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COLESTASIS
1. Atresia de vías biliares
2. Síndrome de Alagille
3. Colestasis intrahepática familiar
4. Error innato en la síntesis de ac. biliares

HEPATITIS
1. Virales
2. Hepatitis autoinmune

ENFERMEDADES METABOLICAS
1. Déficit de alfa 1 antitripsina
2. Enfermedad de Wilson
3. Metabolismo HC: Glucogenosis, galactosemia, fructosemia
4. Metabolismo de AA: tirosinemia, trastorno ciclo de la urea
5. Metabolismo lisosomal

OTRAS
1. Enfermedades fibroquísticas
2. Tumores hepáticos
3. Fallo hepático agudo
4. Esteatosis hepática
5. Colangitis esclerosante
6. Hipertensión portal prehepática



Nobili et al. Gastroenterology 2016
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Chu et al. Gastroenterology 2016





Bernstein et al. J Hepatol 2013

 Lactantes
 Enfermedad rápidamente progresiva 

que conlleva insuficiencia hepática 
mortalidad prematura (<6 meses)

 Retraso del crecimiento
 Hepatoesplenomegalia
 Calcificación suprarrenal
 Vómitos, diarrea, distensión

 Niños y adultos
 Fibrosis y cirrosis
 Insuficiencia hepática, que requiere 

trasplante
 Dislipemia que conduce a 

aterosclerosis acelerada



Hadzic et al. Lancet 2017



Proceso de Transición 
Infancia - Adulto



Más del 85% de los infantes con enfermedades crónicas
llegarán a la edad adulta.

 Entre el 35-50% de los adultos jóvenes persisten con
enfermedad activa.

Múltiples comorbilidades:
 Relacionadas con la salud física: retraso en el crecimiento e inicio de

la pubertad, osteoporosis, hipertensión, etc.
 Retraso en la adquisición de capacidades psicosociales (vocacionales,

sexuales, etc), dificultades para relacionarse, mayores niveles de
ansiedad, depresión, etc.

 Efectos adversos por los tratamientos.



 ¿Cuándo se debe dejar de ver al pediatra?

 ¿Cuándo tendríamos que empezar el proceso de transición con nuestros
pacientes?

 ¿Están bien preparados los adolescentes para hacerse cargo del cuidado de su
propia salud?

 ¿A qué edad los adolescentes tendrían que ir al médico solos?

 ¿Qué destrezas o habilidades tendrían que adquirir los adolescentes para
iniciar el proceso de transición?



 Transición
 Paso o cambio de un estado, modo de ser, etc., a otro.

 Transferencia
 Pasar a una persona o una cosa de un lugar a otro.



 ¿Qué debería ser la transición?
 Un pasaje planificado de los adolescentes o adultos jóvenes con enfermedades crónicas, de un 

sistema de atención pediátrico a uno de adultos.

Metas durante la transición
 Asegurar el cuidado médico de alta calidad, apropiado para cada etapa del desarrollo y su 

continuación de forma ininterrumpida mientras el individuo va transitando de la adolescencia 
hacia la adultez.



Agradable
Divertido
Colorido
Más personal
“Me conocen todos”
“Me siento cuidado”

Muy clínico
Básico
Funcional
Impersonal
“Soy un paciente más”
“Siento desapego”

VS

CENTRO PEDIÁTRICO CENTRO ADULTOS

McCurdy et al. Prog Transplant 2006

Centro Pediátrico Adultos

En relación a la edad Foco en el futuro Optimiza el presente

Enfoque La familia El individuo

Acercamiento Paternalista, proactivo Colaborativo, reactivo

Toma de decisiones Con los padres Con el paciente

Cuidado Interdisciplinario Multidisciplinario

Número de pacientes Menor Mayor





Heldman et al. Liver Transpl 2014



Manejo de la Transición 
Infancia - Adulto



Morsa et al. Patient Educ Couns 2017



Elli et al. Dig Liver Dis 2015



Cuantificar el problema
 Buscar en la base de datos del hospital (edad, diagnósticos, etc.).
 Preguntar en cada servicio

Reuniones con pediatría y otros servicios que tratan pacientes adultos 
con enfermedades crónicas

Grupos de trabajo
 Subespecialistas pediátricos y de adultos
 Psicólogo
 Asistente social

Organización en atención ambulatoria
 Abrir una agenda de citación para:

 Reunión inicial entre los profesionales médicos involucrados
 Cita con el paciente y sus padres

Organización en atención hospitalaria
 Identificar áreas dentro de la internación de adultos destinadas a adultos jóvenes.



 La transición es un proceso activo enfocado hacia el futuro, no un evento 
(Transición vs. Transferencia).

 Este proceso debe realizarse en un momento adecuado (no sólo cuando llegue “la 
edad”).

 El adolescente y su familia deben estar involucrados en el proceso de las 
decisiones.

 Los profesionales y los padres deben estar preparados para “dejar ir al 
adolescente”.

 La coordinación de los servicios y los prestadores de salud es esencial.
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