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Resumen

La hepatitis autoinmune (HAI) es una enfermedad hepatica
cronicay progresiva que se produce en nifios y adultos de todas
las edades, siendo mas frecuente en mujeres, con una
sintomatologia variable y poco especifica. Se presenta el caso
de un paciente femenino de 55 afios de edad que consulté por
presentar dolor abdominal en hipogastrio, de moderada
intensidad y concomitante astenia, cuyos estudios paraclinicos
evidencian elevacion de CK, AST y ALT, leucopenia con
neutropenia, serologia para hepatitis negativas, ANA, Anti DNA,
Anti Sm, anti LKM y anticuerpos anti-cardiolipinas negativos y
Anticuerpo anti SMA positivo, planteandose como una Hepatitis
Autoinmune tipo 1. Destacamos la existencia de dos tipos de
HAI dependiendo de la expresion de determinados anticuerpos,
asi como los diagnésticos diferenciales de esta entidad
encontrados en la literatura.
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AUTOIMMUNE HEPATITIS TYPE 1. A CASE
REPORT.

Summary

Autoimmune hepatitis (AIH) is a chronic and progressive liver
disease that occurs in children and adults of all ages, being more
frequent in women than in men, with a variable and unspecific
symptomatology. We present a case of a 55-year-old female
patient who presented abdominal pain in the hypogastrium, with
moderate intensity and concomitant asthenia, whose
paraclinical studies showed an elevation of CK, AST and ALT,
leukopenia with neutropenia, serology for negative hepatitis,
ANA, Anti-DNA, Anti-Sm, anti-LKM, anti-cardiolipin negative
antibodies and anti-SMA-positive antibody, being considered as
an autoimmune Hepatitis type 1. We highlight the existence of
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two types of AIH depending on the expression of certain
antibodies, as well as the differential diagnoses of this entity
found in the literature.
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Introduccion

La hepatitis autoinmune (HAI) es una hepatitis cronica que
ocurre en nifios y adultos de todas las edades. Desde que se
describié por primera vez en la década de 1950, el trastorno ha
sido conocido por una variedad de términos, incluyendo
hepatitis crénica activa, hepatitis cronica agresiva, hepatitis
lupoide y hepatitis de células plasméaticas. En 1992, el Grupo
Internacional de Hepatitis Autoinmune recomendé la hepatitis
autoinmune como el término mas apropiado y menos
redundante para esta enfermedad.?

La HAI se observa en todos los grupos étnicos y puede ocurrir
a cualquier edad, aunque a menudo se diagnostica en pacientes
entre 40 y 50 afios. Es mas comin en mujeres que en hombres
(3,6 a 1). En estudios realizados en Europa, la incidencia es de
0,9 a 2 por cada 100.000 habitantes al afio, con una prevalencia
de 11 a 25 por cada 100.000 habitantes.12

Existen dos tipos de HAI dependiendo de la expresion de
determinados anticuerpos, la tipo 1 en la cual se expresan
principalmente los anticuerpos antinucleares (ANA) y los
anticuerpos anti-musculo liso (SMA) y la HAI tipo 2, los
anticuerpos  anti-higado-riidn microsoma-1 (ALKM-1) vy
anticuerpo anti-citosol de higado-1 (ALC-1).3,4 Para la hepatitis
autoinmune tipo 1, la proporcidon de mujeres a hombres es de 4:
1, pero para la hepatitis autoinmune tipo 2, la proporcién es de
10:1 (V). La etiologia es desconocida, sin embargo se plantea
gue la enfermedad es causada por un desencadenante
ambiental en un individuo genéticamente predispuesto®.

La forma de presentacion varia desde un paciente asintomatico
hasta insuficiencia hepatica aguda. Muchos pacientes con HAI
cursan con otras patologias de origen inmunoldgico tales como
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tiroiditis, Lupus Eritematoso Sistémico, Diabetes Mellitus tipo I,
uveitis, etc. Hasta un 17% de los pacientes se presentas con
alteraciones cutaneas al momento del diagndstico.®

El diagndstico de HAI es de exclusion, presentdndose con
elevacion de enzimas hepaticas y positividad de
autoanticuerpos. La histologia es inespecifica, presentandose
un patron de infiltracion linfocitica. Se debe realizar diagnostico
diferencial con entidades infecciosas y no infecciosas que
afecten el parénquima hepatico. El tratamiento consiste en
esteroides y agentes inmunosupresores.®

Se presenta el caso de una paciente femenina de 55 afios, con
hipotiroidismo primario, quien presenta dolor en hipocondrio
derecho y astenia, con serologia viral negativa y
autoanticuerpos positivos.

Presentacion del caso

Se trata de paciente femenina de 55 afios, natural de Puerto La
Cruz y procedente de Caracas, Venezuela, con antecedentes
de hipertension arterial en tratamiento regular con amlodipina
10 mg orden dia (OD), dislipidemia en tratamiento con
atorvastatina 40 mg OD, hipotiroidismo primario en tratamiento
con levotiroxina 50 mcg OD, quien refiere inicio de enfermedad
actual 72 horas previas a su ingreso cuando presenta dolor
abdominal en hipogastrio de moderada intensidad, no irradiado,
concomitante astenia. Al momento de la evaluacion, presion
arterial: 130/70 mmHg, frecuencia cardiaca: 72 Ipm, frecuencia
respiratoria; 16 rpm. Paciente afebril al tacto, eupneica,
hidratada. Abdomen doloroso a la palpaciéon profunda de
hipogastrio, sin signos de irritacion peritoneal.

