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RESUMEN

Lactante menor de seis meses de edad, con padecimiento desde
el mes de vida, con aumento progresivo de distension abdominal y
hernia umbilical, se hospitaliz6 en un segundo nivel, donde se re-
porta alteracion en las pruebas de coagulacion en los preoperato-
rios, por lo que suspendieron la hernioplastia umbilical, el pacien-
te continu6 con aumento de la distension abdominal en las siguien-
tes tres semanas, ademas, pruebas funcionales hepaticas y de
tendencia hemorragica alteradas, por lo que fue enviado a nuestra
institucion con diagnostico de hepatopatia crénica en estudio. Se le
realizd TAC que report6 lesiones nodulares en campos pulmonares,
que mediante toracoscopia se descarto afeccion parenquimatosa pul-
monar y se tomd biopsia de costilla y de médula 6sea, en el posto-
peratorio evoluciona con choque hipovolémico y fallece. Se reali-
za el analisis y la discusion clinica, para tratar de arribar a las
patologias que se presentan con insuficiencia hepética dentro del
periodo de los primeros meses de la vida.

Palabras clave: coagulopatia, ascitis, cirrosis, insuficiencia
hepética.

Infant with hepatic insufficiency

SUMMARY

Infant aged less of six months, with suffering since a month of
life, with progressive increase of abdominal distention and umbi-
lical hernia, hospitalized in a second level institution, where alte-
ration in coagulation tests is reported in preoperative tests, reason
why suspended umbilical herniorrhaphy, patient continued with
increase of abdominal distention in the following three weeks, in
addition, hepatic functional tests and hemorrhagic tendency alte-
red, so he was sent to our institution with diagnosis of chronic
hepatopathies in study. TAC reported nodular injuries in pulmo-
nary fields, by means of thoracoscopy pulmonary parenchyma aftec-
tion was discarded, rib biopsy and bone marrow were taken, in the
postoperative evolves with hipovolemic shock and die. Analysis
and clinical discussion are made, to try to determine pathologies
that appear with hepatic insufficiency within the first months of
the life.

Key words: Coagulopathy, ascites, cirrhosis, hepatic insuffi-
ciency.
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Lactante menor con insuficiencia hepatica

Introduccion

Se presenta la sesion clinicopatoldgica de un paciente lac-
tante con enfermedad de inicio perinatal, que debido a una
hernia umbilical fue valorado demostrandosele coagulopatia
por insuficiencia hepatica, por lo que es referido para estudio.

Comentario inicial
Mayor M. C. Angel Ricardo Oliva Martinez
Caso clinico

Antecedentes

Producto de la tercera gesta, embarazo controlado, sin
complicaciones aparentes, obtenido por cesarea a las 36
semanas de gestacion, Apgar 8-9, peso 2,950 g, talla 48
cm, clasificado como recién nacido pretérmino eutréfico,
alimentado al seno materno mes y medio, posteriormente
con formula, incremento de peso adecuadamente en los
primeros tres meses, posteriormente curso6 con falla de me-
dro hasta el momento de su ingreso. Introduccion de alimen-
tos solidos a los cinco meses, inmunizaciones hasta los seis
meses de acuerdo con la cartilla nacional de vacunacion.

Padecimiento actual

El 2 de mayo del 2005 fue llevada a consulta al Hospital
Militar Regional de Irapuato, Gto., porque desde el mes de
vida la madre not6 aumento progresivo del volumen de la
cicatriz umbilical por la presencia de hernia umbilical pro-
minente. Se realizaron estudios preoperatorios para correc-
cion de la hernia umbilical encontrandose que las pruebas
de tendencia hemorragica estaban prolongadas (TP 37% y
TTP 47 seg), por lo que se suspendio el procedimiento. Acu-
di6é nuevamente a consulta el 23 de mayo de 2005 porque
desde la tltima revision la madre noté aumento del perime-
tro abdominal en forma progresiva, completaron estudios re-
sultando las bilirrubinas totales de 3.9 mg/dL, indirecta 1.7
mg/dL, fosfatasa alcalina 1,541 U/L, albumina 3 g/dL, glo-
bulinas 2.2 g/dL, ALT 72 U/L y AST 51 U/L, TP 14%y
TTP de 50 segundos, proteina C reactiva positiva, anticuer-
pos anti-HBV y anti-HCV negativos. Un ultrasonido abdo-
minal mostr6 higado pequefio de superficie nodular y la pre-
sencia de liquido de ascitis. Se inicid tratamiento con furo-
semida y se trasladé al Hospital Central Militar.

