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Informacion para pacientes

¢ Qué es la colangitis biliar primaria (CBP)?

e La CBP, antes llamada “cirrosis biliar primaria”“, es una enfermedad hepatica crénica de causa desconocida, y
probable origen autoinmune, que se caracteriza por la destruccion de los pequenos conductos biliares
intrahepaticos. Este dano de forma mantenida puede condicionar el desarrollo de una cirrosis en las fases
finales de la enfermedad.

 La prevalencia de la  Los sintomas mas habituales de la CPB son la fatiga y el prurito (picor).

CBP en Espana, oscila . . . - < _a
entre 37 y 144 casos por  Sin embargo, un gran porcentaje de pacientes son diagnésticados en

millén de habitantes. fase asintomatica por alteraciones en una analitica rutinaria.

» Cuando la enfermedad se diagnostica en estadios avanzados se manifiesta
con cualquiera de las complicaciones derivadas del deterioro de la funcion
hepatica o el desarrollo de hipertension portal (tinte amarillento de la piel,

y presenta un pico de hece:_:, blancas', orinas oscuras, acUmt_Jlo d¢ liquido a nivel abdominal, edemas

‘ncidencia a los en miembros inferiores o sangrado digestivo,...).

40 afios de edad. « Ademas, la CBP puede asociarse con manifestaciones de otras
enfermedades autoinmunes como el sindrome del ojo seco, alteraciones
tiroideas, afectacion osteomuscular, etc.

Predomina en mujeres,
en una proporcion de
1 a 9 por cada varon,

¢Como se diagnostica la CBP?

e El diagnostico de la CBP se basa en la elevacion de los indices de colestasis (fosfatasa alcalina y GGT), asi
como en la presencia de autoanticuerpos especificos (AMA, antiSp100, antiGp220) en sangre.

» En algunas ocasiones el diagnostico de la enfermedad requerira un estudio histologico mediante la realizacion
de una biopsia hepatica.

* Las técnicas de imagen como la ecografia o la elastografia son de gran utilidad tanto en el diagnostico
como en el seguimiento de los pacientes con CBP, a la hora de valorar la progresion de la enfermedad y
descartar complicaciones.
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¢Cual es el tratamiento de la CBP?

« El &cido ursodesoxicdlico (AUDC) es el tratamiento de primera eleccion en los pacientes con CBP a dosis
entre 13-15mg/kg de peso/dia.

4 »Diversos estudios han demostrado que el AUDC mejora la bioquimica hepatica y disminuye la
progresion de la enfermedad. Sin embargo, hasta un 30% de los pacientes con CBP, son intolerantes
O no respondedores al tratamiento con AUDC, y requeriran tratamiento con farmacos de seqgunda

linea.

» Actualmente, existen diferentes lineas de investigacion en el desarrollo de nuevos farmacos, pero
el acido obeticolico es la unica terapia incluida en guias clinicas y que cuenta con informe de

w posicionamiento terapéutico en Espafna como terapia de segunda linea.

\ « El tratamiento de la CBP, también incluye aquellos farmacos dirigidos a mejorar la sintomatologia

D de la enfermedad, como el prurito o la astenia, los déficits vitaminicos, y la prevencion de la
osteoporosis. En pacientes con enfermedad hepatica avanzada descompensada, prurito intratable o
hepatocarcinoma, el trasplante hepatico puede ser la Unica opcion terapéutica.

¢Cual es el pronéstico de la CBP?

« Se han desarrollado diversos modelos de prediccion de supervivencia en la CBP, asociandose a un peor
pronostico de la enfermedad: datos en el estudio por biopsia hepatica de enfermedad avanzada en el momento
del diagnostico, el géenero masculino, la presencia de sintomas en el momento del diagndstico y la falta de
respuesta al tratamiento con AUDC medida como niveles de bilirrubina sérica y fosfatasa alcalina elevados de

forma mantenida.

