COLANGITIS ESCLEROSANTE PRIMARIA

¢ QUE ES EL ARBOL BILIAR?

Para comprender que es la colangitis esclerosamteanma (CEP), es importante
conocer la estructura basica del arbol biliar, cdigbo caracteriza a esta enfermedad. Es
el conjunto de conductos a través de los cualdslitaes conducida desde el higado
(6rgano que fabrica la bilis) hasta el intestinoarGparte de estos conductos (los de
menor tamafio) discurren dentro del higado, denordomsee conductos biliares
intrahepaticos. Los conductos mas grandes se dnanefuera del higado y se
denominan conductos biliares extrahepaticos.

¢ QUE ES LA COLANGITIS ESCLEROSANTE PRIMARIA?

La colangitis esclerosante primaria es un enferohedadnica de causa desconocida que
se caracteriza por la inflamacion, fibrosis (ciairion) y estenosis (estrechamiento) de
los conductos biliares de mediano y gran tamafdosSconductos que transportan la

bilis se inflaman y obstruyen, la bilis queda re&taren el higado, que acaba dafiandose.
Asi, colangitis es la inflamacion de los conduditisres; esclerosante quiere decir que

produce esclerosis o cicatrizaciones, y primariae @s de causa desconocida (al

contrario que las colangitis secundarias, cuyaaaasonoce).

¢ ES FRECUENTE? ¢A QUIEN AFECTA?

Es una enfermedad rara. Afecta mas frecuentemelote \arones y se diagnostica en
edades comprendidas entre 30 y 60 afios (el pronesdae 40 afios). En Espafa, la
frecuencia es de unos 2 a 2,5 casos por cada rdigldrabitantes. Parece ir en aumento,
aungue podria ser simplemente porque se diagn@siies y con mayor exactitud. El
25-90 % (segun diversos estudios) de los pacieme<EP presentan una enfermedad
inflamatoria intestinal asociada (sobre todo laitisolulcerosa). Es importante
estudiarlos cuando se diagnostica una CEP.

¢ COMO SE DIAGNOSTICA?

El diagnostico tiene varios componentes

- Sintomas. La mayoria de los pacientes con CERiemen ningun sintoma en el
momento de ser diagnosticados. Cuando se prodiemss, el cansancio y el prurito
(picor) son los mas frecuentes. En casos avanzaeéospta coloracion amarilla del
blanco de los ojos (ictericia). La falta de bilis @ intestino puede reducir la absorcion
de grasas y vitaminas A, D, E y K. Esto produciearda grasa (esteatorrea), pérdida de
peso, dificultad de visibn nocturna, osteoporosisltgraciones de la coagulacion.
Finalmente, la CEP puede dafar progresivamentégaldlb hasta hacer que deje de
funcionar.

- Andlisis. Destaca la elevacion de algunas enzideshigado, como la fosfatasa
alcalina y la gamma-glutamiltraspeptidasa o GGT, gee refleja dificultad de
eliminacion de la bilis. Mas tarde se eleva tamkadnilirrubina.

-Pruebas de imagen. Se pueden hacer una colasgioarcia magnética (la mas
indicada) o una colangiografia retrograda (por eodpia) que demuestran
estrechamientos de la via biliar, sobre todo axteahepatica.

-Biopsia hepética. La imagen de CEP en la biopsitipgca pero no siempre aparece.
Sin embargo, la biopsia si puede valer para descattas causas de enfermedad
hepatica.

¢ QUE PRONOSTICO TIENE?



La CEP se asocia a numerosas complicaciones, gle/ém, ademas de las citadas,
formacion de calculos biliares, colangitis agudage¢cion de las vias biliares)
colangiocarcinoma (tumor de la via biliar) y cands colon (en pacientes con
enfermedad inflamatoria intestinal asociada). Adensé curso puede desembocar en
una cirrosis biliar con fallo hepatico. Hay persoig@e viven muchisimos afios tras el
diagndstico, y otras poco, de manera que la supargia media sin trasplante hepéatico
es de 10-12 afos.

TRATAMIENTO DE LA COLANGITIS ESCLEROSANTE PRIMARIA

Se recomienda un régimen de vida normal, evitandgmlicamentos que puedan

perjudicar al higado. Tomar el sol puede ser @tihpevitar la osteoporosis. La dieta ha
de de ser variada, rica al paladar, y se debeareeitalcohol y el tabaco. Hay dos

objetivos principales en el tratamiento de la CiERtar los sintomas y complicaciones y
retrasar o invertir la progresion

Tratamiento de los sintomas

Para el picor, se evitaran temperaturas extrenssysaran cremas hidratantes. Puede
utilizarse colestiramina y, en caso de fracasar,dtis tratamientos como rifampicina,
antagonistas opiaceos, antidepresivos y antihisiaos.

Para la malabsorcion de grasas se recomienda rdduicigesta de grasas neutras y
tomar suplementos de Farmacia (triglicéridos deewadmedia); a veces, se deben
administrar suplementos vitaminicos A, D, E y K.uifzan antibioticos para tratar las
infecciones de la via biliar. Para la osteoporesiprescriben calcio y vitamina D, y a
veces otros medicamentos (bifosfonatos).

Retardar o invertir la progresion de la enfermedad

Hoy en dia, no hay ningun tratamiento que haya d&amo claramente utilidad en

retardar la progresion de la enfermedad. Se hateanp farmacos con este propésito.
El 4cido ursodeoxicdlico es el mas estudiado. Mearalteracion de los analisis del
higado y estabiliza la inflamacion hepética pero peaece util para mejorar la

supervivencia o en retrasar la necesidad de trasplaepatico. Tampoco parece
claramente atil en mejorar los sintomas

A veces se precisa tratamiento endoscopico, quaepditatar los estrechamientos de la
via biliar en casos seleccionados. El tratamientioliggico debe evitarse, salvo en
estrecheces aisladas. El trasplante hepatico esejelr tratamiento en pacientes con
enfermedad avanzada.
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