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          RESUMEN
Se presenta el caso de una niña de 11 años con ictericia y hepatomegalia de evolución prolongada. La paciente fue remitida al Instituto de Gastroenterología donde se le realizan pruebas de antígenos antinucleares positivos. Se le está aplicando tratamiento con prednisolona y azatioprina y de esta forma mejora su evolución. Actualmente la paciente está asintomática y las pruebas funcionales hepáticas arrojan resultados normales.
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INTRODUCCION
  La hepatitis autoinmunitaria (HAI) es un proceso inflamatorio continuado del hígado que se manifiesta por incremento de la concentración sérica de aminotransaminasas y de autoanticuerpos antihepáticos. Su gravedad es variable y oscila entre signos bioquímicos de disfunción hepática, estigmas de hepatopatía crónica e insuficiencia hepática.1
  La patogenia radica en una reacción inmune para autoantígenos hepatocelulares. En este proceso está involucrado un trastorno inmunorregulador (descontrol de las células T, supresoras CD4 y CD8). La respuesta al tratamiento inmunosupresor corrobora la patogenia autoinmune.2
  Se observa principalmente en niños menores de 12 años y afecta 3 veces más a las niñas que a los niños.
  Las manifestaciones clínicas y evolución de la hepatitis autoinmunitaria fluctúan mucho. Los signos y síntomas iniciales son muy variados y pueden ser desde nulos en un gran número de pacientes hasta agudos e incluso fulminantes. En el 25–30 % de los pacientes, la enfermedad puede remedar una hepatitis vírica aguda. En la mayoría de los casos, el comienzo es insidioso. 
  El paciente puede permanecer asintomático o sufrir fatiga, malestar general, cambios conductuales, anorexia y amenorrea. Estos síntomas pueden presentarse, en algunas ocasiones, durante varios meses antes de que se reconozcan la ictericia o los estigmas de hepatopatía crónica (acropaquías, telangiectasias en araña y hepatoesplenomegalia). Las manifestaciones extrahepáticas comprenden artritis, vasculitis, nefritis, tiroiditis, anemia Coombs positiva y exantema. Los rasgos clínicos iniciales de algunos pacientes reflejan cirrosis (ascitis, várices esofágicas sangrantes o encefalopatía hepática).
  Se observa a menudo ictericia de leve a moderada, el hígado suele doler a la palpación y presentar ligero aumento de tamaño.1-3
  Datos de laboratorio:
Aumento moderado de transaminasa glutámico pirúvica (TGP) menos de 1 000 UI/l
Niveles de gammaglobulina sérica aumentada.
Albúmina disminuida.
Tiempo de protrombina prolongado
Anticuerpos no específicos aumentados (antiactina, antinucleares y antimitocondriales).
Anticuerpos antimicrosomales de hígado-riñón aumentados.

  Anatomía patológica:

Microscópicamente (laparoscopia): Atrofia o colapso del parénquima hepático.

Microscópicamente (biopsia hepática):

- Necrosis erosiva (“piece meal necrosis”)
- Infiltrado inflamatorio portal a base de linfocitos y células plasmáticas.

  Clasificación:

La HAI comprende dos tipos:

- HAI tipo 1: Forma clásica o lupoide, más frecuente, con presencia de anticuerpos antinucleares (ANA) y antimúsculo liso (SMA) a títulos mayor 1/40.
- HAI tipo 2: De peor pronóstico, aumento anticuerpo antimicrosomas hígado-riñón (anti-LKM).
  Objetivos del tratamiento:

- Modificar la evolución de la enfermedad.
- Aliviar los síntomas.

- Mejorar las alteraciones bioquímicas.

- Reducir la inflamación y la fibrosis.

- Prevenir la evolución a cirrosis.

