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RESUMEN

Introduccién: La hepatitis autoinmune (HAI) es una enfermedad inmunome-
diada, progresiva inflamatoria, necrotizante y fibrética. Poco frecuente, cuya
presentacion varia desde sintomas leves hasta cirrosis e insuficiencia hepatica
aguda (IHA), siendo importante diferenciar de hepatitis virales. Caso Clinico:
Escolar masculino de 8 afios, consulta en extrasistema por ictericia de 4 me-
ses de evolucién asociado a compromiso del estado general, multiples hema-
tomas en miembros inferiores, coluria y acolia. Se solicitan examenes: Bilirru-
bina total 4.6Img/dL, Bilirrubina directa 3.88mg/dL, GOT 950,GPT 811,GGT
97.8, INR 1,26, PCR 9.8, Hemoglobina 11.7gr/dL, Leucocitos: 8.200, 54% Lin-
focitos, Plaguetas 209.000, VHS:93. Es referido a Urgencias (Hospital de
Coquimbo), siendo hospitalizado en pediatria por sospecha de hepatitis. Eco-
tomografia abdominal informa: Higado tamarfio normal, sin lesiones focales.
Bazo 13cm. Posteriormente presenta INR 1.32, requiriendo vitamina K para
normalizar INR. Posteriormente, estudio seroldgico revela: Virus hepatitisA(-),
Virus hepatitisB y C(-), Ebstein-Barr(+) IgVCA>50. Anticuerpo Antimusculo
Liso(ASMA)(+) titulo 1/640, Niveles 1gG3593mg/dL(++),AntiLMKI(-). Alfalanti-
tripsina 154mg/dL(normal 88-174). Se diagnostica HAI tipo 1, iniciando trata-
miento con azatriopina y prednisona, con mejoria Clinica, decidiendose egre-
so. Posteriormente, se realiza biopsia hepética en Hospital Roberto del Rio,
confirmando diagnéstico. Discusién: La HAI es un diagnéstico diferencial im-
portante en pacientes con sospecha de hepatitis. Pese presentar baja inciden-
cia, debe tenerse alta sospecha en pacientes pediatricos, ya que la progresién
es hacia la cirrosis o IHA, siendo el tratamiento temprano crucial para cambiar
curso de enfermedad.

PALABRAS CLAVE: Hepatitis Autoinmune, Ictericia, Sindrome Ictérico,
hepatitis
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ABSTRACT

Introduction: Autoimmune hepatitis (AH) is an immune-mediated, progressive inflammatory, necrotizing and fibro-
tic disease. Uncommon, whose presentation varies from mild symptoms to cirrhosis and acute liver failure (ALF),
being important to differentiate from viral hepatitis. Clinical case: 8-year-old male schoolboy, consultation in ex-
trasystem for jaundice of 4 months of evolution associated with compromise of the general state, multiple hema-
tomas in lower limbs, coluria and acholia. Tests are requested: Total Bilirubin 4.61mg / dL, Direct Bilirubin 3.88mg /
dL, GOT 950, GPT 81, GGT 97.8, INR 1.26, CRP 9.8, Hemoglobin 11.7gr / dL, Leukocytes: 8,200, 54%
Lymphocytes, Platelets 209.000, VHS: 93. He is referred to the Emergency Department (Hospital de Coquimbo),
being hospitalized in pediatrics for suspected hepatitis. Abdominal CT scan reports: Liver normal size, without focal
lesions. Spleen 13cm. Subsequently, it presents INR 1.32, requiring vitamin K to normalize INR. Subsequently, a
serological study reveals: HepatitisA virus (-), Hepatitis B and C virus (-), Ebstein-Barr (+) IgVCA> 50. Smooth Anti-
Muscle Antibody (ASMA) (+) titer 1/640, IgG levels 3593mg / dL (++), AntiLMKI (). Alphalantitrypsin 154mg / dL
(normal 88-174). Type 1 HAIl was diagnosed, starting treatment with azatrioprine and prednisone, with clinical im-
provement, deciding to discharge. Subsequently, a liver biopsy was performed at Hospital Roberto del Rio, confir-
ming the diagnosis. Discussion: HAl is an important differential diagnosis in patients with suspected hepatitis. Des-
pite having a low incidence, there should be high suspicion in pediatric patients, since the progression is towards
cirrhosis or ALI, with early treatment being crucial to change the course of the disease.
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matoria inmunomediada, caracterizada por la inflama-

cién del parénguima hepatico secundario a una res-
puesta inmunomediada (1). La generacién de anticuer-
pos por linfocitos T CD4 y CD8 como respuesta inmuni-
taria secundaria a la exposicion a desencadenantes am-
bientales en un hospedero genéticamente susceptible,
gatillaria la enfermedad. La patologia tiene un curso pro-
gresivo inflamatorio, necrotizante y finalmente fibrotica.

El grupo internacional de hepatitis autoinmune (IAIHG)
defini6 un sistema para diagnosticar adultos que rapida-
mente se implementd en pediatria (2). La incidencia de
AH1 se estima en 0.1-1.9 por 100.00 al afio. La prevalen-
cia de HAI 2 es de 2-17 por 100.00 nifos, afectando con
mayor frecuencia mujeres a hombres (4:1). La mayor
tasa de incidencia es entre personas de 10-30 afos,
siendo la edad promedio de diagndstico 12.9 afios.

