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Tratamiento de la Colestasis Neonatal

Definicion: Sindrome de disfuncion hepatica con alteraciones en el flujo biliar, definido
analiticamente por elevacion de acidos biliares séricos y de bilirrubina directa (> 2 mg/dl).
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Presentacion Clinica

Ictericia

Coluria

Acolia




lemrodurer hepilica (mcEmiento preté moomo

Secundhnias a afectxciones graves neonalales acompanadas de kapoxia o hipoperfusicn

Secundanas a imferciones bacleriames (sepsiz, urinarm) por acciin drecta coleskitica de joximas hactermnas
(meis en (Grm megativos ) o por comproameier | infercitn dimectamenie el higado o la via biliar (badrops
vesicular, colecliz)

=

. 13da a fracaso intestizal i die -

. Secundana a phsinsccion biliar debida a “hilix expesa”™ [8asis. (mfricos parestenl, drmgh digestiva,
fernsemida, cefimumea, Bemidlisis por issinmunmzscicn w olra causa, Ghrosis quistica, deela absoleta
predongada)

7. Secundana adéficn bosmoml (tircideas, GGH, cotisal)

E. Cromosomopalias: tnsommia 21, 18 v 22

9. Malformaciones de via biliar: gquedes de oolédocm

L Ferforacidn espontinea de via biliar

11. Hepaiws seomial por infeocsdn congémita: TORCH, parvovines B1Y, iwbenculeas, Liderm

12 Hepaiopatia por infeccion viral posinatal:

» Coxssckie, Echn, Adenovine, varicels, cilome galovirnes, beepes simple 1 v 2, herpes umano 6
* Lax virus clidaons de hepatitis no son casa de colestases, salvo fallo Bepdtico por VHB: Bepalitis B (545
dias de edad ), hepaistis T [disfumciin pero no ool estasis ], Bepalitis &

13 Hepalopatia par rasiome isisinseco (idiopdtion, genélicol
= Atresia biliar eximhepdtica: ibopdtica
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= Sindrome de bepatilis neosatal idiopdEca
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= iras colestzsr: Felbweper {mmeacia de peroxisomas), Asgesoes (ooleslasis noroega oon [mfedemall,
colesiasis de prupos éinicos definidos (mdios amencanos, esquimales)
* Deficiencm de -1 -anlilripsina
= Fibrosis guistica
= Enfermedad de Miemome-Pick (coledtasis neonaial en tipos & ¥ C)

= iThras eefermedades metabilicas: o idiopdticas (b colestasis no s £l sistcera. peia priscipal sino fallo
Bemilicol: Hrosinemia, galactoemia, istolerncia bereditana a freciosa, hemocromalosis neonalal,
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DIAGNOSTICO

Bilirrubina total y directa
Pruebas hepaticas
Pruebas para causas metabdlicas, infecciosas y genéticas

Ecografia del higado

En forma ocasional biopsia del higado, colangiografia operatoria, o las pruebas genéticas
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TRATAMIENTO

Tratamiento de sostén. (comun a toda situacion de colestasis independientemente de la causa):

— Nutricion: calorias: 120% de las necesidades para la edad. Férmula lactea con hidrolizado de caseina,
enriquecido con MCT, con suplementos DMT (3-5%) y aceite MCT (1-2 ml/kg/dia).

— Vitaminas liposolubles:
- A: 5.000 Ul/dia via oral
- D3: 1.0002.000 Ul/dia via oral
- E: 50 mg/dia via oral
- K: 5 mg via oral x 3/semana.
- Calcio: 50 mg/kg /dia oral.
Tratamiento especifico de cada etiologia (si existe).
En ocasiones, acido ursodesoxicdlico 15 — 30 mg/kg/dia
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Acido ursodesoxicélico

Acido biliar hidrofilico. Previene la formacién y favorece la disolucidn de calculos de colesterol.
Constituye el 3% del pool normal en la bilis

Sustituye acidos biliares hidrofdbicos, toxicos para las membranas celulares

Estabilizador de membrana

Disminuye la toxicidad de los acidos biliares

Interfiere en el ileon con la absorcidn de acidos biliares mas toxicos

Estimula |la secrecidon de bicarbonato biliar

Estimula la expresidon de trasportadores en la superficie del hepatocito canalicular

Funcidon inmunoldgica
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Contraindicaciones

Hipersensibilidad al medicamento o a acidos biliares
Inflamacion aguda de la vesicula biliar

Obstruccion del tracto biliar

Vesicula biliar no funcionante

Calculos de colesterol

Ulcera géstrica o duodenal

Insuficiencia hepatica
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