Acta Gastroenteroldgica Latinoamericana
! ; ISSN: 0300-9033

AT INGAMERTCRNA ISSN: 2429-1119

actasage@gmail.com

Sociedad Argentina de Gastroenterologia
Argentina

Perfil clinico de pacientes pediatricos
con diagnostico de hepatitis autoinmune
en un centro de alta complejidad del
suroccidente colombiano

Aristizabal-Henao, Carolina; Torres-Canchala, Laura; Manzi, Eliana; Botero-Osorio, Verénica

Perfil clinico de pacientes pediatricos con diagnostico de hepatitis autoinmune en un centro de alta complejidad
del suroccidente colombiano

Acta Gastroenterolégica Latinoamericana, vol. 51, num. 2, 2021

Sociedad Argentina de Gastroenterologia, Argentina

Disponible en: https://www.redalyc.org/articulo.oa?id=199368007

DOI: https://doi.org/10.52787/cigd4784

2021 Acta Gastroenteroldgica Latinoamericana. Este es un articulo de acceso abierto publicado bajo los términos
de la Licencia Creative Commons Attribution (CC BY-NC-SA 4.0), la cual permite el uso, la distribucion y la
reproduccion de forma no comercial, siempre que se cite al autor y la fuente original.

2021 Acta Gastroenteroldgica Latinoamericana. Este es un articulo de acceso abierto publicado bajo los términos
de la Licencia Creative Commons Attribution (CC BY-NC-SA 4.0), la cual permite el uso, la distribucion y la
reproduccion de forma no comercial, siempre que se cite al autor y la fuente original.

Esta obra esta bajo una Licencia Creative Commons Atribucién-NoComercial-Compartirlgual 4.0 Internacional.

r@&&\y@ ' (;Trg PDF generado a partir de XML-JATS4R por Redalyc a

Proyecto académico sin fines de lucro, desarrollado bajo la iniciativa de acceso abierto



https://www.redalyc.org/articulo.oa?id=199368007
https://doi.org/10.52787/cigd4784
https://creativecommons.org/licenses/by-nc-sa/4.0/
https://creativecommons.org/licenses/by-nc-sa/4.0/

Acta Gastroenteroldgica
Latinoamericana, vol. 51, num. 2, 2021

Sociedad Argentina de Gastroenterologia,
Argentina

Recepcion: 17 Mayo 2021
Aprobacién: 28 Mayo 2021
Publicacién: 21 Junio 2021

DOI: hteps://doi.org/10.52787/
cigd4784

Redalyc: https://www.redalyc.org/

articulo.0a?id=199368007

Manuscritos originales

Perfil clinico de pacientes pedidtricos
con diagnéstico de hepatitis autoinmune
en un centro de alta complejidad del
suroccidente colombiano

Clinical Profile of Paediatric Patients with Autoimmune
Hepatitis in a Tertiary Care Center in South-Western
Colombia

Carolina Aristizabal-Henao caristizabalh@gmail.com
Universidad Icesi, Colombia

Laura Torres-Canchala

Fundacion Valle del Lili, Argentina

Eliana Manzi

Fundacion Valle del Lili, Argentina

Veronica Botero-Osorio

Fundacion Valle del Lili, Argentina

Resumen: Introduccién. La hepatitis autoinmune es una hepatopatia inflamatoria
progresiva poco frecuente en nifios, caracterizada por inflamacién en la histologia
hepdtica, la presencia de autoanticuerpos y niveles altos de inmunoglobulina G. Existen
pocos datos en nifios en algunos estudios realizados en Latinoamérica, y datos limitados
en Colombia. El objetivo del estudio es describir las caracteristicas demogréficas, clinicas,
paraclinicas y terapéuticas asi como los desenlaces de pacientes pedidtricos con hepatitis
autoinmune en un centro de alta complejidad del suroccidente colombiano.

