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La falla hepatica aguda (FHA) se caracteriza por
presencia de dafo hepatico, coagulopatia, ictericia y
encefalopatia; en nifios, es poco comun, pero con des-
enlace fatal hasta en un 70%. Clinicamente, aparece
dentro de las ocho semanas posteriores al inicio de los
sintomas y tiene las siguientes caracteristicas:

1. Coagulopatia que no se corrige con la administra-
ci6n de vitamina K (TP > 15 s o INR > 1.5) y datos
de encefalopatia; o

Glosario:
ALT = Alanino aminotransferasa.
a-LKM = Anticuerpos de tipo 1 microsomales de higado
y rinon.
ANA = Anticuerpos antinucleares.
ASMA = Anticuerpos antimusculo liso.
AST = Aspartato aminotransferasa.
BUN = Nitrégeno ureico en sangre.
BT = Bilirrubina total.
CMV = Citomegalovirus.
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2. Coagulopatia que no se corrige con la administra-
cién de vitamina K (TP > 26 s o INR > 2.0), inde-
pendientemente de la presencia de encefalopatia.’?

Con el objeto de identificar a los pacientes con hepa-
titis aguda que pueden desarrollar FHA y sus compli-
caciones, se desarrolld esta guia con ayuda de un grupo
multidisciplinario compuesto por médicos pediatras
especialistas en gastroenterologia, infectologia, terapia
intensiva, cirugia de trasplantes, psiquiatria, radiologia,

FHA = Falla hepatica aguda.
FV = Factor V.
HIC = Hipertensién intracraneana.
IgG = Inmunoglobulina G.
INR = International normalized ratio.
MARS = Molecular adsorbent recirculating system.
NTBC = Nitisinona (2-[2-nitro-4-trifluoromethylbenzoyl]-1,3-
cyclohexanedione).
PaCO, = Presion parcial de CO, en sangre arterial.
PFC = Plasma fresco congelado.
SIRS = Sindrome de respuesta inflamatoria sistémica.
TC = Tomografia de craneo.
TH = Trasplante hepatico.
TP = Tiempo de trombina.
TTP = Tiempo parcial de tromboplastina.
UH = Unidades Hounsfield.
VEB = Virus de Epstein Barr.
VHA = Virus de hepatitis A.
VHB = Virus de hepatitis B.
VHC = Virus de hepatitis C.
VHS = Virus de herpes simple.
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anatomia patolégica. Consideramos necesario contar
con esta herramienta que facilite la toma de decisio-
nes e identifique a los pacientes que necesiten manejo
especializado en el segundo o tercer nivel de atencion.

ABORDAJE DIAGNOSTICO

Se recomienda iniciar el abordaje diagndstico de acuer-
do al grupo etario (Cuadro 1).?

Estudios de laboratorio

En general los resultados de los exdmenes de laborato-
rio se dividen en dos grandes grupos, los cuales tienen
por objetivo determinar el funcionamiento hepatico y
encaminar a la etiologia de la FHA, asi como las posi-
bles complicaciones. (Cuadro 2).

Indicaciones de biopsia en la
falla hepatica aguda

La biopsia hepatica permite conocer el tipo y ex-
tensién de las alteraciones histopatoldgicas que,
en conjunto con las manifestaciones clinicas, de
laboratorio e imagen, establecen las bases para el
diagndstico especifico de diferentes padecimientos.*
En la actualidad, las nuevas técnicas de imagen y
laboratorio han desplazado a la biopsia hepatica
como método de diagndstico, y su uso, frecuente-
mente, esta dirigido a definir el prondstico y eva-
luar estrategias terapéuticas.® Sin embargo, en los
nifios sigue siendo un método de apoyo diagnéstico
para el clinico, ya que hay una mayor diversidad de
hepatopatias con cuadro clinico similar, por lo que
el diagnostico solamente se establece a través del

Cuadro 1. Causas de falla hepatica aguda de acuerdo al grupo etario.