Evolucion

Al ingreso a Urgencias del Hospital Central Militar (26
de mayo de 2005), se encontro a la exploracion con peso
de 5,100 g (percentil < 3), talla 59 cm (percentil 5), peri-
metro cefalico 39.5 cm (percentil 5), frecuencia cardiaca de
104x’, frecuencia respiratoria 36x’, temperatura de 37 °C,
tension arterial de 105/60 mm Hg, con fascies adelgazada,
mucosas deshidratadas (++), torax sin datos de dificultad
respiratoria, campos pulmonares con buena transmision del
murmullo vesicular, ruidos cardiacos sin soplos, abdomen a
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tension con perimetro de 43 cm a nivel de la cicatriz umbi-
lical, circulacion colateral, presencia de hernia umbilical
prominente (4 cm de diametro y 6 cm de longitud), facil-
mente reductible, signo de la ola positivo, no se auscultaron
ruidos hidroaéreos. Los estudios de ingreso reportaron he-
moglobina 11 g/dL, hematocrito 29%, VCM 84 fL., HCM
31.8 pg, leucocitos 44,300/mm?, 62% neutrofilos, 31% lin-
focitos, plaquetas 224,000/mm?, bilirrubinas totales 2.58 mg/
dL, directa 1.22 mg/dL., AST 61 U/L, ALT 61 U/L, TP 13%,
TTP 111 segundos, albumina 2.3 g/dL, fosfatasa alcalina
de 795 U/L, electrolitos normales, gasometria venosa
normal. Ultrasonido abdominal con parénquima hepati-
co de bordes irregulares, macronodular y disminuido de
tamafio, discreta esplenomegalia y presencia de ascitis.
Inicié tratamiento con ceftriaxona, furosemida, espiro-
nolactona y vitamina K y se hospitaliz6. Al dia siguiente pre-
senta datos de dificultad respiratoria que requiri6 apoyo con
oxigeno por casco cefalico y monitorizacion en cuidados
intensivos. En este servicio presentd hematuria y hemato-
quezia que persistieron durante 24 horas. Durante 48 horas
permanecio estable, indicandose manejo con albuimina en-
dovenosa. Se realizé tomografia toracoabdominal que reportd
varias imagenes nodulares hacia las bases pulmonares, la
mayor de ellas con dimensiones de 1.3 x 1.2 cm, trazos de

-
-

Figura 1. Ultrasonido abdominal, muestra al higado con aumento
difuso de su ecogenicidad, de contornos finamente irregulares y dis-
minucién de su diametro, en relacion con datos de hepatopatia cro-
nica. Vesicula biliar con paredes engrosadas. Liquido libre perihe-
patico.
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Figura 2. TAC de torax: muestra nodulos pulmonares y extrapulmonares
con afeccion costal.

fractura en dos arcos costales en relacion con las lesiones
nodulares y una calcificacion renal derecha.

Comentario radiolégico
Tte. Cor. M.C. Maria Pérez Reyes

El estudio de USG abdominal evidencia gran cantidad de
liquido libre intraabdominal. La vesicula biliar de paredes
engrosadas que pueden ser explicadas por la presencia de
liquido. El higado es pequefio con aumento difuso de su eco-
genicidad y contornos finamente irregulares, datos en rela-
cion con hepatopatia crénica (Figura 1).

Con la tomografia computada se demuestra en ambos
hemitorax nddulos subpleurales con afeccion o6sea (Figu-
ra 2)y en la base pulmonar derecha un nédulo pulmonar.
En abdomen se corrobora el edema de la pared vesicular
y el liquido libre intraabdominal, la disminucion del dia-
metro del higado y sus contornos irregulares. Existe cir-
culacion colateral (Figura 3). En cicatriz umbilical se
observa una imagen de forma ovalada de 18 mm de dia-
metro, con presencia de liquido en relacidon con hernia
umbilical (Figura 4).

