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Enfermedad Hepatica :Caracteristicas

Alteraciones bioguimicas persistentes en
ausencia de otras causas (infecciosas,
metabdlicas)

Alteraciones ecograficas (hepaticas, vi
biliar)

Alteraciones histologicas variadasesteatosis-
macro, micro; colestasis; inflamacion; ductopenia;
apoptosis; fibrosis; cirrosis)*

*Vital el al, Human Pathology (2012) 43, 826-8




Enfermedad Hepatica :Caracteristicas

Hipertension portal estempranay progresiva:
hepatomegalia, esplenomegalia, circulacion
colateral abdominal, hiperesplenismo

Funcion desintesis preservaddnasta etapas
finales: albumina y el INR suelen ser normales

Alteracion del crecimientoen ninos

Limitacion de adaptacion intestinal




Caracteristicas Propias de |l&dipertension
Portal en el Sindrome de Intestino Corto

Complicaciones propias de lg
HTP en SIC:

Sindrome ascitico-edeatoso Sangrado peri-ostomia

Complicaciones “clasicas’

y sus comylicacioneg? PBE- (circulacion colateral)
SHR Varices ectopicas (sitios de
Sangradoor varices anastomosis intestinal)

, . . Dificultades en consequir la
esofaqgi€as o gastricas S _
rehabilitacion intestinal (aun

Sricetalopatia hepatica con suficiente intestino

remanente)

Kaufman, Pediatr Transplantation 2002: 6: 37—



Circulacion colateral no habitual

R

&

Varices peri ostomias (gastrostomia,
leostomia, colostomia).

Sangrado de dificil manejo: GRS,
plaquetas, criop. Cuidado local (piel,
recambio de bolsas). Topico (acid
tranexamico- anti fibrindlisis).

Varices esofagicas, tardias
extraluminales (EUS), no detectable en
endoscopia.

Circulacion parietal abundante

lyer, et al. JPGN, Vol 52, Number 5, May 2011
Gupte et al, Transplantation, Vol 86, Number 10, amber 27, 2008




Cual es el “Momento Oportuno”
para biopsiar

No realizar en presencia de
cirrosis complicada

Peyret, European Journal of Clinical Nutrition, 883—-749 201




Factores predictores.Colestasis

Kaplan-Meier Survival Curve By Conjugated Bilirubin

I.|

[ Bilirrubina al momento de
derivacion

Riesgo de muerte <72 mpiL
|15 veces mayor - = = 272 mgaL

Javid et al, Jorur Ped Surg, 201



EHAIlI presentacion silente
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Ante la sospecha ¢
enfermedad hepatica incipiente realizar
biopsia hepatica temprangpara valorar

grado de fibrosis

Fitzgibbons SC, Journal Pediatric Surgery, 2010; 85-99




EHAIlI presentacion silente

o iaitln Bicionpsionns 19 pacientes, 43 bx hepaticas
PN > 2 anos (95 +/- bmeses)
Factores de riesgo para fibrosis
*Duracion PN
o# Infecciones
< longitud IR
« Cantidad de lipidos

Peyret, European Journal of Clinical Nutrition, 6643—749 201




EHAII : objetivacion y categorizacion

Biopsia hepatica: gold standard. Método
objetivo, cuantificable.

Limitaciones:

— Mirada estatica sobre proceso dinamico, rebiopsiar
— Costo

— Invasivo




Predictores deFibrosis en EHAII :
APRI (“AST platelets ratio index”)

(AST / valor normal mayor)
Recuento plaquetario (10°/L)

APRI =

Table 2 Median values for each potential measure of liver Seg u I m Iento h iStOIég i CO y AP R I :

dvsfunction (total bilimbin, ALT, AST/ALT, and APRI)

;.Inj]r:rd.:lt";_n:r:liin,]]' fibrosis grade at time of liver biopsy 15 paC|enteS < 12 meses’
el 26 semanas post reseccion.

FO/F1/F2

_aboratory marker o : 5 15 31 IOpSIaS
77 Ly 314G 33

l'otal bilinubm
ALT
AST/ALT

O Connor, Journal of Pediatric Surgery (2011) 46037-1063
Vianna, Journal of Pediatric Surgery (2010) 45, 1861273




Medicionesindirectas de Fibrosisen
PEDIATRIA: APRI, Fibroscan

115 Pacientes con
enfermedad hepatica cronica
(2 -20 anos)

33 pacientes con B

Fibroscan 9,6 mediciones por

paciente. Posible aun en

< 3 afios
Buena correlacion con 5 a5
Histologia (FIBROSIS-

METAVIR) en ambos

metodos

TABLE 3. Median values of nonii

Lédinghen et al, JPGN, 2007; 45, 443-45




Indicaciones y Tipos de Trasplante

Il + funcion hepatica normal

Intestino
Il + CA-NPT Aislado
flbrosis <3

fibrosis =3 - Tx Combinado

(METAVIR)

Pacientes con o sin |l y/o

hipertension portal
Trombosis mesentéric a8 P&\ [V [[\E=TEL

Tumor desmoide




Indicaciones de Trasplante Hepatico”
en EHAII

IRC recurrentes Insuficiéncia

Intestiral +
Falta (le acceso

Venos)s centrale

Trasplante Intestino Aislado




Conclusiones

Sospechar ante alteracion sostenida del
hepatograma sin otros factores causales o ante som
de hipertension portal,

EHAII tiene manifestaciones clinicas y evolucion
particular, diferente a otras etiologias.

en momento_oportuno




Conclusiones

La en Insuficiencia intestinal es
Aislado/ Tx combinado hepato
Intestinal, segun grado de Fibrosis

La a una unidad especializada en
nutricion, rehabilitacion y trasplante intestinal
permite: antes del desarrollo
de EHAIlI complicada y de la necesidad de un doble
trasplante
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Trasplante Hepaticaisladoen EHAII

Pacientes con long intestinal suficiente que
no logran rehabilitarse

Signos de enfermedad hepatica avanza

Hipertension portal y enfermedad hepatica
alteran capacidad absortiva intestinal y
poder de adaptacion

Botha et al,LIVER TRANSPLANTATION 12:1062-1066, 2006
Vajro et al. Journal of Pediatric Gastroenterologgnd Nutrition 271-273. 200¢




Trasplante Hepaticoaisladoen EHAII

Enfermedad hepatica avanzada (fibrosis severa,
hipertension portal, bili > 11 mg/dl)

Haber alcanzado mas de 50% calorias por aporte entary
aumento de peso documentad

< 2 anos

>50 cm de IR (reseccion neonatallibre de enfermedad

Mejor utilizacion de drganos

Poblacion con mayor morbilidad que TxH sin patol@g
Intestinal. Centro especializado.

Del-Olio et al, J Pediatr Gastroenterol Nutr 200848334—-40.
Mazariegos, LIVER TRANSPLANTATION 12:1040-1041, 260




