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Resumen

Introduccion. La hepatitis autoinmune es una hepatopatia
inflamatoria progresiva poco frecuente en ninos, caracteri-
zada por inflamacion en la histologia hepdtica, la presencia
de autoanticuerpos y niveles altos de inmunoglobulina G.
Existen pocos datos en nifios en algunos estudios realizados
en Latinoamérica, y datos limitados en Colombia. El obje-
tivo del estudio es describir las caracteristicas demogrdficas,
clinicas, paraclinicas y terapéuticas asi como los desenlaces de
pacientes pedidtricos con hepatitis autoinmune en un centro
de alta complejidad del suroccidente colombiano. Métodos.
Estudio descriptivo de una cohorte de pacientes pedidtricos
(< 18 arios) con diagndstico de hepatitis autoinmune, aten-
didos en un hospital colombiano de I1I nivel entre los afios
2011 y 2019. El andlisis estadistico se realizd utilizando el
programa Statal4.0. Resultados. Se incluyeron 40 pa-
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cientes, 57,5% de sexo femenino, con una mediana de edad
de 10,5 afios (RIC 4-13). El 62,5% debutd como hepatitis
aguda y el 20% como falla hepdtica, un 27,5% con cirrosis
al momento del diagndstico, el 75% presentd biopsia hepdti-
ca compatible y el 82,5% fueron clasificados como hepatitis
autoinmune tipo I. Todos recibieron manejo con esteroides
mds inmunomodulador, presentando remision bioquimica
en el 75% y recaida en el 22,5%. Cuatro de los pacientes
requirieron trasplante hepdtico. Conclusiones. La hepati-
tis autoinmune es una entidad poco frecuente, aunque no
despreciable, en la edad pedidtrica en nuestro medio. Se en-
contrd mayor prevalencia de hepatitis autoinmune tipo I, la
mayoria debutd con sintomarologia de hepatitis aguda y un
mayor porcentaje era de sexo femenino. Las caracteristicas y
respuesta clinica, en esta cohorte, son similares a las descritas
en las distintas series en la poblacidn a nivel mundial.

Palabras claves. Hepatitis, autoinmune, nifios, higado.

Clinical Profile of Paediatric Patients
with Autoimmune Hepatitis in a Tertiary
Care Center in South-Western Colombia

Summary

Introduction. Autoimmune hepatitis is a progressive in-
Sflammatory liver disease that is rare in children, character-
ized by inflammation in liver histology, the presence of auto-
antibodies and high levels of immunoglobulin G. There are
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few data in children and in some studlies performed in Latin
America, but limited in Colombia. The aim of this study is
to describe the demographic, clinical, paraclinical and ther-
apeutic data as well as, the outcome of paediatric patients di-
agnosed with autoimmune hepatitis in a tertiary care centre
in south-western Colombia. Methods. This is a descriptive
study of a retrospective cohort of paediatric patients (< 18
years) with a diagnosis of autoimmune hepatitis, attended in
a third-level hospital in Colombia between 2011 and 2019.
Statistical analyses were performed using the program Stata
14.0. Results. A total of 40 patients were included, 57.5%
were female, with a median age of 10.5 years (IQR 4-13).
The 62.5% presented with acute hepatitis, 20% had liver
Jailure, a 27.5% with cirrhosis at diagnosis; 75% presented
compatible liver biopsy, and 82.5% were classified as type
1 autoimmune hepatitis. All patients received a steroid plus
immunomodulator; presenting biochemical remission in
75% relapse in the 22.5%. Four of the patients required
liver transplantation. Conclusions. Autoimmune hepatitis
is an infrequent entity, although not negligible, in children
in our environment. A higher prevalence of type I autoim-
mune hepatitis was found. Most patients were female and
presented with symptoms of acute hepatitis at the initial
diagnosis. The characteristics and clinical responses, in this
cohort, are similar to those described in different series in the
world population.

Keywords. Autoimmune hepatitis, children, liver.

Abreviaturas

HAI: Hepatitis autoinmune.

RIC: Rango intercuartilico.

CIE-10: Cédigo internacional de enfermedades.
GIHAI: Grupo internacional de hepatitis autoinmune.
ANA: Anticuerpos antinucleares.

SMA: Anticuerpos antimiisculo liso.

