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Resumen:

Introducci6n: La atresia de vias biliares (AVB) es una enfermedad colestdsica progresiva y la principal causa de
trasplante hepético pedidtrico. La cirugfa de Kasai (CK) puede mejorar la supervivencia, especialmente cuando
se realiza de forma temprana; sin embargo, multiples factores clinicos influyen en la mortalidad. Objetivo:
Determinar los factores asociados a mortalidad en pacientes pedidtricos con AVB en un hospital de tercer
nivel en Ecuador. Metodologia: Se realizé un estudio observacional, analitico y retrospectivo en pacientes
con diagndstico de AVB entre 2012 y 2025. Las variables cuantitativas se expresaron mediante mediana y
rango intercuartilico. Las asociaciones se evaluaron mediante anlisis bivariado, estimindose odds ratios (OR)
con intervalos de confianza del 95% (IC95%), considerando p < 0,05 como significativo. Resultados: Fueron
incluidos 37 pacientes, con una mortalidad global del 38%. La restitucién del flujo biliar se asocié con menor
mortalidad, mientras que su ausencia se relacioné con el desenlace (OR 0,03; IC95%: 0,002-0,68; p = 0,005).
La coagulopatia (OR 9,0; IC95%: 1,96-41,37; p = 0,005) y la sepsis (OR 6,88; 1C95%: 1,48-32,01; p = 0,017)
mostraron asociacién significativa con mortalidad. Un puntaje PELD (Pediatric End-Stage Liver Disease) =35
presentd una fuerte asociacién con el desenlace (OR 47,0; IC95%: 2,40—-918,0; p < 0,001). La colangitis simple
mostré tendencia a mayor mortalidad sin significancia estadistica, mientras que la colangitis recurrente se
presentd exclusivamente en sobrevivientes. Conclusiones: La mortalidad en AVB se asocia con la progresién
hacia enfermedad hepética avanzada, la ausencia de restitucién del flujo biliar y las complicaciones infecciosas
y sistémicas. Un PELD =35 al desenlace se observé con mayor frecuencia en los pacientes fallecidos, reflejando
enfermedad hepética avanzada. Estos hallazgos destacan la importancia del diagndstico oportuno, el manejo
quirtrgico temprano y el control de complicaciones infecciosas, asi como la necesidad de optimizar el acceso
a trasplante hepitico pedidtrico.

Palabras clave (DeCS/MeSH): Atresia biliar; Mortalidad; Prondstico; Factores de riesgo; Lactante.

Abstract:

Introduction: Biliary atresia (BA) is a progressive cholestatic disease and the leading indication for
pediatric liver transplantation. Kasai portoenterostomy improves survival, particularly when performed
early; however, multiple clinical factors influence mortality. Objective: To determine factors associated
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with mortality in pediatric patients with biliary atresia at a tertiary care hospital in Ecuador. Methods:
An observational, analytical, retrospective study was conducted in patients diagnosed with BA between
2012 and 2025. Continuous variables were expressed as median and interquartile range (IQR).
Associations were assessed using bivariate analysis, estimating odds ratios (OR) with 95% confidence
intervals (95% CI), considering p < 0.05 as statistically significant. Results: A total of 37 patients were
included, with an overall mortality rate of 38%. Restoration of bile flow was associated with lower
mortality, whereas absence of bile flow restoration was associated with the outcome (OR 0.03; 95% CI:
0.002-0.68; p = 0.005). Coagulopathy (OR 9.0; 95% CI: 1.96-41.37; p = 0.005) and sepsis (OR 6.88;
95% CI: 1.48-32.01; p = 0.017) were significantly associated with mortality. A PELD score 235 showed a
strong association with mortality (OR 47.0; 95% CI: 2.40-918.0; p < 0.001). Simple cholangitis showed
a non-significant trend toward higher mortality, whereas recurrent cholangitis occurred exclusively
in survivors. Conclusions: Mortality in BA is associated with progression to advanced liver disease,
failure of bile flow restoration, and infectious and systemic complications. A PELD score =235 at final
assessment was more frequently observed in patients who died, reflecting advanced hepatic dysfunction.
These findings highlight the importance of timely diagnosis, early surgical intervention, infection

control, and improved access to pediatric liver transplantation.