Continua el comentario inicial

Evolucion

El tercer dia de hospitalizada se encontraba con ma-
nejo a base de ceftriaxona, diuréticos y vitamina K. En
los estudios de laboratorio se agregd trombocitopenia
(72,000/mm?*), los marcadores seroldgicos para HAV (IgM
y total), asi como el HbsAg y el anti-HCV se reportaron no
reactivos. En el octavo dia de hospitalizacién se someti6 a
toracoscopia para descartar lesiones parenquimatosas pul-
monares y se tomo biopsia de lesion nodular de una costilla
y biopsia de médula dsea, el paciente se habia transfundido
previamente y también durante el procedimiento con con-
centrado eritrocitario, plaquetas y plasma fresco. Durante el
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procedimiento se encontré que el parénquima pulmonar no
presentaba lesiones, observando que las tumoraciones eran
a expensas de la pared toracica. No se dejo sonda pleural.
En sala de recuperacion se volvio a intubar orotraquealmen-
te por presentar paro respiratorio y se traslado al Departa-
mento de Medicina Critica. Continué con hemotransfusion
por reporte posquirirgico de hemoglobina de 7.38 g/dL sin
evidencias de sangrado. Se extubo en las siguientes 24 ho-
ras, en el segundo dia postoperatorio, present6 dificultad

Figura 3. TAC de
abdomen, donde se
demuestra liquido
libre intraabdomi-
nal, higado con dis-
minucion de su ta-
maiio. Circulacion
colateral en hilio
hepatico.

Figura 4. TAC de abdomen, que muestra en region umbilical defecto
herniario y gran cantidad de liquido libre intraabdominal.



Lactante menor con insuficiencia hepatica

respiratoria con palidez de piel y mucosas, sudoracion, hi-
potension y bradicardia, por lo que inici6 de inmediato re-
animacion, siendo necesario orointuba, administrar volumen
con cristaloides, adrenalina y bicarbonato, respondiendo seis
minutos después de iniciado el cuadro. Estudios de labora-
torio con hemoglobina de 2.2 g/dL, hematocrito 6.2%, leu-
cocitos 16,400/mm’, plaquetas de 35,000/mm* y TP y TTP
sin coagular, la gasometria arterial con pH 6.97, pCO2 32,
pO2 82, bicarbonato 7.4, DB-24 y la radiografia de torax
mostro opacidad total del hemitorax izquierdo, se diagnosti-
c6 hemotorax. Se coloco sonda pleural obteniéndose mate-
rial hematico en cantidad de 270 cc. Evoluciond inestable
hemodinamicamente con sangrado activo por la sonda pleu-
ral, sitio de entrada de catéter venoso y hematuria, acidosis
metabdlica persistente (pH de 6.8), con pruebas de coagu-
lacion sin coagular. Se agrega manejo con crioprecipita-
dos, plasma, factor VIII, vitamina K y acido epsilon-ami-
nocaproico, ademas de infusion continua de dobutamina.
Presento para cardiorrespiratorio a las 14:30 horas del 5 de
junio de 2005, que revirti6 a los 15 minutos con maniobras
habituales para presentar nuevo paro irreversible cinco mi-
nutos después.

Diagndsticos finales: Choque hipovolémico, coagulacion
intravascular diseminada, cirrosis hepatica e insuficiencia
hepatica, hernia umbilical

Analisis del caso

La paciente inicié al mes de vida con los signos y sin-
tomas, con falla para ganar peso, asi como distension ab-
dominal secundaria a liquido de ascitis, los cuales si se
utilizan como puntos pivote nos abre una extensa gama
de diagnosticos diferenciales, por lo que tomando en cuen-
ta los estudios de laboratorio y gabinete podemos inte-
grar diagnostico sindromatico de insuficiencia hepatica
(Figura 5), tomando éste como punto pivote y realizando
la evaluacion de los signos, sintomas, estudios de labora-
torio y gabinete, utilizando el método analitico, los diag-
nosticos diferenciales, a los que arribamos caben como

Analisis Clinico: Modelo No-analitico

Inicio al mes de vida

Ascitis
Desnutricion
1 Diagndstico sindromatico:
Insuficiencia hepatica
Hipoalbuminemia
TP alargado
ALT elevada
BT elevada
Fosfatasa alcalina elevada Eva KW. What every teacher needs to know about
USG anormal clinical reasoning. Medical Education 2004; 34: 98-
106.