LKM-1: Anticuerpos microsomales de higado y ririon.
ALT: Alanino aminotransferasa.

AST: Aspartato aminotransferasa.

HLA: Antigeno leucocitario humano.

Introduccion

La hepatitis autoinmune (HAI) fue descrita en
1950." Es una hepatopatia inflamatoria progresiva que
se caracteriza por la presencia de inflamacién con in-
filtrado linfoplasmocitario y hepatitis de interfase en la
histologfa hepdtica, asociada a la circulacién de autoan-
ticuerpos y niveles altos de inmunoglobulina G.* Esta
entidad es poco frecuente en nifios.'
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Se clasifica en hepatitis autoinmune tipo I y tipo II,
que se diferencian por la presencia de ciertos autoan-
ticuerpos (anticuerpos antinucleares y antimusculo liso
en la tipo I, y anticuerpos microsomales de higado y
rifdén en la tipo II).> Hay un tercer grupo de pacientes
que se caracteriza, ademds, por el compromiso de la via
biliar, conocido como colangitis esclerosante autoinmu-
ne (antes llamado sindrome overlap), y un dltimo grupo
definido recientemente, en la década de 1990, que co-
rresponde a la hepatitis autoinmune de zovo, descrita
en pacientes con antecedente de trasplante hepitico, en
quienes la indicacién fue debido a otra patologia dife-
rente.*’

Las manifestaciones clinicas son muy variables. Los
pacientes pueden tener un curso clinico agresivo y de-
butar con falla hepdtica fulminante, principalmente en
la HAI tipo II, o bien presentar sintomas inespecificos
hasta debutar con hipertensién portal y cirrosis. El
diagndstico temprano e inicio precoz del manejo inmu-
nosupresor son fundamentales para la remisién, ya que,
si es tratada de forma adecuada, se evita la progresién
de la enfermedad y se previene el desarrollo de compli-
caciones.”

El diagnéstico de HAI es poco comin en los ni-
fios, pero se asocia con una alta morbilidad y morta-
lidad. Las variaciones de raza y etnia han influido en
la presentacién clinica de la HAL® En la mayoria de
los estudios de HAI en nifos, la poblacién es princi-
palmente caucdsica.” En un estudio reciente de HAI
se mostré un mayor riesgo de trasplante temprano
y recurrencia postrasplante en pacientes pedidtricos
afroamericanos.'’ La poblacién colombiana desciende
principalmente de tres grupos raciales (amerindios,
europeos y africanos), lo que da lugar a una conside-
rable diversidad genética.'" Se han realizado estudios
previos de HAI en México, Brasil y Argentina, que
muestran resultados similares a reportes internacio-
nales anteriores, evidenciando una mayor prevalencia
de HAI tipo I y predominio en el sexo femenino.'*"
Sin embargo, son limitados los datos sobre la HAI en
nifios en Colombia.'® La mayor parte de los resultados
obtenidos provienen de poblacién adulta o de los po-
cos estudios en poblacién pedidtrica de otros paises,
pero no se sabe adn si estos hallazgos son equiparables
a los de nuestra poblacién. Por lo tanto, el objeti-
vo del presente estudio es describir las caracteristicas
demogrificas, clinicas, paraclinicas y terapéuticas asi
como los desenlaces de pacientes pedidtricos diagnos-
ticados con HAI en un centro de alta complejidad del
suroccidente colombiano.
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Pacientes y métodos
Disefio del estudio, criterios de inclusién y recolec-
cién de datos

Cali es la tercera ciudad mds grande de Colombia y
cuenta con aproximadamente 2,22 millones de habitan-
tes.® La Fundacién Valle del Lili es un hospital de tercer
nivel, que se encuentra afiliado a la escuela de Medicina de
la universidad Icesi, y funciona como uno de los centros
de referencia del suroccidente colombiano, con una co-
bertura aproximada de diez millones de personas. Cuen-
ta con un servicio de hepatologia pedidtrica que atiende
alrededor de cuatrocientos pacientes con diagnésticos de
patologia hepdtica por afio. Este estudio corresponde a
una investigacion sin riesgo y fue realizado bajo los linea-
mientos de la Declaracién de Helsinki, y aprobado por el
Comité de Etica de la institucién.

