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HEPATITIS ALOINMUNE FETAL; UN DESAFIO DIAGNOSTICO

Font Roset, Maria,; Ferrer Mileo, Cristina;, Hernandez Pérez, Susana; Tripodi, Cinzia, Bolea Muguruza, Gabriela.
Servicio de Neonatologia del Hospital Universitario Vall d’Hebron, Barcelona (Espana).

INTRODUCCION

La enfermedad hepatica aloinmune gestacional (GALD, por sus siglas en ingles) supone un proceso patologico que causa lesion hepatica fetal
grave, y se caracteriza por acumulo intra y extrahepatico de hierro. Precisa un tratamiento urgente, ya que su evolucion es rapida, irreversible y

fatal.

Ferroportina (trasporte de hierro a los tejidos)

Anticuerpo materno (blogueo de la hepcidina)

)

Hepeidina (bloqueo de la terroportina) ") SOBRECARGA FERRICA FETAL Y NEONATAL
' MACROFAGO
La presencia de hierro en glandula salival (biopsia de mucosa oral) constituye el
La dificultad diagnostica de esta entidad diagndstico de certeza. Sin embargo, Unicamente en un 60% de casos la biopsia
supone un reto asistencial resultara diagnostica. La RMN es una alternativa, que permite detectar acumulo de

hierro en higado y otros organos afectados con frecuencia (pancreas, corazon...).

En ocasiones, ni la biopsia de mucosa ni la RMN nos permitiran llegar al diagnostico, y podremos considerar la realizacion
de una biopsia hepatica para la tincion C5b-9

RESUMEN DEL CASO

1 Reciéen nacido prematuro de 33 semanas de edad gestacional trasladado a nuestro centro a los 6 dias de vida por cuadro de fallo hepatico
agudo.

Ingresado en hospital emisor durante los primeros dias; refieren ictericia no isoinmune que preciso tratamiento con fototerapia simple.

A los 6 dias, en contexto de un cuadro brusco de cianosis, ausencia de esfuerzo respiratorio y epistaxis, se extrae control analitico que pone
de manifiesto coagulopatia, trombopenia, colestasis, hipoalbuminemia e hiperferritinemia.
1 Se traslada a nuestra unidad, y ante la sospecha de GALD, se realiza exanguinotransfusion (doble de la volemia) e inicio posterior de

inmunoglobulinas.

O En la biopsia de mucosa yugal no se observa contenido férrico, y en RMN hepatica tampoco se objetiva sobrecarga férrica. La RMN
cerebral muestra alteracion de senal de ambos palidos sugestivo de kernicterus, junto con lesiones relacionadas con encefalopatia
hipoglucemica y leucoencefalopatia hipoxico- isquémica.En la resonancia abdominal destaca disminucion de masa hepatica.
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Ante el mal pronostico vital, se decide la adecuacion del esfuerzo terapeutico.

La autopsia clinica evidencio presencia de siderosis hepatica junto con deposito extrahepatico de hierro en multiples organos que
confirman el diagnéstico de GALD.
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COMENTARIOS

Presentamos el caso de una entidad potencialmente grave, que pone de manifiesto la importancia de una sospecha diagnostica
precoz e instauracion de un tratamiento eficaz. Las implicaciones medicas del desconocimiento generalizado de esta entidad
constituyen un importante problema sanitario, ya que estos pacientes se derivan de forma tardia a centros especializados. La
dificultad diagnostica radica en el bajo valor predictivo negativo de las pruebas no invasivas. La ausencia de un tratamiento
precoz, deriva a menudo en un fallo hepatico irreversible.