Metabdlicas: tirosinemia, mitocondriales, enfermedades del ciclo de la urea, galactosemia, fructosinemia; hemocromatosis neonatal

Menores
de un afio Virales: VEB, CMV, VHS, echovirus
Otras: linfohistiocitosis hemofagocitica, dafio isquémico, obstruccion de salida del flujo venoso
Mayores Infeccion viral: No-A, No-B, VHA, VHB, VEB, CMV, VHS 6, influenza
de un afio

Drogas: paracetamol, isoniazida, nitrofurantoina, tetraciclina, ciprofloxacino, eritromicina, amoxicilina, &cido clavulanico, acido

valproico, halotano, sales de oro, propiltiouracilo, diclofenaco, sulfas
Toxicas: hongos (Amanita phalloides), solventes organicos, hierbas medicinales (ginseng, valeriana)
Otras: enfermedades de Wilson, enfermedad autoinmune, sindrome de Budd Chiari, leucemia, linfoma, linfohistiocitosis, tubercu-

losis, sindrome de Reye

Cuadro 2. Estudios de laboratorio.

Estudios de funcion hepatica: AST, ALT, TP, TTP, INR, albimina, amonio

Marcadores virales: A, B, C, D, E; CMV, VEB, VHS, herpes 6, varicela zoster, parvovirus B19, adenovirus, echovirus

Recién nacidos: transferrina, ferritina, hierro sérico (hemocromatosis neonatal), estudio de enfermedades meta-
bélicas ante sospecha clinica relacionada con la alimentacion (galactosemia, tirosinemia, intolerancia hereditaria
a la fructosa y defectos del ciclo de la urea) hipertrigliceridemia, fibrin6geno bajo, pancitopenia (asociacion con
fiebre y hepatoesplenomegalia, considerar histiocitosis hemofagocitica)

Lactantes: tamiz metabdlico ampliado (ante la presencia de vomitos, letargia, coma, acidosis lactica,

Preescolares: ceruloplasmina por sospecha de enfermedad de Wilson, cobre plasmatico, excrecion urinaria
de cobre, marcadores autoinmunes: ANA, ASMA, a-LKM, IgG, pruebas de toxicologia por sospecha de uso

Laboratorios generales Biometria hematica completa

Grupo y Rh

Quimica sanguinea

Gasometria y lactato arterial
Estudios especiales

hipoglucemia, hiperamonemia)

de drogas y niveles de acetaminofén
Gabinete

Angiotomografia de abdomen
Tomografia de craneo simple

Ultrasonido abdominal y hepatico con Doppler (verificar la permeabilidad del flujo venoso hepatico y del flujo
de la vena portal y la arteria hepatica)

Busqueda de edema cerebral y/o hemorragia
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analisis de las alteraciones histolégicas del higado
(Cuadro 3).%

El estudio de las biopsias hepaticas lleva un pro-
tocolo, asi como una rutina de tinciones; ademas de
la tincién con hematoxilina y eosina, se recomienda

Cuadro 3. Indicaciones de biopsia hepatica

en la falla hepatica aguda.

1. Sindrome colestasico

2. Hipertension portal

3. Hepatomegalia no explicada

4. Sospecha de error congénito del metabolismo

5. Fiebre de origen desconocido

6. Evaluar grado de fibrosis hepatica

7. Evaluacion de trasplante hepatico

8. Masas ocupativas

9. Posibilidad de tratamiento para hepatopatias especificas

utilizar las tinciones especiales para una adecuada
interpretacion (Cuadro 4).

Tratamiento convencional

Est4 encaminado a dar medidas de soporte y correc-
cién de factores que incrementan la comorbilidad del
paciente, dando tiempo para determinar la causa de
la FHA (Cuadro 5); de ser posible, dar un tratamiento
especifico, establecer el prondstico y valorar la necesi-
dad de trasplante hepatico. Enla figura I se presenta
la secuencia para brindar tratamiento.

Correccion de factores precipitantes
Medidas generales

Correccion de factores precipitantes: correcciéon
del desequilibrio hidroelectrolitico, hiponatremia,

Cuadro 4. Tinciones especiales para biopsia hepatica.

