DEL SINTOMA AL DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Hepatomegalia en la infancia

E. ORrRTEGA PAEZ' Y R. HOYOS GURREA?

" Pediatra. Centro de Salud Maracena (Granada)
2 Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Virgen de las Nieves (Granada)

PUNTOS CLAVE

* La hepatomegalia es un signo frecuente en la
exploracién en la infancia; para la definicion de la
misma se debe tener en cuenta la edad y el tamafio
de la viscera por palpacién. Su presencia fuera de
un proceso agudo debe de ser causa de estudio.

e Entre las causas mas frecuentes en todas las edades
estan las infecciones. En la edad neonatal cobra
importancia la obstruccién del tracto biliar y las
metabolopatias, y en la edad preescolar y escolar
las anemias, la insuficiencia cardiaca congestiva
y la obesidad.

e En el diagndstico siguen siendo bésicos la anamnesis
y los antecedentes personales junto con unas
exploraciones complementarias bésicas o de primer
nivel, seguidas de otras exploraciones basadas
en la sospecha diagnéstica.

RESUMEN

La hepatomegalia es un signo clinico relativamente fre-
cuente en la exploracién rutinaria del paciente pediatrico y
se debe tener en cuenta para su definicién los limites del ta-
mafo normal del higado por palpacién segin la edad. Su
presencia puede deberse a enfermedades hepaticas o
acompafiar como un signo mas a enfermedades generales.
Varios mecanismos se han descrito en su etiopatogenia
como son: inflamacién, enfermedad de depdsito, congestion
vascular, infiltracién y obstruccién. Es importante el recono-
cimiento precoz, ya que puede ser el signo guia de patolo-
gias graves en la edad pediatrica, en las que con el consi-
guiente tratamiento especifico se podria prevenir la
progresion de la enfermedad. En su evaluacion, como en
casi todas las patologias pediatricas, lo mas importante es
una buena anamnesis y exploracion clinica seguidas de unas
exploraciones complementarias razonadas segun la edad y
sintomatologia presente.

CONCEPTO

Se considera hepatomegalia el aumento del tamaro del
higado por palpacion, mas alla de los limites normales para
la edad. En neonatos, cuando sobrepasa 3 cm el reborde
costal, en la linea medio clavicular derecha; en menores de
2 anos, 2 cm.

En nifios mayores de 2 afios no debe sobrepasar el re-
borde costal derecho’?. Debemos de distinguir las falsas he-
patomegalias debidas, por ejemplo, a descenso del diafragma
en patologia respiratoria diversa (broncoespasmo, neumoté-
rax), masas retroperitoneales, quistes en el colédoco, absce-
sos perihepéticos, pectum excavatum o el Iébulo de Riedel
(variante normal del l6bulo derecho hepético). En otras ocasio-
nes puede pasar desapercibida como sucede en los obesos?,
por lo que en estos pacientes debemos tener un alto indice de
sospecha.

ETIOPATOGENIA

La hepatomegalia generalmente ocurre a través de cinco
mecanismos: inflamacién, depésito, infiltraciéon, congestion, y
obstruccion®.

1. Inflamacién

e Infecciones® (hepatitis, leptospirosis®, brucellosis, mono-
nucleosis infecciosa, malaria, amebiasis, leishmaniasis’).

e Toxicos y drogas (paracetamol, isoniazidas, valproato sé-
dico, propiltiouracilo, halotano).

e Hiperplasia de las células de Kuppfer.

e Enfermedades autoinmunes (lupus eritematoso, hepati-
tis autoinmune).

2. Enfermedades de depdsito*

e Glucdgeno: glucogendsis, diabetes mellitus, nutricién
parenteral.

* Lipidos: enfermedad de Wolman®, enfermedad de Nie-
mann-Pick, enfermedad de Gaucher.

e Grasa: defecto de oxidacion de los acidos grasos, obe-
sidad, diabetes mellitus, nutricion parenteral, mucopoli-
sacaridosis (tipo | hasta tipo V).
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e Metales: cobre (enfermedad de Wilson), hierro (hemo-
cromatosis).
* Proteinas anormales: alfa-1-antitripsina.

3. Infiltracién

e Tumores malignos primarios: hepatoblastoma, carcinoma
hepatocelular.

e Tumores primarios benignos: hemangioma, heman-
gioendotelioma, teratoma, hiperplasia nodular.

e Tumores metastasicos: leucemia, linfomas, neuroblasto-
mas, histiocitosis.