Keywords (DeCS/MeSH): Biliary atresia; Mortality; Prognosis; Risk factors; Infant.

Introduccion

La atresia de vias biliares (AVB) es una colangiopatia
progresiva caracterizada por fibrosis y obliteracién de los
conductos biliares intra y extrahepiticos, de etiologfa atin
no completamente esclarecida, que afecta principalmente a
recién nacidos y lactantes, conduciendo a colestasis, cirrosis
e insuficiencia hepdtica si no es tratada oportunamente
(1,2). Constituye la principal causa de trasplante hepdtico
pedidtrico, representando aproximadamente el 40% de sus
indicaciones a nivel mundial (3,4).

La cirugfa de Kasai (CK) es el tratamiento inicial de eleccién,
siendo la edad al momento de su realizacién el principal factor
prondstico, con mejores resultados cuando se efecttia antes de
los 90 dfas de vida (4). Sin embargo, un porcentaje significativo
de pacientes presenta evolucién desfavorable debido a la
no restitucién del flujo biliar, conllevando persistencia de
colestasis y progresion hacia falla hepdtica, lo que incrementa
la necesidad de trasplante hepdtico y la mortalidad (5,6).

Diversos factores han sido asociados a peor pronéstico, entre
ellos el tipo anatémico de la atresia, la presencia y recurrencia
de colangitis, el estado nutricional, la funcién hepdtica al
diagnéstico y las infecciones concomitantes. No obstante,
estos factores pueden variar segin el contexto poblacional y
las condiciones del sistema de salud (7).

En paises en desarrollo, las limitaciones en el diagndstico
oportuno y la ausencia de programas consolidados de
trasplantehepdtico pedidtrico contintian siendodeterminantes
importantes de la mortalidad en pacientes con atresia de vias
biliares (8). A ello se suma que el trasplante hepdtico, aunque
constituye la terapia definitiva en casos avanzados, enfrenta
restricciones relevantes, destacando la escasez de drganos
disponibles, particularmente critica en la poblacién pedidtrica
debido a la necesidad de injertos de donantes compatibles
en tamano y edad (9). En este escenario, la identificacién de
factores prondsticos asociados a mortalidad resulta esencial
para mejorar la toma de decisiones clinicas y optimizar los
resultados terapéuticos.

El presente estudio tuvo como objetivo determinar los
factores asociados a mortalidad en nifios con diagndstico
de atresia de vias biliares, incluyendo tanto aquellos no
candidatos a CK por diagndstico tardio como aquellos en
quienes el procedimiento fue realizado sin lograr restitucién

del flujo biliar.

Materiales y métodos

Diseno y contexto del estudio

Se realizé un estudio observacional, analitico y retrospectivo
en un hospital pedidtrico de tercer nivel de la ciudad de
Guayaquil, Ecuador. La informacién fue obtenida de la
plataforma institucional SERVINTE, correspondiente al
periodo comprendido entre enero de 2012 y diciembre de
2025.

Poblaciény muestra

La poblacién de estudio estuvo constituida por pacientes
pedidtricos con diagndstico de AVB atendidos durante el
periodo de estudio. Se empled un muestreo no probabilistico
por conveniencia basado en casos consecutivos, incluyendo a
todos los pacientes que cumplieron los criterios de seleccién
establecidos.

Los criterios de inclusién fueron: edad menor de 17 afios,
diagnéstico confirmado de AVB mediante colangiografia
intraoperatoria y biopsia hepitica, y seguimiento desde el
momento del diagndstico hasta el desenlace clinico final.

