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inicial de hepatitis autoinmune. reporte de un caso. 
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RESUMEN 
Introducción: La hepatitis autoinmune es una enfermedad crónica de causa desconocida, asociada a una pérdida de 
tolerancia frente a autoantígenos presentes en el hepatocito. 

Caso Clínico: Se presenta el caso de una paciente de género femenino de 49 años de edad, sin antecedentes mórbidos 
conocidos, quien consulta por un cuadro de reciente inicio de compromiso del estado general y progresivo compromiso 
de conciencia. Al ingreso destaca compromiso de conciencia (Escala de Coma de Glasgow: 5 puntos) e ictericia de 
escleras. Dentro de los exámenes de laboratorio destaca tiempo de protrombina 11%, elevación de enzimas hepáticas, 
anticuerpos antinuclear y antimúsculo liso positivos (1:80), anticuerpo antimicrosomal tipo 1 de hígado y riñón negativo 
y gammaglobulinemia normal. De forma paralela, se pesquisa la aparición de Síndrome de Evans. Se plantea falla 
hepática aguda de probable etiología autoinmune, por lo que se solicita biopsia hepática transyugular y se inicia terapia 
corticoidal sistémica. La biopsia mostro hepatitis de interfase. Posteriormente, la paciente responde favorablemente al 
tratamiento indicado, desestimándose la necesidad de trasplante hepático ortotópico. 

Discusión: La hepatitis autoinmune se puede presentar de forma crónica (67 a 73%) o aguda (27 a 33%), progresando 
sólo excepcionalmente a falla hepática aguda. En vista de que no existe un examen patognomónico de esta patología, su 
diagnóstico se establece mediante el análisis conjunto de criterios clínicos, bioquímicos, inmunológicos, histológicos y 
respuesta al tratamiento. Responde favorablemente a terapia inmunosupresora e incluso, en casos de falla hepática aguda, 
el (la) paciente puede llegar a no requerir trasplante hepático. 

PALABRAS CLAVE: falla hepática aguda; hepatitis autoinmune.

ABSTRACT 
Introduction: Autoimmune hepatitis is a chronic disease of unknown cause, associated with a tolerance loss to self-
antigens present in the hepatocyte. 

Clinical Case: We present the case of a female 49 years old patient, without any previous disease, presenting easy 
fatigability, lassitude and decreased of consciousness.  The patient presented 5 points in the Glasgow Coma Scale and 
sclera jaundice. Relevant laboratory findings were: protrombine time 11%, elevated liver enzymes, positive antinuclear 
antibody (1:80) and antismooth muscle antibody (1:80), negative liver kidney microsome type 1 antibody and normal 
serum gamma globulin concentrations. In parallel, the patient presents Evans Syndrome. Autoinmune etiology is 
suspected, so transjugular liver biopsy is requested and corticoidal systemic therapy is initiated. Biopsy showed interface 
hepatitis. Subsequently, the patient responds favorably to prescribed treatment, so orthotopic liver transplantation is not 
necessary. 

Discussion: Autoinmune hepatitis can have a chronical (67-73%) or acute (27-33%) presentation, progressing only 
exceptionally to acute liver failure. Given that there is disease’s pathognomonic test, the HAI is diagnosed by the joint 
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analysis of clinical, biochemical, immunological, histological and treatment response criteria. Most of patients respond to 
immunosuppressive therapy and even in cases of acute liver failure, they may not require liver transplantation. 

KEYWORDS: acute liver failure; autoinmune hepatitis. 

INTRODUCCIÓN 

La hepatitis autoinmune (HAI) es una hepatopatía 
inflamatoria crónica de causa desconocida, asociada a una 
pérdida de tolerancia frente a autoantígenos presentes en el 
hepatocito. Se caracteriza por tener autoanticuerpos 
circulantes en plasma, niveles séricos elevados de 
gammaglobulinas y, generalmente, favorable respuesta al 
tratamiento inmunosupresor1,2. 
Su prevalencia en la población general es aproximadamente 
de 2 a 17 por cada 100.000 habitantes2. Afecta tanto a niños 
como adultos de todo rango etario, principalmente del 
género femenino. En adultos, presenta un pico de 
incidencia aproximadamente a los 40 años de edad. Posee 
una amplia y homogénea distribución geográfica4, no 
obstante, se describen áreas con una prevalencia mayor a la 
descrita, tales como Alaska5 (42.9 casos por 100.000 
habitantes) y Nueva Zelanda6 (24.5 casos por 100.000 
habitantes). 
Si bien su etiología es desconocida, se atribuye su patogenia 
a una alteración en la inmunorregulación, en donde 
secundariamente a un estímulo ambiental, en sujetos 
genéticamente predispuestos, se desencadenaría una 
respuesta autoinmune que ocasiona el daño hepatocelular7. 
A continuación, se presenta el caso de una paciente que 
debuta con falla hepática aguda como forma de 
presentación inicial de hepatitis autoinmune. 