Métodos. Estudio descriptivo de una cohorte de pacientes pedidtricos (< 18 afios) con
diagnéstico de hepatitis autoinmune, atendidos en un hospital colombiano de IIT nivel
entre los afios 2011 y 2019. El andlisis estadistico se realizé utilizando el programa
Statal4.0.

Resultados. Se incluyeron 40 pacientes, 57,5% de sexo femenino, con una mediana
de edad de 10,5 afios (RIC 4-13). El 62,5% debuté como hepatitis aguda y el 20%
como falla hepética, un 27,5% con cirrosis al momento del diagndstico, el 75% presentd
biopsia heptica compatible y el 82,5% fueron clasificados como hepatitis autoinmune
tipo I. Todos recibieron manejo con esteroides mds inmunomodulador, presentando
remision bioquimica en el 75% y recaida en el 22,5%. Cuatro de los pacientes requirieron
trasplante hepdtico.

Conclusiones. La hepatitis autoinmune es una entidad poco frecuente, aunque no
despreciable, en la edad pedidtrica en nuestro medio. Se encontrd mayor prevalencia de
hepatitis autoinmune tipo I, la mayorfa debuté con sintomatologia de hepatitis aguda y
un mayor porcentaje era de sexo femenino. Las caracteristicas y respuesta clinica, en esta
cohorte, son similares a las descritas en las distintas series en la poblacién a nivel mundial.
Palabras clave: Hepatitis, autoinmune, ninos, higado.

Abstract: Introduction. Autoimmune hepatitis is a progressive inflammatory liver
disease that is rare in children, characterized by inflammation in liver histology, the
presence of auto-antibodies and high levels of immunoglobulin G. There are few data in
children and in some studies performed in Latin America, but limited in Colombia. The
aim of this study is to describe the demographic, clinical, paraclinical and therapeutic
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data as well as, the outcome of paediatric patients diagnosed with autoimmune hepatitis
in a tertiary care centre in south-western Colombia.

Methods. This is a descriptive study of a retrospective cohort of paediatric patients (<
18 years) with a diagnosis of autoimmune hepatitis, attended in a third-level hospital
in Colombia between 2011 and 2019. Statistical analyses were performed using the
program Stata 14.0.

Results. A total of 40 patients were included, 57.5% were female, with a median age
of 10.5 years (IQR 4-13). The 62.5% presented with acute hepatitis, 20% had liver
failure, a 27.5% with cirrhosis at diagnosis; 75% presented compatible liver biopsy, and
82.5% were classified as type 1 autoimmune hepatitis. All patients received a steroid plus
immunomodulator; presenting biochemical remission in 75% relapse in the 22.5%. Four
of the patients required liver transplantation.

Conclusions. Autoimmune hepatitis is an infrequent entity, although not negligible, in
children in our environment. A higher prevalence of type I autoimmune hepatitis was
found. Most patients were female and presented with symptoms of acute hepatitis at the
initial diagnosis. The characteristics and clinical responses, in this cohort, are similar to
those described in different series in the world population.

Keywords: Autoimmune hepatitis, children, liver.

Introducciéon

La hepatitis autoinmune (HAI) fue descritaen 1950." Es una hepatopatia
inflamatoria progresiva que se caracteriza por la presencia de inflamacién
con infiltrado linfoplasmocitario y hepatitis de interfase en la histologia

hepdtica, asociada a la circulacién de autoanticuerpos y niveles altos de

inmunoglobulina G. 2 Esta entidad es poco frecuente en nifios. !

