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CONCEPTO
El fallo hepdtico agudo (FHA) es una enfermedad

multisistémica, con afectacion severa de la funcidn
hepdtica (INR > 1,5 o actividad de protrombina menor
al 50%) de aparicién aguda, con o sin encefalopatia,
que ocurre en asociacion con necrosis hepatocelular
en un nifio sin enfermedad hepética crénica recono-
cida La incidencia es desconocida, aproximadamen-
te es la causa de un 10-15% de los trasplantes hepé-
ticos, pero no se contabilizarfan los casos no tras-
plantados.

Cléasicamente el FHA hacia referencia al deterio-
ro neuroldgico, y segtin el momento de su aparicion
aparecen clasificaciones con cierto valor etioldgico, cli-
nico y prondstico, pero hay que tener en cuenta que esta
clasificacion fue realizada basdndose en pacientes adul-
tos y que en el nifio la encefalopatia es muy tardfa:

- Fallo hepdtico hiperagudo: coagulopatia de 7-
10 dias o menos debida a disfuncién hepatica, en
estos casos existe importante edema cerebral y
se beneficiarfa del tratamiento médico. Como
ejemplo de este grupo seria la intoxicacion por
paracetamol, la intoxicacién por Amanita Pha-
lloides, el shock y enfermedades metabdlicas. La
ictericia a veces estd ausente y la encefalopatia
es variable

—  Fallo hepdtico agudo: coagulopatia de mds de 10
dias y menos de 30, con importante edema cere-
bral y prondstico mucho peor.

- Fallo hepdtico subagudo: 1a coagulopatia se pro-
longa més de 31 dias, con baja incidencia de ede-
ma cerebral. La ictericia casi siempre estd pre-
sente y la encefalopatia generalmente predice un
estado preterminal. Es la forma de presentacion
de FHA asociado a enfermedad autoinmune,
Enfermedad de Wilson, algunos farmacos o de

causa desconocida. También se habla de Fallo
hepético de Comienzo tardio (> 12 semanas, pero
nunca mas de 26).

ETIOLOGIA

Entre un 40-50% de los casos no se consigue esta-
blecer la etiologia. Las causas mds frecuentes vienen
recogidas en la tabla I.

Infecciosa

Es la causa més frecuente de FHA de etiologia
conocida, variando el agente segtn la edad (los her-
pesvirus son mds frecuentes en neonatos y lactantes).
La hepatitis con marcadores negativos a virus (noA-
noG) es la mayoritaria en los paises desarrollados.
Generalmente muy severo, con poca capacidad de
regeneracion. Al igual que sucede con la hepatitis por
parvovirus B19, puede acompafiarse de anemia apld-
sica, incluso al mes del FHA, que compromete la vida
del paciente. Virus hepatitis B (VHB): es una causa
importante de FHA en paises endémicos y sin progra-
mas de vacunacion. Virus hepatitis A (VHA): es la
causa mds frecuente en paises no desarrollados, pero
mucho menos frecuente como causa de FHA en nues-
tro medio (0,1-0,4%) y su prondstico es mejor. Es muy
raro que el virus hepatitis C (VHC) sea causa de FHA,
el virus hepatitis E (VHE) se asocia a viajes al sub-
continente indio. El virus de Epstein Barr, parvovirus
B19 ocasionalmente producen FHA. Otros virus como
varicela, sarampion, fiebre amarilla, enfermedad de
Lassa, dengue o malaria, son causas excepcionales de
FHA en nuestro medio.

Téxicos
Son la segunda causa de FHA tras las infeccio-
nes, existiendo hasta 200 farmacos y sustancias impli-
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TABLA 1. Etiologia del fallo hepatico agudo.