Se excluyeron pacientes con pérdida de seguimiento o
con comorbilidades mayores que pudieran modificar
significativamente el prondstico  clinico, incluyendo
cardiopatias congénitas complejas, errores innatos del

metabolismo y enfermedades oncoldgicas.

Variables del estudio

La variable dependiente principal fue la mortalidad, definida
como fallecimiento durante el periodo de seguimiento (si/
no), registrada mediante revisién de historia clinica.
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Las variables independientes incluyeron caracteristicas
demogrificas, clinicas, quirtrgicas y bioquimicas evaluadas en

distintos momentos del seguimiento.

La edad al diagnéstico se definié como la edad en dfas de vida al
momento de la confirmacién diagndstica de AVBy se considerd
una variable basal independiente.

Laedad al momento de la CK se definié como la edad en dias de
vida al momento del procedimiento quirtrgico, utilizada como
indicador de oportunidad terapéutica.

La restitucién del flujo biliar se definié como bilirrubina total
<3 mg/dL alos tres meses posteriores a la cirugfa de Kasai. Fue
considerada un desenlace intermedio clinico y analizada como
variable independiente en relacién con mortalidad.

El trasplante hepitico se definié como la realizacién de
trasplante hepdtico pedidtrico durante el seguimiento,
registrado de forma dicotémica (si/no) como desenlace clinico
alternativo.

El ntmero de hospitalizaciones se definié como la cantidad
total de ingresos hospitalarios registrados durante el periodo de
seguimiento desde el diagnéstico hasta el desenlace final. Esta
variable fue analizada como indicador indirecto de utilizacién
de recursos sanitarios y severidad clinica, y se evalué como
variable cuantitativa discreta.

El puntaje PELD (Pediatric End-Stage Liver Disease) fue
calculado a partir de registros bioquimicos institucionales. Se
consideraron dos momentos de medicién:

1. PELD al diagnédstico como variable basal de severidad.

2. PELD al desenlace final, definido como el tltimo valor
registrado previo al evento clinico final (fallecimiento,
trasplante hepdtico o dltimo control en pacientes sin
evento).

Para el anilisis, el PELD al desenlace fue considerado una
variable de severidad avanzada asociada al estado clinico
terminal, analizada como variable continua y categdrica
(=35). Este puntaje no fue utilizado como variable predictiva
longitudinal, sino como medida descriptiva del estado clinico

final.

Las variables clinicas adicionales (coagulopatia, sepsis,
hipertensién portal, sindrome ascitico-edematoso, infecciones
y otras complicaciones) fueron registradas como variables
dicotémicas (si/no) durante el seguimiento.

El nimero de hospitalizaciones se definié como el total de
ingresos hospitalarios durante el periodo de seguimiento desde
el diagndstico hasta el desenlace final. El tiempo de seguimiento
se calculé en meses desde el diagndstico hasta el dltimo control
registrado, el trasplante hepitico o el fallecimiento del paciente.

Plan de analisis estadistico

Las variables cuantitativas se expresaron mediante mediana
y rango intercuartilico tras evaluacién de su distribucién.
Las variables cualitativas se presentaron como frecuencias

absolutas y porcentajes. Las comparaciones entre grupos
se realizaron mediante prueba U de Mann-Whitney para
variables cuantitativas y prueba exacta de Fisher para variables
categéricas. Las asociaciones entre variables y mortalidad se
evaluaron mediante andlisis bivariado, estimindose odds
ratios (OR) con intervalos de confianza del 95% (IC95%). Se
considerd significativo un valor de p < 0,05.

El PELD se analizé como variable continua y categdrica
(=35). La restitucion del flujo biliar se considerd variable
de exposicién, definiendo la ausencia de restitucién como
categoria de riesgo.

Paralas variables dicotémicas, se definié de manera consistente
la categorfa de referencia en funcién del desenlace clinico de
interés. Los OR se interpretaron considerando como categoria
de exposicién el factor clinicamente adverso (presencia de
complicaciones o ausencia de restitucién del flujo biliar), de
modo que OR >1 se interpreté como aumento del riesgo de
mortalidad y OR <1 como efecto protector, manteniendo
coherencia en la direccién de interpretacién en todas las
variables del an4lisis.