Se trata de un estudio descriptivo de una cohorte de
pacientes existente en el registro electrénico de historias
clinicas. Se incluyeron pacientes de 18 afios o menores
con diagndstico de HAI validado por los criterios simpli-
ficados para el diagndstico de HAI del grupo internacio-
nal de HAI (GIHAI) (Tabla 1), atendidos en el servicio

de consulta externa, urgencias y hospitalizacién. Se ex-

Tabla 1. Criterios simplificados para el diagndstico de HAI
del grupo internacional de HAI (GIHAI)

Elevacion de la IgG

IgG superior al limite normal 1 punto
lgG 10 veces superior al limite normal 2 puntos
Autoanticuerpos

ANA 0 SMA > 1:40 1 punto
ANA 0 SMA > 1:80 2 puntos
LKM > 1:40 2 puntos
Histologia hepatica

Compatible con HAI 1 punto
Tipica de HAI 2 puntos
Ausencia de hepatitis viral 2 puntos

ANA: anticuerpos antinucleares; SMA: anticuerpos antimusculo liso;
LKM: anticuerpos microsomales de higado y rifion; 1gG: inmunoglobulina G;
HAI: hepatitis autoinmune.

Puntuacién > 6 = HAI probable.

Puntuacion > 7 = HAI definitiva.

cluyeron los pacientes con uso de drogas intravenosas o
transfusion previa al diagndstico, los que tuvieran menos
de dos visitas de seguimiento clinico y aquellos pacientes
con datos clinicos, bioquimicos e histolégicos incomple-
tos. La recoleccién de la informacidn se realizé mediante
la buisqueda, en el sistema de historia clinica electrénica
del hospital, de los pacientes pedidtricos con diagndstico
correspondiente al cédigo, segtin la clasificacién interna-
cional de enfermedades CIE-10 K754 para hepatitis au-
toinmune. Se hizo el seguimiento de los pacientes hasta
su ultima visita en la institucidén.

Caracteristicas clinicas y diagndstico

Se recolectaron variables demogrificas, clinicas, para-
clinicas, histolégicas y antecedentes clinicos. Se establecié
el tipo de presentacién, al momento del diagndstico, cla-
sificdindolos en asintomdticos (definido como pacientes
con alteracién de pruebas de funcién hepidtica sin sinto-
matologfa asociada), hepatitis aguda (pacientes con sinto-
mas sugestivos tales como fiebre, ictericia, nduseas, dolor
abdominal y un patrén de dafio hepatocelular en para-
clinicos), falla hepdtica aguda (pacientes con sintomas de
hepatitis aguda asociada a coagulopatia o desarrollo de
encefalopatia) y hemorragia (para los pacientes que debu-
taron con sangrado digestivo)."?

Se incluyd, ademds, el resultado de la biopsia hepdtica,
clasificado en no compatible, compatible o tipica, segin
caracteristicas histoldgicas y criterios de GIHAI, analiza-
da por patélogo clinico.

Se realizé la clasificacién del tipo de HAI en tipo
I si presentaba positividad de anticuerpos antinuclea-
res (ANA) y/o anticuerpos antimusculo liso (SMA),
tipo II si habfa positividad de anticuerpos microso-
males de higado y rinén (LKM-1) y seronegativa en
ausencia de anticuerpos.'” Ademds, se determinaron
niveles de inmunoglobulina G y se incluyeron niveles
de transaminasas y pruebas de funcién hepdtica, al
momento del diagndstico y del dltimo seguimiento
de cada paciente.

Tratamiento y desenlaces clinicos

En relacién con el tratamiento, se identificé el ma-
nejo recibido en cada paciente, y se los clasificé en uso
de solo esteroides, esteroides mds inmunomodulador o
solo inmunomodulador. También, se incluyeron pacien-
tes que requirieron trasplante hepdtico como parte del
tratamiento.

Se definié como remisién bioquimica a la reduccién
de los niveles de transaminasas en sangre a niveles nor-
males para la edad, y remisién parcial al descenso de ni-
veles de transaminasas, pero sin llegar a niveles norma-
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les. Se considerd no respuesta al tratamiento en aquellos
pacientes que no lograban disminuir, por lo menos, un
25% los niveles de transaminasas.” > Se describieron, ade-
mads, los eventos adversos relacionados con el tratamiento
instaurado.