Se clasifica en hepatitis autoinmune tipo I 'y tipo II, que se diferencian
por la presencia de ciertos autoanticuerpos (anticuerpos antinucleares y
antimusculo liso en la tipo I, y anticuerpos microsomales de higado y
rifén en la tipo IT).> Hay un tercer grupo de pacientes que se caracteriza,
ademas, por el compromiso de la via biliar, conocido como colangitis
esclerosante autoinmune (antes llamado sindrome overlap), y un tltimo
grupo definido recientemente, en la década de 1990, que corresponde ala
hepatitis autoinmune de 7ovo, descrita en pacientes con antecedente de
trasplante hepatico, en quienes la indicacion fue debido a otra patologia
diferente. %>

Las manifestaciones clinicas son muy variables. Los pacientes pueden
tener un curso clinico agresivo y debutar con falla hepética fulminante,
principalmente en la HAI tipo II, o bien presentar sintomas inespecificos
hasta debutar con hipertensién portal y cirrosis. ¢ El diagnéstico
temprano ¢ inicio precoz del manejo inmunosupresor son fundamentales
para la remisién, ya que, si es tratada de forma adecuada, se evita la

progresion de la enfermedad y se previene el desarrollo de complicaciones.
7

El diagnéstico de HAI es poco comun en los nifos, pero se asocia
con una alta morbilidad y mortalidad. Las variaciones de raza y etnia

han influido en la presentacién clinica de la HAL 8 Enla mayoria de
los estudios de HAI en nifos, la poblacidn es principalmente caucsica.

% En un estudio reciente de HAI se mostré un mayor riesgo de
trasplante temprano y recurrencia postrasplante en pacientes pedidtricos
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afroamericanos.'® La poblacién colombiana desciende principalmente de
tres grupos raciales (amerindios, europeos y africanos), lo que da lugar a
una considerable diversidad genética.!! Se han realizado estudios previos
de HAI en México, Brasil y Argentina, que muestran resultados similares a
reportes internacionales anteriores, evidenciando una mayor prevalencia
de HAI tipo I y predominio en el sexo femenino. 2131415 gin embargo,

son limitados los datos sobre la HAI en nifios en Colombia. ' La mayor
parte de los resultados obtenidos provienen de poblacién adulta o de los
pocos estudios en poblacién pedidtrica de otros paises, pero no se sabe
aun si estos hallazgos son equiparables a los de nuestra poblacién. Por
lo tanto, el objetivo del presente estudio es describir las caracteristicas
demograficas, clinicas, paraclinicas y terapéuticas asi como los desenlaces
de pacientes pedidtricos diagnosticados con HAI en un centro de alta
complejidad del suroccidente colombiano.

Pacientes y métodos
Diserio del estudio, criterios de inclusién y recoleccion de datos

Cali es la tercera ciudad mas grande de Colombia y cuenta con
aproximadamente 2,22 millones de habitantes. 8 La Fundacién Valle
del Lili es un hospital de tercer nivel, que se encuentra afiliado a la
escuela de Medicina de la universidad Icesi, y funciona como uno de los
centros de referencia del suroccidente colombiano, con una cobertura
aproximada de diez millones de personas. Cuenta con un servicio de
hepatologia pedidtrica que atiende alrededor de cuatrocientos pacientes
con diagndsticos de patologia hepitica por ano. Este estudio corresponde
a una investigacién sin riesgo y fue realizado bajo los lineamientos de
la Declaracién de Helsinki, y aprobado por el Comité de Ftica de la
institucién.

Se trata de un estudio descriptivo de una cohorte de pacientes existente
en el registro electrénico de historias clinicas. Se incluyeron pacientes de
18 afos o menores con diagndstico de HAI validado por los criterios
simplificados para el diagnéstico de HAI del grupo internacional de
HAI (GIHAI) (Tabla 1), atendidos en el servicio de consulta externa,
urgencias y hospitalizacién. Se excluyeron los pacientes con uso de
drogas intravenosas o transfusién previa al diagnéstico, los que tuvieran
menos de dos visitas de seguimiento clinico y aquellos pacientes con
datos clinicos, bioquimicos e histolégicos incompletos. La recolecciéon
de la informacién se realiz6 mediante la busqueda, en el sistema de
historia clinica electrénica del hospital, de los pacientes pedidtricos con
diagndstico correspondiente al c6digo, segun la clasificacién internacional
de enfermedades CIE-10 K754 para hepatitis autoinmune. Se hizo el
seguimiento de los pacientes hasta su tltima visita en la institucién.
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Tabla 1
Criterios simplificados para el diagnéstico de HAI del grupo internacional de HAI (GIHAI)