Al momento de su ingreso se realizaron estudios paraclinicos
donde se evidenci6 elevacion de CK (>7000iU/L), AST (64 U/L),
ALT (107 U/L) y leucopenia con neutropenia. Serologia para
hepatitis negativas, perfil tiroideo normal, ANA, Anti DNA, Anti
Sm, anti LKM vy anticuerpos anticardiolipinas negativos,
Anticuerpo anti SMA positivo.

Se realizé el diagndstico de Hepatitis Autoinmune tipo I. La
paciente recibié Prednisona 60mg VO orden dia durante 1
semana seguido de 20 mg VO orden dia de mantenimiento. Se
evidencié mejoria clinica y de los valores de transaminasas.

Discusion

La clinica de la HAI es de naturaleza heterogénea y fluctuante,
lo que lleva a una marcada variabilidad en sus manifestaciones
clinicas. El espectro incluye pacientes asintomaticos, aquellos
con sintomas considerables, a veces debilitantes, y aquellos
con insuficiencia hepética aguda. Ademas, pueden producirse
periodos prolongados de enfermedad subclinica antes o
después de la presentacion. Los hallazgos fisicos van desde un
examen fisico normal hasta la presencia de hepatomegalia,
esplenomegalia, estigmas de enfermedad hepética crénica e
ictericia. Aparte de la enfermedad asintomatica y de una
presentacion subita, algunos pacientes presentan una variedad
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de sintomas leves o severos no especificos, como astenia,
letargia, malestar general, anorexia, nauseas, dolor abdominal
y/o prurito.8

Una pista para sospechar HAIl es la coexistencia de otras
enfermedades con caracteristicas autoinmunes. Las
enfermedades que se observan cominmente en la HAI tipo 1
son tiroiditis, hipotiroidismo primario (como el antecedente de la
paciente del presente caso clinico), enfermedad de Graves,
colitis ulcerosa, enfermedad celiaca y artritis reumatoide, otros
trastornos que se han asociado incluyen uveitis, anemia
perniciosa, sindrome de Sjogren y enfermedad mixta del tejido
conectivo.367

En cuanto al diagnéstico, los estudios inmunolégicos son la
piedra angular, los ANA y SMA son los marcadores
caracteristicos de la HAI tipo 1. Ambos autoanticuerpos se
detectan conjuntamente en un 54% de los pacientes de etnia
caucasica afectados con HAI, mientras que los ANA en solitario
se encuentran en un 15% y los SMA en un 35%. es decir, entre
un 70-80% de los pacientes con HAI presentan titulos
significativos de ANA, SMA o ambos. Sin embargo, la presencia
de estos autoanticuerpos ni su titulo tienen valor patognomoénico
0 prondstico sobre la enfermedad, ya que la inmunosupresién
durante el tratamiento puede hacer desaparecer los
autoanticuerpos.8

Los SMA son los anticuerpos mas frecuentemente presentes en
la HAI (hasta en un 87% de los pacientes) se dirigen contra las
proteinas del citoesqueleto como la actina, troponina y
tropomiosina. Los titulos superiores a 1/80 de clase 1gG son
frecuentes en las HAI, generalmente asociados a ANA; también
pueden encontrarse a titulos bajos (1/<80) en oftras
enfermedades hepaticas, enfermedades infecciosas y
trastornos reumaticos. Dentro de los SMA, los anti-F-actina son
los predominantes y mas especificos, aunque pueden
encontrarse en Colangitis Biliar Primaria a titulos bajos. La
determinacion de anti-F-actina no se realiza rutinariamente en
los laboratorios, sin embargo, titulos altos (1/>320) de SMA
comunmente reflejan indirectamente la presencia de anti-F-
actina (43).911

El diagndstico diferencial de esta patologia retne todas aquellas
condiciones que pueden causar hepatitis aguda y/o crénica,
desde las hepatitis virales e ingesta de alcohol y farmacos,
hasta la colangitis esclerosante.812.13

El tratamiento consiste en glucocorticoides con o sin azatioprina
0 6-mercaptopurina. Hasta el 80% de los pacientes presenta
remision de los sintomas luego de la terapia inicial, lo cual se
manifiesta como una normalizacion de valores de ALT y AST,
bilirrubina e inmunoglobulinas. Aproximadamente el 10% de los
pacientes progresa a insuficiencia hepatica a pesar del
tratamiento, lo cual es mas comun en pacientes cirréticos, con
presentacion joven y con los fenotipos HLA-DR3 y HLA-B814.

Conclusiones

La hepatitis autoinmune es una entidad que puede presentarse
en forma asintomatica, observandose en todos los grupos
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étnicos y de cualquier edad, el diagnodstico se basa en criterios
clinicos y de laboratorios basados en niveles elevados de
inmunoglobulina G, autoanticuerpos y en criterios histolégicos.
Debido a que la sintomatologia suele ser de presentacion subita
y poco especifica representa un reto médico su diagnostico y su
clasificacion.
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