Debido al tamafio muestral y nimero de eventos, no se realizé
andlisis multivariado y los resultados se interpretan como
asociaciones exploratorias.

Consideraciones éticas
El estudio fue aprobado por el Comité de Etica de

Investigacién en Seres Humanos del Hospital Luis Vernaza
(CEISH-HLV), con Cédigo 31-EO-CEISH-HLV-2025.

Dado su cardcter retrospectivo y el uso de informacién
anonimizada, no se requirié consentimiento informado
individual. Se garantizé la confidencialidad mediante
codificacién de datos y acceso restringido a la base
institucional.

Resultados

Se revisaron 56 historias clinicas de pacientes con diagnéstico
de AVB durante el periodo de estudio. De estas, 19 fueron
excluidas por no cumplir criterios de inclusién o por pérdida
de seguimiento, por lo que finalmente 37 pacientes fueron
incluidos en el andlisis.

La mortalidad global fue del 37,8%. Las caracteristicas
demogrificas y clinicas basales se presentan en la Tabla
1. Se observé un ligero predominio del sexo femenino
(54,1%) frente al masculino (45,9%). La mediana de edad al
diagnéstico fue de 90 dias (RIC: 71-127). El tipo anatémico
mds frecuente fue el tipo III (78,4%), seguido de los tipos I
(18,9%) y 11 (2,7%).

El puntaje PELD al diagnéstico presenté una mediana de 13
(RIC: 11-19), mientras que al desenlace fue de 35,5 (RIC:
28,5-42,0). La gamma glutamil transferasa mostré una
mediana de 512 U/L (RIC: 289-949).

En relacién con el estado nutricional, el 59,5% de los pacientes
fue eutréfico al diagndstico, mientras que el 40,5% presentd
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algin grado de desnutricion. La mediana de seguimiento fue
de 12 meses (RIC: 3-24).

Tabla 1. Caracteristicas demogréficas y clinicas de los participantes
del estudio

Caracteristica N=37
Sexo
Masculino 17 (46%)
Femenino 20 (54%)
Edad (dias) al diagndstico 90 (71-127)
Tipo de atresia
Tipoll 7(19%)
Tipo ll 1(2,7%)
Tipolll 29 (78%)
PELDa al Diagnostico 13(11-19)

Gamma GTb al diagnostico 512 (289- 949)

Estado nutricional al diagnéstico

Eutrofico 22 (59%)
Desnutricion leve 5 (14%)
Desnutricion moderada 8 (22%)
Desnutricidn severa 2 (5,4%)
Cirugia de Kasai

Si 27 (73%)
No 10 (27%)
Edad en dias a lo que se realizé Kasai (n:27) 71(15 -133)
Restitucion del flujo biliar (n:27)

Si 11(40,74%)
No 16 (59,25%)
Reintervencién quirdrgica (n:27)

Si 9(33,33%)
No 18 (66,66%)
Ejecucion de trasplante hepatico

Si 7(19%)
No 21(57%)
No aplica 9 (24%)
Mortalidad

Si 14 (38%)
No 23 (62%)

Nota: aPELD: Pediatric End-Stage Liver Disease. bGamma GT:
Gamma glutamil transferasa.

El73,0% de los pacientes fue sometido a CK, con una mediana
de edad al procedimiento de 71 dfas (RIC: 15-133). Entre
los pacientes intervenidos, la restitucion del flujo biliar se
documentd en el 40,8% (11/27), considerando como referencia
la restitucién del flujo biliar. El 33,3% requirié reintervencién
quirtrgica y el 18,9% recibié trasplante hepdtico.

En cuanto ala utilizacién de servicios de salud, la mayorfa de los
pacientes presentd entre una y dos hospitalizaciones durante el
seguimiento.

