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Resumen
La atresia biliar asociada con inmunoglobulina M (IgM) positiva para citomegalovirus (CMV) es una entidad 
infrecuente que se caracteriza por la obliteración inflamatoria progresiva de los conductos intra- o extrahe-
páticos producida por una reacción autoinmune perinatal contra el CMV. El diagnóstico se realiza con IgM 
positiva para CMV y biopsia hepática con evidencia de atresia de las vías biliares. El conocimiento y la 
identificación temprana de esta patología conduce a un manejo quirúrgico temprano, mejorando considera-
blemente el pronóstico de estos pacientes. Se presenta un caso clínico de una paciente de 82 días de edad 
con un cuadro de acolia, coluria e ictericia de inicio tardío, asociado con hiperbilirrubinemia a expensas de la 
directa, elevación de perfil hepático e IgM positiva para CMV. La colangiorresonancia intraoperatoria confirmó 
el cuadro de atresia de las vías biliares. Se realizó una derivación biliodigestiva tipo Kasai y la toma de biopsia 
hepática que confirmó el cuadro clínico.
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Abstract
Biliary atresia associated with positive cytomegalovirus IgM results is a rare condition characterized by pro-
gressive inflammatory obliteration of the intra- or extrahepatic ducts. It is caused by a perinatal autoimmune 
reaction against cytomegalovirus (CMV). Diagnosis is made based on positive IgM for CMV and liver biopsy 
with evidence of bile duct atresia. Knowledge and timely identification of this disease leads to early surgical 
management, considerably improving the prognosis of these patients. This is the clinical case of an 82-day-old 
female patient with late-onset acholia, choluria, and jaundice, associated with conjugated hyperbilirubinemia, 
elevated liver function tests and positive CMV IgM results. Intraoperative cholangioresonance confirmed bile 
duct atresia. The Kasai procedure was performed, and a liver biopsy was taken, confirming the diagnosis.
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INTRODUCCIÓN

La atresia biliar es una entidad que afecta el sistema hepa-
tobiliar por una obliteración inflamatoria progresiva de los 

conductos intra- o extrahepáticos. La incidencia varía de 
1:3000 a 1:20 000 nacidos vivos (1-3) y afecta más al sexo 
femenino (1, 3). El cuadro inicia en las primeras semanas 
de nacimiento con ictericia progresiva asociada con acolia 
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y coluria (4). La derivación biliodigestiva tipo Kasai es el 
tratamiento de elección. A pesar del manejo, el 50 % de 
los pacientes requiere un trasplante hepático antes de los 2 
años de edad (1).

Dentro de las entidades que engloba la atresia biliar se 
encuentra la atresia biliar asociada con IgM positiva para 
citomegalovirus (CMV) (5). Esta representa el 10 %-20 % 
de los casos de atresia biliar en Europa y el 50 % en China 
(5). Su diagnóstico tiende a ser tardío y se relaciona con un 
peor pronóstico (1, 4).

El objetivo de este artículo es presentar el caso clínico de 
una paciente diagnosticada con atresia biliar asociada con 
IgM positiva para CMV y se discuten los aspectos relacio-
nados con esta patología, el diagnóstico y el manejo actual 
sugerido por la literatura.

CASO CLÍNICO

Paciente de 82 días de edad, producto de gestación y parto 
vaginal sin complicaciones, sin antecedentes de impor-
tancia, que ingresó remitida por un cuadro de 2 meses 
de evolución de ictericia generalizada y progresiva, aco-
lia, coluria y pico febril. Al examen físico se encontró en 
adecuadas condiciones, ictérica, con abdomen distendido 
con hepatomegalia no dolorosa a la palpación. Dentro de 
los paraclínicos de remisión se evidenció la elevación de 
aspartato-aminotransferasa (AST: 430 U/L), de alanina-
aminotransferasa (ALT: 191 U/L), de la fosfatasa alcalina 
(FA: 531 mg/dL) y de bilirrubinas totales (10,41 mg/
dL) a expensas de la directa (7,28 mg/dL). Además, tenía 
un cuadro hemático y glucemia normales. Ante el cuadro 
de colestasis, se sospechó atresia de vías biliares frente a 
síndrome de Alagille, por lo que se solicitó perfil hepático e 
infeccioso, e imágenes.

