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En esta revision fueron seleccionados los trabajos clinicos
relevantes relacionados con enfermedades hepaticas en pe-
diatria que se presentaron en DDW 2013, Congreso de la
Sociedad Europea de Gastroenterologia Hepatologia y Nutri-
cion Pediatrica 2013 (ESPGHAN) y Congreso de la Sociedad
Americana de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion
Pediatrica 2012.

En la actualidad, ha aumentado el interés en conocer bio-
marcadores no invasivos para la deteccion de enfermedad
hepatica crénica; su aplicacion clinica permite el tamizaje y
deteccion de casos que requieren de estudios de extension.
En NASPGHAN 2012 se presento la deteccién de enfermedad
hepatica grasa no alcohodlica (EHGNA)', a través de una
prueba de aliento?. Se investigo la utilidad de la medicion
de componentes organicos volatiles (COVs) en 44 nifos obe-
s0s 0 con sobrepeso con edad de 15 + 3.1 afos (25 con EHG-
NA por ultrasonido y 19 con higado normal). Los niveles de
AST, ALT e insulina, asi como los compuestos de la prueba de
aliento con isoprene, acetona y trimetilamina fueron signifi-
cativamente mas altos en el grupo con EHGNA. Se concluye
que las pruebas de aliento con estos nuevos biomarcadores
son un método no invasivo promisorio para detectar higado
graso en nifos. Otro estudio sobre pruebas no invasivas fue

el presentado en ESPGHAN 20133 en donde se investigo a los
acidos biliares séricos: quenodeoxicolato (QDC)/tauroque-
nodeoxicolato (TQOC) como marcadores para distinguir en-
tre atresia de vias biliares (AVB) y colestasis neonatal (CN)“.
Se revisaron las biopsias de higado de 30 nifios con AVB (an-
tes del Kasai) y 20 con CN. Se investigo la expresion de los
genes relacionados con la sintesis, transporte y receptores
nucleares de los acidos biliares. Los niveles de TQCDC/QDC
fueron significativamente mayores en los de AVB compara-
dos con los de colestasis neonatal (4.1 veces; p < 0.0001,
ROC de 0.99, sensibilidad 100% y especificidad 95.2%). El
contenido de QDC fue mayor en nifios con CN comparado
con los de AVB (8.7 veces; p = 0.009). La expresion hepatica
de BESP se encontré muy disminuida en AVB vs. CN. Se con-
cluy6 que TQOC/QDC puede ser Gtil para distinguir entre
AVB y CN.

En nifos cirrdticos la endoscopia es el método para corro-
borar varices esofagicas (VE)®, en DDW 2013 se presento un
estudio que incluyd la regla de prediccion clinica (RPC) y el
score de riesgo (SR) para predecir la presencia de varices
esofagicas grandes (VEG). La RPC utiliza como variables la
cuenta plaquetaria, el Score Z del bazo y la albimina®; y el
SR utiliza la cuenta de plaquetas y bilirrubinas’. En nifos
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hay escasa informacion®. Se incluyeron 88 nifios sin historia
de sangrado de tubo digestivo; en 31 se encontré VEG. Los
mejores predictores fueron: plaquetas (AUROC 0.67; IC 95%,
0.57-0.78), RPC (AUROC 0.65; IC 95%, 0.54-0.76) y SR (AU-
ROC 0.66; IC 95%: 0.56-0.76). Los puntos de corte de RPC
fueron 114y de score de riesgo -1.2. Pacientes con PRC < 114
(OR 20) y con SR > -1.2 (OR 7.4) mostraron mayor probabili-
dad de tener VEG. Estas pruebas son accesibles y pueden ser
utilizadas en niflos como predictores de VEG para seleccio-
nar a los que requieren endoscopia.

Las enfermedades metabolicas aunque poco comunes
cuando llegan a presentarse son un reto para el diagnostico
y manejo. Una de ellas es la enfermedad de Wilson (EW)°.
En DDW 2013 se presentaron resultados de un consenso rea-
lizado para conocer la variacion en la toma de decisiones en
cuanto al diagnostico y tratamiento™. Participaron 104 mé-
dicos, 67% emplearon las GPC de Roberts'' y un 22% las de
Ferenci'. Para el diagnostico inicial indicaron ceruloplasmi-
na sérica (CPS), cobre en orina de 24 horas (ECU) y cobre
hepatico en todos los casos en los que no hay mas miembros
de la familia afectados; de estos estudios hubo una discre-
pancia para el diagndstico en cuanto a la cantidad de cobre
hepatico en un 56% de los participantes. La penicilamina es
indicada para el tratamiento en pacientes sintomaticos por
un 26% y en sintomaticos por un 20%. La dieta baja en cobre
es indicada por 46% de los participantes y 12% no la conside-
ran necesaria. Los casos que tienen un hermano afectado
menor de 4 afos con transaminasas altas son tratados con
zinc por un 43% de los médicos. En nifos mayores con dis-
funcion hepatica sin familiares afectados usan penicilamina
o trientina, indistintamente. Los casos que se presentan con
falla hepatica aguda son tratados con quelante por un 54%,
son enviados a trasplante hepatico por un 13% y optan por
vigilancia un 23% de los médicos. Este estudio mostré que no
existe un acuerdo sistematizado para el manejo y trata-
miento de esta enfermedad a pesar de haber GPC.