Figura 5. Correlacion de los signos, sintomas y estudios con el diagnosti-
co sindromatico.

Analisis Clinico: Modelo Analitico

Datos clinicos Hipétesis Dx.

Pb.
Diagnostica

N

Inicio al mes de vida Infecciosas

Ascitis
Coagulopatia
Hipoalbuminemia
Fostasa elevada
Transaminasas
Elevadas
Bilirrubinas elevadas
USG: Probable
Cirrosis
Marcadores virales
para hepatitis By C
neg

Dx 1
Metabolicas

Enfermedades Dx 2

por depdsito

e

Dx 3

/NN

Otras

Eva KW. What every teacher needs to know about clinical reasoning. Medical Education 2004;
34: 98-106.

Figura 6. Analisis de la presentacion clinica con las hipotesis diagnosti-
cas.

posibilidades las etiologias: infecciosa, metabolica o una
enfermedad por deposito, y otras (Figura 6).

Realizamos una comparacion con las posibilidades diag-
ndsticas y la presentacion clinica de nuestro paciente que se
muestra en el cuadro 1.

Cuadro 1. Posibilidades diagnosticas de acuerdo con la presentacion clinica y resultado de los estudios de nuestro paciente.

Causas Causas Enfermedad por Otras causas:
infecciosas: metabolicas: depdsito
Herpes virus Galactosemia Déficit de a-1-antitripsina Linfohistiocitosis hemafogacitica

Parvovirus B 19
Echovirus y Coxsackie virus

Tirosinemia tipo 1
Hemocromatosis neonatal

Sindrome de Zellwebwer
Enfermedad de Niemann-Pick
Enfermedad por deposito de

Lupus eritematoso neonatal
Neuroblastoma hepatica
Sindrome de Bud-Chiari

glucdgeno tipo IV

Adenovirus Hepatopatia mitocondrial
Citomegalovirus Déficit
A*-3-oxoesteroide
5B-reductasa
Virus de la Intolerancia
hepatitis A,By C hereditaria a la fructosa
Rubéola Enfermedad de Gaucher tipo 2
Toxoplasmosis Enfermedad de Wilson
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Analisis Clinico: Modelo Analitico

Datos clinicos Hipétesis Dx.

Eva KW. What every teacher needs to know about clinical reasoning. Medi-
cal Education 2004; 34: 98-106

Inicio al mes de vida Infecciosas

Ascitis Pb. Diagnostica

Coagulopatia / Metabélicas

Hipoalbuminemia *Hemocromatosis

Fostasa elevada Metabolicas neonatal

Transaminasas / *Déficit de

glls‘c/;zt:;neme — A-3-oxoesteroide

e \ Reductasa
ilirrubinas \ Enfermedades *Enfermedad de

Discretamente por deposito Wilson

Elevadas

USG: Probable

Cirrosis

Marcadores virales Otras

para hepatitis By C

Neg Figura 7. Diagnosticos etiologicos posibles en relacion con la presentacion clinica del paciente.

Diagnosticos diferenciales de falla hepatica

| Falla hepatica neonatal |
]

Mitocondrial

[ Nieman-Pick tipo C |

Fetal perinatal
Citomegalovirus

Lupus neonatal

Perinatal

VHS tipo 1 y 2

Echovirus 11

Echo parvovirus

| A-3-oxoesteroide reductasa |

Virus coxsackie

| Hemofagocitosis LH |

Hemocromatosis

The Journal of Pediatrics, 2000; 136 (4): 537-41.

Tirosinemia

| Nto. Hered. a la fructosa |

Figura 8. Correlacion de los signos, sintomas y estudios con el diagndstico sindromatico.

Haciendo una correlacion clinica con la presentacion clinica
de nuestro paciente, los diagndsticos diferenciales arriba anota-
dos, se llega a la conclusion que se muestra en la figura 7.