Infecciones:

—  Virus: VHB (+/- delta), VHA, VHC, VHE

—  Epstein-Barr, CMV y otros herpesvirus,
echovirus, adenovirus, Coxackie

- Sepsis bacteriana

- Leptospirosis, sifilis, Coxiella burnetii,
Plasmodium falciparum, Entamoeba
histolytica

Toxicos:

- Hepatotoxicidad directa: paracetamol,
salicilatos, fosforo, disolventes, Amanita
phaloides, tetracloruro de carbono

- Idiosincrasia: isoniazida, halotano, AINES,
valproico, carbamacepina, amiodarona,
propiltiouracilo, tetraciclinas

Errores innatos del metabolismo:

- Galactosemia

—  Fructosemia

- Tirosinemia tipo I

—  Defectos de la sintesis de dcidos biliares
- Errores de la f-oxidacién de dc. grasos
- Wolman

-~ Hemocromatosis neonatal

—  Enfermedad deWilson

Hepatopatias autoinmunes

Enfermedades infiltrativas:

—  Metastasicas
- Leucemias o linfomas
- Tumores primarios

Isquemia o radiacion

cadas. Tienen mejor recuperacién que las de etiolo-
gfa infecciosa. Segiin el dafio sea dosisdependiente o
no, se definen dos grupos: mecanismo hepatotéxico
directo o por reaccion idiosincrdsica. En el caso del
paracetamol, a dosis mayores de 200 mg/k, es fre-
cuente causa de FHA en adolescentes con intentos de
autolisis en paises anglosajones. E1 FHA por valpro-
ato sodico, es mas habitual en nifios menores de 3 afios

y a veces es la primera manifestacién de una en-
fermedad mitocondrial subyacente.

Errores innatos del metabolismo

Generalmente son neonatos o lactantes pequefios
en el contexto de un cuadro de afectacion general seve-
ra. En muchos de estos nifios, por su edad no podrfa
descartarse enfermedad hepdtica previa. La ictericia
puede estar ausente o ser poco significativa y al contra-
rio que otras causas de FHA podemos encontrar hepa-
tomegalia. En algunos casos el FHA pueden revertir
con tratamiento etioldgico especifico y por otra par-
te el trasplante hepatico no es beneficioso en algunas
enfermedades metabdlicas En recién nacidos y lac-
tantes el FHA puede ser el debut de tirosinemia, galac-
tosemia, fructosemia, enfermedad de Wolman (dep6-
sito de esteres de colesterol), hemocromatosis neona-
tal, errores de la oxidacién de ac grasos, enfermeda-
des mitocondriales, enfermedad de Nieman-Pick tipo
C, errores innatos de la sintesis de los ac biliares. En
nifios mayores de 3 aflos, la Enfermedad de Wilson
puede presentarse como FHA subfulminante.

Hepatopatia autoinmune

Es una causa poco frecuente de FHA y general-
mente se acompaiia de hipergammaglobulinemia y
autoanticuerpos positivos (antimudsculo liso o anti-
LKM). En este grupo se incluye la hepatitis de célu-
las gigantes con anemia hemolitica Coombs +, una
enfermedad poco frecuente y de mal prondstico, no
curable con trasplante hepatico.

Enfermedades neoplasicas infiltrativas

Como linfomas y leucosis, a destacar la linfo-
histiocitosis hemofagocitica, de mal prondstico y no
curable con trasplante hepético.

Daiio hepatico por isquemia o radiacién

Aunque el higado es un 6rgano extraordinaria-
mente resistente a la isquemia, puede aparecer en el
S. de Budd-Chiari o en shock muy severo. Es carac-
teristica la necrosis centrolobulillar.

CLINICA
En el caso de nifios mayores de 1 afio suele tra-
tarse de nifios previamente sanos que, en el curso de
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TABLA II. Estadios clinicos y EEG de la encefalopatia hepatica.

Estadio Clinica EEG
Grado I: Orientacion espacial alterada, cambios en el ritmo del suefio, Cambios minimos
Prédromos alteraciones menores de la conciencia o de la motricidad, tremor.
Grado 11: Confuso, letargia/agitacion pero responde a drdenes, Lento generalizado
Confusion hiperventilacién, disartria, asterixis, hipertonfa, hiperreflexia.
Grado 111 Estuporoso, dormido casi todo el tiempo pero se despierta con Lento anormal
Estupor la voz, respuestas incoherentes, temblor intencional.
Grado IV: IVa. Responde a estimulos dolorosos Ondas delta
Coma IVb. No responde a estimulos, ausencia de movimientos

espontdneos ,respiracion irregular, pupilas perezosas, posible

postura de decorticaci6n o descerebracion.

un cuadro dominado por la ictericia, no mejoran o
incluso sufren un empeoramiento clinico y/o un dete-
rioro de los pardmetros de funcién hepatica, junto con
fiebre, anorexia, vomitos y dolor abdominal. La aste-
rixis, los temblores y el “fetor” hepdtico, estdn fre-
cuentemente ausentes. Otras veces son lactantes anic-
téricos en los que predominan la hipoglucemia, el
rechazo de las tomas, vémitos o signos neurolégi-
cos (coma, convulsiones).