1. Tricrémico de Masson

Permite definir la localizacion y cantidad de colagena tipo I, indispensable en el diagnéstico de hepatitis

cronica, en fibrosis hepatica congénita y en todos los tipos de cirrosis

2. Acido peryédico de Schiff

Positiva para glucégeno, mucoproteinas neutras y membrana basal de los conductos biliares. Tife glicolipi-

dos, fosfolipidos y algunos pigmentos lipidicos, tales como ceroide (lipofuchina)

3. Acido peryédico de Schiff
con diastasa
4. Reticulo

La digestion con diastasa elimina todo el material PAS positivo correspondiente a glucogeno; es de ayuda en
enfermedades metabodlicas, Gaucher, | Niemann-Pick, mucopolisacaridosis, gangliosidosis, etcétera
Tifie fibras reticulares (colagena tipo Ill), permite apreciar el patron reticular normal del lobulillo y su distorsion

en casos de colapso e hiperplasia epitelial en regeneracion

5. Tincién de Perls

Detecta el hierro, Gtil cuando el pigmento biliar y el pigmento férrico coexisten, por ejemplo, en hemdlisis,

hepatitis neonatal y hemocromatosis primaria

6. Rojo oleoso o sudan negro

Tincion para el estudio de grasa (esteatosis), se requiere tejido en fresco

Cuadro 5. Tratamiento convencional de la falla hepatica aguda.

Tratamiento Dosis

Duracion

Dieta Proteinas
0.8-1.2 glkg/dia

Disacaridos no absorbibles
Lactulosa

Benzoato de sodio

Antibiéticos
Neomicina Oral 1-2 g al dia
Metronidazol Oral 500 mg/dia

122 Rev Mex Pediatr 2017; 84(3); 120-128

Oral 1-3 mL/kg/dia
Rectal (enemas 260 g/L en solucion salina)

Oral 250-500 mg/kg/dia
Dosis maxima 5 g totales

Cuando el estado de conciencia lo permita

Hasta la mejoria clinica, 2-3 evacuaciones/dia

Hasta la mejoria

1-2 semanas
1-2 semanas
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control de la hemorragia, tratamiento de infecciones;
se recomienda no administrar neurodepresores ni
diuréticos e iniciar medidas antiamonio (Cuadro 6).

Las medidas antiamonio se pueden combinar de
acuerdo al estado neurolégico del paciente.”

Envio a 3° nivel

s-Cerecedo A y cols. Consenso sobre manejo de la falla hepatica aguda

La L-ornitina L-aspartato es un medicamento
aprobado en pacientes adultos que ha demostrado
disminuir los niveles de amonio a dosis de 9 g totales/
dia; sin embargo, en pacientes pedidtricos existe poca
evidencia.

" sin encefalopatia Sin encefalopatia Con encefalopatia Iniciar
‘ TP >20segoINR>2.0 ‘ TP >15 seg 0INR >1.5 | |evaluacion para
- protocolo de TH,
boletinar como
o — UCI urgencia cero
/1 Hospltallza0|on INR>1.5 TP = Tlgmpo de pmt.rombmé.‘a INR =
Investigar la etiologia TP > de 5 seg del valor normal International normalized ratio, TH =
Tratamiento especifico MARS Hipoglucemia Trasplante hepatico, PIC = Presion
Deterioroneuroldgico | Elevacion de azoados | intracraneal, EH = Encefalopatia he-
T Encefalopatia GII-Glll Falla renal '

en ausencia de edema

patica, MARS = Molecular adsorbent

s

Hemorragia en piel
_ ylo mucosas

/ 2. Correccion de fact@

cerebral y/o hemorragia recirculating system, UCI = Unidad

BT> 14 de Cuidados Intensivos, BT = Bilirru-
\\ precipitantes* / Coagulopatia J bina total.
conINR> 3.5

* Factores precipitantes: correccion
hidroelectrolitica, hiponatremia, con-
trol de la hemorragia, tratamiento de

l Deterioro
l Neurolégico/
hemodinamico

/ 3. Vigilar datos\ ( A

de alarma¥ ‘ TH en cuanto se ‘ infecciones.
\ / tenga la donacion ) ¥ Datos de alarma: datos de encefa-
l lopatia hepatica, datos de sangrado
en piel o mucosas.
4. Deteri
Hemogitr?g%?;o/ . . .
Neuroldgico Figura 1. Algoritmo de Manejo

de la Falla Hepética Aguda.

Cuadro 6. Manejo intrahospitalario.

