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cambios bioquímicos, necrosis hepatocelular, hiperganmaglobuline-
mia, auto anticuerpos y ausencia de otras causas de hepatitis, cuya 
patogenia se atribuye a una reacción de tipo autoinmune.1

 La historia natural de la hepatitis autoinmune es incierta al-
gunos pacientes tienen muy pocos síntomas y poco daño a nivel 

apoyarnos en tabla de puntuación para hacer el diagnostico de HAI 
Cuadro 1. El tratamiento a utilizar se hace al cumplir criterios bio-
químicos y/o histológicos, los objetivos básicamente van dirigidos a 
aliviar los síntomas, mejorar los parámetros bioquímicos, disminuir 

-

mortalidad.2 Los medicamentos más utilizados son los corticoeste-
roides, de los cuales el más utilizado es la prednisona y la azatrio-
pina, la decisión de que esquema se va utilizar dependerá de los 

2

Considero importante hacer un escrito que incluya todos los tó-

el manejo actual del mismo ya que es bien sabido que el tratamien-

tratamiento a nivel internacional.
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niños con hepatopatía crónica, la hepatitis autoinmune
progresivo y llevar a cirrosis hepática, el manejo actual sigue siendo prednisona junto con azatriopina, el cual a pesar de la utilización de la 

tipo exploratoria en Medline, pubMed, Ovid, artemisa, incluyendo artículos de revisión, artículos originales, reportes de caso. : La 
-

tanto en adultos como en niños.  En la actualidad la doble terapia con prednisona y azatriopina sigue siendo la mejor alternativa 

primeros 6 a 9 meses del inicio de la terapia.
: Hepatitis autoinmune, cirrosis, hipergammaglobulinemia, autoanticuerpos. 

hecha en 1942 conocida como hepatitis lúpica o hepatitis crónica 
activa.2

se llamo por primera vez con el nombre de hepatitis autoinmune y 
cuando se sentaron las bases para hacer el diagnóstico apropiado.3

estados unidos norteamericanos y del norte de Europa, el prin-
cipal alelo asociado es el complejo de histocompatibilidad HLA 
DRB1*0301 y generalmente se observa en la tipo 1, entretanto en 
pacientes procedentes del Japón, Argentina Brasil, México y el resto 

la tipo 2, en niños se asocia mas al complejo de histocompatibilidad 
DRB1*.1,3

-
jeres de edad media, típicamente la histología revela hepatitis de 

en rosetas y puentes de necrosis .1.

Existen muchas teorías sobre la etiopatogenia y se ha aso-

virales como son el virus de la rubeola, Epstein Barr, sarampión y 

inmunológica responsable del daño hepático.La patogenia esta me-
diada por un trastorno en la inmunorregulacion en la que participa 
la susceptibilidad genética individual que origina la producción de 

-
maglobulinemia.4-6

-
-

ticuerpos antinucleares (ANA) anticuerpos anti musculo liso (SMA), 
la tipo 2 se caracteriza por la presencia de anticuerpos anti cromo-
soma hepatorrenal (anti LKM-1) anticuerpos anticitosol hepático tipo 
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1(LC1) y la tipo 3 que ha sido descrita solo en adultos con la pre-
sencia de anticuerpos anti-antígeno soluble hepático(SLA) y/o anti-
cuerpo anti-hepato-pancreático(LP).1,5,-7 El anticuerpo anti-antígeno 

 7-8

Los pacientes que mediante tratamiento pueden controlar el 

de un 80%. Si el paciente no recibe tratamiento, tiene el riesgo de 
desarrollar cirrosis en un 49%. Si el paciente no logra controlar el 
proceso y mantiene la elevación de las gammaglobulinas al doble 
de lo normal, tiene una sobrevida de 50% en 3 años y un 10% en 
los próximos 10 años; constituyendo el 20% de las hepatopatías 
crónicas 2,9.

asintomáticas con alteración mínima de los parámetros de labora-
torio otras con síntomas similares a hepatitis aguda viral, hepatitis 

3,5,10-11

En el paciente pediátrico el 50 al 65% tienen una presentación 
10 entre las mani-

en una proporción importante solo el lóbulo izquierdo es palpable, 
ictericia, cansancio y/o aumento en las transaminasas1.

