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Sindrome clinico rapidamente progresivo y grave por
da del higado
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*RIN > 1.5 que no corrige con vitamina K en 8 hs.

*RIN =/ > 2 sin EH
*RIN 1.5-1.9 con EH

e Evidencia bioquimica de lesion hepatica aguda
*Se presenta dentro de las 8 semanas del inicio de los sintomas

y/ v

*Sin enfermedad hepatica preexistente
/

e Diferenciar de compromiso hepatico cronico con afeccion aguda




Identificar etiologia

Prevenir y tratar complicaciones

Evaluar rapidamente traslado a centro de trasplante hepatico




PRESENTACION CLINICA

istintas modalidades clinicas . Amplio espectro: desde buen
ictericia hasta debut con encefalopatia.




DATOS RELEVANTES DEL INTERROGATORIO
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dlogia: exposicion a téoxicos,

tfransfusiones, desarrollo Discernir si es FHA o Ic
nadurativo, convulsiones, Tiempo de evolucidén: reagudizacion de un pacie
ntecedentes familiares de hiperagudo, agudo y subagudo: cronico: antecedentes ¢
fermedades autoinmunes , inicio de ictericia, cambios en internaciones previas p«
enfermedad de Wilson, el sensorio hemorragias digestivas
1epatitis, déficit de alfa 1 ascitis, fallo de crecimiel

antitripsina




sEdad en los
menores de 2 ainos
debe ampliarse la
sospecha a una
causa secundaria a
un error congénito
del metabolismo

Procedencia

( toxicos,
costumbres,
cosanguinidad)
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30-40% etiologia no
conocida




DATOS RELEVANTES AL EXAMEN FisICO

Antropometria




EXAMENES COMPLEMENTARIOS (]

Por un nifio sano
n un mundo mejor

Para evaluar || Estudios para
~‘compromiso | evaluacion

- de funcion . || pretrasplante
hepética | |




EXAMENES COMPLEMENTARIOS

Evaluar funcion hepatica y del resto de los organos

amograma con frotis y reticulocitos

ores y RIN)
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Busqueda etiologica

- Serologias

« Toxicos urinarios

- CPK

* Proteinograma - Dosaje inmunoglobulinas

« Ceruloplasmina - cupremia- cupruria

- Alfafetoproteina

« C3 C4 .FAN. anti LKM.ANA. anti SM, anti LC1.SLA.AMA
- Alfatantitripsina

- En menores de 2 anos efiologias metabolicas y entre ellas algunas
que contraindiquen el trasplante.

Solicitar acidos organicos urinarios, acilcarnitinas , aminoacidos

plasmaticos




Ecografia abdominal con Doppler y elastografia
Rx Tx

FO con lampara de hendidura

ECG. Ecocardiograma
EEG aun sin EH

TAC/RMN SNC-Espectroscopia. De especial importancia en ninos
pequenos

Biopsia hepatica limitada por coagulopatia

Secuenciacion molecular y estudios genémicos (?)



TRATAMIENTO

Todos deben recibir un fratamiento urgente de sosten

iento especifico.




SOSTEN CLINICO EN EL FHA
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\DICACION

EN EL FHA

quidos 2/3 NB .Evaluar hidratacion y pérdidas concurrentes. Mantener
iuresis = 1ml/k/h.

Mal manejo liquidos

vjo de glucosa preferentemente oral 4-6 mg/k/min para mantener
lucemia de 90-110mg%. Controles dextrostix. Evitar ayuno.

Hipoglucemia: disminucion del almacenamiento de glucégeno,
alteracion de gluconeogénesis, uso de depdsitos de grasa y proteina,
aumento hormonas catabdlicas.

porte nutricional. Priorizar via enteral. Entre 120-150% de las calorias
>comendadas. Normoproteica sin EH. Con EH 0.5-1.5 g/k/d

Aumento gasto enérgetico: el higado utiliza 20-25% de la energia
corporal y no lo disminuye en el FHA por la gran respuesta inflamatoria

\hibidores bomba protones. Ranitidina 2-4mg/k/d / omeprazol 1-
mg/k/d

Riesgo hemorragia digestiva

TB EV amplio espectro profildctico

Infecciones: disminuye nivel y funcion del complemento, alteraciéon en
adherencia de neutrdfilos y disfuncion macrofagica. Sin signos clasicos
de infeccion

ntibidticos enterales y catdrticos. Rifaximina 10-20 mg/k/d lactulon
ral o enemas 5-30 ml cada 6 hs.