Mantener en la Unidad de Cuidados Intensivos ante signos de alarma.

Instalar accesos venosos y arteriales, sonda uretral y nasogastrica, segun el caso.

Asistencia ventilatoria cuando exista evidencia de hipoxia o hipercapnia.

Correccion de la coagulopatia; se recomienda en caso de sangrado activo o al someter al paciente a procedimientos invasivos. Puede realizarse
utilizando plasma fresco congelado, plaquetas, vitamina K intramuscular (0.2 mg/kg dia, o hasta 10 mg cada 24 horas en nifios mayores) y factor
VIl activado (40-80 mg/kg intravenoso).

Reposicion de liquidos y electrolitos.

Mantener un nivel adecuado de glucosa sanguinea y Hb > 12 g/dL.!

Corregir factores asociados: correccion hidroelectrolitica, hiponatremia, control de la hemorragia, tratamiento de infecciones; no administrar
neurodepresores ni diuréticos.

Infeccion: se debe mantener vigilancia, ya que estos pacientes son susceptibles de adquirir infecciones bacterianas y flngicas; se recomienda
vigilar signos de respuesta inflamatoria sistémica; tomar hemocultivos, urocultivo y placa de térax en caso de sospecharse infeccion para su
deteccion oportuna e inicio de antibicticos.®

Profilaxis de hemorragia digestiva: se recomienda el uso de ranitidina (2 mg/kg) y/o sucralfato (25 mg cada 6 h en nifios pequefios 0 500 mg
cada 6 h en nifios mayores).!

Medidas antiamonio: se basan en la descontaminacion intestinal con antibidticos y disacaridos no absorbibles y medicamentos para estimular
la sintesis de compuestos nitrogenados no toxicos.®

Rev Mex Pediatr 2017; 84(3); 120-128 123
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Tratamiento segun la causa

Cuadro 7. Tratamiento especifico

segun la causa. Cuando se logra encontrar la etiologia, el paciente pue-
de beneficiarse del tratamiento especifico (Cuadro 7).

Toxicidad Infusién de N-acetilcisteina
por paracetamol (100 mg/kg/dia) hasta lograr INR < 1.5 Datos de alarma de encefalopatia
Hepatitis autoinmune Metilprednisolona
15-30 mg/kg/dia por 3 dias La encefalopatia hepética y el consecuente deterioro
Hepatitis B Lamivudina 3 mg/kg/dia neuroldgico son los principales problemas a los que
Herpes simple, Aciclovir 500 mg/m? |V cada 8 h o nos enfrentamos los pediatras. Los sintomas en los
Varicela-zoster 10 mg/kg cada 8 h en > 12 afios pacientes pediatricos difieren de la presentacion cla-
Enfermedad de Wilson MARS,” plasmaféresis, no iniciar sica de los adultos; por esto, debemos tener en cuenta
D-penicilamina en FHA por alto siempre las siguientes recomendaciones de vigilancia
riesgo de hipersensibilidad neurolégica y bioquimica. 1
Tirosinemia NTBC
Hemocromatosis N-cisteina 140 mg/kg/dia IV + A) Datos bioquimicos:

selenio 3 mg/kg/dia en infusion
Toxicos (Amanita phalloides, ~ MARS’
solventes, organicos,
hierbas medicinales)

Aumento de bilirrubinas y los niveles séricos de
amonio, disminucién importante de los niveles de
ALT; desequilibrio 4cido-base y electrolitico, prolon-
gacién de los tiempos de coagulacion (TP>5 sy TPT

Cuadro 8. Estadios de la encefalopatia hepatica en nifios.

Estadio Presentacion clinica Reflejos Examen neurolégico
1 Irritabilidad, alteraciones en el ritmo de suefo, Normal o hiperreflexia Tremor, apraxia. Dificil de explorar en nifios
dificultad para la alimentacion
2 Somnoliento, comportamiento inapropiado Normal o hiperreflexia Disartria, ataxia
3 Somnolencia, estupor, obedece 6rdenes simple Hiperreflexia, Babinski positivo Rigidez
4 Comatoso Ausente Descerebrado/decorticado

a) Respuesta a estimulo doloroso
b) No responde a estimulo doloroso

Cuadro 9. Manejo en la Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos.