Se catalogé como complicaciones la aparicién de ci-
rrosis, hipertensién portal mds vdrices esofdgicas y hemo-
rragia digestiva. Asimismo, se identificaron pacientes que
presentaban recaida, la cual se definié como la elevacién
de transaminasas mds de tres veces el limite superior de
normalidad después de haber logrado remisién con el
tratamiento.?

Andlisis estadistico

Se realizé un andlisis exploratorio de los datos para
verificar y corregir los datos extremos y datos faltantes.
Una vez asegurada la calidad y total digitacién de la base
de datos, se realizé un andlisis univariado para determinar
el comportamiento de las variables numéricas. La norma-
lidad de las variables se determind a través de una prueba
de Shapiro Wilk; aquellas con una p > 0,05 se considera-
ron con distribucién normal y se presentaban con prome-

dios y desviacién estdndar, y aquellas que no eran norma-
les presentaban con medianas y rangos intercuartilicos.

Resultados

Entre el 1° de enero de 2011 y el 31 de diciembre de
2019, se atendieron sesenta pacientes con diagndstico de
hepatitis autoinmune. De ellos, veinte cumplian con los
criterios de exclusién y se realizé el andlisis a los cuarenta
restantes. En la Figura 1, se describe el proceso de seleccién.

En la Tabla 2, se describen las caracteristicas clinicas
y de diagndstico de pacientes con HAIL. La mediana de
edad al diagnéstico fue de 10,5 afios (rango intercuartili-
co [RIC] 4-13), veintitrés pacientes (57,5%) eran de sexo
femenino, siete pacientes (17,5%) tenfan como antece-
dente otra enfermedad autoinmune, dentro de las cuales
se encontrd tiroiditis en dos pacientes y, en los cinco res-
tantes, se encontré lupus eritematoso sistémico (n = 1),
diabetes mellitus tipo I (n = 1), colitis ulcerativa (n = 1),
artritis reumatoide juvenil (n = 1) y nefropatia por IgA
(n = 1). La mediana de seguimiento fue de 30,1 meses

(RIC 11,7-55,3).

Figura 1. Diagrama de seleccion de pacientes con hepatitis autoinmune

Pacientes atendidos, en el servicio de gastrohepatologia pediatrica, con diagndstico
de hepatitis autoinmune CIE-10 K754 en su historia clinica electronica
n=:60

Pacientes excluidos n=20
e Pacientes que no cumplian con

diagnastico de HAI, segun criterios n=14
validados de GIHAI

e Pacientes que solo asistieron

a una primera consulta o sin n=4
seguimiento clinico

e Historia clinica incompleta n=2

Pacientes incluidos en
el analisis
n=40
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Tabla 2. Caracteristicas clinicas, paraclinicas y de diagndstico

Caracteristica Pacientes con HAI,
n=40

Edad al diagnostico (afios), mediana (RIC) 10,5 (4 -13)

Sexo femenino, n (%) 23 (57,5)

Tiempo de seguimiento (meses), mediana (RIC) 30,1 (11,7 - 55,3)

Antecedente enfermedad autoinmune, n (%) 7(17,5)

Presentacion, n (%)

Asintomatica 6 (15)

Hepatitis aguda 25 (62,5)

Falla hepética 8 (20)

Hemorragia 12,5

Biopsia hepatica, n (%)

No compatible 1(2,5)

Compatible 30 (75)

Tipica 9(22,5)

Inmunidad, n (%)

ANA'y SMA (+) 19 (47,5)

ANA (+) 10 (25,0)

SMA (+) 4(10,0)

LKM (+) 2 (5,0)

19G (+) 13 (32,5)

Clasificacion por tipo, n (%)

HAI Tipo | 33(82,5)

HAI Tipo Il 2(5,0)

HAI Seronegativa 5(12,5)

Respuesta clinica, n (%)

Bioquimica total 30 (75,0)

Parcial 10 (25,0)

Paraclinicos iniciales y postratamiento, mediana (RIC)
ALT inicial (U/L) 551 (10-1631)

ALT postratamiento (U/L) 25 (13-61)

AST inicial (U/L) 502 (210-1600)
AST postratamiento (U/L) 28 (25-50)
Bilirrubina total (mg/dL) 2,8(1,11-6,7)
Bilirrubina directa (mg/dL) 1,9(0,5-5,8)