Elevacion de la IgG
10G Superor al imite normal 1punto
19G 10 veces superior al Imite normal 2puntos

Autoanticuerpos
ANAOSMA > 1:40 1punto

ANAOSM 2puntos

LKM > 1:40 2puntos

Histologla hepatica
Compatile con HAl 1punto

Tipica de HAI 2puntos

Ausencia de hepatits viral 2puntos

ANA: anticuerpos antinucleares; SMA: anticuerpos antimusculo liso; LKM: anticuerpos
microsomales de higado y rifién; IgG: inmunoglobulina G; HAI: hepatitis autoinmune.
Puntuacién 2 6 = HAI probable.
Puntuacién > 7 = HAI definitiva.

Caracteristicas clinicas y diagndstico

Se recolectaron variables demogréficas, clinicas, para-clinicas, histoldgicas
y antecedentes clinicos. Se establecié el tipo de presentacion, al
momento del diagnéstico, clasificindolos en asintomdticos (definido
como pacientes con alteracién de pruebas de funcién hepatica sin
sintomatologfa asociada), hepatitis aguda (pacientes con sintomas
sugestivos tales como fiebre, ictericia, nduseas, dolor abdominal y un
patrén de dafo hepatocelular en para-clinicos), falla hepdtica aguda
(pacientes con sintomas de hepatitis aguda asociada a coagulopatia
o desarrollo de encefalopatia) y hemorragia (para los pacientes que
debutaron con sangrado digestivo). >

Se incluy6, ademds, el resultado de la biopsia hepatica, clasificado en
no compatible, compatible o tipica, segin caracteristicas histologicas y
criterios de GIHALI analizada por patdlogo clinico.

Se realizé la clasificacion del tipo de HAI en tipo I si presentaba
positividad de anticuerpos antinucleares (ANA) y/o anticuerpos
antimusculo liso (SMA), tipo II si habfa positividad de anticuerpos
microsomales de higado y rindn (LKM-1) y seronegativa en ausencia de
anticuerpos. 123 Ademds, se determinaron niveles de inmunoglobulina G
y se incluyeron niveles de transaminasas y pruebas de funcién hepética, al
momento del diagndstico y del ultimo seguimiento de cada paciente.

Tratamiento y desenlaces clinicos

En relacion con el tratamiento, se identificé el manejo recibido en cada
paciente, y se los clasificé en uso de solo esteroides, esteroides mds
inmunomodulador o solo inmunomodulador. También, se incluyeron
pacientes que requirieron trasplante hepatico como parte del tratamiento.

Se definié como remisién bioquimica a la reduccion de los niveles de
transaminasas en sangre a niveles normales parala edad, y remisién parcial
al descenso de niveles de transaminasas, pero sin llegar a niveles normales.
Se considerd no respuesta al tratamiento en aquellos pacientes que no
lograban disminuir, por lo menos, un 25% los niveles de transaminasas.
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L3 Se describieron, ademis, los eventos adversos relacionados con el
tratamiento instaurado.

Se catalogd como complicaciones la aparicién de cirrosis, hipertensién
portal mds varices esofdgicas y hemorragia digestiva. Asimismo, se
identificaron pacientes que presentaban recaida, la cual se definié como
la elevacién de transaminasas mds de tres veces el limite superior de

normalidad después de haber logrado remision con el tratamiento. >

Andlisis estadistico

Se realizé un anilisis exploratorio de los datos para verificar y corregir
los datos extremos y datos faltantes. Una vez asegurada la calidad y total
digitaciéon de la base de datos, se realizé6 un anélisis univariado para
determinar el comportamiento de las variables numéricas. La normalidad
de las variables se determiné a través de una prueba de Shapiro Wilk;
aquellas con una p > 0,05 se consideraron con distribucién normal y se
presentaban con promedios y desviacion estandar, y aquellas que no eran
normales presentaban con medianas y rangos intercuartilicos.