Intubacién
endotraqueal

Encefalopatia grado Il y IV

Disfuncion respiratoria asociada a sepsis

Disfuncion respiratoria asociada con sobrecarga de volumen

Hemorragia pulmonar

SDRA (tratamiento de acuerdo al Pediatric Acute Lung Injury Consensus)'’

Se recomienda uso de solucion salina intravenosa como tratamiento inicial de la hipotension'?

Reanimacion hidrica

Vasopresores o Estan indicados si la hipotension es refractaria a la reanimacion hidrica

* Noradrenalina es el agente de eleccion

* Vasopresina y sus analogos se pueden afiadir en casos refractarios a noradrenalina

* La ecocardiografia esta indicada para evaluar la funcion sistélica y diastolica’®
Electrolitos Evitar hipoglicemia
y glucosa Siempre mantener infusion continua de glucosa, incluso hasta glucosa/kg/min de 10-15

Evitar la hiponatremia porque exacerba el edema cerebral
Corregir hipocalcemia, hipofosfatemia e hipomagnesemia'’

124 Rev Mex Pediatr 2017; 84(3); 120-128
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Contintia cuadro 9. Manejo en la Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos.

Encefalopatia

Crisis convulsivas

Monitoreo de la
presion intracraneana

Edema cerebral
€ hipertension
intracraneana
(HIC)

Infeccion y SRIS

Coagulopatia

Sedacion,
analgesia
y bloqueo
neuromuscular

Sangrado de tubo
digestivo por estrés

Falla renal

N-acetilcisteina
(NAC)

Minima estimulacion

Intubacién endotraqueal en encefalopatia grado Ill, IV
Cabeza en posicion neutra a 30 grados

Tratar agresivamente la fiebre

Lactulosa y/o neomicina'"14

Tratar con fenitoina; en casos refractarios, utilizar benzodiacepinas de accion corta

No se recomienda administrar anticonvulsivos profilacticos

Puede estar indicado el uso de monitoreo electroencefalografico continuo en crisis convulsivas,
en especial en encefalopatia grado IIl, V4

No hay estudios para hacer una recomendacion en nifos
En ausencia de monitoreo de presion intracraneana, se sugiere una evaluacion neuroldgica horaria'

Mantener la presion intracraneana < 26 mmHg

Mantener la presion de perfusion cerebral > 50-60 mmHg

Tratamiento de acuerdo con las guias de trauma de craneo

En pacientes con riesgo de edema cerebral (amonio > 150, encefalopatia grado I, IV, falla renal aguda,
necesidad de vasopresores), se sugiere el uso de solucion salina hipertdnica para mantener el sodio
entre 145-155 mEq/L

Mantener PaCO, 30-35 mmHg

En HIC refractaria a terapia hiperosmolar, se sugiere el uso de barbituricos

No se ha demostrado la utilidad del uso de hipotermia en nifios

No utilizar esteroides en HIC

Amonio > 150 mmol/L aumenta el riesgo de HIC'®

Vigilancia periodica con cultivos para detectar bacterias y hongos
Antibicticos y antifiingicos profilacticos no estan indicados
Iniciar antibiéticos rapidamente si SRIS o deterioro (progresion de la encefalopatia, hipotension refractaria)'?

Se recomienda el uso de vitamina K

Trasfundir plaquetas con cifras < 10,000, o en presencia de sangrado con cifra de plaquetas < 50,000

No trasfundir plaquetas con cifras > 50,000

PFC esta indicado sélo en caso de procedimientos invasivos o sangrado

No esté indicado corregir TP o INR con PFC en ausencia de sangrado

Algunos centros utilizan PFC si INR > 7

Factor Vlla recombinante puede ser Util en procedimientos invasivos, especialmente en paciente con falla renal o
sobrecarga de volumen. Dosis 15-30 pg/kg cada 4-6 h hasta que se alcance la homeostasis

Crioprecipitados con cifras de fibrindgeno < 100 mg/dL'3

Evitar el uso de benzodiacepinas

Propofol: por su efecto mas corto y porque disminuye el flujo sanguineo cerebral, se puede utilizar en dosis limitadas y
por periodos cortos

Se prefiere asociacion de sedacion con opioides, especialmente fentanyl y remifentanyl