Las complicaciones mds frecuentes se detallan en la
Tabla 2. Predominaron la hipertensién portal (75,7%) y la
anemia (75,7%), seguidas del sindrome ascitico-edematoso
(64,9%) y la colangitis simple (64,9%). La sepsis se presenté
en el 51,4% de los casos. Otras complicaciones incluyeron
infeccién de vias urinarias (45,9%), neumonia adquirida en
la comunidad (40,5%), coagulopatia (40,5%), hemorragia
digestiva (29,7%), peritonitis bacteriana espontdnea (21,6%),
neumontia nosocomial (21,6%), sindrome hepatopulmonar
(18,9%), infeccion por citomegalovirus (18,9%), colangitis
recurrente  (16,2%), encefalopatfa hepdtica (10,8%) 'y
pancreatitis aguda (2,7%).

Tabla 2. Hospitalizaciones y tipos de complicaciones presentadas
en participantes con ABV

Caracteristica N=37

Numero hospitalizaciones

1 10 (27%)
2 1(30%)
3 4 (11%)
4 6 (16%)
5 2 (5,4%)
8 2 (5,4%)
9 1(2,7%)
T 1(2,7%)
Meses de seguimiento 12 (3-24)
Colangitis simple 24 (65%)
Colangitis recurrente 6 (16%)
Coagulopatia 15 (41%)
Sindrome ascitico edematoso 24 (65%)
Hipertension portal 28 (76%)
Encefalopatia hepatica 4 (11%)
Hemorragia digestiva 11(30%)
Sepsis 19 (51%)
Peritonitis bacteriana espontanea 8 (22%)
Neumonia de la comunidad 15 (41%)
Neumonia nosocomial 8 (22%)
Sindrome hepatopulmonar 7 (19%)
Infeccion de vias urinarias 17 (46%)
Anemia 28 (76%)
Pancreatitis aguda 1(2,7%)
Infeccién por CMV* 7 (19%)
33 (57%) 17 (40.5%)

Nota: *CMV: Citomegalovirus
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El andlisis comparativo segtin desenlace se presenta en la Tabla  considerando la restitucién del flujo biliar como categorfa de
3. La ausencia de restitucién del flujo biliar se asocié con  referencia.
mortalidad (OR 0,034; IC95%: 0,0017-0,682; p= 0,005),

Tabla 3. Factores asociados a mortalidad en pacientes con atresia de vias biliares

