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Se exponen las caracteristicas macroscopicas del higado explorado por laparoscopia en
el nifio con el disandstico de enfermedad de Wilson, las cuales corresponden en 4 con
esteatosis hepatica, en 3 compatible con hepatitis crénica activa (HCA), v en uno con ci-
rrosis hepética del tipo posnecrética. La esteatosis hepdtica se caracterizé por una hepa-
tomegalia, de color naranja o rojo pélido con tinte naranja, superficie lisa, borde romo
y consistencia normal, sin esplenomegalia ni otros signos de hipertensién portal. El as-
pecto de las exploraciones concluidas como hepatitis crénica activa son de un higado
con moderado tamafio, de color rojo pélido con cierto tinte naranja (cuando se conside-
r6 la positividad de asociacién con esteatosis). superficie con ligeras ondulaciones o
depresiones cicatrizales, borde fino y consistencia aumentada, con el bazo de tamafio
normal. Al correlacionar los resultados del aspecto del higado per la laparoscopia con
sy examen histopatolégico en los paclentes considerados -con esteatosis hepitica, se
observé que en todos existia la misma con severa o moderada intensidad; sin embargo,
en los concluidos como HCA también presentaban esteatosis hepética asoclada con fi-
brosis. Se sefala que este estudio es la primera descripcidn por laparoscopla de los
distintos estadios de la afectacién del higado en dicha enfermedad; se hace énfasis en
la importancia de la orientacién diagnéstica de las formas hepéticas puras en el nifo
adolescente ante los aspectos descritos para pesquisar la enfermedad de Wilson.

INTRODUCCION

La enfermedad de Wilson (degeneracién hepatolenticular) es una afec-
cién genética poco frecuente de cardcter autosémico recesivo, debido a
un trastorno del metabolismo del cobre, que se produce por un actmulo
de dicho metal en varios érganos, principalmente en el higado, sistema
nervioso central, cérnea, riflones y hematies.!”?
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La enfermedad se caracteriza por el polimorfismo des sus manifesta-
ciones clinicas, sin embargo, en la infancia se presenta habitualmente
como una enfermedad hepatica y no se manifiestan los sintomas pro-
ducidos por otros drganos.'*# 1% Los ninos estudiados han sido diagnos-
ticados en la seccién de pediatria del Instituto de Gastroenterologia en
los dGltimos ocho afios, y el andlisis retrospectivo de las laparoscopias
realizadas nos permite presentar las principales caracteristicas del hi-
gado en dicha enfermedad.

MATERIAL ¥ METODOS

Se revisaron las laparoscopias realizadas a los nifos diagnosticados
como con enfermedad de Wilson, y correspondieron 5 al sexe masculino
y 3 al femenino, en edad entre 5 y 14 afos.

Para establecer dicho criterio diagnéstico debian reunir los siguientes
indicadores: la dosificacion de ceruloplasmina disminuida asociada con
cobre en sangre bajo, alteraciones en las pruebas de funcionamiento
hepédtico (alanina y aspartato de aminotrasferasas, timol, electroforesis
de proteinas y tiempo de protrombina); estudio histopatolégico de tejido
hepatico obtenido por biopsia con aguja de Menghini que presenta estea-
tosis hepética asociada o no con fibrosis y coloracion con 4cido rubianico
(método de Uzman)!! que demostraba acimulo de cobre en las células
hepaticas.

La laparoscopia se realizd mediante la técnica establecida por el pro-
fesor Llanio:'? el paciente debe estar en ayunas de 6 horas, con una
preparacién de un enema evacuante la noche anterior y otro previo a
la prueba: se realiza sedacién con diacepan EV a dosis de 0.5 mg/kg
de peso en los nifos menores de 10 afos.

Se utiliz6 laparoscopio de 6 mm de diametro en los nifios con menos
de 8 afos de edad y de 10 mm en los nifios mayores de esta edad vy
adolescentes, ambos con iluminacién de fibra 6ptica vy visién oblicua de
130°,

Con la laparoscopia se precisaron las caracteristicas de tamafio, color,
superficie, borde y consistencia del higado; ademas, el aspecto de la
vesicula, el bazo y la existencia de signos de hipertensién portal (aumen-
to de la vascularizacién en el ligamento redondo, epiplén y peritoneo
parietal, asociandolos con la presencia de esplenomegalia.