Dexmedetomidina; por su metabolismo hepatico, se sugiere ajuste de la dosis

Si se requiere bloqueo neuromuscular, evitar vecuronio y rocuronio por su metabolismo hepatico; se prefiere atracurio
y cisatracurio’®

Esta indicado el uso profilactico de inhibidor de bomba de protones o blogueadores de histamina 2
Sucralfato agente de segunda linea'"

Reto con liquidos si se sospecha hiperazoemia prerrenal
Si se requiere terapia de sustitucion renal, se prefieren las terapias continuas sobre las intermitentes: estas Ultimas
incrementan la presion intracraneana'?

Iniciar ante todo paciente con falla hepatica sin causa conocida
Dosis diaria de al menos 150 mg/kg por 72 h minimo, de preferencia en infusion continua’'-

Rev Mex Pediatr 2017; 84(3); 120-128 125
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> 26 s; trombocitopenia, leucocitosis o leucopenia,
hipoglucemia dificil de corregir, incremento de la
creatinina y BUN).12

B) Datos clinicos (Cuadro 8):3
Ante la presencia de encefalopatia hepatica, se
recomienda lo siguiente:

+ Los pacientes con encefalopatia hepatica grado I
deben tener vigilancia estrecha y solicitar inter-
consulta al servicio de Trasplantes.

+ Los pacientes con encefalopatia hepatica grado
IT deben ser ingresados a la Unidad de Cuidados
Intensivos.

+ Los pacientes con encefalopatia hepatica grado
III deben tener, idealmente, monitoreo de presion
intracraneal, si se cuenta con el equipo.!*

Pronéstico

Depende de la etiologia.
Los factores de mal prondstico de acuerdo con la
etiologia son los siguientes:

Hepatitis viral A. Presencia de encefalopatia tem-
prana, disminucién del factor V< 27%, BT > 26 mg/dL.

Hepatitis autoinmune. Edad de presentacion <
2 afos, presencia de anti-LKM.

No relacionados con la causa. Edad de presen-
tacién < 2 afos, leucocitosis 9 x 10°, BT > 14 mg/dL,
INR > 4, encefalopatia > grado II.

Estudios de imagen: siempre debe indagarse
la presencia de sangrado o edema cerebral en la TC
simple de craneo, tratando de identificar los siguien-
tes datos:

Edema inicial:

+  Disminucién de los espacios subaracnoideos.

+  Disminucién del tamano del sistema ventricular.

« Pérdida de la diferenciacién entre la sustancia
blanca y la corteza cerebral.

Edema cerebral severo:

+  Disminucién de la densidad de bulbo y puente, y
ambos hemisferios cerebelares.

+  Obliteracion de las cisternas, parabulbar, prebul-
bar, prepéntica y del angulo pontocerebeloso.

+ Disminucién de tamafio del cuarto ventriculo.

+ Disminucién de tamano del sistema ventricular
supratentorial.

+  Obliteracién de los espacios subaracnoideos.

126 Rev Mex Pediatr 2017; 84(3); 120-128

*  Disminucién de la densidad del parénquima cerebral.
« Pérdida de la diferenciacién entre sustancia blanca

y gris.

Cuadro 10. Indicaciones de MARS en falla hepatica aguda.

* No aumenta la supervivencia y es considerado un puente
para el trasplante hepatico'520

Cuadro clinico que potencialmente requiere
soporte hepatico extracorpéreo:

e FHA

* Enfermedad cronica hepatica agudizada

* Disfuncion primaria del injerto

* Disfuncion hepatica después de cirugia hepatobiliar

¢ Prurito hepatico®
Objetivos:

¢ Disminucion de la colestasis

* Disminucion de la encefalopatia hepatica

* Mejoria en la disfuncién hemodinamica

e Disminucion de la presion portal

+ Disminucion en la presion intracraneal'®
Indicaciones relativas:

o Cardiopatia hepética, inestabilidad hemodinamica

o Sindrome hepatorrenal y hepatopulmonar

* Aumento de la presion intracraneana

* Encefalopatia hepatica grado Il

* Hiperamonemia

Indicaciones absolutas:

* Encefalopatia hepatica mayor o igual a grado Il con o sin
edema cerebral y/o hemorragia

e BT>14

* Falla de la coagulacion (INR mayor o igual a 3.5)

* Disfuncion primaria del injerto hepatico?!