Variable S e (oo IC 95%
Total, n (%) 14 (37,8) 23(62,2) 37
Sexo
Masculino 7(50,0) 10 (43,5) 17 (45,9) 0,745
Femenino 7(50,0) 13 (56,5) 20 (54,)
Edad al diagnéstico (dias) 90,0 (72-124) 90,0 (68-127) 90,0 (71-127) 0,790
PELD? al diagndstico 13,5 (11,2-17,8) 13,0 (11,5-17,5) 13,0 (11-19) 0,825
PELD al desenlace final* 35,5 (28,5-42,0) 0,0(0,0-0,0) 0,0(0,0-30,0) <0,001
PELD =35 al desenlace final* 7(50,0) 0(0,0) 7(18,9) 47,0 2,39-924 <0,001
Estado nutricional al diagndstico
Eutrdfico 10 (71,4) 12(52,2) 22 (59,5) 0,661
Desnutricion leve 1(71) 4 (17.4) 5(13,5)
Desnutricion moderada 2(14,3) 6(26,1) 8(21,6)
Desnutricion severa 1(77) 1(4,3) 2(5.4)
Estado nutricional al desenlace final
Eutrofico 1(71) 3(13,0) 4(10,8) 0,685
Desnutricion leve 5(35,7) 8(34,8) 13(35,1)
Desnutricion moderada 6(42,9) 6(26,1) 12 (32,4)
Desnutricion severa 2(14,3) 6(26,1) 8(21,6)
Restitucion de flujo biliar 0(0,0) 11(47,8) 1(297) 0,0341 0,0017-0,682 0,005
Gamma GTP al diagndstico 527,5(352,8-1096,8) 500,0 (263,5-878,5) 512,0 (289-949) 0,594
Tipo de atresia
Tipo | 2(14,3) 5(21,7) 7(18,9) 0,514
Tipo Il 0(0,0) 1(4,3) 12,7)
Tipo lll 12(857) 17(73,9) 29 (78,4)
Hospitalizaciones (mediana) 2(1-3) 2 (2-4,5) 2 (1-4) 0,091
Colangitis simple 12(857) 12(52,2) 24 (64,9) 5,50 0,999-30,3 0,074
Colangitis recurrente 0(0,0) 6(26,1) 6(16,2) 0,0921 0,0048-1,79 0,065
Coagulopatia 10 (71,4) 5(21,7) 15 (40,5) 9,0 196-414 0,005
Sepsis 11(78,6) 8(34,8) 19 (51,4) 6,88 1,48-32,0 0,017
Sindrome ascitico edematoso 11(78,6) 13 (56,5) 24 (64,9) 0,288
Hipertension portal 10 (71,4) 18(78,3) 28(75,7) 0,705
Encefalopatia hepatica 3(21,4) 1(4,3) 4(10,8) 0,142
Hemorragia digestiva 6(42,9) 5(21,7) 11(29,7) 0,268
zs;gg;‘;:se:ade”a”a 4(286) 4(17,6) 8(216) 0,445
Neumonia de la comunidad 6(42,9) 9(391) 15 (40,5) 1,000
Neumonia nosocomial 5(35,7) 3(13,0) 8(21,6) 0,215
Sindrome hepatopulmonar 4(28,6) 3(13,0) 7(18,9) 0,390
Infeccion de vias urinarias 6(42,9) 11(47,8) 17 (45,9) 1,000
Anemia 10 (71,4) 18(78,3) 28(75,7) 0,705
Pancreatitis aguda 0(0,0) 1(4,3) 1(27) 1,000
Infeccién por CMVc 3(21,4) 4(17.4) 7(18,9) 1,000
Reintervencion quirtirgica 3(21,4) 6(26,1) 9(24,3) 1,000

Nota: “PELD: Pediatric End-Stage Liver Disease. bGamma GT: Gamma glutamil transferasa. “°CMV: Citomegalovirus
'Se aplicé la correccién Haldane-Anscombe.

*PELD al desenlace final: tltimo valor registrado previo al evento clinico (fallecimiento, trasplante o tltimo control)
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La coagulopatfa (OR 9,0; IC95%: 1,96-41,4; p = 0,005) y la
sepsis (OR 6,88; 1C95%: 1,48-32,0; p = 0,017) se asociaron
con mayor mortalidad, considerindose estas condiciones como
exposiciones de riesgo.

El puntaje PELD como variable continua fue mayor en los
pacientes fallecidos en comparacién con los sobrevivientes
(35,5 vs. 0,05 p < 0,001). Al categorizarse como =35, se observd
asociacién con mortalidad (OR 47,0; IC95%: 2,39-924,0; p <
0,001).

En el andlisis de complicaciones infecciosas, la colangitis simple
fue mds frecuente en el grupo de fallecidos (85,7% vs. 52,2%),
mientras que la colangitis recurrente se presenté inicamente en
sobrevivientes (26,1%).Dado el tamafio muestral y el nimero
de eventos, el andlisis se realizé mediante estadistica bivariada,
sin ajuste multivariado.

Discusion

En el presente estudio, la mortalidad en pacientes con AVB
se asocié principalmente con factores relacionados con la
progresion de la enfermedad y la presencia de complicaciones
sistémicas, mds que con variables demogréficas o caracteristicas
clinicas basales.

En conjunto, los hallazgos se agrupan en variables
clinicas relacionadas con la progresién de la enfermedad,
particularmente la ausencia de restitucién del flujo biliar,
las complicaciones infecciosas y el deterioro de la funcién
hepitica.

