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Introduccion

Las enfermedades hepaticas autoinmunes en la edad pediatrica representan un grupo de enfermedades de
mecanismo incierto y con caracteristicas inflamatorias progresivas que engloba un amplio espectro clinico. Se
denomina sindrome de solapamiento o colangitis esclerosante autoinmune (CEA) a la enfermedad que engloba la
colangitis esclerosante primaria (CEP) y la hepatitis autoinmune (HAI). En la actualidad, aun existe controversia
acerca de si los sindromes de solapamiento son entidades diferentes o comparten mecanismos fisiopatologicos
comunes que justifiquen su coexistencia.

Caso clinico

Paciente varon de 12 anos de origen senegalés,
adoptado al mes de vida (sin antecedentes familiares
conocidos), que en el contexto de cuadro febril
prolongado y dolor abdominal se detecta una
hipertransaminasemia sin colestasis.

En la historia clinica destaca dolor abdominal
recurrente desde hace 3 anos, prurito generalizado
intermitente y pérdida de peso voluntaria de 17 kg en
el ultimo ano. No describe en ninguin momento
alteraciones del transito intestinal.

Pruebas complementarias:

" Ecografia abdominal: datos sugerentes de
colangitis esclerosante, que es confirmada en el
estudio con colangioRNM (imagen 1, imagen 2).
Estudio de inmunidad: positividad de cANCA vy
aumento de IgG a expensas de IgG1.

= Colonoscopia: aftas en todo el colon, con ileon
macroscopicamente normal. La histologia
confirma el diagnostico de colitis ulcerosa
asociada (distorsion arquitectural con abscesos
cripticos y ausencia de granulomas).

Biopsia hepatica: histologia tipica de hepatitis
autoinmune.

Tras tener todos estos datos, y una vez descartadas
otras causas de hepatopatia, se aplico los criterios de
Mieli-Vergani G, et al. de 2018 y se establecio el
diagndstico de sindrome de solapamiento.
Actualmente se encuentra en tratamiento con
Azatioprina a 1 mg/kg/dia, corticoides a 1 mg/kg/dia y
acido ursodesoxicdlico a 15 mg/kg/d con disminucion
de los niveles de transaminasas en controles analiticos.

Imagen 2

* El sindrome de solapamiento es mas frecuente en la poblacion pediatrica y es importante conocerlo y buscarlo
de forma activa en pacientes con HAI, CEP y/o Ell (que presenten disfuncion hepatica), ya que su pronostico es
peor, con mayores tasas de cirrosis y necesidad de trasplante hepatico.

* La falta de estandarizacion en definiciones, criterios diagnosticos y manejo clinico, hacen de esta patologia un
reto, tanto para su diagnostico como para su tratamiento. Hacen falta definiciones estandarizadas que permitan
su estudio en ensayos clinicos controlados.




