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»* La hepatitis autoinmune (HAI) es una entidad de base inflamatoria por alteracién de la inmunorregulacion, y con una expresividad clinica
muy heterogénea que va desde formas asintomaticas a cuadro de fracaso hepatico agudo.

** Es mas frecuente en el sexo femenino. Se debe sospechar en un nifio con sintomas agudos o cronicos de hepatitis en ausencia de otras
etiologias, especialmente, si en él o en sus familiares coexisten enfermedades autoinmunes.

** El diagnodstico de HAI se fundamenta en alteraciones analiticas, tales como hipertransaminasemia, hipergammaglobulinemia y la
positividad de los anticuerpos, que lo clasifican en tipo | o tipo Il, y se confirma por estudio histolégico.

Nina de 9 anos que acude a la consulta de Digestivo Infantil derivado desde el Centro de Salud para estudio de
hipertransaminasemia cronica.

Diagndstico diferencial inicial:
» Hepatitits infecciosa
» Déficit del alfa-1-antitripsina (A1AT)
» Enfermedad de Wilson
» Hepatitis autoinmune

A la exploracion fisica destacaba:

» Hepatoesplenomegalia scriba agui I3
» NO signos de circulacion colateral

Pruebas de laboratorio: \ Pruebas de imagen e histoldgicas:
» Hipertransaminasemia (AST 348 U/L, ALT 665 U/L) » ECO abdominal: hepatoesplenomegalia
» Anticuerpos anti-LC1 + e hipergammaglobulinemia » Biopsia hepatica: hepatitis cronica periportal
» Serologias infecciosas negativas compatible con HAI.
» Ferroxidasa normal » Endoscopia + Biopsia: Atrofia vellositaria
» Glucosaminglicanos (GAG) en orina normales subtotal, compatible con E. celiaca (Marsh 3b)
» IgA antitransglutaminasa + (>10 veces valor normal

\ en dos determinaciones) y Ac. antiendomisio +
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: +* La HAI es una enfermedad responsable de la destruccién progresiva del parénquima hepatico que puede evolucionar hacia cirrosis e
insuficiencia hepatica.
: +» La presencia de patologia autoinmune en la familia o en el pacientes es un factor de riesgo para HAI

: ++ E|l tratamiento convencional consiste en la combinacion de corticoide y azatioprina. El micofenolato puede resultar util para conseguir la
remision de la enfermedad en ninos con refractariedad al tratamiento convencional y, en casos de intolerancia a azatioprina.
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