De acuerdo con la presentacion clinica de inicio en el pe-
riodo neonatal se pueden considerar los diagnésticos como
se muestra en la figura 8.

Con base en lo anterior, se concluye que las dos posibili-
dades diagndsticas son:

1. Hemocromatosis neonatal.
2. Déficit de A*-3-Oxoesteroide 5B-reductasa.

Comentario del Servicio de Gastroenterologia
Mayor M.C. Araceli Magafia Garcia

En nuestra opinion, se trata de paciente femenino lactan-
te menor, con datos clinicos, bioquimicos y radiolégicos de
cirrosis hepatica e hipertension portal.

La ascitis es un sintoma y signo que se presenta hasta en
80% de los casos, como manifestacion inicial de hepatopa-
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tia cronica, por lo que la paracentesis abdominal para obten-
cion de liquido para andlisis citoquimico y bacterioldgico,
es de suma utilidad para orientar el diagndstico etioldgico.

La biopsia hepatica es también util en estos pacientes, la
técnica a elegir se hace considerando las condiciones gene-
rales del paciente. La via transyugular es una técnica segura
en aquellos pacientes que tienen alteraciones de la coagula-
cion y ascitis, ya que la presencia de estos contraindican la
via percutanea.

El acceso transyugular y la toma de la biopsia la reali-
zan los Radi6logos Intervencionistas, bajo sedacion y anes-
tesia local, previa administracion de plasma, vitamina K y
antibioticos profilacticos. Los padres deben estar informa-
dos de los riesgos que el procedimiento implica.

Comentario de Anatomo-Patologico
Mayor M.C. Claudia Esther Rodriguez Montes

Se realizé la autopsia de un lactante menor del sexo fe-
menino, la cual presentaba abdomen prominente debido a
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Figura 9. Corte de higado el cual presenta superficie capsular nodular.
En el parénquima con nodulos irregulares.
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Figura 10. Tincion
tricromica de Mas-
son que muestra
bandas de fibrosis
con nédulos de rege-
neracion.

ascitis y hernia umbilical. La cavidad abdominal contenia
250 mL de liquido amarillo claro, el bazo aumentado de ta-
mafio y peso (52 vs. 17 g) (Figura 9).

El higado fue el érgano mas afectado, disminuido en ta-
maifio y peso (160 g vs. 200 g), de color amarillo verdoso,
superficie multinodular y consistencia dura. Al corte con
multiples lesiones nodulares de color verde, de diametros
variables entre 0.2 a 0.5 cm, y bandas de tejido blanquecino.
Vesicula biliar y vias biliares permeables, sin alteraciones
evidentes (Figura 10).

Histolégicamente el higado presentaba pérdida total de
la arquitectura hepatica, con multiples nodulos de regene-
racion sin venas centrales de diferentes tamafios rodeados
por bandas fibrosas y zonas de necrosis. Hay esteatosis
extensa macro y microvesicular, los hepatocitos presentan
transformacion pseudoacinar y en células gigantes. Presenta
colestasis intracitoplasmica, pero el pigmento que predo-
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mino fue el hierro, demostrado con Ia tincion de Perls, el
cual se presentaba tanto en el estroma como en el interior
de los hepatocitos, pericanalicular y en algunos macrofa-
gos (Figuras 11y 12). Se encontro hierro, ademas en las
células epiteliales del pancreas, miocardio (Figura 13) y
en pulmon.

El bazo presentd congestion acentuada y no se evidencio
la presencia de hierro.

Se encontré ademas datos anatomopatoldgicos de cho-
que caracterizados por, congestion multivisceral, rifion con
necrosis tubular aguda, encefalopatia hipoxico-isquémica,
hipolipoidizacion de la corteza suprarrenal.

Los datos histopatoldgicos encontrados corresponden a
cirrosis metabolica por hemocromatosis neonatal, la cual
es un sindrome de origen desconocido caracterizado por
cirrosis congénita o hepatitis fulminante, con depdsitos de
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Figura 12. Corte
histolégico del hi-
gado que muestra
depositos de hierro
(azul) en el citoplas-
ma de los hepatoci-
tos. Tincion de
Perls.
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Figura 13. Corte histologico de miocardio que muestra hierro en las célu-
las miocardicas. Tincion de Perls.

