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Cuando sospecharla?
• Conocer la enfermedad

• Conocer la presentación clínica

• Conocer los criterios diagnósticos

• Consideraciones:  enfermedad heterogénea.



INTRODUCCION
• Inflamación crónica hepática

• Hepatitis de interfase

• Hipergamaglobulinemia

• Autoanticuerpos: 

ANA, ASMA, LKM1

Respuesta a tratamiento 
inmunosupresor. 



EPIDEMIOLOGIA
• Casos nuevos/año Europa:  0,1 a 1,9/100.000 HAB

• Prevalencia: 2 – 17/ 100.000

• 1er dx: jóvenes 10 a 30 años
• Cualquier edad

• M/H: 3,6:1

• Prevalencia en aumento con los años 20 a 35/100.000 habs



PATOGENESIS

Predisposición 
genética

Gatillantes 
ambientales

Causa desconocida: alteración de la tolerancia inmune

Virus: A,E CMV, VEB
Medicamentos:

Minociclina
Interferon alfa

Nitrofurantoina
infliximab

Productos herbolario

Ezetimibe
Interferon B
Diclofenaco

Indometacina
Terbinafina
Metildopa
Ranitidina

Atorvastatina
Fluvastatina

Fibratos
Vacuna Hep A

HLA II → LT CD 4 +
HLA DR 3 DR 4  



PRESENTACION CLINICA



PRESENTACION CLINICA

1. Enf crónica exacerbada espontáneamente (30% cirrosis de base).

2. Inicio agudo de novo.

3. HAIc  + viral o drogas.

4. Post inf. Viral.

5. Post otra enf. autoinmune hepatica.

6. Tratamiento inmunomodificador

7. Post THO

HEPATITIS AGUDA 25%



Asociación : 30 a 50%

Etnicidad:
Afroamericano :

Joven /cirrosis – FHF
No caucásico:

Colestasico
Sudamericanos:

Formas más severas
Japoneses: 

Inicio tardío

CLINICA



DIAGNOSTICO

ELEVACION  TA
GAMAGLOBULINAS

HISTOLOGIAAUTOANTICUERPOS

Patrón hepatocelular
ALT > AST (excepto en cirrosis)
Fluctuación hasta 50 VVN.
Falc. Elevada leve
Falc x3-4 v: sd. De sobreposicion.
Elevación LDH

EFP: aumento de gammaglobulinas
IgG : ↑ 85% 
IgA: Esteatohepatitis ,OH,farmacos
IgM: CBP

Exclusion otras causas (virus)

ANA/ASMA :75%

HAI 1

20 – 40 %  OH

25% NASH 

Anti LKM1 /anti LC1 : 

HAI 2

Anti SLA/LP : 30%

especifico HAI 3?

AMA 8 a 12%

ANCA atipico

Hepatitis de interfase

Inflamación linfoplasmocitaria periportal

Balonamiento/necrosis

emperipolesis

Esteatosis-colangitis, siderosis, Cu

Pronostico:

Cirrosis/necrosis en puente

Hepatitis portal       HEPATITIS DE INTERFASE       Cirrosis           



SCORE DIAGNOSTICO



SCORE DIAGNOSTICO

PUNTAJE  ≥  7:  S > 80%   E > 95%



SD DE SOBREPOSICION HAI CBP

⎽ Incidencia 10%

⎽ Criterios de parís: al menos 2 de 3 criterios 
de cada enfermedad:

⎽ CBP

⎽ Falc x 2 VVN

⎽ TA o GGT x 5 VVN

⎽ AMA +

⎽ Biopsia compatible : lesión de conducto 
biliar florida 

⎽ HAI

⎽ TA x 5 VVN

⎽ IgG x 2 VVN  o ASMA +

⎽ Necrosis en sacabocado o hepatitis de 
interfase (inflitrado linfoplasmocitario)

⎽ Puede presentarse primero PBC. O 
sospechar en PBC que no responde a UDCA

SD DE SOBREPOSICION HAI CEP

⎽ 7 a 14%

⎽ Diagnostico difícil

⎽ requisito: presencia de CRNM alterada

⎽ Compromiso de ducto pequeño puede tener CRNM 
normal, y hasta 10% de HAI pueden tener injuria 
ductal.

⎽ Importancia: estos pacientes requieren IS

⎽ Buscar en niños con HAI o en jóvenes con HAI y 
colestasis persistente post IS



CONCLUSIONES
• Sospechar HAI frente a cualquier hepatopatia aguda o 

cronica, especialmente con hipergamaglobulinemia

• Importancia de diagnostico adecuado y precoz: riesgo de 
mortalidad en HAI no tratada.

• 1/3 de los pacientes presentan cirrosis al momento de 
diagnostico

• HAI aguda puede ser de novo o exacerbación.

• Asociación con un amplio rango de patologías autoinmunes.