El diagnóstico, debe incluir a todos los niños con aumento en 
las transaminasas con predominio de la 
hiperganmaglobulinemia, la presencia de auto anticuerpos séricos, 

-
-

nución en las proteínas, prolongación de los tiempos de coagula-
ción,1,2

-

criterios clínicos de laboratorio e histológicos. 2,10

El estudio histológico de la biopsia hepática, es uno de los prin-

-
-

peri-portal y en puentes, y cirrosis. Además se puede observar ne-
2,3,9,11,12

La histología es importante para conocer la evolución de la 
lesión hepática ya que los niveles de transaminasas o de gammag-
lobulinas no orientan hacia la presencia de cirrosis.13

Actualmente el diagnóstico requiere que se excluyan otras 

excesivo de alcohol o exposición de medicamentos hepatotóxicos, 
existiendo no obstante criterios diagnósticos internacionales cuya 

puntaje para realizar el diagnóstico de HAI de manera probable o 
2,12,14-16 (Cuadro 1)

La terapia estándar ha sido la inmunosupresora incluyendo los 
corticoesteroides con o sin azatriopina, sin embargo, se desarrollan 

-
roides y se la azatriopina.

estrías, aumento de peso, acné, alopecia areata en cráneo e hirsu-

tener complicaciones severas, como ser osteopenia compresión 
dorsal, diabetes, pancreatitis, hipertensión, desordenes sicóticos y 
malignidad.17,18

medula ósea en un 46%, leucopenia en un 6%, náuseas, emesis, 
erupción cutánea, en un 5% hepatitis colestásica, pancreatitis, in-

18

Al tomar la decisión de dar tratamiento, debe realizarse lo más 
rápido posible, ya que rara vez los síntomas remiten de manera 
espontánea,1 el paciente con hepatitis autoinmune que no recibe 
tratamiento a los 5 años tiene 50% de mortalidad;18 el objetivo bá-

-
-

trolados, así que se adoptan las medidas terapéuticas de pacientes 
adultos,1

como acompañante de los esteroides el cual ha logrado disminuir 
1,16,18 El metaboli-

to 6-mercaptopurina que es pro-droga de Azatriopina sirve para me-

ANA o SMA 1:40 1

ANA o SMA o LKM 1:180/1:40 2*

IgG Mayor de lo normal 1

IgG Mayor de1.10 veces del normal 2

Biopsia hepática Compatible con HAI 1

HAI típica 2

Ausencia de hepatitis viral Si 2
6 ó más puntos probable HAI, 7 o más HAI. * Máximo 2 puntos por suma de auto anticuerpos.

Semana 1 60 30 50

Semana 2 40 20 50

Semana 3 30 15 50

Semana 4 30 15 50

Mantenimiento 20 y menos 10 50
Puede usarse Prednisolona en dosis equivalente.
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19 Recordemos 
que existe un porcentaje de pacientes que no responden a la terapia 
medicamentosa y un 2 a 3% necesitan trasplante hepático.1, 20,21

Actualmente se acepta que no todos los pacientes requieren 
tratamiento, según las guías de la Asociación Americana del estu-

para dar iniciar el tratamiento inmunosupresor:
1. Transaminasas ALT y AST, 10 veces arriba del valor máximo 

normal.
2. Transaminasas ALT y AST 5 veces arriba del valor máximo 

normal en presencia de gammaglobulinas (ó IgG total) 2 veces 
arriba del valor máximo normal.

3. Necrosis en puente o multiacinar en la biopsia hepática. 

Se considera que todos los niños deben recibir tratamiento en 
el momento del diagnóstico, la decisión de que esquemas utilizar, 

-
medades concomitantes.2,19,22

El tratamiento se continúa hasta lograr la remisión, o hasta que 

es más lenta, lográndose unos 6 a 12 meses después de iniciado 
el tratamiento.2,18

adultos se considera remisión a la mejoría de los síntomas, unido 
a la normalización de las transaminasas, las bilirrubinas y las gam-
maglobulinas en el primer año de tratamiento, mantenida al menos 
durante 6 meses de tratamiento adicional, también se considera un 
parámetro importante la presencia de actividad mínima en la biopsia 
hepática, en adultos este tipo de remisión se consigue entre el pri-
mero y el tercer mes del inicio del tratamiento.1 La decisión de retirar 
el tratamiento en niños está basada en la evidencia laboratorial y 
una prolongada inactividad después de 2-3 años de tratamiento se 
crea dependencia al medicamento y al retirarlo existe un 60 a 80% 
de volver a iniciarlo.18