¢ Quistes: parasitos (quiste hidatidico), quiste solitario, po-
liquistosis hepatica.

¢ Sindrome hemocitofagico.

* Hematopoyesis extramedular.

* Inmunodeficiencias primarias’.

4. Congestion vascular

* Suprahepética: insuficiencia cardiaca congestiva, peri-
carditis constrictiva crénica, trombosis de las venas su-
prahepaticas (sindrome de Budd-Chiari), cavernoma de
la porta.

e Intrahepdtica: enfermedad venooclusiva, fibrosis hepa-
tica congénita.

5. Obstruccién biliar

* Tumores: hepaticos, biliares, pancreéticos, duodenales.

e Colelitiasis, quiste del colédoco, atresia biliar; fibrosis
quistica del pancreas, colangitis esclerosante primaria,
nutricion parenteral prolongada, sindrome de Alagille.

ETIOLOGIA

La hepatomegalia puede deberse a multiples causas.
Desde un punto de vista practico hemos enumerado las cau-
sas en orden de frecuencia por separado para dos grupos de
edad en los que la forma clinica de presentacion también es
diferente (tabla 1).

ORIENTACION DIAGNOSTICA

Toda hepatomegalia fuera de un proceso infeccioso banal,
sobre todo si se acompafia de esplenomegalia, debe de ser
estudiada. Debemos realizar siempre una anamnesis cuida-
dosa junto con una exploracién fisica completa en primer lu-
gar, seguido de unas pruebas complementarias solicitadas de
forma escalonada y razonada'4101",

Anamnesis

* Antecedentes prenatales: presencia de infecciones in-
trauterinas, crecimiento intrauterino retrasado.

* Antecedentes neonatales: presencia de isoinmunizacion
ABO/Rh, canalizacién umbilical (cavernoma de la porta),
retraso de la evacuaciéon de meconio (fibrosis quistica),
prematuridad con nutricién parenteral, hiperbilirrubine-
mia prolongada (déficit de alfa-1-antitripsina, hepatitis
neonatales, galactosemia), anemia hemolitica (enferme-
dad de Wilson), colestasis (atresia biliar extrahepatica,
sindrome de Alagille).

Tabla 1

ETIOLOGIA DE LA HEPATOMEGALIA EN EL NINO SEGUN LA EDAD Y SU FRECUENCIA

RECIEN NACIDO

NINO

Frecuentes No frecuentes

Frecuentes No frecuentes

Obstruccion del tracto biliar
Insuficiencia cardiaca congestiva
Medicamentosa

Diabetes materna
Malnutricién
Metabolopatias

Nutricién parenteral
Pseudohepatomegalia
Sepsis

Enfermedades de depésito
Hepatitis virales

Infecciones TORCH

Hepatoblastoma
Sindrome hemofagocitico
Histiocitosis
Isoinmunizacion
Neuroblastoma

Anemias

Obstruccion biliar
Insuficiencia cardiaca congestiva
Fibrosis quistica
Medicamentosa
Leucemia/linfoma
Obesidad

Nutricion parenteral
Sepsis

Infecciones sistémicas
Hepatitis viral

Hepatitis autoinmune
Déficit de alfa-1-antitripsina
Sindrome de Budd-Chiari
Pericarditis constrictiva
Diabetes mellitus
Enfermedad de Gaucher
Hemangiomas

Absceso hepatico
Hepatoblastoma
Carcinoma hepatocelular
Inmunodeficiencias
Tumores metastasicos
Enfermedad de Niemann-Pick
Metabolopatias

Colangitis esclerosante
Colagenosis

Enfermedad de Wilson
Enfermedad veno-oclusiva

TORCH: toxoplasma, rubeola, citomegalovirus y herpes simple.
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Desarrollo psicomotor: estara alterado en metabolopa-
tias (galactosemia), enfermedad de Niemann-Pick, enfer-
medades peroxisomales, enfermedad de Gaucher, gan-
gliosidosis.

Vémitos y diarrea: acidemias orgénicas, trastornos del ci-
clo de la urea, glucogenosis, intolerancia hereditaria a la
fructosa, fallo hepatico.

Presencia de sintomas generales: fiebre (infecciones ge-
nerales, hepatitis agudas, absceso hepatico), artralgias y
rash (colagenosis), prurito (colestasis), hematomas y san-
grado (insuficiencia hepética), bronquitis de repeticién (fi-
brosis quistica).