Cuadro 11. Indicaciones de trasplante hepatico,

segun etiologia.

Candidatos a TH No candidatos a TH

Deficiencia de o-1 antitripsina
Enfermedad de Wilson
Tirosinemia

Defectos de la urea
Galactosemia

Glucogenosis

Hipercolesterolemia familiar tipo Il A
Crigler-Najjar tipo |

Alteracion en el metabolismo de
los &cidos biliares

Defectos mitocondriales
Fibrosis quistica

Enfermedad por depositos de
esteres de colesterol
Enfermedad de Wolman
Enfermedad de Niemann Pick
Enfermedad de Gaucher
Neoplasias

Sindrome hemofagocitico
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Sangrado parenquimatoso con incremento de la
densidad de més de 35 UH.14

Determinar el ingreso a Unidad de Cuidados
Intensivos Pediatricos (UTIP)

El ingreso a una UTIP depende de la presencia de los
siguientes datos:

MANEJO DEL SOPORTE HEPATICO
Uso de MARS en la falla hepatica aguda

El sistema de didlisis con albiimina MARS' es una técnica
de hemodiafiltracion extracorpdérea que utiliza un diali-
zado de albumina que facilita la remocién de moléculas
unidas a la albimina y también de moléculas hidrosolu-

bles. Es importante conocer que su uso no incrementa la
supervivencia de los pacientes con falla hepatica aguda;
sin embargo, se considera puente para el trasplante y su
objetivo es mantener al paciente en condiciones idoneas
hasta que exista la posibilidad de trasplantarse o, incluso,
recupere la funcién del higado nativo (Cuadro 10).

Cualquier grado de encefalopatia.

INR mayor a 1.5.

Prolongacién del TP igual o mas de cinco segundos

del valor normal.

Hipoglucemia.

Elevaciéon de azoados/falla renal.

Evidencia de hemorragia en piel y/o mucosas. NECESIDAD DE TRASPLANTE HEPATICO (TH)

MANEJO EN LA UNIDAD DE CUIDADOS
INTENSIVOS PEDIATRICOS

En el cuadro 11 se sefialan las indicaciones para la rea-
lizacién de TH de acuerdo con la etiologia; en general, se
deben tener en cuenta para identificar oportunamente

Se sugiere dar el manejo establecido en el cuadro 9. a los pacientes candidatos.2

Cuadro 12. Criterios para trasplante hepatico en la falla hepatica aguda.

Indicaciones de trasplante
hepatico

Tomados en cualquier momento (desde el ingreso o transcurso de la enfermedad)

A. 3 de los siguientes 5 criterios:
e Edad menor a 10 afios
e TP mayor de 50 s o INR mayor o igual a 3.5
* Aparicion de encefalopatia hepética siete dias tras la ictericia
¢ Bilirrubinas totales mayores de 14
e Factor V menor o igual al 26%
B.TP>100s 0 INR > 6.5%%2
Contraindicaciones para Indicaciones relativas
realizar trasplante hepatico e Comorbilidad psiquiatrica en el cuidador primario o potencial donador, salvo que se encuentre
en tratamiento psiquiatrico
Incremento importante en el soporte ventilatorio y aminérgico
Enfermedad médica coexistente en tratamiento
Enfermedad extrahepatica asociada en control (cancer, VIH)
En enfermedad tumoral libre de enfermedad*6.20-22.25-27

Indicaciones absolutas
» Comorbilidad psiquitrica severa en el paciente
¢ Deficiencia mental
e Adiccion a drogas
* Enfermedad médica coexistente severa sin control
* Edema cerebral severo
* Hipertension intracraneana:
A) Datos clinicos de encefalopatia grado = 3
B) En TC simple se diagnostica edema cerebral severo
¢ Falla organica mdltiple
¢ Sepsis no controlada?32427.28
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Por tltimo, en el cuadro 12 se precisan las indicaciones
y contraindicaciones del TH en caso de que el paciente

presente falla hepatica aguda.

10.
11.
12.

13.

14,

23-25
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