La HAI 1 afecta a personas de todas las edades, presen-
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Cerca de un 40% de los pacientes presenta clinica simi-
lar a una enfermedad por hepatitis aguda viral, tales
como fatiga, nduseas, vomitos, ictericia, coluria, acolia,
fiebre y prurito (4). Pese a ser una enfermedad rara y
poco frecuente en la infancia, siempre debe tenerse en
cuenta como diagnéstico diferencial de una hepatitis
debido a la gravedad de la HAl y de la progresién hacia
cirrosis o insuficiencia hepética aguda sin intervencion
(5). La sospecha clinica debe ser aiin més fuerte en
cualquier nifio diagnosticado con hepatitis aguda sin
una etiologia identificable y/o que no se resuelve luego
de 4-6 semanas.

Previo al desarrollo de la terapia inmunosupresora, cerca
del 40% de los pacientes con enfermedad severa no
sobreviven mas alld de 6 meses desde el momento
diagndstico.
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Se trata de escolar masculino de 8 afos, con antece-
dente de varicela octubre 2019. Consulta por ictericia de
4 meses de evolucion, asociado astenia e hiporexia. En
los Ultimos 2 meses aparecieron hematomas en miem-
bros inferiores, coluria y acolia. El 8/1/2020 consulta a
pediatra en extrasistema, solicitando exdmenes de la-
boratorio, destacando: Bilirrubina total 4.61 mg/dl, Bili-
rrubina Directa 3.88 mg/dl , Transaminasas: GOT 950
Ul/L, GPT 81 UI/L, GGT 97.8 Ul/L, TP 21,3 seg, TTPK 39
seg, PCR 9.8 mg/dl, Hb 11.7 gr/dL, Hto 36.5%, Recuento
glébulo blancos: 8.200 células/ dL, Segmentados 37%
linfocitos 54% , Monocitos 6%, Plaquetas 209.000,
Velocidad Hematica Sedimentacion: 93. Es derivado a
Urgencias del Hospital San Pablo de Coquimbo, siendo
hospitalizado en el servicio de pediatria del mismo hos-
pital para su estudio, dado sospecha de hepatitis.

Se evidencian multiples telangiectasias, palma hepati-
ca, Higado palpable 2 cm bajo el reborde costal a nivel
de la linea media, atencién fluctuante sin ictericia y mul-
tiples equimosis, mayores en miembros inferiores, du-
rante la atencion en el servicio de urgencias.

Se solicita ecotomografia abdominal: Higado de tamario
y forma normal, sin lesiones focales. Bazo aumentado
de tamario 13 cm. Presenta alza de INR (hasta 1.32) que
requiere administracién de vitamina K en dos oportuni-
dades, para lograr INR de 1.16.

Se solicita estudio serolégico para Virus hepatitis A
(VHA) negativa, Virus hepatitis (VHB) negativa, Virus
hepatitis C (VHC) negativa, Serologia Virus Ebstein Barr
(VEB) resultando positiva Ig VCA >50. Se solicitan anti-
cuerpos: AMA (+) titulo 1/640, Niveles de IgG 3593 mg/
dL (++),LMK1 negativo. Alfa 1 antitripsina 154 mg/dL (VN
88-174). Se diagnostica Hepatitis autoinmune tipo 1,
iniciando tratamiento con azatioprina y prednisona. Se
deriva paciente a Hospital Roberto del Rio, Santiago, en
donde se realiza biopsia hepatica (11/02/20) resultando
Hepatitis crénica de interfase y lobulillar, con signos de
leve actividad sin fibrosis.

El paciente se mantiene estable, permaneciendo con
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terapia inmunosupresora, en control y seguimiento en
policlinico de gastroenterologia infantil.

DISCUSION

La HAI constituye un diagnostico diferencial importante
en el paciente con hepatitis. Se presenta un caso poco
frecuente (6) de un paciente con sindrome ictérico en el
cual se plantea inicialmente una hepatitis.La principal
forma de presentaciéon de HAI en la infancia es similar a
una hepatitis viral (7). La primera serologia en ser recibi-
da fue para VHA, VHB y VHC, resultando todas negati-
vas, junto a la serologia para VEB, que result6 positiva
para IgG VCA. Este resultado en la serologia fue un fac-
tor confundente, dado lo larvado de la clinica del pacien-
te, se penso que el cuadro podria explicarse por la expo-
sicién previa a VEB. Cabe destacar, que el paciente no
contaba con antecedentes familiares de otras enferme-
dades autoinmunes en su familia.

Posteriormente, al recibir resto de serologia, se confirma
la sospecha de HAI tipo 1, dado positividad de AMA y
Niveles de IgG elevados. Esto contrasta con lo reporta-
do en la literatura, ya que la HAI 2 es mas frecuente en
la infancia. Finalmente, el diagnéstico fue corroborado
con el resultado de la histologia realizado en Santiago.

Pese a que la enfermedad es inhabitual, debe mante-
nerse alta sospecha en pacientes pediatricos con cua-
dros compatibles con hepatitis, ya que progresién natu-
ral de la enfermedad es hacia la cirrosis o IHA, siendo el
tratamiento temprano crucial para cambiar el curso de
enfermedad (8).
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