CASO CLÍNICO 

Paciente de 49 años de sexo femenino, sin antecedentes 
mórbidos conocidos, acude a urgencias del Hospital Barros 
Luco Trudeau en febrero de 2016 por cuadro de reciente 
aparición caracterizado por astenia, adinamia, hiporexia y 
progresivo compromiso de conciencia. Al examen físico 
destaca compromiso de conciencia (Glasgow Coma Scale 
(GCS): 5 puntos) e ictericia de escleras, sin otros hallazgos 
patológicos. Tomografía computada (TC) de cerebro sin 
evidencia de lesión aguda. Dentro de los exámenes de 
laboratorio, al ingreso, destaca: transamanisa glutamico-
oxalacética (TGO) 14.390U/L (Valor Normal (VN): 
<35U/L), transaminasa glutamico-pirúvica (TGP) 
9.925U/L (VN: <43U/L), fosfatasa alcalina (FA) 150U/L 

(VN: 65-95U/L), gamma-glutamil transpeptidasa (GGT) 
102U/L (VN: <28 U/L), tiempo de protrombina (TP) 11% 
(VN:70-100%), bilirrubina total 2,5mg/dL (VN: 1mg/dL), 
de predominio directo. Serología negativa para infección 
por virus hepatotropos y no hepatotropos exclusivos. 
Anticuerpos antinuclear (ANA) y antimúsculo liso (ASMA) 
positivos, con títulos de 1:80 y anticuerpo antimicrosomal 
tipo 1 de hígado y riñón (anti LKM-1) negativo. Valores 
plasmáticos de inmunoglobulina G dentro de rangos 
normales. Se establece que la paciente cursa con falla 
hepática aguda (FHA) de probable etiología autoinmune, 
por lo que se solicita biopsia hepática transyugular (la cual 
muestra, posteriormente, hepatitis de interfase) y se 
administra terapia corticoidal sistémica, siendo además 
trasladada a centro de referencia por eventual indicación de 
trasplante hepático ortotópico (THO). De forma 
concomitante, la paciente evoluciona con disminución 
progresiva tanto del hematocrito como del recuento 
plaquetario, presentando los siguientes los exámenes de 
laboratorio: hematocrito 30% (VN: 34-46%), hemoglobina 
9.2g/dL (11-16g/dL), lactato deshidrogenasa (LDH) 
560U/L (VN: 65-155U/L), bilirrubina total 3.9g/dL, con 
componente indirecto de 1.8g/dL (VN: 0.2-0.8g/dL) y 
recuento de plaquetas 72 x 103/µL (VN: 150-450 x 103/µL), 
Test de Coombs directo débil positivo y componente 3 del 
complemento (C3) 45mg/dL (VN: 88-206mg/dL) 
determinándose por tanto, la presencia de un fenómeno de 
anemia hemolítica con trombocitopenia (Síndrome de 
Evans). Tanto desde el punto de vista gastroenterológico 
como hematológico, la paciente presenta una favorable 
respuesta al tratamiento ya mencionado, evolucionando con 
recuperación progresiva del compromiso de conciencia 
(GCS: 14 puntos), normalización de la función hepática y 
disminución de actividad hemolítica, por lo que se 
desestima necesidad de THO y es contraderivada al centro 
de origen para continuar su manejo. 

DISCUSIÓN 

La presentación clínica de la HAI puede ser crónica o 
aguda. La forma crónica es la más frecuente (entre un 67-
73%), abarcando en su mayoría (40-43% del total) a 
pacientes asintomáticos que resultan diagnosticados a partir 
del hallazgo de niveles elevados de transaminasas en 
controles de rutina. El resto del grupo (27-30% del total) 
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suele debutar con manifestaciones de daño hepático 
crónico. Por otro lado, de los que se presentan en forma 
aguda (entre un 27-33%) un grupo excepcional debuta 
como falla hepática aguda2,8,9. Es necesario tener en cuenta 
la potencial asociación de HAI con otras enfermedades 
autoinmunitarias, tal como ocurrió en el caso expuesto. 
En cuanto al diagnóstico de la HAI, es posible mencionar 
que existe el sistema de puntuación establecido por el 
Grupo Internacional de Hepatitis Autoinmune en el año 
199910, que se basa en criterios clínicos, bioquímicos, 
inmunológicos, histológicos y respuesta al tratamiento 
inmunosupresor. En el 2008 se desarrolla un nuevo sistema 
de puntuación simplificado11, que en comparación al 
primero presenta menor sensibilidad para el diagnóstico de 
HAI (100% en el original frente al 95% en el simplificado) 
pero una mayor especificidad para su exclusión (73% en el 
original frente al 90% en el simplificado). Por lo tanto 
aquellos casos típicos son identificados con el sistema 
simplificado, mientras que los de presentación atípica lo 
son con el sistema original12. Es por esto que para el caso 
clínico expuesto se utilizó el sistema establecido en 1999, 
que categorizó a nuestra paciente en “diagnóstico 
definitivo”. 
El tratamiento de la HAI se realiza mediante 
inmunosupresores13, y su indicación depende de factores 
tales como la severidad de los síntomas, el grado de 
elevación plasmática de aminotransferasas, el nivel 
plasmático de gammaglobulinas, los hallazgos 
anatomopatológicos y los eventuales efectos adversos de la 
terapia. En el caso de pacientes con FHA, quienes 
usualmente requieren THO, se ha reportado que el manejo 
con corticoides sistémicos puede inducir regresión del 
cuadro agudo14, llegando incluso a la ausencia de necesidad 
de llevar a cabo el trasplante. Sin embargo, se ha visto que 
esta medida puede asociarse a un aumento de 
complicaciones sépticas.  
De lo anteriormente expuesto, es importante señalar que en 
todo paciente con FHA se tenga un alto índice de sospecha 
de HAI como posible etiología. Lo que puede ser realizado 
desde el primer contacto con el paciente y la investigación 
anamnéstica (género femenino con antecedente de 

enfermedad autoinmune distinta de HAI). Además, un 
diagnóstico etiológico precoz permitirá el inicio oportuno 
de terapia inmunosupresora y eventual la regresión del 
cuadro pudiendo incluso, en casos de FHA no ser necesario 
el THO. Cabe mencionar que, si bien la paciente presentó 
una favorable respuesta al tratamiento con corticoides 
sistémicos, es importante realizar un seguimiento a largo 
plazo a fin de evaluar el impacto de la terapia sobre su 
morbimortalidad. 
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