GGT (mg/dL) 116 (63 - 180)
INR (segundos) 1,16 (1,04 - 1,44)
Complicaciones, n (%) 25 (62,5)

Cirrosis 11(27,5)
Hipertension portal y varices 10 (25,0)
Hemorragia digestiva 4 (10)

Recaida, n (%) 9(22,5)

ANA: anticuerpos antinucleares; SMA: anticuerpos antimusculo liso;
LKM: anticuerpos microsomales de higado y rifon; 1gG: inmunoglobulina G;
HAI: hepatitis autoinmune; ALT: alanino aminotransferasa; AST: aspartato
aminotransferasa; GGT: gamma glutamil transferasa.

Caracteristicas clinicas y diagnéstico

Veinticinco pacientes (62,5%) debutaron con hepati-
tis aguda y ocho pacientes (20%) con falla hepdtica, seis
pacientes (15%) fueron asintomdticos y fueron detecta-
dos, en su mayorfa, por pruebas de funcién hepdtica reali-
zadas de rutina. Un paciente, en esta cohorte, debuté con
sangrado digestivo superior secundario a varices esofdgi-
cas por hipertensién portal. A todos los pacientes se les
realizé biopsia hepdtica: treinta (75%) tuvieron hallazgos
histolégicos de HAI compatible, y nueve (22,5%) HAI
tipica. Un paciente no tuvo hallazgos histolégicos compa-
tibles con HAI, pero fue manejado bajo este diagndstico
por hallazgos clinicos y analiticos, cumpliendo con los
criterios GIHAL

Treinta y cinco pacientes (87,5%) presentaron an-
ticuerpos positivos, donde diez pacientes (25%) tenfan
ANAS positivos, cuatro pacientes (10%) SMA positivos
y diecinueve pacientes (47,5%) presentaron positividad
tanto de ANAS como de SMA. Solo dos pacientes (5%)
tenfan LKM-1 positivos, lo que se correlaciona con el tipo
de presentacién de HAL Treinta y tres pacientes (82,5%)
se clasificaron como HAI tipo I, cinco pacientes (12,5%)
correspondian a HAI seronegativa, y dos pacientes (5%)
a HAI tipo II (Tabla 2).

La mediana de alanino aminotransferasa (ALT) ini-
cial fue de 551 U/L (RIC 10-1631), y postratamiento
de 25 U/L (RIC 13-61). Para el aspartato aminotrans-
ferasa (AST), la mediana inicial fue de 502 U/L (RIC
210-1600) y postratamiento de 28 U/L (RIC 25-50),
encontrando una mayor diferencia en los pacientes que
presentaron remisién bioquimica en relacién con los pa-
cientes con remisién parcial. Estos resultados se encuen-
tran en la Figura 2.

Tratamiento y desenlaces clinicos

Al momento del diagndstico, todos los pacientes re-
cibieron manejo con esteroides (prednisolona) mds in-
munomodulador, treinta y seis pacientes (90%) fueron
tratados con azatriopina, y los cuatro restantes (10%) con
micofenolato mofetil (dos pacientes debido a la presencia
de aplasia medular concomitante al momento del diag-
néstico y los otros dos por falla hepdtica fulminante, que
requirié trasplante hepdtico en la primera semana).

Treinta pacientes (75%) alcanzaron remisién bioqui-
mica total y diez pacientes (25%) llegaron a remisién par-
cial. Nueve pacientes (22,55%) presentaron recaida de la
enfermedad: tres fueron por abandono del tratamiento,
dos ocurrieron posterior a la disminucién de la dosis in-
munosupresora, en uno se documenté infeccién por virus
de Ebstein Barr, y en los tres restantes no se logré deter-
minar claramente la causa de recaida.
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Figura 2. Niveles de AST y ALT iniciales y postratamiento
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Se muestran los niveles de AST (aspartato aminotransferasa) y ALT (alanino aminotransferasa) iniciales y postratamiento, segun el grupo de respuesta clinica
al tratamiento: pacientes con respuesta parcial y pacientes con respuesta bioguimica completa.

