Insuficiencia hepatica
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La insuficiencia hepática, o fallo hepático agudo es un raro síndrome con mortalidad elevada (70%)  y tratamiento muy complejo que se produce por necrosis masiva o submasiva de las células hepáticas con colapso parenquimatoso y afectación de las funciones del hígado que puede aparecer en  los lactantes y en el niño mayor, e incluye necrosis hepatica severa, perdida de la arquitectura y ausencia de regeneración de los hepatocitos, la supervivencia global con tratamiento médico es baja, pero  se ha elevado con el desarrollo del trasplante hepático.

El fallo hepatocelular puede complicar casi todas las formas de enfermedad hepática, el pronóstico es peor que el que se produce en el fallo hepático crónico y depende de la edad, susceptibilidad del paciente y extensión del daño hepático pero la lesión es potencialmente reversible y las funciones pueden recuperarse totalmente en los pacientes que sobreviven   

Clasificación

Hiperagudo: en el curso de los primeros 7 días de enfermedad hepática
Agudo : Entre 8 y 28 dias

Subagudo: Más de 28 dias. (Secundario a enfermedad hepática de etiologia metabólica o autoinmune) 
Las formas hiperaguda y aguda tiene alto riesgo de desarrollar encefalopatía grado IV, coma y edema cerebral

Etiología
Lactante

Infecciosas 

Durante los 10 primeros días: Virus herpéticos, ECHO, Coxsackie virus, Adenovirus, A partir de 45 días (Hepatitis B en hijos de madre portadora) 

Septicemias por E coli, Stafilococus aureus
Metabólicas

-Galactosemia: Debe ser considerada entre los 5 y 15 dias de vida

-Intolerancia hereditaria a la fructosa: Aparece entre 8 y 10 dias de vida del neonato en relación a la alimentación con sacarosa o fructosa

-Tirosinemia hereditaria 

Toxicas Exógenos  son excepcionales a esta edad

Niño mayor

-Infecciosas: Hepatitis virales por virus A, es la causa mas común y tiene buen pronostico, Hepatitis B,C,D,E , Ebstein Barr virus, Parvovirus, Citomegalovirus, Varicela Zoster 

-Metabólicas: Enfermedad de Wilson en mayores de 3 años
-Auto inmunes: Hepatitis autoinmune tipo I (Es mas común el Fallo Hepático Crónico y tipo II más común el Fallo Hepático Agudo
-Toxicas o medicamentosas: Valproato de sodio, Paracetamol, Carbamazepina, Halotano, Isoniacida
Etiologia desconocida

Cuadro clínico

Lactante

Anorexia, vómitos a veces diarreas

Ictericia más o menos acentuada

Coluria

Acólica o hipocólica

Hepatomegalia al inicio con disminución brusca del tamaño del hígado por debajo del reborde costal, en las metabólicas se mantiene la hepatomegalia

Síndrome hemorrágico cuando aparece delata la gravedad de la afección hepática: petequias, equímosis, hemorragia en las zonas de las punturas, y a veces digestivas

Signos neurológicos: son discretos o están ausentes y es muy difícil diagnosticarlos en neonatos, los vómitos y la pérdida del apetito son signos tempranos, somnolencia, inversion del ritmo del sueño convulsiones, y posteriormente trastornos respiratorios y hemodinámicas, hipoglucemia, edema cerebral
Niño mayor

-Astenia y anorexia progresiva, fiebre elevada por necrosis de hepatocitos

-Ictericia, coluria y acolia o hipocolia es variable en estadios tempranos y se intensifica
-Hepatomegalia que se reduce bruscamente sin mejoría clínica

-Coagulopatia, aparece en todos los niños: equimosis, petequias, sangramiento por las punturas, por las encías, sangramiento digestivo