Cuadro 2.

Peso del factor Variable

+15 Colesterol < 100 mg/dL
+15 Historia de ascitis
+13 BI > 6 mg/dL

+11 BI 3-6 mg/dL

+10 TP > 20 seg

Puntuacion: 0-28 bajo riesgo (< 25% riesgo de morir en seis meses). 28-39 riesgo
moderado (25-75% riesgo de muerte en seis meses). > 39 alto riesgo (> 75% riesgo
de muerte en seis meses).

hierro extra e intrahepéticos, de curso agresivo y pobre pro-
nostico.

Clinicamente con insuficiencia hepatocelular severa con
hipoalbuminemia, coagulopatia, fibrindgeno bajo, trombo-
citopenia, anemia, ascitis, hipoglicemia, acidosis lactica, con
poca o sin elevacion de transminasas.

El diagnostico histopatolégico caracterizado por fibro-
sis hepatica difusa, transformacién pseudoacinar y en célu-
las gigantes de los hepatocitos residuales, colestasis y si-
derosis acentuada hepatica y extrahepatica.

Elpronostico es fatal y el tratamiento es el trasplante hepético.

Comentario final
Mayor M.C. Rosa Ana Gonzéalez Martinez

El objetivo del comentario final sera el de revisar los as-
pectos mas importantes de la “cirrosis y la insuficiencia he-
patica cronica en los nifios”.

La cirrosis es una enfermedad hepatica cronica que re-
presenta el estadio final de virtualmente cualquier enferme-
dad hepética progresiva. De hecho, la cirrosis se puede ins-
talar sobre el proceso hepatico crénico y eventualmente obs-
curecer la naturaleza original del mismo. En 1977, la
Organizacion Mundial de la Salud defini6 a la cirrosis como
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la entidad clinica caracterizada por la fibrosis del tejido he-
patico con transformacion de la arquitectura normal del hi-
gado en una estructura anormal (formacion de nodulos).! De
hecho, la cirrosis es un estado patologico dinamico que in-
volucra el dafio hepatocelular representado por la necrosis,
la reparacion de dicho dafio (fibrosis) y la consiguiente re-
generacion del tejido hepatico (formacion de nodulos).

Existen muy diversas maneras de clasificar a la cirrosis, y
éstas se basan en diferentes aspectos, tales como: morfologia
macroscopica, histologia, causa, y presentacion clinica.?

La clasificacién morfologica se basa en el aspecto ma-
croscopico del higado e incluye a la cirrosis: micronodular,
macronodular y mixta. La cirrosis micronodular se caracte-
riza por la presencia de multiples nodulos que practicamente
involucran a la totalidad del higado, con un didmetro no
mayor de 3 mm. Este tipo de cirrosis puede verse en casos
de cirrosis por obstruccion de vias biliares o en casos de
cirrosis posnecrotica. En la cirrosis macronodular, por otro
lado, el tamafio de las nodulaciones va desde nddulos mi-
croscopicos hasta nddulos de 5 cm de diametro, generalmente
abarca ciertas areas del higado. Este tipo de cirrosis puede
observarse en casos de enfermedad de Wilson, por ejemplo.
En la practica clinica, la clasificacion morfologica es de poca
utilidad puesto que ningun tipo de cirrosis es caracteristica
de alguna patologia en especial, y en ocasiones la microno-
dular puede transformarse en macronodular o mixta.?

La clasificacion histolégica tiene su fundamento en el
aspecto microscopico del area hepatica mas afectada por
el proceso de fibrosis y regeneracion. Por ejemplo, en la
cirrosis posnecrotica, los puentes de fibrina se instalan
entre los hepatocitos y los espacios periportales. En la
cirrosis biliar, estos cambios predominan a nivel de los
canaliculos biliares. La cirrosis cardiaca muestra puentes
de fibrina entre las venas centrolobulillares, y finalmente,
en casos muy especificos, como la enfermedad de Wilson
y la hemocromatosis, es muy caracteristico encontrar pig-
mentaciones anormales en el tejido hepatico. Esta clasifi-
cacion, al igual que la morfolédgica, es de poca utilidad
para el clinico puesto que ningun tipo histologico es carac-
teristico, quizas solamente en fases iniciales del dafio hepa-
tico terminal pueda verse una histologia tipica, pero ésta suele
progresar y haber mezcla de varias de ellas.?