Tanto en los pacientes que abandonaron el trata-
miento como en aquellos en los que habfa disminuido la
dosis inmunosupresora, se inicié el mismo esquema que
tenfan previamente, logrando asi una adecuada respues-
ta, a excepcion de un paciente del grupo de abandono
del tratamiento (que venfa en manejo con azatriopina +
prednisolona), quien requirié cambio a segunda linea de
tratamiento con micofenolato mofetil + prednisolona. En
el resto de los pacientes, se ajusté la inmunosupresién,
con mejoria clinica.

Entre los pacientes que recibfan manejo inmunomodu-
lador con azatriopina, se evidenciaron efectos adversos en
ocho pacientes (20%); de los cuales seis presentaron cito-
penias (leucopenia, anemia y trombocitopenia), uno dolor
abdominal y vémito, y el restante presentd alopecia. En
todos ellos, se cambié el esquema a micofenolato mofetil.

Cuatro pacientes (10%) requirieron trasplante hepdti-
co, todos con diagnéstico de HAI tipo I, dos de los pacien-
tes debutaron con falla hepdtica fulminante requiriendo
trasplante inicial, los otros dos requirieron trasplante a
los 9 meses y 4 afios posteriores al diagndstico, debido a
hipertensién portal refractaria al manejo endoscdpico. De
los pacientes trasplantados hubo disfuncién del injerto en
tres de ellos, a los 7, 8 y 36 meses postrasplante, respecti-
vamente. Solo en uno de ellos hubo recurrencia de la en-
fermedad, que se manejé ajustando la inmunosupresién.
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Otros dos pacientes se encuentran, en el momento, en
protocolo de trasplante, ambos también con diagndstico
de HAI tipo I y complicaciones secundarias de cirrosis e
hipertensién portal.

Dentro de las complicaciones presentadas en esta
cohorte de pacientes, se documentd cirrosis en once pa-
cientes (27,5%), hipertensién portal y vdrices esofdgicas
en diez pacientes (25%), y de estos, cuatro presentaron
episodios de sangrado digestivo. Ninguno de nuestros pa-
cientes fallecid.

Discusién

La HAI es una entidad poco frecuente en la edad pe-
didtrica, aunque no despreciable en nuestro medio. Son
pocos los datos epidemiolégicos que tenemos sobre esta
poblacién y muchos de los conocimientos que se tienen
son derivados de estudios en adultos. Este estudio se pre-
senta como una de las primeras cohortes de pacientes pe-
didtricos con HAI publicado en Colombia.

Se evidencié un predominio de HAI tipo I (82,5%),
al igual que una mayor prevalencia en el sexo femenino
(57,5%). Estos hallazgos son similares a lo reportado en
diferentes publicaciones a nivel mundial. Costaguta e 4.
describen una serie de pacientes pedidtricos en la Argenti-
na donde el 90% se presenta como HAI tipo I, con mayor
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prevalencia en mujeres.” Esto coincide con los hallazgos
encontrados por Porta ez al. en la mayor cohorte de pa-
cientes reportada en Brasil (y también para toda Latino-
américa), con una muestra de 828 pacientes, donde el
89,6% se clasificaron como HAI tipo Iy fue predominan-
te en el sexo femenino.'” Vale la pena destacar que estos
hallazgos no son solo equiparables a los datos presentados
en cohortes latinoamericanas, sino que también coinci-
den con lo reportado en la literatura mundial, como se
evidencia en la serie mds grande de pacientes asidticos con
HAI descrita por Lee Way ez al., donde un 59% de los
pacientes correspondian al sexo femenino y la mayorfa se
presentaron como HAI tipo I, en un 56%."" Sin embar-
go, dicho porcentaje es significativamente menor que los
descritos anteriormente.

La literatura reporta un predominio de HAI en la po-
blacién de raza blanca y origen caucdsico, pero es claro
que hay afectacién de pacientes de raza mestiza, la cual
predomina en Colombia y el resto de Latinoamérica. Se
han reportado diferentes polimorfismos del antigeno leu-
cocitario humano (HLA), en el que se identifican el HLA
DQ2 y DR52 como factores de riesgo para el desarro-
llo de HAI en poblacién latinoamericana y HLA DR3
y DQ2 en poblacién europea y asidtica.'” Asimismo, se
ha determinado que la presencia de estos polimorfismos
determina en parte la presentacién clinica y el compor-
tamiento, explicando asf la variabilidad entre los pacien-
tes.'? Serfa importante contar con estos estudios en nues-
tra poblacién y poder comparar estos hallazgos.