RESULTADOS

El sexo y la edad de los 8 nifos estudiados, en el mamento de rea-
lizarle la laparoscopia, se muestran en el cuadro.

Los resultados obtenidos en el diagnéstico laparoscépico se inter-
pretaron como esteatosis hepatica en 4; en 3 como hepatitis crénica
activa (HCA) y una como cirrosis hepética posnecrética (cuadro).
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CUADRO

Pacientes Edad en afios Sexo Conclusidn laparoscépica
1 14 F Cirrosis hepéatica
2 12 M Hepatitis crénica activa
3 10 M Hepatitis crénica activa
4 11 M Esteatosis hepdtica
5 12 F Esteatosis hepdtica
G R F Esteatosis hepética
7 Tl M Hepatitis crénica aciiva
8 514 W Esteatosis hepética

Los 4 pacientes considerados como estzatosis hepatica presentaban
el higado aumentado de tamafo, en grado variable; de color naranja o
rojo con tinte naranja; superficie lisa a excepciéon de un caso con ten-
dencia a formar ndédulos de gran tamaiio; borde romo y consistencia nor-
mal, sin esplenomegalia ni otros signos de hipertension portal. En todos
se comprobd, en el examen histopatoldgico, la esteatosis de severa a mo-
derada intensidad.

El aspecto de la laparoscopia en los tres nifos concluidos como HCA,
era de un higado con moderado aumento de tamarno, de color rojo palido,
con cierto tinte naranja en dos, en los cuales se considerd una esteatosis
asociada, superficie con ligeras ondulaciones o depresiones cicatrizales,
borde fino y consistencia aumentada. Todos tenian el baze de tamafo
normal, ausencia de circulacién colateral en la cavidad abdominal y de
ascitis. En este grupo los haliazgos de la biopsia hepatica correspondie-
ron a una esteatosis hepatica con fibrosis asociada o sin ésta, sin otros
clementos anatomopatoldgicos de HCA.

Solo en uno se encontrd cirrosis hepéatica con las caracteristicas del
tipo posnecroético.

DISCUSION

Hasta el presente, en las revisiones y publicaciones de la enfermedad
de Wilson, y en el nifio en particular, no hemos hallado ninglin informe
acerca de las caracteristicas macroscépicas del higado referidas por lapa-
roscopia, por lo que consideramos de intsrés la presente comunicacion
al describir las distintas formas de presentacién del dafio hepatico como
manifestacion primaria en la enfermedad, y llamar la atencién acerca
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de las mismas en el diagnéstico diferencial con otras afecciones hepa-
ticas que se presentan con rasgos similares, tales como una esteatosis
hepatica, una hepatitis crénica activa, un higado con fibrosis o una cirro-
sis hepética de tipo posnecrética.

Consideramos de gran valor el aspecto descrito del color naranja en
una hepatomegalia de variado tamafo con superficie lisa u ondulada ha-
llada en la enfermedad de Wilson y concluida como esteatosis hepatica,
la cual consideramos como una manifestacion de los estadios precirrd-
ticos de dicha enfermedad, por lo que resulta importante considerar la
misma para su diagnéstico precoz y poder iniciar oportunamente el tra-
tamiento que evite su evolucion progresiva antes de que se instale una
cirrosis hepética. Esta descripcién nos obliga a descartar sistematicamen-
te la enfermedad de Wilson en presencia de una esteatosis hepatica,
pues sabemos por los hallazgos histopatolégicos, que se caracteriza en
su curso por una esteatosis con diferentes grados de fibrosis. En las
células hepaticas existen vacuolas de grasa, que es el elemento que
determina el color naranja ya referido.

Los estudios de Goldfischer y Sternlier'* en relacién con la progre-
sién de la enfermedad, permitieron a dichos autores establecer tres pa-
trones de distribucién intracelular del cobre, presentando uno de ellos,
principalmente metamorfosis grasa, con alteraciones mitocondriales, sin
fibrosis, ni necrosis y con una marcada elevacién de los niveles de
cobre hepético, con una distribucién difusa del metal en el citoplasma
sin preferencia por organelos en pacientes jovenes, todo lo cual reafirma
nuestros hallazgos de esteatosis hepdtica por laparoscopia en nifos con
enfermedad de Wilson.

Muestras observaciones coinciden con la descripcién de Alagille y
Odievre,'® acerca de la afectacion del higado en la enfermedad de Wilson
y su forma clinica de presentacién en la edad pediatrica, pues los mis-
mos informan que se puede presentar como una cirrosis o una HCA.