Encefalopatia hepatica

Suele ser tardfa en los lactantes y niflos pequefios.
A veces los cambios son sutiles y sélo son apreciados
por los padres: leves periodos de desorientacion, sue-
fio anormal o comportamientos inadecuados y puede
confundir con enfermedades de caracteristicas simila-
res, pero que no cumplen criterios de FHA, como el
Sindrome de Reye Esta falsa sensacion de estabilidad
clinica puede hacer perder un tiempo valioso en la toma
de decisiones terapéuticas. Existen cuatro estadios cli-
nicos, siendo esta clasificacion mds ttil en nifios mayo-
res (Tabla II). El edema cerebral, estd presente en el
80% de los fallecidos por FHA y puede desarrollarse
en los grados I1I-IV de encefalopatfa. Existe una rela-
cidn directa del grado de encefalopatia y la incidencia
e importancia del edema cerebral.

Alteracion de la coagulacion
Suele preceder a la encefalopatia y advierte de la
gravedad del cuadro. Se produce una disminucién de

la produccién de los factores, aunque también hay
aumento del consumo de factores y plaquetas. La acti-
vidad de protrombina cae por debajo del 50%, y es un
importante pardmetro de evolucién del FHA. Se
manifiesta como equimosis, petequias o sangrado por
sitios de venopuncién. Mds adelante puede haber
hemorragias digestiva o de otros érganos internos.

Hipoglucemia

Presente en el 40% de los pacientes, se produce
falta de sintesis hepdtica (gluconeogénesis), disminu-
cion de reservas (glucdgeno), aumento de las necesi-
dades e hiperinsulinemia por disminucién de la de-
puracion hepdtica. Se pone en marcha el aumento del
catabolismo proteico y liberacién de aminodcidos.

Complicaciones
En el FHA hay que estar atento a la aparicién

de complicaciones:

- Insuficiencia renal: empeora considerablemente
el prondstico y es menos frecuente que en adul-
tos, puede ser debido al desarrollo del Sindro-
me hepatorrenal. La creatinina sérica es el mejor
indicador de la funcién renal, ya que la sintesis
hepética de urea estd disminuida.

- Sobreinfecciones: La mitad de los enfermos sufre
una infeccion grave, especialmente por microor-
ganismos gram positivos (S. aureus'y S. epider-
midis) aunque también gram negativos y hongos.
Muchas veces no muestran los signos cldsicos de
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infeccion como fiebre o leucocitosis y es una cau-
sa importante de mortalidad, sobre todo en los
pacientes mds pequefios.

DIAGNOSTICO

1. Diagnéstico del FHA
Se sospechard ante un paciente con encefalopa-

tia, alteracion en la coagulacién (actividad de pro-

trombina < 50%) y disfuncion hepdtica grave sin his-
toria previa de enfermedad hepitica.

Es importante descartar otras causas que alteren
la coagulacién (coagulopatia de consumo o malabsor-
cion intestinal) y confirmar que la encefalopatia no
deba a un trastorno neuroldgico de otra etiologfa.

Para la valoracién de la funcion hepdtica:

- Alteracion de la coagulacion: en el 100% de los
casos. Secundaria a la disminucion de la sintesis
hepatica (factores I, I, V, VII, IX y X). Es frecuen-
te la disminucién del ndmero y alteracion de la fun-
ci6n plaquetar. Un factor V < 17%, un factor VI <
8% y un INR <4, son signos de mal prondstico.

- Enzimas de necrosis: AST y ALT habitualmente
muy elevadas, salvo en metabolopatias.

- Elevacion de la bilirrubina directa (indirecta mas
tarde).

- Disminucion de sintesis de albimina, colesterol,
glucemia, colinesterasa, urea.

- Hiperamoniemia (por disminucién de depura-
cion).

2. Diagnostico etioldgico
Historia clinica detallada (exposicion a virus,

ingesta de toxicos o farmacos, historia familiar, her-

manos fallecidos de cuadros similares, consanguini-
dad paterna, enfermedad extrahepética) y exploracion
fisica.