La HAI tiene un espectro amplio de presentacién, que
va desde el paciente asintomdtico hasta el que debuta con
falla hepdtica fulminante.® En nuestro estudio, el 62,5%
de los pacientes se presentaron con sintomas de hepatitis
aguda, hallazgo que concuerda con lo descrito por la lite-
ratura a nivel mundial.” '

Se describid asociacién con otras enfermedades autoin-
munes, como lupus eritematoso sistémico, tiroiditis, dia-
betes mellitus tipo 1 y colitis ulcerativa, las cuales fueron
también descritas por Porta ez al.'* y Costaguta ez al’ En
nuestra cohorte, se evidenciaron otras entidades asociadas,
como artritis reumatoide juvenil y nefropatia por IgA.

El tratamiento suministrado a todos los pacientes si-
gue el lineamiento de las gufas internacionales de HAL"’
Un 10% de los pacientes requirié trasplante hepdtico, lo
cual es concordante con lo descrito en la literatura.?’>
En la mayoria de los pacientes (75%), se alcanzé remisién
bioquimica total, cifra muy similar a lo encontrado en
la cohorte mds grande de pacientes con HAI en Brasil,
donde presentaron remisién bioquimica un 76,2%.""
Se present6 una tasa de recaida del 22,5%, porcentaje
mucho menor en relacién con lo reportado en la gran

mayorfa de los estudios."** En nuestra serie, no se pre-
senté mortalidad.

Es claro que un diagnéstico tardio y un retraso en el
tratamiento son factores de riesgo para complicaciones
y peores desenlaces clinicos en estos pacientes. Influyen,
ademds, factores sociales, que pudieron ser reconocidos
en esta cohorte, tales como la mala adherencia al trata-
miento, que se identificé como causa clara de recaida, y
disfuncién del injerto en pacientes trasplantados, lo cual
se evidencia también en otros reportes.'> > 1

Dentro de las complicaciones descritas, se encontrd
cirrosis en un 27,5% de los pacientes, dato que concuerda
con las series latinoamericanas de la Argentina y Brasil,
que describen un 23% y un 22,4%, respectivamente,'® °
pero difiere de los hallazgos reportados en otros continen-
tes, como lo descrito por Gregorio ez al. en Inglaterra y
Saadah ez al. en Australia, donde se reporta hasta un 69%
de prevalencia para cirrosis.”> **

En esta cohorte, se presentd recaida en un 22,5% de los
pacientes, porcentaje menor en relacién con lo reportado
en la literatura,' ? identificindose la falta de adherencia
como una de las causas, también descrita previamente.'*
Esto debe conducirnos a implementar un mayor acom-
pafamiento y seguimiento de los pacientes en los cuales
se identifique algin factor de riesgo para el abandono del
tratamiento, o que por su condicién social pudiera presen-
tarse. Se encontrd también recaida en tres pacientes, en los
cuales no se logré identificar una causa clara, atribuyendo
una activacién como tal de su enfermedad.

Limitaciones y fortalezas

En este estudio se presentan varias limitaciones, y su
interpretacion debe ser contemplada teniendo en cuenta
que se trata de un estudio realizado en un solo centro de
referencia de enfermedades hepdticas y que, al tratarse de
un estudio retrospectivo, la recoleccién de datos se limita
a los datos existentes en la historia clinica. No obstante,
este estudio tiene fortalezas. Es el estudio mds grande rea-
lizado en el pais sobre HAL lo que permite conocer mds
a fondo los desenlaces clinicos de estos pacientes a nivel
local, por lo que ayuda a tomar decisiones mds dirigidas
para garantizar mejores resultados. Son necesarios los es-
tudios multicéntricos para evaluar esta patologia y obte-
ner resultados extrapolables a otros grupos poblacionales.

Conclusion

La HAI es una entidad poco frecuente en la edad pe-
didtrica, pero no es despreciable en nuestro medio. Se en-
contré una mayor prevalencia de HAI tipo I, la mayoria
de los pacientes debuté con sintomatologfa de hepatitis
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aguda y un mayor porcentaje de la poblacién era de sexo
femenino. Se evidencié que las caracteristicas y la respues-
ta clinica manifestadas, en esta cohorte de pacientes, son
similares a las descritas en las distintas series en la pobla-
cién a nivel mundial.
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