En cuanto al perfil hepático, se evidenció una disminu-
ción en las proteínas totales (5,37 mg/dL) y albúmina (3,5 
mg/dL), sin alteración de los tiempos de coagulación. Se 
evidenciaron los anticuerpos inmunoglobulina G (IgG) e 
inmunoglobulina M (IgM) positivos para CMV. Ante esto, 
se inició el tratamiento con ganciclovir a 12 mg/kg/día y se 
realizaron estudios de extensión. La carga viral dio positiva 
con 372 copias/mL, con lo que se confirmó la infección 
por CMV activa. Ante la sospecha diagnóstica de síndrome 
de Alagille, se solicitaron potenciales visuales: radiografías 
de abdomen, columna cervical, torácica y lumbosacra, que 
resultaron normales. La tomografía axial computarizada 
(TAC) de cráneo no evidenció calcificaciones, pero los 
potenciales auditivos evidenciaron hipoacusia moderada 
derecha, por lo que probablemente la infección por CMV 
fuera de origen congénito. Debido a lo anterior, se requirió 
una biopsia hepática para la confirmación.

La ecografía abdominal evidenció el colédoco de 2,6 
mm, sin otros hallazgos. Se solicitó una colangiorresonan-
cia con vesícula biliar colapsada con longitud de 21 mm y 
diámetro transversal de 3 mm, sin dilatación de la vía intra-
hepática; la vía extrahepática no se pudo caracterizar por 
una limitación técnica (Figura 1). Se realizó una colangio-
grafía intraoperatoria que reportó atresia de vías biliares y, 
posteriormente, se realizó la derivación biliodigestiva tipo 
Kasai a los 95 días de vida.

Figura 1. Colangiorresonancia.

Intraoperatoriamente, se evidenció el hígado cirrótico, 
pétreo con escaso sangrado al corte, atresia de la vía biliar 
tipo III, sin evidencia de conductos hepáticos o hilio dila-
tado y no se observó la salida de bilis luego de la sección 
de la porta hepática. Se tomó una biopsia hepática del seg-
mento V, que evidenció el parénquima hepático con distor-
sión arquitectural grave, ductos biliares con mesénquima y 
fibrosis circundante que exhibió neovascularización gigan-
tocelular. En los espacios porta se apreciaron conductos 
biliares proliferados y alterados por la fibrosis, lo que con-
firmó la atresia biliar asociada con IgM positiva para CMV. 
Ante la ausencia de muestras de ácido desoxirribonucleico 
(ADN) del CMV o IgM positivas para CMV en las primeras 
3 semanas de vida, no se pudo confirmar si la infección fue 
adquirida de forma neonatal o congénita. Posteriormente, 
la paciente presentó una disminución importante de la 
ictericia y se dio de alta. En las valoraciones posteriores se 
determinó que requiere trasplante hepático.

DISCUSIÓN

La atresia biliar es una entidad en la que se genera la obli-
teración inflamatoria de los conductos intra- o extrahepá-
ticos (1). Aunque la causa específica es desconocida, se 
puede decir que es de carácter multifactorial (6). Se han 
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la presencia de infección prenatal si el paciente presenta 
ADN o IgM de CMV positivos en los primeros 21 días de 
vida. Sin embargo, la obtención de estos paraclínicos no es 
habitual (10).

La atresia biliar asociada con IgM positiva para CMV se 
diferencia de otras clases de atresia biliar, presenta un cua-
dro clínico de inicio tardío. El paciente nace aparentemente 
sano, pero a partir de la segunda semana de vida presenta 
colestasis obstructiva que se prolonga a lo largo del tiempo 
(5). Ante este espectro clínico, se deben descartar otras 
etiologías de colestasis neonatal (12). Las pruebas comple-
mentarias más importantes para el diagnóstico son un per-
fil hepático que evidencia hiperbilirrubinemia a expensas 
de la directa con elevación de enzimas hepáticas, serología 
viral con IgM positiva para CMV, imagenología que con-
firme la atresia biliar y una biopsia hepática (5).

En cuanto a las imágenes diagnósticas, en un metaanálisis 
la ecografía evidenció una sensibilidad de 74,9 % y especifi-
cidad del 93,4 % para el diagnóstico de atresia biliar. La baja 
sensibilidad fue atribuible a la experticia variable del opera-
dor (13). La colangiorresonancia presenta una sensibilidad 
del 87,7 % y especificidad del 64,7 % (13). La biopsia hepá-
tica continúa siendo uno de los métodos más confiables 
para el diagnóstico de atresia biliar (14). Específicamente, 
en la atresia biliar asociada con IgM positiva para CMV se 
evidencian conductos portales expandidos, proliferación 
de los conductos biliares, fibrosis e inflamación hepática 
marcada (1).