Exploracién fisica

Somatometria: peso, talla, perimetro cefdlico e indices
nutricionales. Evaluar la existencia de fenotipos especia-
les (sindrome de Alagille).

Existencia de acropaquias (fibrosis quistica), edemas pe-
riféricos (insuficiencia hepatica), fetor hepatico.

Piel y mucosas: exantemas (infeccién), ictericia (si la bili-
rrubina es mayor de 2 mg/dl), xerosis (colestasis), arafias
vasculares, eritema palmar (insuficiencia hepética), hema-
giomas, palidez (anemia, tumores).

Abdomen: ascitis (insuficiencia hepética ), circulacién co-
lateral (hipertension portal), esplenomegalia (enferme-
dades de depésito, Kala-azar, hipertension portal, leuce-
mias).

Palpacion del higado. Se debe valorar:

— Tamafo: medido en centimetros bajo el reborde cos-
tal en la linea medioclavicular.

— Consistencia y superficie: blanda y homogénea (en
general indicativo de congestién) o dura e irregular
(indicativo de patologia crénica, fibrosis hepatica, ci-
rrosis o infiltracién).

- Sensibilidad: doloroso (patologia aguda, distension
de la cépsula de Glisson) o no doloroso (patologia
crénica).

Evaluacion oftamolégicat?: presencia de anillo de Kayser-
Flescher (enfermedad de Wilson), cataratas (galastose-
mia), pigmentacién de la retina y embriotoxon posterior
(sindrome de Alagille).

Exploraciones complementarias

Aunque se pueden realizar multitud de exploraciones de-
pendiendo de la accesibilidad a las mismas, una propuesta jui-
ciosa y escalonada podria ser la siguiente:

Primer nivel

Deben de realizarse a todos los pacientes con hepatome-

galia
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Hemograma: leucocitosis (infeccion inflamacién), leuco-

penia (infeccion viral), pancitopenia (leucosis, Kala-azar,
hiperesplenismo), presencia de blastos (leucemia); VSG
elevada (infecciones, tumores); anemia, reticulocitosis
(anemia hemolitica).

e Estudio de coagulacién: fibrinégeno, actividad de pro-
trombina, tiempo parcial de tromboplastina (insuficiencia
hepatica).

¢ Bioquimica sanguinea:

— Funcién renal: creatinina, urea, iones (sodio, potasio,
cloro).

— Gasometria venosa (metabolopatias).

— Glucemia (insuficiencia hepatica), glucogenosis), co-
lesterol y fosfatasa alcalina (colestasis), LDH (hemali-
sis), bilirrubina total y fraccionada, ferritina (hemocro-
matosis).

— Pruebas de funcién hepética: aminotransferasas (ne-
crosis hepatocelular), gammaglutamil-traspeptidasa
(necrosis hepatocelular y colestasis), colinesterasa,
proteinas totales y albumina (insuficiencia hepatica),
triglicéridos.

- Proteinograma: aumento de la fraccién gamma (hepa-
titis autoinmune, colagenosis), disminucién de la frac-
cién alfa (déficit alfa-1-antitripsina), disminucion gene-
ralizada e hipoalbuminemia (insuficiencia hepatica).

- Analitica de orina: sedimento y urocultivo (importante
en recién nacido y lactantes), cuerpos reductores po-
sitivos (galactosemia).

e Ecografia abdominal-hepatica: método diagnéstico de
eleccién para hepatomegalia. Identifica el tamafio, la ho-
mogeneidad de la superficie, la presencia de nédulos
mayores de 1 cm de didmetro, compresiones extrinse-
cas, la brillantez del parénquima (higado graso) y la pre-
sencia de ascitis.Con el doppler se puede valorar la exis-
tencia de hipertensién portal, permeabilidad de las
venas suprahepdticas y el flujo portal en general.

Segundo nivel
Dirigidas segun la sospecha diagnéstica:

* Infeccién: serologias de hepatitis B, C, Ebstein Barr, cito-
megalovirus y HIV; hemocultivo; frotis periférico (leis-
hmania).

* Metabolopatias: ceruloplasmina (enfermedad de Wil-
son), alfa-1-antitripsina en sangre y fenotipo, acidos or-
génicos en orina, aminoacidos en plasma, amonio.

e Estudios de autoinmuinidad: anticuerpos antinucleares,
antitransglutaminasa (enfermedad celiaca), antimusculo
liso, anti LKM y antimicrosomiales (hepatitis autoinmune).