Uno de los hallazgos principales fue la asociaciéon entre la
restitucién del flujo biliar y la mortalidad. En el andlisis
bivariado, la ausencia de restitucién del flujo biliar se asocié
con mayor mortalidad (OR 0,03; IC95%: 0,002-0,68; p
= 0,005). Este hallazgo es consistente con lo descrito en la
literatura, donde el éxito de la CK se ha relacionado con mejor
supervivencia con higado nativo (10,11). Diferentes series han
reportado que la falla en la restitucién del flujo biliar posterior
ala CK se asocia con progresién hacia cirrosis e insuficiencia
hepitica (12), lo cual es concordante con lo observado en esta
cohorte.

La edad al diagnéstico y la edad al momento de la CK no
mostraron asociacién estadistica con mortalidad en esta
serie. Sin embargo, la mediana de edad al diagndstico (90
dfas) y al procedimiento (71 dias) sugiere una presentacién
y tratamiento relativamente tardios en la mayorfa de
los pacientes. Este patrén podria reflejar limitaciones
en el diagndstico oportuno y en la referencia a centros
especializados. En la literatura se ha descrito que la CK antes
de los 60 dias de vida se asocia con mejores desenlaces clinicos
(11,12), por lo que la ausencia de asociacién en esta cohorte
podria estar influenciada por la baja variabilidad en el tiempo
de intervencién. En este contexto, los hallazgos sugieren una
posible brecha en la oportunidad diagndstica y terapéutica,
lo que podria tener implicaciones relevantes en la evolucién
clinica de los pacientes mds alld de la severidad intrinseca de
la enfermedad.

La coagulopatfa se asocié con mortalidad en el andlisis bivariado
(OR 9,0; IC95%: 1,96-41,37; p = 0,005). Este hallazgo
es consistente con su papel como marcador de disfuncién
hepética avanzada en enfermedad colestdsica crénica (13).
Dado el disefio del estudio, esta asociacién debe interpretarse
como descriptiva y no causal.

Asimismo, la sepsis se asocié con mortalidad (OR 6,88;
1C95%: 1,48-32,01; p = 0,017). Este hallazgo es concordante
con la mayor susceptibilidad a infecciones en pacientes con
AVB avanzada, posiblemente relacionada con disfuncién
inmunoldgica secundaria a cirrosis y colestasis prolongada
(14). No es posible establecer temporalidad ni causalidad con
el disefio utilizado.

El puntaje PELD =35 al desenlace final mostré la asociacién
de mayor magnitud con mortalidad (OR 47,0; IC95%: 2,40
918,0; p < 0,001). Este valor corresponde al dltimo registro
disponible previo al desenlace clinico (fallecimiento, trasplante
hepitico o ltimo control), por lo que se interpreta como un
indicador de condicién clinica avanzada en la fase final del
seguimiento. La amplitud del intervalo de confianza sugiere
imprecisién en la estimacién, probablemente relacionada con
el tamafno muestral reducido y el nimero limitado de eventos,
por lo que este hallazgo debe considerarse exploratorio e
inestable desde el punto de vista estadistico.

En relacién con las complicaciones infecciosas, la colangitis
simple fue mds frecuente en los pacientes fallecidos,
observindose mayor frecuencia en este grupo sin alcanzar
significancia estadistica, mientras que la colangitis recurrente
se observé unicamente en pacientes sobrevivientes. Estos
hallazgos sugieren posibles diferencias en la distribucién
de complicaciones entre grupos, sin permitir inferencias
concluyentes. La importancia clinica de las infecciones biliares
en la progresién de la AVB ha sido previamente descrita (15),
sin implicar relacién causal en este estudio.