Resultados

Entre el 1° de enero de 2011 y el 31 de diciembre de 2019, se atendieron
sesenta pacientes con diagndstico de hepatitis autoinmune. De ellos,
veinte cumplian con los criterios de exclusion y se realizé el andlisis a los
cuarenta restantes. En la Figura 1, se describe el proceso de seleccion.

Figura 1
Diagrama de seleccién de pacientes con hepatitis autoinmune

En la Tabla 2, se describen las caracteristicas clinicas y de diagndstico
de pacientes con HAL La mediana de edad al diagnéstico fue de 10,5
afos (rango intercuartilico [RIC] 4-13), veintitrés pacientes (57,5%) eran
de sexo femenino, siete pacientes (17,5%) tenfan como antecedente otra
enfermedad autoinmune, dentro de las cuales se encontré tiroiditis en dos
pacientesy, en los cinco restantes, se encontr lupus eritematoso sistémico
(n = 1), diabetes mellitus tipo I (n = 1), colitis ulcerativa (n = 1), artritis
reumatoide juvenil (n = 1) y nefropatia por IgA (n = 1). La mediana de
seguimiento fue de 30,1 meses (RIC 11,7-55,3).
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Tabla2

Caracteristicas clinicas, paraclinicas y de diagnéstico

Caracteristica Pacientes con HAL,
0

Edad aldiagndstico (afos), mediana (RIC)
Sexo femenino, n (%)

Tiempo de sequimiento (meses), mediana (RIC)
Antecedente enfermedad autoinmune, n (%) 7(175)

Presentacion, n (%)
Asintomatica 6(15)
25/625)
8(20)
125

Blopsia hepatica, n (%)

No compatibie 125

Gompativie 30(75)
Tipica 9(225)

Inmunidad, n (%)
ANAY SMA (+)
ANA(+)

S
LM (+)
106 (+)

Giasificacion por tpo, n (%)
HAITipo|

HAITipo !

HAl Seronegativa

Respuesta clinica, n (%)
Bloguimica tota
Parcil

Paraciinicos Inicales y posratamlento, mediana (RIC)
ALT inical (1) 5
ALT postratamiento (U1)

Recalda, n (%)

ANA: anticuerpos antinucleares; SMA: anticuerpos antimusculo liso; LKM: anticuerpos
microsomales de higado y rifién; IgG: inmunoglobulina G; HAI: hepatitis autoinmune; ALT:
alanino aminotransferasa; AST: aspartato aminotransferasa; GGT: gamma glutamil transferasa.

Caracteristicas clinicas y diagndstico

Veinticinco pacientes (62,5%) debutaron con hepatitis aguda y ocho
pacientes (20%) con falla hepdtica, seis pacientes (15%) fueron
asintomdticos y fueron detectados, en su mayoria, por pruebas de funcién
hepdtica realizadas de rutina. Un paciente, en esta cohorte, debutd
con sangrado digestivo superior secundario a varices esofdgicas por
hipertensién portal. A todos los pacientes se les realizé biopsia hepatica:
treinta (75%) tuvieron hallazgos histolégicos de HAI compatible, y
nueve (22,5%) HAI tipica. Un paciente no tuvo hallazgos histolégicos
compatibles con HAI, pero fue manejado bajo este diagndstico por
hallazgos clinicos y analiticos, cumpliendo con los criterios GIHAL

Treinta y cinco pacientes (87,5%) presentaron anticuerpos positivos,
donde diez pacientes (25%) tenfan ANAS positivos, cuatro pacientes
(10%) SMA positivos y diecinueve pacientes (47,5%) presentaron
positividad tanto de ANAS como de SMA. Solo dos pacientes (5%)
tenfan LKM-1 positivos, lo que se correlaciona con el tipo de presentacién
de HAL Treinta y tres pacientes (82,5%) se clasificaron como HAI
tipo I, cinco pacientes (12,5%) correspondian a HAI seronegativa, y dos
pacientes (5%) a HAI tipo II (Tabla 2).