* Sospecha de patologia tumoral: alfa-feto-proteina.

Tercer nivel
Reservado al hepatélogo infantil:

e Estudios histolégicos:
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HEPATOMEGALIA NEONATO-1 ANO

ANAMNESIS ANALITICAS
EXAMEN FiSICO DE PRIMER NIVEL

LEUCOCITOSIS HIPERBILIRRUBINEMIA
T PCR, VSG

| 1 Bilirrubina indirecta |

Serologia virus

hepatotropos
T LHD

INFECCION
""""" | 1 Bilirubina directa | Insuficiencia i Anemia
cardiaca congestiva i : hemolitica

| CON esplenomegalia |

e : | SIN esplenomegalia
Eco doppler i Glucogenosis i

i E. Niemann-Pick
E. Gaucher

Glucemia
{ Hipertension Coagulacién
portal Proteinas totales
Albimina
NORMAL ea :
! fraccién alfa HENR LR
: i Déficit a-1-antitripsina :
proteinograma : :
Atresia vias
| Ecografia | | Facies peculiar| | gammagrafia | | Alterada | b|||arels. :
i extrahepaticas :

........ : i Hepatitis
Tumores { Sindrome i neonatal : ALTERADA

Quistes colédoco : i de Alagille
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en orina (+) 1 triglicéridos
Galactosemia i | Tirosinemia i i Enfermedad i Hemocromatosis
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FIGURA 1. Algoritmo diagndstico para menores de un afio con hepatomegalia.
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— Biopsia hepética: sospecha de hemocromatosis, en- CRITERIOS DE DERIVACION A ATENCION
fermedad deWilson, enfermedades de depésito, he- ESPECIALIZADA

patitis.
- Biopsia‘de piel: enfermedad de Gaucher y de Nie- Una vez confirmado el diagnéstico de hepatomegalia, el
mann-Pick. ) _ pediatra de atencién primaria debe saber cuando derivar el pa-
— Biopsia muscular: enfermedades mitocondriales. ciente al hepatdlogo infantil. Asf pues, son criterios de derivacion:
— Biopsia por aspiracién de médula ésea: sindrome he-
mocitofagico, leishmaniasis, leucemia. e Presencia de insuficiencia hepatica.
e TAC abdominal: procesos expansivos y tumorales. * Aparicién de signos de irritabilidad o cambios del com-
e Gammagrafia con HIDA *°TC, Gtil en el neonato para di- portamiento, alteraciones de la coagulacion.
ferenciar la atresia de vias biliares (captacién normal) de * Sospecha de enfermedad metabolica, sobre todo si es
la hepatitis neonatal (captacion retrasada). recién nacido.

e Sospecha de enfermedad grave (insuficiencia cardiaca
congestiva, proceso infiltrativo).
El algoritmo diagnostico segun la edad de presentacién de e Sospecha de enfermedad infecciosa susceptible de trata-
la hepatomegalia se representa en las figuras 1y 2. miento hospitalario (Kala-azar, paludismo, hidatidosis, VIH).

¢ Colangiografia. colangitis y atresia de vias biliares.

HEPATOMEGALIA >1 ANO

ANAMNESIS ANALITICAS
EXAMEN FISICO DE PRIMER NIVEL

| CON HIPERBILIRRUBINEMIA | | SIN HIPERBILIRRUBINEMIA |
| 1 Bilirrubina indirecta | | 1 Bilirrubina directa CON esplenomegalia | | SIN esplenomegalia |
Insuficiencia cardiaca Insuficiencia cardiaca Hepatitis autoinmune
Toxicos, drogas congestiva i 1 Absceso, quiste ;
Anemia hemolitica o Glucogenosis
: Leucemia, linfoma { i Tumores primarios
M Amee e ......... Atres,ab,har ..........
1 Fosfatasa alcalina ™ Fosfatasa alcalina Quisto colédoco
g Parasitosis
11 gamma-glutamil- H o H
N d ¢ Nutricién parenteral
ranspeptidasa
Serologia virus  Ceruloplasmina
hepatotropos
Hepatitis A, B, C Enfermedad
. de Wilson

FIGURA 2. Algoritmo diagndstico para mayores de un afio con hepatomegalia.
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