-Ascitis, edemas en miembros inferiores que puede llegar a la anasarca por hipoproteinemia
-Signos de hipoglicemia
-Encefalopatia  se sospecha cuando aparece irritabilidad, confusión, comportamiento agresivo, convulsiones, cambios neuropsiquitricos con alteraciones del electroencefalograma
Los niños desarrollan un cuadro típico de hepatitis viral aguda que en vez de mejorar empeora, se van deteriorando y puede llegar al coma  y si la evolución es bifásica comienza la enfermedad, mejora el cuadro clínico y recidiva con manifestaciones de insuficiencia hepática progresiva, ascitis, ictero intenso, cambios del sensorio, coma 

El diagnostico temprano es imprescindible para prevenir las complicaciones

Diagnostico

-Clinico

-Laboratorio

Aminotransferasa ALAT (TGP) ASAT (TGO) elevadas por necrosis hepática y disminución brusca
GGT elevada es una enzima que expresa necrosis y colestasis
Bilirrubina total y directa

Coagulograma completo con tiempo de protrombina y kaolín que se prolongan

Electroforesis de proteínas: Hipoproteinemia, hipoalbuminemia 
Glicemia: hipoglicemia

Lipidograma

No realizar biopsia hepática mientras existan trastornos de coagulación, algunos autores consideran no es necesario hasta después de trascurridos seis meses o que se sospeche enfermedad maligna del higado
Amoniaco
Ecografía abdominal demuestra el aspecto y tamaño del hígado, vesícula biliar, bazo riñones, páncreas, eje esplenoportal y presencia o no de ascitis. 

Electroencefalograma 

Diagnóstico etiológico: Marcadores virales, (IgM antivirus A, AgsHB, Anticuerpos contra los virus de la hepatitis B, C, D, E) estudios virológicos para otros virus

Cobre y ceruloplasmina

Anticuerpos antinucleares, anti mitocondria les, anti músculo liso, anti hígado riñón 

Complicaciones

Edema cerebral

Coma hepático

Hemorragia digestiva

Sepsis

Fallo renal (Síndrome hepato- renal)

Fallo múltiple de órganos
Tratamiento

El manejo de estos niños una vez diagnosticados los signos y síntomas de fallo hepático agudo con o sin encefalopatía debe realizarse en una unidad de terapia, y serán evaluados por  hepatólogos para considerar el trasplante hepático en el momento oportuno si fuera necesario.
No existe una terapia específica para estos enfermos, se emplean medidas de apoyo o de sostén dirigidas a preservar la vida, prevenir y tratar  las complicaciones del fallo hepático, favorecer la regeneración celular sobre la base de la enorme capacidad de tolerancia del hígado  ante las agresiones y su poder regenerativo sobretodo en los niños
-Suspender vía oral si fuera necesario, la dieta dependerá del estado del paciente, el aporte calórico adecuado será en forma de carbohidratos y lípidos, las proteínas deberán limitarse para prevenir la encefalopatía
-Control hidromineral, del equilibrio ácido básico y de la hipoglicemia
-Oxigenoterapia  o ventilación mecánica si fuera necesario

-Prevenir la sepsis aislando al niño con personal adecuado, no se aconseja la administración profiláctica de antibióticos 
-Prevenir y tratar el edema cerebral con Manitol, la prescripción de esteroides a altas dosis no debe emplearse por el peligro de infecciones que provocaría esta práctica

 -Prevenir la hemorragia digestiva con el uso de Ranitidina EV 

-Corregir los trastornos de la coagulación utilizando VIT K por vía IM , tratar la hemorragia con plasma fresco congelado heparinizado, concentrados plaquetarios, y si la hemorragia es grave tener en cuenta la exanguineotransfusion de sangre fresca heparinizada
-Esterilización intestinal (Enemas evacuantes, lactulosa)

-Tratamiento de la ascitis utilizando diuréticos como Espironolactona  tab 25 mgs a dosis de 3 a 6 mgs kg dia,y albúmina humana 
-Tratamiento etiológico.
-Trasplante hepático si necesario. Actualmente es considerado el tratamiento definitivo con un 90% de superviviencia en centros calificados de experiencia con buena calidad de vida