Las variables tradicionalmente asociadas al prondstico, como la
edadal diagndsticoylaedad al momento dela CK, no mostraron
asociacién estadistica con mortalidad, lo cual contrasta con lo
descrito en estudios previos donde la intervencién temprana
se asocia con mejores desenlaces (11,12). En esta cohorte,
este hallazgo podria explicarse por la presentacion tardfa
relativamente homogénea de los pacientes.

De manera similar, el PELD al diagndstico no mostré
asociacién con mortalidad. Sin embargo, se observé un
incremento del PELD en el seguimiento final en los pacientes
fallecidos, alcanzando valores compatibles con deterioro
avanzado de la funcién hepdtica. Estos hallazgos deben
interpretarse como descriptivos de la evolucién clinica dentro
del periodo de seguimiento.

Las manifestaciones de hipertensién portal fueron altamente
prevalentes en la cohorte, sin diferencias evidentes entre grupos,
lo que sugiere que representan una complicacion frecuente en
la evolucién natural de la AVB. La hemorragia digestiva fue mds
frecuente en los pacientes fallecidos, aunque sin significancia
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estadistica (p = 0,268), por lo que no es posible establecer una
asociacién concluyente.

Finalmente, la baja proporcién de pacientes sometidos a
trasplante hepdtico contrasta con lo reportado en series
internacionales, donde el acceso oportuno a trasplante se asocia
con mejores desenlaces (14,16). Este hallazgo podria reflejar
limitaciones estructurales en el acceso a trasplante hepdtico
pedidtrico en el contexto estudiado.

El estudio presenta limitaciones inherentes a su disefio
retrospectivo, incluyendo dependencia de la calidad de los
registros clinicos y posible sesgo de informacién. El tamafo
muestral reducido limita la potencia estadistica y genera
estimaciones imprecisas, reflejadas en intervalos de confianza
amplios, lo que incrementa la probabilidad de error tipo II. La
naturaleza unicéntrica limita la generalizacién de los resultados.

La heterogeneidad en el tiempo de seguimiento puede haber
influido en la deteccién de eventos tardios, introduciendo
posible sesgo de supervivencia. La ausencia de andlisis
multivariado y de métodos de supervivencia limita la capacidad
de ajuste de confusién, por lo que los hallazgos deben
considerarse exploratorios.

A pesar de estas limitaciones, este estudio aporta evidencia en
un contexto latinoamericano con informacién limitada sobre
AVB. Los hallazgos sugieren que la restitucién del flujo biliar, la
disfuncién hepdtica avanzada y las complicaciones infecciosas
se asocian con el desenlace de mortalidad en esta poblacién.

En conjunto, estos hallazgos refuerzan la importancia del
diagnéstico temprano, la referencia oportuna y el acceso a
tratamiento quirdrgico mediante CK y trasplante hepitico en
pacientes con AVB, especialmente en entornos con recursos
limitados.

Conclusiones

En este estudio, la mortalidad en pacientes con AVB se asoci6
principalmente con la progresion hacia enfermedad hepitica
avanzada, la ausencia de restitucién del flujo biliar y la
presencia de complicaciones infecciosas y sistémicas.

Un puntaje PELD =35 al desenlace final se observé con mayor
frecuencia en los pacientes fallecidos, reflejando un estado de
enfermedad hepdtica avanzada.

Estos hallazgos destacan la relevancia del diagndstico
oportuno, la optimizacién del tratamiento quirdrgico inicial
y el control de complicaciones infecciosas en la evolucién
clinica de la enfermedad. Asimismo, sugieren la importancia
de mejorar la oportunidad diagndstica y el acceso temprano a
la cirugfa de Kasai para optimizar los desenlaces clinicos.

Se evidencian ademds posibles limitaciones en el acceso a
trasplante hepdtico pedidtrico, lo cual podria influir en los
desenlaces observados.

En conjunto, estos resultados aportan evidencia desde un
entorno latinoamericano y refuerzan la necesidad de fortalecer

estrategias de atencién integral para mejorar la supervivencia en
pacientes con atresia de vias biliares.
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