Exploraciones complementarias:

- Serologia: VHA, DNA de VHB, RNA de VHC,
EBV, CMV, HIV y otros virus (parvovirus B19,
adenovirus...).

- Téxicos en sangre y orina: niveles paracetamol

- Inmunoglobulinas y autoanticuerpos (ANA, anti-
musculo liso, anti-LKM (SMA), inmunoglobu-
linas, test de Coombs).

- Cultivos: sangre, orina.

- o-l-antitripsina (incluyendo fenotipo).
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- Estudio de metabolopatias. En lactantes: Succinil-
acetona en orina (tirosinemia tipo I). Aminodci-
dos en sangre y orina, dcido lctico y equilibrio
dcido-base en sangre, dcidos orgdnicos y cuerpos
reductores en orina. Galactosa 1 fosfato uridil-
transferasa eritrocitaria (galactosemia). En mayo-
res de 3 afios: ceruloplasmina y cupremia y eli-
minaci6n de cobre en orina de 24 horas.

- Otras pruebas: hemograma, ecograffa Doppler
hepdtica para descartar tumores, abscesos 0 quis-
tes y valorar signos de hipertension portal. La
biopsia hepdtica generalmente no se puede reali-
zar por la alteracion de la coagulacion.

3. Diagnostico de las complicaciones asociadas al

FHA

- Edema cerebral / hipertension intracraneal, com-
plica el FHA en un 50-80% de las encefalopati-
as grados ITI-IV, siendo la principal causa de mor-
talidad. La tomograffa axial computarizada cra-
neal sdlo es util en el diagndstico del edema cere-
bral en casos muy avanzados.

- Hemorragia digestiva alta, aunque puede haber
sangrado a diferentes niveles, complica el FHA
en el 60-70% de los casos. Es muy importante su
diagnéstico y tratamiento precoz, pues puede ser
el desencadenante de la encefalopatia hepética.
La administracién profildctica de factores de la
coagulacién no disminuyen el riesgo de sangra-
do. El estudio inicial del paciente también inclu-
ye grupo sanguineo y pruebas cruzadas.

- Insuficiencia renal: aparece en el 60-70% de los
casos. Puede ser: 1) prerrenal por deshidratacion,
hemorragia gastrointestinal o sépsis; 2) fracaso
renal funcional o sindrome hepatorrenal (sodio
en orina < 20 mmol/L, sedimento normal y oli-
guria), 3) necrosis tubular aguda (sodio en orina
> 20 mmol/L, sedimento anormal y oliguria); 4)
toxicidad directa, como se ve en el FHA por para-
cetamol.

- Alteraciones metabdlicas, hidroelectroliticas y
del equilibrio cido-base. En practicamente todos
los pacientes se observa hiponatremia o con
mayor frecuencia hipernatremia. También son
habituales la hipokaliemia, la hipocalcemia, la
hipofosforemia y la hipomagnesemia. Los trastor-
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nos del equilibrio dcido-base son comunes en el
FHA'y pueden ser secundarios a la necrosis hepé-
tica o a sepsis. En el FHA por ingesta de para-
cetamol la acidosis metabdlica es un factor pro-
ndstico aunque, en general, la acidosis metabdli-
ca aparece en situaciones terminales. La
hipoglucemia es muy frecuente en los pacientes
con FHA (40%) debido a la deplecion de glu-
cogeno hepitico, a la disminuci6n de la neoglu-
cogénesis y del aclaramiento de insulina.
Infecciones: los gérmenes mds frecuentemente
implicados son Gram positivos, presumiblemen-
te de origen cutdneo (Staphylococcus aureus'y S.
epidermidis) y ocasionalmente Gram negativos
y hongos. Pueden cursar de forma silente en-
sombreciendo el prondstico del fallo hepético,
por su elevada mortalidad. El inicio de una sep-
sis se debe sospechar ante situaciones como el
empeoramiento de la encefalopatfa, de la acido-
sis metabdlica, minima leucocitosis sin fiebre o
la insuficiencia renal.

