EL HIGADO EN LA FIBROSIS QUISTICA

ROL DEL HEPATOLOGO EN EQUIPO INTERDISCIPLINARIO

La evolucidn en el conocimiento de la enfermedad fibroquistica en las Ultimas décadas, ha
permitido globalizar el enfoque en el manejo de la misma, desde el conocimiento de la
enfermedad y su fisiopatogenia, a entender el compromiso multiorgdnico y sistémico que la
misma produce en el paciente. De aqui, que ha surgido una necesidad de mirada y andlisis
integrador entre distintos especialistas, con el afan de

reconocer tempranamente aquellos signos de

distintos érganos y sistemas que impliquen

patologia cuyo no reconocimiento a tiempo,

puedan implicar una mayor morbi-mortalidad.

Es por esto que la actividad conjunta

entre neumondlogos, kinesiélogos,
nutricionistas, psitoterapeutas,
gastroenterdlogos y hepatdlogos entre
otros, resulta fundamental en el diagndstico
precoz de las complicaciones de la
enfermedad, para poder brindar un
tratamiento oportuno. (GRAFICO 1)

A medida que las mejoras en la atencién nutricional

y pulmonar aumentan la esperanza de vida de los

pacientes con FQ, la enfermedad hepatica asociada a la FQ (EHFQ) estd emergiendo como una
causa de mortalidad, representando actualmente la tercera causa de muerte. La prevalencia
de EHFQ es de alrededor del 23 % con un rango de 2-62 % y esa prevalencia aumenta
linealmente con la edad desde el 3,7 % a los 5 afios hasta el 32,2 % a los 30 afios. ! Por tanto, el
diagnéstico de la enfermedad hepatica tiene profundas implicancias en el pronéstico a corto y
largo plazo de los pacientes con FQ.

Respecto a la fisiopatogenia del compromiso hepdtico, la teoria convencional de EHFQ postula
que la disfuncién del CFTR del epitelio biliar provoca alteraciones en el volumen y la
composicion de la bilis, lo que resulta en la pérdida del efecto protector del bicarbonato y el
moco biliares y una acumulacion de acidos biliares toxicos que causan dafo al epitelio al iniciar
una respuesta inflamatoria. No obstante, este mecanismo por si solo no puede explicar la
EHFP, porque la deficiencia de CFTR esta presente en todos los pacientes, mientras que la
EHQP ocurre solo en una pequefia poblacién de pacientes con FQ y tiene manifestaciones
clinicas y gravedad variables.?

El grado de compromiso hepatico y la tasa de progresién de la enfermedad hepatica varian
significativamente entre los individuos. Resulta importante por tanto, conocer los
antecedentes perinatales y personales del paciente, para a través de ellos, establecer criterios
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gue seran considerados factores de riesgo y que su

presencia, representarian mayor probabilidad de

afectacién hepdtica. (GRAFICO 2).3

La caracteristica clinica mas comun es la hepatomegalia
asintomatica detectada por examen clinico o ecografia. No
obstante, es amplia la gama de formas de presentacion,
pudiendo dividir en dos grandes grupos de patologia
hepatica: aquella que cursa sin hipertensién portal
(colestasis, alteracion del hepatograma, esteatosis o
compromiso vesicular y via biliar) y la que cursa con
hipertension portal o cirrosis (focal o multifocal).

Resulta importante marcar que la evidencia de enfermedad hepatica en pacientes con FQ
suele ser subclinica, con andlisis bioquimicos hepaticos normales o con alteraciones leves. Es
por tanto a través de estudios bioquimicos, imagenoldgicos y evaluacién clinica sistematica
gue se logra realizar la pesquisa de la enfermedad y a partir de alli, la derivaciéon oportuna con
el especialista en hepatologia para el correcto seguimiento y eventual tratamiento. Se han
establecido una serie de criterios diagndsticos que simplifican la deteccién precoz del

compromiso.* (GRAFICO 3).
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La instauracidn de un tratamiento oportuno y adecuado, dependera de un diagndstico precoz
y analisis metddico de las distintas evidencias clinicas, bioquimicas e imagenolégicas, que se
obtienen del trabajo en conjunto de las distintas especialidades que tratan una enfermedad

sistémica como la fibrosis quistica.

Maria Cristina Arregui
Especialista en Pediatria

Especialista en Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion Pediatrica
Unidad de Hepatologia- Servicio de Gastroenterologia

HIAEP SOR MARIA LUDOVICA

3 Boélle PY, Debray D, Guillot L, Clement A, Corvol H; French CF Modifier Gene Study Investigators. Cystic Fibrosis Liver Disease: Outcomes and Risk Factors in a
Large Cohort of French Patients. Hepatology. 2019 Apr;69(4):1648-1656. doi: 10.1002/hep.30148. Epub 2018 Dec 28. PMID: 30058245; PMCID: PMC6519059.

4 Debray D. Best practice guidance for the diagnosis and management of cystic fibrosis-associated liver disease. J Cyst Fibros. 2011;10(Suppl 2):529-36