La mediana de alanino aminotransferasa (ALT) inicial fue de 551
U/L (RIC 10-1631), y postratamiento de 25 U/L (RIC 13-61). Para
el aspartato aminotransferasa (AST), la mediana inicial fue de 502
U/L (RIC 210-1600) y postratamiento de 28 U/L (RIC 25-50),
encontrando una mayor diferencia en los pacientes que presentaron

170



Carolina Aristizdbal-Henao, et al. Perfil clinico de pacientes pedidtricos con diagndstico de hepatitis autoinmune en un centro de alta comp...

remision bioquimica en relacién con los pacientes con remision parcial.
Estos resultados se encuentran en la Figura 2.

=

Figura 2
Niveles de AST y ALT iniciales y postratamiento

Se muestran los niveles de AST (aspartato aminotransferasa) y ALT (alanino
aminotransferasa) iniciales y postratamiento, segtn el grupo de respuesta clinica al
tratamiento: pacientes con respuesta parcial y pacientes con respuesta bioquimica completa.

-

I

Tratamiento y desenlaces clinicos

Al momento del diagndstico, todos los pacientes recibieron manejo con
esteroides (prednisolona) mds inmunomodulador, treinta y seis pacientes
(90%) fueron tratados con azatriopina, y los cuatro restantes (10%) con
micofenolato mofetil (dos pacientes debido a la presencia de aplasia
medular concomitante al momento del diagnéstico y los otros dos por
falla hepatica fulminante, que requirié trasplante hepatico en la primera
semana).

Treinta pacientes (75%) alcanzaron remisién bioquimica total y diez
pacientes (25%) llegaron a remisién parcial. Nueve pacientes (22,55%)
presentaron recaida de la enfermedad: tres fueron por abandono del
tratamiento, dos ocurrieron posterior a la disminucién de la dosis
inmunosupresora, en uno se documenté infeccién por virus de Ebstein
Barr, y en los tres restantes no se logré determinar claramente la causa de
recaida.

Tanto en los pacientes que abandonaron el tratamiento como en
aquellos en los que habia disminuido la dosis inmunosupresora, se
inicié el mismo esquema que tenian previamente, logrando asi una
adecuada respuesta, a excepcion de un paciente del grupo de abandono del
tratamiento (que venia en manejo con azatriopina + prednisolona), quien
requirié cambio a segunda linea de tratamiento con micofenolato mofetil
+ prednisolona. En el resto de los pacientes, se ajust6 la inmunosupresion,
con mejorfa clinica.

Entre los pacientes que recibian manejo inmunomodulador con
azatriopina, se evidenciaron efectos adversos en ocho pacientes (20%);
de los cuales seis presentaron citopenias (leucopenia, anemia y
trombocitopenia), uno dolor abdominal y vomito, y el restante presentd
alopecia. En todos ellos, se cambié el esquema a micofenolato mofetil.

Cuatro pacientes (10%) requirieron trasplante hepético, todos con
diagnéstico de HAI tipo I, dos de los pacientes debutaron con
falla hepatica fulminante requiriendo trasplante inicial, los otros dos
requirieron trasplante a los 9 meses y 4 afios posteriores al diagndstico,
debido a hipertension portal refractaria al manejo endoscépico. De los
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pacientes trasplantados hubo disfuncién del injerto en tres de ellos,
a los 7, 8 y 36 meses postrasplante, respectivamente. Solo en uno de
ellos hubo recurrencia de la enfermedad, que se manejé ajustando la
inmunosupresién. Otros dos pacientes se encuentran, en el momento, en
protocolo de trasplante, ambos también con diagndstico de HAI tipo I 'y
complicaciones secundarias de cirrosis e hipertension portal.