Complicaciones cardiovasculares aparecen en el
80% de los pacientes pedidtricos. Existe un esta-
do circulatorio hiperdindmico, con elevado gas-
to cardfaco y disminucion de las resistencias peri-
féricas. Existe una baja extraccidn tisular y un
bajo consumo de oxigeno, que provocan hipoxia
tisular que conduce al fallo multiorgdnico. Son
muy frecuentes los trastornos del ritmo como la
taquicardia sinusal presente en el 75% de los
pacientes, por el contrario, en la encefalopatia
grado III-IV hay bradicardia, fibrilacién auricu-
lar o bloqueo auriculoventricular. Son signos de
muerte inminente la combinacién de hipotensién,
vasodilatacién periférica y acidosis metabdlica o
elevacion del lactato.

Alteraciones respiratorias: presente en el 40-60%
de los casos, puede ser de origen central, secun-
dario a aspiracidn, atelectasias y neumonias, por
edema de pulmén o por el sindrome de distrés
respiratorio tipo adulto. La encefalopatia grado
II-I1T suele acompadarse de hiperventilacion y
alcalosis respiratoria y la grado IV con hipo-
ventilacion, hipoxia e hipercapnia.
Desnutricion caldricoproteica debido a la situa-
cion de hipercatabolismo.

TRATAMIENTO

El tratamiento del FHA se puede dividir en medi-
das generales, aplicables a todos los enfermos con
FHA, medidas especificas segin etiologfa, y otras
extraordinarias, que incluyen el trasplante hepético
urgente. Dada su elevada morbimortalidad, los pacien-
tes con FHA deben ser ingresados en una unidad de
cuidados intensivos pedidtricos y ser trasladados a un
centro con un programa de trasplante hepético.

Tratamiento de la encefalopatia hepatica
El tratamiento de la encefalopatia hepética inclu-

ye el evitar circunstancias desencadenantes o agra-

vantes:

- Evitar la sobrecarga de liquidos y tratamiento pre-
coz de la hipoglucemia y la hipokaliemia.

- Evitar el sobrecrecimiento bacteriano y la pro-
duccién o el acimulo de amonio: Lactulosa: 5-
30 ml/6 h via oral/sonda nasogdstrica o enemas
(10 ml/kg de la dilucién 300 ml de lactulosa y
700 ml de agua), descontaminacion intestinal neo-
micina (50-100 mg/kg/dfa en 3-4 dosis) y restric-
cién proteica: 0,5-1 g/kg/dia. Si precisa nutricion
parenteral utilizar férmulas con mayor propor-
cién de aminodcidos ramificados (F080).

- Disminuir toxicos plasmdticos: Exanguinotrans-
fusién o MARS®.

- Profilaxis de la hemorragia digestiva alta con anta-
gonistas de los receptores H, (Ranitidina: 2-4
mg/kg/8 horas) o inhibidores de la bomba de pro-
tones (Omeprazol: 10-20 mg/kg/dia) por via intra-
venosa o sucralfato (1-2 g/4 horas) por sonda na-
sogdstrica.

- Evitar el uso de sedantes, especialmente benzo-
diacepinas. Si precisa analgesia utilizar metami-
zol magnésico. Si es imprescindible la sedacion:
clormetiazol o prometazina. Como antiepilépti-
co fenitoina, y si fuera necesaria la relajacion mus-
cular utilizar atracurium que no tiene metabo-
lismo hepitico.

Profilaxis infecciosa

La administracién de antibidticos no absor-
bibles por via oral reduce significativamente la inci-
dencia de infecciones en el FHA. Sin embargo, el
uso de antibidticos profildcticos por via intraveno-
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sa, estd controvertido, pues no estd demostrado que
disminuyan la mortalidad. Se recomienda: antibio-
ticos de amplio espectro, evitando aminoglucdsi-
dos, vancomicina o teicoplanina (si via central) y
anfotericina B liposomal profildctica (1-2
mg/kg/dia), cuando el paciente se incluye en lista
de trasplante.

Alteracion de la coagulacion

- Vitamina K intravenosa: 0,3 mg/kg (Dosis médxi-
ma: 10 mg) cada 24-48 horas.

- No transfundir plasma fresco o derivados de for-
ma profildctica (sobrecarga de volumen).

Tratamiento del edema cerebral/hipertension

intracraneal
Se aconseja colocar el sensor de PIC en los

pacientes con encefalopatia grado III-IV. El objetivo
es mantener la PIC < 20 mmHg y la presi6n de per-
fusion cerebral por encima de 50 mmHg e incluye:

- Evitar la sobrecarga de liquidos y diuresis osmé-
tica con manitol al 20%. Medidas de depuracién
extrarrenal (hemofiltracién) si fracasa el manitol
o insuficiencia renal.