Actualmente se sabe que la mayoría de los pacientes respon-
den a los cortico- esteroides de hecho el 80% lo hace y muy pocos 

-
ja buscar otras alternativas terapéuticas, entre ellos se encuentran 

sin embargo no existe ningún estudio controlado, la 6 mercaptopu-
rina, solo existen estudios en adultos no controlados, en cuanto a 
la ciclosporina, se reporta estudios en los cuales se describe una 
buena respuesta con una remisión hasta del 70% sin embargo no 
se cuenta con estudios a largo plazo, pero parece ser una buena 
alternativa para los pacientes que no responden a la terapia con-
vencional, otra alternativa es la FK-504-tracolimus solo existen 
estudios en adultos e igualmente son estudios de casos aislados, 

uso de ácido ursodesoxicolico, rapamycin, rituximab básicamente 
se utilizan para el manejo de la colestasis como coadyuvantes en 

1,3,23,24

-
toinmune, sigue siendo la mejor alternativa aun cuando se estudian 

otras posibilidades, de manejo. Lamentablemente seguimos con la 
-

der concluir cual es la mejor alternativa ya que siempre terminamos 
utilizando las guías que existen para adultos, según Ferreira10 en su 
estudio se incluyeron 20 niños , tratados de manera convencional; 
pudiendo observar que el 95% presentó a nivel histológico una dis-

Existe evidencia clínica de pacientes con remisión maneja-
dos y con seguimiento por un periodo prolongado de 24 años 
utilizando prednisona con dosis inicial 2mg/Kg/día, luego 10 a 20 
mg/día y a 4 de los pacientes se les agrego azatriopina; de los 
20 pacientes 16 recibieron prednisona como única terapia y de 

-
ron criterios clínicos bioquímicos e histológicos para suspender el 

biopsia hepática.9,10

Los estudios que existen en niños son series pequeñas y no 
son ensayos clínicos controlados y el tratamiento utilizado es el con-
vencional, sin embargo Damortier,25 presentó una serie grande que 

tratados con esteroides y azatriopina y el 25% solo con esta última; 
de los pacientes estudiados el 90% presento mejoría clínica, bioquí-
mica y de la biopsia a los 10 años y ellos concluyeron que se puede 
retirar los esteroides en la mayoría de los casos con buena respues-
ta, generalmente se retira el esteroide y se suele dejar solo con aza-
triopina, presentando remisión en el 65% de los casos en el primer 
año de tratamiento. Una alternativa terapéutica es la ciclosporina la 
cual usualmente es utilizada para inducir la remisión, Cuarterolo et 
al,26 en su revisión de 84 pacientes pediátricos, en un periodo de 7 

ciclosporina de estos ninguno había recibido tratamiento inmunosu-
-

sis durante 6 meses y al normalizar enzimas se inicio doble terapia 

en el 39%, 8 casos tuvieron elevación transitoria de la creatinina y 3 
tuvieron hipertensión, un paciente presento intolerancia a la glucosa 

ellos concluyeron que la ciclosporina puede ser una opción terapéu-

la remisión con dosis pequeñas de prednisona y de azatriopina y así 

Con respecto a otros medicamentos, como el Rituximab no 
tenemos experiencia en pacientes pediátricos, solo en adultos, un 
caso reportado con buena respuesta,22 asimismo existen reportes 

que incluyo 205 niños con buen suceso, en pacientes trasplantados, 
con diagnóstico de Novo de hepatitis autoinmune que es otro tipo de 
patología.8,12 En lo que respecta al uso del tacrolimus no se encon-
tró ningún estudio en paciente pediátrico. 

MANEJO DE LA HEPATITIS AUTOINMUNE
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-
rios que se presentan sigue teniendo vigencia y sigue demostrando 
su capacidad de producir remisión, tanto bioquímica, clínica como 
histológica, la ciclosporina parece ser una buena alternativa para 
iniciar la inducción a la remisión, aunque no se ha utilizado para 

mantenimiento, con respecto a otras alternativas, siguen sin ser uti-

En la actualidad se sigue considerando que entre más rápido 
se diagnostique e inicie el tratamiento, mejor respuesta y pronóstico 
tendrá el paciente.
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