Quiza la mejor manera para el clinico de clasificar a la
cirrosis sea por sus causas, puesto que asi se puede abordar
el estudio, tratamiento y pronostico de los pacientes.>

Recordando que la cirrosis es un proceso dinamico, es
posible reconocer las fases de esta progresion recono-
ciendo el cuadro clinico que domina en cada paciente.
Asi, cuando la necrosis predomina sobre la fibrosis y la
regeneracion, los datos de falla hepatocelular son muy
evidentes, como son, la insuficiencia para sintetizar pro-
teinas con datos de ascitis y coagulopatia. La insuficiencia
para sintetizar y excretar la bilis, con ictericia. Por otro
lado, cuando son la fibrosis y la regeneracion lo que pre-
dominan, el cuadro clinico evidente sera el de una hiper-
tensidn portal con hiperesplenismo y varices esofagicas.>
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En la practica médica existe otra manera de referirse a la
cirrosis, esto es, como compensada o descompensada. En el
estado compensado el paciente puede estar totalmente asin-
tomatico, sin hallazgos importantes a la exploracion fisica, y
con solamente cambios muy sutiles en las pruebas de labo-
ratorio. Este estado puede prolongarse por afios, pero irre-
mediablemente evoluciona a una fase descompensada y puede
hacerlo de manera progresiva o bien, aparecer de manera
subita y abrupta, como en el caso del sangrado gastrointesti-
nal alto secundario a la ruptura de varices esofagicas.?

La presentacion clinica del paciente dependera de la cau-
sa de la cirrosis y la rapidez de su progresion como se expli-
co anteriormente hablando de los estados compensados o
latentes y los descompensados o activos.

Existe una gran variedad de sintomas y signos que no
necesariamente se presentan todos juntos y ninguno, a ex-
cepcion de uno de ellos, es caracteristico en la edad pediatri-
ca, y éste es, la falla para medrar (falla en el crecimiento).’

En los nifios, la presentacion clinica puede ser muy sutil
con signos y sintomas muy inespecificos como la desnutri-
cion, falta de apetito, fatigabilidad, debilidad muscular, nau-
seas, vomitos, fiebre e ictericia; requiriendo de un alto indi-
ce de sospecha para su diagnostico.

En la exploracion fisica se pueden encontrar un higado
aumentado de tamafio o muy pequefio y nodular, el bazo
puede ser palpable, puede haber circulacion colateral evi-
dente y ascitis. En casos avanzados es posible comenzar a
ver signos de encefalopatia, situacion que es sumamente di-
ficil de reconocer en los neonatos y los lactantes menores
por el nivel de desarrollo alcanzado.?

La coagulopatia es quizéa una de las situaciones mas apa-
ratosas en los pacientes cirréticos y en general, tiene un ori-
gen multifactorial: falla en la sintesis proteica de factores de
coagulacion (I, II, V, VII, IX, X), trombocitopenia por el
estado de hiperesplenismo, deficiencia de sintesis de plas-
minoégeno, trombocitopatia, etc.

La evaluacion diagndstica tiene como finalidad estable-
cer la causa del dafio hepatico, cuando esto es posible, asi
como el estadio en que se encuentra. Las pruebas diagnds-
ticas incluyen serologia viral, perfil inmunolégico, tamiz
metabdlico en busca de errores innatos del metabolismo,
perfil toxicolégico, etc.

La ultrasonografia abdominal es un estudio muy Ttil
puesto que sin invasion al paciente puede establecer el dafio
hepatico y la presencia de liquido de ascitis, crecimiento
de bazo, datos de hipertension portal. Para los casos en que
se sospecha atresia de vias biliares, los estudios de medici-
na nuclear y en ocasiones, la colangiopancreatografia re-
trégrada endoscopica pueden ser muy ttiles.