- Hiperventilacién moderada: ventilacién mecéni-
ca si encefalopatia grado III-IV, Glasgow < 8 y
en casos limite que van a ser trasladados a un cen-
tro de referencia o con agitacién intensa.

- Coma barbittrico (pentobarbital o tiopental sédi-
co, 3-5 mg/kg en bolo, seguido de perfusion con-
tinua a dosis de 1-4 mg/kg/hora) si fracasan las
medidas anteriores.

Tratamiento de las complicaciones
Renales, trastornos hidroelectroliticos, he-

modindmicas y pulmonares.

- Alteracion funcion renal: el objetivo es mante-
ner un volumen circulante adecuado y asegurar
una diuresis de > 0,5 cc/kg/hora. Evitar la hipo-
volemia, hipotension y los factores desencade-
nantes: farmacos nefrotoxicos, diuréticos a altas
dosis, paracentesis masiva sin infusion de albd-
mina y hemorragia gastrointestinal. Valorar
medidas de depuracion extrarrenal (hemodidli-
sis/ hemofiltracin continua/hemoperfusion) jun-
to al MARS.
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- Alteraciones hemodindmicas, cardiacas y respi-
ratorias: el objetivo es mantener una correcta per-
fusi6n y oxigenacién. Se debe evitar la sobrecar-
ga hidrica por riesgo de edema cerebral o pulmo-
nar y la hipovolemia por riesgo de hipoperfusion
tisular e insuficiencia renal. Valorar inotrépicos,
evitar los vaso constrictores y ventilacién mecdni-
ca segtin evolucion de la encefalopatia (grado IIT)
o signos de insuficiencia respiratoria.

Terapéutica especifica
No existe tratamiento especifico que haya demos-

trado su eficacia en el tratamiento del FHA de cau-
sa virica excepto en las infecciones por herpes y cito-
megalovirus (aciclovir, ganciclovir). Para otras etio-
logias disponemos de tratamientos mds o menos efi-
caces que deben aplicarse lo més precozmente posi-
ble asociados a las medidas generales sefialadas pre-
viamente.

- Intoxicacién por paracetamol: N-acetilcistefna y
MARS® como sistema de detoxificacion.

- Intoxicacion por Amanita phalloides: diuresis for-
zada, Penicilina G sddica: 10 MU/k/dfa, silibini-
na dihidrogenosuccinato (Legalon®SIL) a 20-50
mg/kg/dia y MARS® como sistema de detoxifi-
cacion.

- Enfermedad de Wilson: D-penicilamina. Si debu-
ta como FHA con anemia hemolitica, la D-peni-
cilamina es ineficaz y el tratamiento adecuado es
el trasplante hepético.

- Enel FHA autoinmune iniciar tratamiento con
corticoides intravenoso y azatioprina.

- Tratamiento dietético en algunas causas metabé-
licas: Tirosinemia tipol (dieta de exclusion de
tirosina, fenilalanina y a veces de metionina y
NTBC I mg/kg/dia si bilirrubina <100 uM/dL),
galactosemia (exclusion de lactosa), trastornos
de la oxidacion de los dcidos grasos (evitar ayu-
no prolongado, aportes de hidratos de carbono,
carnitina y bajo aporte de grasa, el tipo depende
del trastorno especifico), y en la intolerancia here-
ditaria a la fructosa (dieta sin fructosa, sacarosa
y sorbitol).

- Coctel antioxidante en hemocromatosis neonatal
(muy precoz e indicar el trasplante si no hay res-
puesta): N-acetilcisteina (bolo inicial de 140
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mg/kg; 70 mg/kg cada 6 horas), prostaglandina
El (0,4-0,6 pg/kg/hora), desferroxiamina (30
mg/kg/dia), selenio (2-3 pg/kg/dia), vitamina E
(20-30 Ul/kg/dfa).

—  Acidos biliares: c6lico (5-15 mg/kg/dia), ursode-
oxicolico (600 mg/m¥dia) y que no de oxicélico
(15 mg/kg/dia) en caso de errores innatos de la
sintesis de dcidos biliares.