El tratamiento consiste en la derivación biliodigestiva 
tipo Kasai que, si se realiza en los primeros 45 días de vida, 
se asocia con un mejor pronóstico y supervivencia (15). Sin 
embargo, en pacientes con atresia biliar asociada con IgM 
positiva para CMV, la presentación y el diagnóstico tardío 
posterga el manejo quirúrgico que, según los estudios, se 
realiza en promedio entre los 70-75 días de vida (10, 16), lo 
que disminuye el aclaramiento posquirúrgico de la ictericia 
y aumenta la probabilidad de requerir trasplante hepático a 
corto plazo (4).

El tratamiento posquirúrgico se realiza con ácido urso-
deoxicólico, antibióticos y vitaminas liposolubles (4). En 
este momento hay estudios que están evaluando la eficacia 
de antivirales para atresia biliar asociada con IgM positiva 
para CMV (1, 17). Parolini y colaboradores evidenciaron 
que en pacientes con derivación biliodigestiva tipo Kasai, el 
tratamiento con ganciclovir o valganciclovir mejoró la reso-
lución de la ictericia, aumentó la supervivencia del hígado 
nativo y redujo la necesidad de trasplante hepático (1, 17).

CONCLUSIÓN

La atresia biliar asociada con IgM positiva para CMV pre-
senta características distintivas de otras causas de atresia 

descrito factores genéticos, inflamatorios y tóxicos (6). De 
todos los casos de atresia biliar, el 20 % se asocia con otras 
malformaciones congénitas, lo que se ha clasificado como 
atresia biliar con síndrome de malformación esplénica (6). 
El factor que produce este síndrome se manifiesta durante 
la embriogénesis. Por el contrario, en el 80 % restante de 
los casos en los que únicamente hay compromiso hepático, 
se considera que el factor causal ocurre durante el período 
perinatal. Dentro de este grupo, Lakshminarayana y cola-
boradores distinguieron 3 entidades que compartían simili-
tudes. El primero corresponde a la atresia biliar cística, que 
presenta cambios quísticos asociados con obliteración de 
los conductos hepáticos; la segunda es la atresia biliar aso-
ciada con IgM positiva para CMV, eje central de este artí-
culo; y la tercera es la atresia biliar aislada, que no comparte 
características con las anteriores (5).

El CMV es un virus de ADN que pertenece a la familia 
Herpesviridae. Causa una infección desapercibida común 
en infantes o adultos con prevalencia del 60 %-90 % a nivel 
mundial. Se puede generar un cuadro letal en neonatos (3). 
En estos, la clínica varía desde una viremia asintomática, 
síndrome por CMV o una enfermedad invasora de tejidos, 
que ocurre cuando se compromete un órgano específico 
(neumonitis, colitis, hepatitis) (7). El compromiso hepá-
tico es común en la infección congénita y en la perinatal 
(8). La afección de hígado puede ser leve y producir hepa-
tomegalia o aumento de transaminasas, o dar un compro-
miso moderado a grave (hepatitis, hepatopatía colestásica 
y cirrosis), aunque estas últimas son muy infrecuentes (8).

Particularmente, se ha encontrado IgM positiva para 
CMV en pacientes con atresia biliar. Para comprobar la 
causalidad de que el virus produce atresia biliar, se ha evi-
denciado que en pacientes con atresia biliar asociada con 
IgM positiva para CMV se detecta ADN viral en el 60 % 
de las biopsias hepáticas, asociado con un mayor número 
de características histológicas típicas de atresia biliar, en 
comparación con biopsias de pacientes con atresia biliar e 
IgM negativa para CMV (3, 9, 10). Por lo anterior, en la 
actualidad el CMV se considera un agente causal de atresia 
de vías biliares.

Se estipula que la infección viral activa el sistema inmu-
nológico inmaduro y desencadena un patrón autoinmune 
secundario a la ruptura de la tolerancia o a una regulación 
inmunitaria deficiente. Se caracteriza por el desequilibrio 
en la diferenciación celular Th1/Th2 y defectos en la canti-
dad y función de las células T reguladoras que lleva a lesión 
de las células epiteliales y ductales, fibrosis y cirrosis hepá-
tica (3, 4, 11).

El momento de la adquisición de la infección por CMV 
que conlleva a atresia biliar sigue siendo investigado, aun-
que se cree que se da en el tercer trimestre de la gestación o 
durante la vida neonatal (6). Zani y colaboradores sugieren 
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biliar. El cuadro clínico es de inicio tardío y se diagnostica 
con IgM positivo para CMV y la biopsia hepática que eviden-
cia mayor fibrosis y características histológicas compatibles 
con atresia biliar. El tratamiento se realiza con una derivación 

biliodigestiva tipo Kasai y la administración posquirúrgica 
de ácido ursodeoxicólico, antibióticos y vitaminas liposolu-
bles. En el momento, se evalúa el efecto del tratamiento con 
antivirales para el manejo de esta patología.
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