Dentro de las complicaciones presentadas en esta cohorte de pacientes,
se documentd cirrosis en once pacientes (27,5%), hipertension portal y
vdrices esofégicas en diez pacientes (25%), y de estos, cuatro presentaron
episodios de sangrado digestivo. Ninguno de nuestros pacientes fallecié.

Discusion

La HAI es una entidad poco frecuente en la edad pedidtrica, aunque
no despreciable en nuestro medio. Son pocos los datos epidemiolégicos
que tenemos sobre esta poblacién y muchos de los conocimientos que se
tienen son derivados de estudios en adultos. Este estudio se presenta como
una de las primeras cohortes de pacientes pediatricos con HAI publicado
en Colombia.

Se evidencié un predominio de HAI tipo I (82,5%), al igual que
una mayor prevalencia en el sexo femenino (57,5%). Estos hallazgos
son similares a lo reportado en diferentes publicaciones a nivel mundial.
Costaguta ¢f al. describen una serie de pacientes pedidtricos en la
Argentina donde el 90% se presenta como HAI tipo I, con mayor

prevalencia en mujeres.’ Esto coincide con los hallazgos encontrados
por Porta ¢z al. en la mayor cohorte de pacientes reportada en Brasil (y
también para toda Latinoamérica), con una muestra de 828 pacientes,
donde el 89,6% se clasificaron como HAI tipo Iy fue predominante en

el sexo femenino. ' Vale la pena destacar que estos hallazgos no son solo
equiparables a los datos presentados en cohortes latinoamericanas, sino
que también coinciden con lo reportado en la literatura mundial, como se
evidencia en la serie méds grande de pacientes asidticos con HAI descrita
por Lee Way e al., donde un 59% de los pacientes correspondian al sexo

femenino y la mayorfa se presentaron como HAI tipo I, en un 56%. " Sin
embargo, dicho porcentaje es significativamente menor que los descritos
anteriormente.

La literatura reporta un predominio de HAI en la poblacién de raza
blanca y origen caucisico, pero es claro que hay afectacién de pacientes de
raza mestiza, la cual predomina en Colombia y el resto de Latinoamérica.
Se han reportado diferentes polimorfismos del antigeno leucocitario
humano (HLA), en el que se identifican el HLA DQ2 y DR52 como
factores de riesgo para el desarrollo de HAI en poblacién latinoamericana
y HLA DR3 y DQ2 en poblacién europea y asidtica. '* Asimismo, se ha
determinado que la presencia de estos polimorfismos determina en parte
la presentacion clinicay el comportamiento, explicando asi la variabilidad
entre los pacientes. 1> Serfa importante contar con estos estudios en
nuestra poblacién y poder comparar estos hallazgos.
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La HAI tiene un espectro amplio de presentacion, que va desde el

paciente asintomdtico hasta el que debuta con falla hepética fulminante. ¢
En nuestro estudio, el 62,5% de los pacientes se presentaron con sintomas
de hepatitis aguda, hallazgo que concuerda con lo descrito porlaliteratura
a nivel mundial. * ' 14

Se describi6 asociacién con otras enfermedades autoinmunes, como

lupus eritematoso sistémico, tiroiditis, diabetes mellitus tipo 1y colitis
ulcerativa, las cuales fueron también descritas por Porta ez al. 10 y

Costaguta et al. % En nuestra cohorte, se evidenciaron otras entidades
asociadas, como artritis reumatoide juvenil y nefropatia por IgA.
El tratamiento suministrado a todos los pacientes sigue el lineamiento

de las gufas internacionales de HAL "7 Un 10% de los pacientes requirié
trasplante hepitico, lo cual es concordante con lo descrito en la literatura.