Otros tratamientos
1. Sistemas de soporte hepatico artificial
Basdndose en la posibilidad de recuperacion del
higado en el FHA se han utilizado diversos sistemas
de depuracion extrahepdticos en los que la sangre
total o el plasma pasan a través de diversos siste-
mas (no biolégicos/bioldgicos) con el objetivo de
suplir temporalmente la funcién detoxificadora del
higado mientras se espera la regeneracion del higa-
do o la aparicién de un donante adecuado para el
trasplante. Recientemente se ha desarrollado un sis-
tema de didlisis hepdtica con albimina (MARS®)
que suple la funcion de detoxificacion hepdtica y
mejora la situacién hemodindmica de estos pacien-
tes, si bien los efectos sobre la funcién de sintesis
son controvertidos. Esta terapéutica estd indicada
en estos casos prolongando la supervivencia como
puente al TxH.

2. Trasplante hepatico (TxH)

El TxH es la tinica medida curativa disponible en
la actualidad, aunque los resultados son generalmen-
te més pobres que en el TxH electivo. Este debe rea-
lizarse en el escaso margen que queda entre la certe-
za de la irrecuperabilidad del fallo hepdtico y la apari-
cién de lesiones neuroldgicas irreversibles. Los para-
metros de inclusién mds valorados son la aparicion
de encefalopatia (grado Il 0 IV) y coagulopatia (INR
> 4 ¢ bien una cuantificacion del Factor V < 25%),
asi como, la constatacién de la afectacidn persistente
o progresiva de la funcion hepdtica grave; pero siem-
pre considerando la presencia de otros factores (etio-
logia, complicaciones). La principal contraindicacién
al trasplante es el dafio neuroldgico irreversible y el
fallo multiorgdnico. El grupo del King’s College Hos-
pital ha establecido los criterios de indicacion de TxH
en el FHA que indican la necesidad de trasplante ur-

TABLA IIL Criterios del King’s College para

inclusion de nifios con FHA en programa de
trasplante hepatico.

- Tiempo de protrombina > 50 segundos.

- Tiempo de aparici6n de encefalopatia tras ic-
tericia > 7 dfas.

- Etiologfa: hepatitis noA-noB-noC o téxica.

- Edad menor de 10 afios o mayor de 40.

- Bilirrubina > 17,5 mg/dl.

La concurrencia de 3 de estos criterios o bien
aisladamente un tiempo de protrombina mayor de
100 segundos son indicacién de trasplante
hepdtico.

FHA secundario a intoxicacién por paracetamol

- pH< 7.3 tras 24 horas de la intoxicacién
(independientemente del grado de
encefalopatia)

- Creatinina > 3,4 mg/dl.

- Encefalopatia grado Il o IV.

- Tiempo de protrombina > 100 segundos.

FHA: fallo hepdtico agudo

gente, ya que si no se efectda la mortalidad es del
100% (Tabla II).

Hay determinadas enfermedades en las que se
han establecido criterios especificos de trasplante como
son la enfermedad de Wilson (Score de Nacer), la into-
xicacion por paracetamol (King’s College) (Tabla IIT)
o la tirosinemia: trasplante hepdtico si bilirrubina >
100 uM/dL o la actividad de protrombina no aumen-
ta después de 14 dias de tratamiento y en la hemocro-
matosis neonatal: elevacién mantenida de la bilirru-
bina: > 20 mg/dL; alteracion persistente de la coa-
gulacién: tiempo de protrombina > 20 segundos; ence-
falopatia grado II; hipoglucemia persistente: gluce-
mia < 4 mmol/L; elevacion persistente de la ferritina:
> 1.000 pg/L.

El pronéstico del FHA es sombrio, con una mor-
talidad de hasta el 80% en algunas series. Son facto-
res de mal prondstico en funcién de: la etiologfa (FHA
debido a farmacos y a hepatitis no A-no G.), edad
(peor prondstico en nifios < 10 afios y en adultos > 40
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TABLA IV. Criterios de gravedad del fallo

hepatico en el nifio.

- Edad <2 afios
- INR=z4
- Bilirrubina méxima = 235 pmol/L

-~ Leucocitos totales = 9.000/m?

4: 100%

(aproximadamente 13,7 mg/100 ml)

Un indicador: 76% de mortalidad; 2: 93%; 3: 96% y

afios), encefalopatia (grado I y IV), presentacion cli-
nica (peor prondstico en el curso subagudo o sub-
fulminante) y pardmetros bioldgicos (Tabla IV).
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