- Disminuir la mortalidad.
a) Tratamiento inmunosupresor: 
- Prednisolona de 1 - 2 mg/kg/día
- Azatioprina de 0.5 - 2 mg/kg/día
- Ciclosporina (si no responde al tratamiento anterior).

b) Trasplante hepático: En caso de fallo hepático agudo o subagudo, cirrosis con insuficiencia hepática y pacientes que no responden al tratamiento médico.4,5
INFORME DEL CASO
Paciente de 11 años de edad del sexo femenino que se presenta con ictericia ligera, dispepsia, distensión abdominal ligera y hepatomegalia de 2-3 cm. 
  Se le realizan las siguientes investigaciones:
Pigmentos biliares en orina: Positivos.
Transaminasa glutámico pirúvica (TGP) (14 enero 2002): 230 UI

                                                             (13 febrero 2002): 67 UI
Antígeno de superficie (HBsAg): Negativo.
Hemograma completo y eritrosedimentación: Normal.
Impresión diagnóstica (ID): Hepatitis virus A bifásica.
DISCUSION DEL CASO
  Se realiza la discusión colectiva del caso porque mantenía los signos clínicos anteriormente planteados. Además de aparición de coluria. Se realizaron nuevas pruebas con los siguientes resultados:
TGP (26 febrero 2002): 420 UI 

       (8 agosto 2002): 41 UI

Bilirrubina total: 131.6 mmol/l  

Bilirrubina directa: 97.7 mmol/l
Ultrasonido abdominal: Hepatomegalia, vesícula con pequeña cantidad de bilis de estasis, pequeños cálculos.
ID: Hepatitis reactiva por litiasis, hepatitis prolongada.
  Se emite el diagnóstico anterior y se remite la paciente a Santiago de Cuba. Fue ingresada en el Hospital Infantil Norte de dicha cIUdad y se demuestra evolución progresiva de la enfermedad, con las siguientes manifestaciones clínicas:
-Ictericia marcada (verdínica)

-Dispepsia

-Distensión abdominal

-Hepatomegalia de 2 cm

-Coluria

-Circulación colateral

-Sangramiento gingival
Se obtuvieron los siguientes resultados de los estudios complementarios:
Hemograma completo: Normal

Eritrosedimentación: 42 mm/h

TGP: Resultados elevados en reiteradas ocasiones
Ultrasonido abdominal: Resultado idéntico al anterior.

Tiempo de protrombina: Prolongado.
Laparoscopia: Hígado aumentado de tamaño, color normal, superficie ligeramente micronodular, bordes finos y consistencia aumentada. Vesícula subhepática.
Biopsia hepática: Diferida.
  ID: Cirrosis hepática de más de 8 meses de evolución. 
  Por la evolución prolongada de la enfermedad y no contar con medios diagnósticos más específicos se decidió su traslado al Instituto de Gastroenterología de Ciudad de la Habana.
  No existían cambios clínicamente y humoralmente la paciente se mantenía con eritrosedimentación acelerada. Las pruebas de función hepática arrojaron resultados elevados. Se realizaron otras investigaciones como la electroforesis de proteínas, que mostró hipergammaglobulinemia. En el coagulograma, el tiempo de protrombina fue prolongado. En el ultrasonido abdominal se observó hepatomegalia de 2 cm, superficie nodular, parénquima desorganizado, esplenomegalia ligera, vesícula litiásica y antígeno antinuclear positivo. Se realizó una biopsia hepática después de normalizado el coagulograma, compatible con una hepatopatía crónica. 
Se emiten entonces los siguientes diagnósticos: Cirrosis hepática, cirrosis hepática autoinmune, insuficiencia hepática.
  Basado en los siguientes diagnósticos se decide tomar la siguiente conducta:
General: Dieta hipograsa, normoprotéica y normoglúcida, lactulosa y vitamina K.
Específica:

- Prednisona (60 mg), se disminuye la dosis por reacción adversa.
- Azatioprina (1 tableta diaria).

Finalmente,  se aprecia mejoría clínica en la paciente y bioquímica de la enfermedad. 
  La paciente se encuentra asintomática. Las pruebas funcionales hepáticas son normales y los resultados del resto de los exámenes son normales. El ultrasonido evolutivo informa: hígado con ecogenicidad normal, sin dilataciones de vías biliares, bazo con ecogenicidad normal, impresiona aumentado de tamaño 13.8 x 4.8 cm.
CONSIDERACIONES FINALES
  La hepatitis autoinmune es una enfermedad que afecta en un porcentaje mayor a hembras menores de 12 años. La sintomatología presentada por la paciente coincide con la descrita en la literatura. La respuesta al uso de la azatioprina como medicamento de elección en esta enfermedad es favorable
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