Otra enfermedad metabdlica rara es la deficiencia de li-
pasa acida lisosomal (LAL), que permite la acumulacion de
los ésteres de colesterol y de triglicéridos en los lisosomas
de los tejidos incluyendo el higado, bazo y sistema cardio-
vascular. Hay dos fenotipos: uno rapidamente progresivo
que afecta a los ninos pequenos (enfermedad de Wolman) y
una forma tardia (enfermedad de depdsito de ésteres del
colesterol) en la que hay esteatosis microvesicular, hiperli-
pidemia y fibrosis hepatica que progresa a cirrosis'™. El tra-
tamiento hasta ahora ha sido reduccion farmacologica de
los lipidos, sin embargo no controla la enfermedad y ésta
progresa'. Durante DDW 2013 se presentd un tratamiento
con una enzima de reemplazo llamada sebelipase alfa para
pacientes con deficiencia de LAL'>', El estudio inicial en
adultos fue de seguridad’. En este estudio el objetivo fue
probar seguridad y eficacia en pacientes adultos, se admi-
nistroé la infusion a dosis de 0.35, 1 o 3 mg/kg por semana y
después cada 2 semanas a dosis de 1 o 3 mg/kg, hubo mejo-
ria bioquimica y disminucion de la esteatosis por resonancia
magnética. Los eventos adversos fueron leves en la mayo-
ria. Los resultados sugieren que la terapia a largo plazo cada
2 semanas normaliza transaminasas séricas, mejora la hi-
perlipidemia y disminuye la fraccion de grasa hepatica en
pacientes con deficiencia de LAL. El estudio mostré que esta
enzima corrige anomalias asociadas a su deficiencia y tiene

el potencial de mejorar el curso clinico de la enfermedad.
Se esperan los resultados en nifos.

Otro estudio interesante fue la revision sistematica del
tratamiento con vitamina E en 250 nifios con higado graso,
que participaron en 5 estudios, 4 de ellos clinicos controla-
dos. No hubo significacion estadistica en relacion al efecto
de la vitamina E en normalizar la ALT (RR: 0.95, IC: 0.75-
1.21; p = 0.32). El analisis en los que se usaron dosis mayo-
res de vitamina E, duracion mas prolongada de la terapia y
vitamina C no fue significativo. En 2 estudios que incluyeron
los resultados de la biopsia hepatica no se pudo realizar un
analisis adecuado por diferencia en la definicion de mejoria.
Se requieren mas estudios incluyendo biopsias para evaluar
el efecto de la vitamina E; por ahora el cambio en el estilo
de vida (dieta y ejercicio) es la recomendacion para contro-
lar la enfermedad*®.

En relacion a estudios epidemiologicos se present6 una
revision retrospectiva de nifios con enfermedad inflamatoria
intestinal (Ell) y su relacion con las hepatopatias: Se encon-
tré una alta incidencia de colangiopatia, enviados a valora-
cion por transaminasemia. Se incluyeron 41 nifos, 31 con
colangiopatia (CPRE/colangiorresonancia); de estos, 28 ca-
sos tuvieron dano importante de conductos biliares. Se con-
cluyd que debe realizarse una deteccion temprana antes de
que haya progresion®.

Otro estudio fue en relacion a la etiologia, presentacion y
seguimiento de nifios pequeiios con falla hepatica durante
los primeros 90 dias de vida. Se reportaron 81 casos de dife-
rente etiologia, las mas frecuentes fueron: enfermedad me-
tabodlica en 30, infecciones diversas en 13, hematoldgicas 11
(leucemia y sindrome hemofagocitico) y otras varias. Las
caracteristicas en las de origen metabdlico fueron ictericia
desde el inicio con leve transaminasemia y lactato incre-
mentado; las infecciosas se presentaron en nifios de término
con bajo peso al nacer, marcada transaminasemia y coagu-
lopatia; la enfermedad infiltrativa se present6 habitualmen-
te con ictericia, transaminasemia, acidosis y lactato muy
elevado, estos ultimos fallecieron. En 5 pacientes se realizé
trasplante hepatico y de éstos, 3 fallecieron. En este estu-
dio la etiologia se establecié en el 93% de los nifios, esto
ayuda a tomar decisiones terapéuticas y dar un pronéstico.
Un aspecto interesante es que actualmente se puede reali-
zar trasplante hepatico a pesar de ser nifos muy pequefos y
en estado grave?,
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