unión biliopacreática (ECO endoscopia); si no se confirma, debe determinarse la amilasa en la bilis (vesicular o en colédoco): si es superior a 10.000UI/l se indica la colecistectomía, pero si es superior puede concluirse que existe reflujo pancreatobiliar por lo que el diagnóstico de dilatación quística del colédoco es muy probable y, por lo tanto, está justificada la exéresis completa de la vía biliar.
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