En la infancia resulta de gran interés realizar el diagndstico antes
de que aparezcan los signos clinicos, en especial los neuralégicos, de
lo que se desprende la importancia que debe darsz a la interpretacion
de las caracteristicas del higado en la laparoscopia ante las afecciones
referidas, que nos obligan a la busqueda sistemética de esta enfermedad
de almacenamiento o a su diagnéstico diferencial.

La enfermedad de Wilson debe siempre considerarse cuando se hace
un diagnéstico de HCA,'® ademas es obligado considerarla entre las
enfermedades cronicas del higado, puss la mitad de estos pacientes en
la infancia y en la adolescencia se presentan con una historia anterior
de enfermedad hepatica, principalmente un episodio agudo ictérico, que
fue considerado como un episodio agudo viral banal.

La laparoscopia constituye un elemento que por sus hallazgos nos
permitira orientar un diagnostico en la fase inicial de la enfermedad y
el consiguiente tratamiento que nos brindard una mayor esperanza de
vida y un prondstico menos sombrio en la enfermedad de Wilson.
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SUMMARY

Castaneda Guillot, C.; T. Fragoso Arbelo. Laparoscopy in Wilson's disease. Rev Cub Ped
56: 2, 1984,

Macroscopic characteristics of the liver explorex by laparoscopy in the child with diag-
nosis of Wilson's disease are exposed. In four such characteristics are corresponded
with hepatic steatosis; in three are compatible with active chronic hepatitis (ACH); and
in one with postnecrotic hepatic cirrhosis. Hepatic steatosis was characterized by hepa-
tomegalla orange or pale red with orangeshade color, smooth surface, blunt edge and
normal consistency, without splenomegalia or other sings of portal hypertension. Aspect
of explorations determined as active chronic hepatitis showed a moderate enlarged liver,
pale red coloured with certain orange shade (when positiveness of steatosis assoclation
was considered), slight waves or cicatricial depression, thin edge, and increased con.
sistency, with normal spleen size. When correlating resuits of the aspact of the liver
by laparoscopy to its histopatiologic examinziion In potients corsidered undergoing he-
patic steatosis, it was ubserved that in all of them such disease occurred with severe
or moderate Intensity; however, in cases determined as ACH, hepatic steatosis asso-
ciated with fibrosis was also present. It is pointed ocut that this study constitutes first
description by laparoscopy of different states of liver affectation In such disease. Im-
portance of diagnostic orientation of pure hepatic forms in "the adolescent in front of
aspects described for searching Wilson's disease iz emphasized.

RESUME

Castafeda Guillet, C.; Fragoso Arbelo. La coelioscople dans la maladie de Wilson's. Rev
Cub Ped 56: 2, 1984,

Les auteurs exposent les caractéristiques macroscopiques du foie exploré par coelisco-
pie, chez l'enfant ayant le diagnostic de maladie de Wilson, lesquelles correspondent:
chez 4, & stéatose hépatique; chez I, &4 hépatite chroniqua active (HCA): et chez un, A
cirrhose hépatique du type postnécrotique. La stéatose hépatique s'est caractérisée par
une hépatomégalie. couleur orange ou rouge clair a teint orange, 3 surface plate, aux
bords émoussés et & consistance normale, sans splénomégalie ni d'autres signes dhy-
pertension portale. L'aspect des explorations conclues comme hépatite chronique active
a été d'un foie avec une augmentation modérée du volume, 4 couleur rouge clair avec
un certain teint orange (lorsqu'on a considéré la positivité de l'association avec la stéa-
tose), & surface avec des ondulations ou des dépressions cicatricielles légéres, aux
bords fins et & consistance augmentée, avec une rate 4 volume normal. Lors d'établir la
corrélation entre les résultats de l'aspect du foie par la coelioscopie et l'examen histo-
pathologique chez les patients considérés avec stéatose hépatique, il a été observé que
c'était la méme chez tous, avec intensité sévére ou modérée; cependant, les patients
avec HCA présentaient aussi une stéatose hépatigue associée a una fibrose. Cette étude
constitue la premidre description par coelioscopie des différents stades de [atteinte
du foie dans cette maladie; il est souligné l'importance de l'orientation diagnostique des
formes heépatiques pures chez l'enfant adolescent face aux aspects décrits pour le dé-
pistage de la maladie de Wilson.
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