Tratamiento enérgico de la EH: evitar sobrecrecimiento bacteriano y su
produccion de amonio en colon. 90% amonio es metabolizado en el
higado a urea con eliminacion renal. lograr 2-3 evacuaciones diarias
como minimo para acelerar eliminacion

oagulacién.Vitamina K 5-10 mg/d
lasma y crioprecipitados. Plasma solo si sangrado o previo a
rocedimiento invasivo, Crioprecipitados si hipofibrinogenemia severa.

Coagulopatia: disminuye la produccion de proteinas procoagulantes
(V. VI, X y fibrinbgeno) y anticoagulantes (AT, proteina Cy §) ,
aumenta su consumo por CID y hay disfuncién plaquetaria.




Tratamientos especificos de acuerdo a
etiologia

Toxicidad por paracetamol
Hepatitis autoinmune

Hepatitis B

Herpes simple, Varicela-zoster
Enfermedad de Wilson
Tirosinemia

Hemocromatosis

Amanita Phalloides

Infusidon de N-acetilcisteina (100
mg/kg/dia) hasta lograr RIN < 1.5

Metilprednisolona 15-30 mg/kg/dia por 3
dias o prednisona

Lamivudina 3 mg/kg/dia
Aciclovir

D-penicilamina

NTBC

N-cisteina 140 mg/kg/dia IV + selenio 3
mg/kg/dia

Sibilina
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Se produce por:

e1-aumento del amonio dada la disminucion
de la capacidad del higado de metabolizarlo
y el aumento de glutamina metabolito del
amonio en astrocitos

e2-pérdida de regulacion del flujo sanguineo
cerebral por liberacion de citoquinas

*3-la produccion de benzodiazepinas
endogenas. Todo esto conduce al edema
cerebral

*Factor mas importante para

R i tratamient
predecir sobrevida en FHA equiere tratamiento precoz

Restringir aporte proteico y evitar
sobrecrecimiento bacteriano

Evitar sedantes




Estadio Clinica EEG

Grado [: Orientacion espacial alterada, cambios en el ritmo del suerio, Cambios minimos
Prodromos alteraciones menores de la conciencia o de la motricidad, tremor.,

Grado I Confuso, letargia/agitacion pero responde a ordenes, Lento generalizado
Confusion hiperventilacion, disartria, asterixis, hipertonia, hiperreflexia.

Grado 1II: Estuporoso, dormido casi todo el tiempo pero se despierta con Lento anormal
Estupor la voz, respuestas incoherentes, temblor intencional.

Grado IV: [Va. Responde a estimulos dolorosos Ondas delta
Coma IVb. No responde a estimulos, ausencia de movimientos

espontineos .respiracion irregular, pupilas perezosas, posible

postura de decorticacion o descerebracion.

EH: indicacion de fdrmacos que modifican el ciclo de la urea (L-orniting,
aspartato, el benzoato sédico y el zinc) han sido probados también para tratar la |
y en las Ultimas guias de encefalopatia la presentacion venosa ha mostra
efectividad en el control de la encefalopatia con presentacién aguda.



ENCEFALOPATIA HEPATICA
CATEGORIZACION DE ENCEFALOPATIA PARA NINOS MENORES DE 4 ANOS

Signos clinicos Reflejos Signos neurologicos

Temprano |- Llanto intenso, inversion ritmo Hiperreflexia Inestable
suenfo, falta de atencion

Intermedio Il Somnolencia, estupor, Hiperreflexia Predominantemente inestable Z
irritabilidad
Tardio IV Comatoso, con(a) o sin(b) rta. Ausentes Descerebracién o decorticacion

a estimulo doloroso




FALLA HEPATICA AGUDA

de FALLO
RAPIDO.
ALERTA

RATAMIENTO
de SOSTEN

4

MEJORA EL PRONOSTICO



PARA RECORDAR

A es una emergencia
in aviamente sanos

te con FHA a un centro de
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Detectar signos de EH




MUCHAS
GRACIAS

Es;;;e Pediatria %