La biopsia hepatica sigue siendo un estudio sumamente
util en el diagndstico de muchas de las patologias, sin em-
bargo, no existe consenso sobre cudl es el momento ideal
para realizarla. Cada caso debe individualizarse en cuanto a
indicaciones y contraindicaciones.

De los estudios de laboratorio, tales como las pruebas de
funcionamiento hepatico, las transaminasas y las bilirrubi-
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nas tienen poco valor predictivo en el diagnéstico, sin embar-
g0, aquellas que reflejan la capacidad de sintesis proteica del
higado pueden ser mas utiles, como son la determinacion de
albumina sérica y del tiempo de protrombina.

En cuanto al prondstico de los pacientes afectados por
cirrosis, en la literatura médica existen pocos estudios al
respecto y la mayor parte de ellos no se aplican a la pobla-
cion pediatrica. Existe, sin embargo, una publicacién rela-
tivamente reciente del Dr. Malatack y colaboradores,* en
la cual analizaron el valor predictivo de riesgo de muerte
en 216 pacientes que estaban en espera de recibir un trans-
plante hepatico. Eventualmente 55% de estos pacientes reci-
bieron el 6rgano. 25% murieron en espera del mismo, y el
resto seguian vivos al momento de la publicacion en lista de
espera. En total, analizaron 70 variables (clinicas y de labo-
ratorio), de las cuales, obtuvieron que 23 tenian significado
prondstico. Posteriormente, de éstas, 23 desecharon algunas
que daban informacién redundante (como el tiempo de pro-
trombina y tromboplastina parcial prolongados) y otros que
se alteraban facilmente con estados patologicos concomi-
tantes o con acciones terapéuticas variables, tales como el
pH sanguineo y la concentracién de calcio sérico. Al final,
cuatro variables fueron las de mayor peso prondstico, se les
otorgd un valor numérico y se obtuvieron curvas multiplica-
tivas exponenciales de prediccion del riesgo de muerte en
los pacientes (Cuadro 2).

Finalmente, el tratamiento para virtualmente todos los pa-
cientes con hepatopatias terminales es el transplante hepatico.
A diferencia de los adultos, la mayoria de las indicaciones de
transplante en nifios representan condiciones que no recurren
en el higado transplantado, lo que significa que su pronostico
a largo plazo, es muy bueno.*”’

La distribucion por patologias de los pacientes que re-
quieren transplante hepético sigue un patréon bimodal basa-
do en la edad. Asi, en los neonatos y los lactantes, las indi-
caciones mas frecuentes son la atresia de vias biliares y los
desordenes metabdlicos como la tirosinemia y la hemocro-
matosis. En el otro extremo, la hepatitis fulminante y la
cirrosis criptogénica son las principales indicaciones en los
nifios mayores y los adolescentes.® '

En resumen, la cirrosis es la consecuencia potencial de
multiples desordenes hepaticos agudos y croénicos. En la
poblacién pediatrica y en especial en la etapa de la lactan-
cia se requiere de un alto indice de sospecha puesto que la
presentacion suele ser sutil y con datos sistémicos inespe-
cificos. Para su diagndstico es necesario disponer de los
apoyos diagnosticos necesarios. Asimismo, es imprescin-
dible que en hospitales de tercer nivel se cuente con la po-
sibilidad de la realizacion de trasplantes de higado como
terapia final de estos pacientes.

Conclusion
Tte. Cor. M.C. Mario Navarrete Arellano

Se tratd de una paciente femenina de seis meses de edad
con manifestaciones clinicas de insuficiencia hepatica pro-
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gresiva desde las primeras semanas de vida extrauterina, se-
cundaria hemocromatosis neonatal, enfermedad de etiologia
y fisiopatologia mal definidas.

En esta entidad clinica, el dafio hepatico sucede desde in
utero, el pronostico a corto plazo es la evolucion a insufi-
ciencia hepatica terminal y muerte, a menos que se realice
transplante hepatico en los primeros seis meses de vida.

Por otra parte, es muy importante proporcionar consejo
genético a los padres de los pacientes con hemocromatosis,
ya que el indice de recurrencia en embarazos subsecuentes
es muy alto, independientemente de que aun no esta deter-
minado el patron genético.
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