*1.22 En la mayorfa de los pacientes (75%), se alcanzé remisién bioquimica
total, cifra muy similar a lo encontrado en la cohorte més grande de
pacientes con HAI en Brasil, donde presentaron remisiéon bioquimica

un 76,2%. '>1617 §e present6 una tasa de recaida del 22,5%, porcentaje
mucho menor en relaciéon con lo reportado en la gran mayoria de

los estudios, 12131415:1617:18.19.202122.23 B pyestra serie, no se presentd
mortalidad.

Es claro que un diagndstico tardio y un retraso en el tratamiento
son factores de riesgo para complicaciones y peores desenlaces clinicos
en estos pacientes. Influyen, ademds, factores sociales, que pudieron ser
reconocidos en esta cohorte, tales como la mala adherencia al tratamiento,
que se identificé como causa clara de recaida, y disfuncién del injerto en

pacientes trasplantados, lo cual se evidencia también en otros reportes. '>

13,15

Dentro de las complicaciones descritas, se encontrd cirrosis en un
27,5% de los pacientes, dato que concuerda con las series latinoamericanas
de la Argentina y Brasil, que describen un 23% y un 22,4%,

respectivamente, 1315

pero difiere de los hallazgos reportados en otros
continentes, como lo descrito por Gregorio e al. en Inglaterra y Saadah

et al. en Australia, donde se reporta hasta un 69% de prevalencia para
cirrosis. 2> 24

En esta cohorte, se presentd recaida en un 22,5% de los pacientes,
porcentaje menor en relacién con lo reportado en la literatura, 15,25
identificindose la falta de adherencia como una de las causas, también
descrita previamente. ' ° Esto debe conducirnos a implementar un
mayor acompafiamiento y seguimiento de los pacientes en los cuales se
identifique algun factor de riesgo para el abandono del tratamiento, o que
por su condicién social pudiera presentarse. Se encontrd también recaida
en tres pacientes, en los cuales no se logré identificar una causa clara,

atribuyendo una activacién como tal de su enfermedad.
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Limitaciones y fortalezas

En este estudio se presentan varias limitaciones, y su interpretacién debe
ser contemplada teniendo en cuenta que se trata de un estudio realizado
enun solo centro de referencia de enfermedades hepdticasy que, al tratarse
de un estudio retrospectivo, la recoleccién de datos se limita a los datos
existentes en la historia clinica. No obstante, este estudio tiene fortalezas.
Es el estudio més grande realizado en el pais sobre HAIL lo que permite
conocer mas a fondo los desenlaces clinicos de estos pacientes a nivel local,
por lo que ayuda a tomar decisiones mas dirigidas para garantizar mejores
resultados. Son necesarios los estudios multicéntricos para evaluar esta
patologia y obtener resultados extrapolables a otros grupos poblacionales.

Conclusiéon

La HAI es una entidad poco frecuente en la edad pedidtrica, pero no
es despreciable en nuestro medio. Se encontré una mayor prevalencia
de HAI tipo I, la mayoria de los pacientes debuté con sintomatologia
de hepatitis aguda y un mayor porcentaje de la poblacién era de sexo
femenino. Se evidencié que las caracteristicas y la respuesta clinica
manifestadas, en esta cohorte de pacientes, son similares a las descritas en
las distintas series en la poblacién a nivel mundial.
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Abreviaturas
HAI: Hepatitis autoinmune

RIC: Rango intercuartilico
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CIE-10: Cédigo internacional de enfermedades
GIHALI Grupo internacional de hepatitis autoinmune
ANA: Anticuerpos antinucleares

SMA: Anticuerpos antimusculo liso

LKM-1: Anticuerpos microsomales de higado y rindn.
ALT: Alanino aminotransferasa

AST: Aspartato aminotransferasa

HLA: Antigeno leucocitario humano
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