» Para aquellos pacientes que alcanzan la fase final de la enfermedad, el trasplante hepatico puede ser la unica
opcion terapéutica, con resultados muy satisfactorios y tasas de sobrevivida de hasta el 95% al ano.

» La enfermedad puede recurrir hasta en un tercio de los pacientes trasplantados pero muy rara vez, se
requiere un nuevo trasplante. En estos pacientes se ha recomendado el uso de AUDC postrasplante para
evitar la recurrencia, si bien su eficacia no esta del todo demostrada.
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¢Qué es la colangitis esclerosante primaria (CEP)?

» La CEP es una enfermedad hepatica cronica de causa desconocida y probable origen autoinmune, que se
caracteriza por la inflamacidn y fibrosis de los conductos biliares intra y extrahepaticos, o que puede conllevar

el desarrollo de multiples estrecheces a este nivel.

 La inflamacion y obstruccion de los conductos biliares es un trastorno progresivo que ocasionalmente evoluciona
a cirrosis y fallo hepatico.

e Los sintomas de la enfermedad van a depender del estadio en el
CEP es de 5,58 por que se diagnostique. Hasta un 50% de los pacientes se encuentran
cien mil hablitantes asintomaticos en el momento del diagnostico.

y predomina en » A medida que el estadio de la enfermedad es avanzado pueden presentarse
varones, Con un pico sintomas como el prurito (picor), el tinte amarillo de la piel (ictericia) o
de incidencia a los complicaciones secundarias a una enfermedad hepatica avanzada.

40 aiios de edad. * Es frecuente que los pacientes con CEP, sufran de otras enfermedades de
naturaleza autoinmune como la diabetes mellitus tipo 1, [a enfermedad
celiaca, enfermedades tiroideas...

5 58 » Ademas, se ha demostrado una frecuente asociacion con la enfermedad
‘ i ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ l ‘ inflamatoria intestinal, caracteristicamente tipo colitis ulcerosa, presente en

 La prevalencia de la

un 70-80 % de los pacientes con CEP.

¢Como se diagndstica la CEP?

 El diagnostico de la CEP se basa en las alteraciones analiticas de tipo colestasico secundarias a la afectacion
hepatica, y a la demostracion de las imagenes tipicas de arrosariamiento de la via biliar.

» En otras ocasiones el diagnostico se lleva a cabo mediante una técnica endoscoépica: colangiopancreatografia
retrograda endoscépic (CPRE) que ademas de la visualizacion de la via biliar, permite la toma de muestras y si procede
el tratamiento con diversas tecnicas de dilatacion de estrecheces sospechosas de malignidad o que comprometen el
flujo biliar.

» Dada la alta tasa de asociacion de la CEP con la enfermedad inflamatoria intestinal, se recomienda la realizaciéon de
una colonoscopia con toma de muestras en todos los pacientes al diagndstico de la CEP, incluso aunque no presenten
sintomas de naturaleza intestinal.
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¢Cual es el tratamiento de la CEP?

o El manejo de la CEP persigue dos objetivos:
1. Retardar la progresion de la enfermedad.
2. Evitar las consecuencias sistémicas de la colestasis cronica.

e Actualmente no existen terapias medicas que curen la CEP, pero con frecuencia el paciente recibe
tratamiento médico con acido ursodesoxicélico (AUDC) a dosis de entre 13 y 20mg/kg de peso/dia:

por su potencial efecto inmunomodulador

mejora de las alteraciones analiticas de colestasis.

* Las estrecheces dominantes y sintomaticas de la via biliar pueden tratarse mediante dilatacion o
colocacion de protesis por CPRE.

» En pacientes con enfermedad hepatica avanzada descompensada, el trasplante hepatico puede ser la
unica opcion terapéutica.

¢Cual es el pronéstico de la CEP?

« La supervivencia media de los pacientes oscila entre 10 y 15 afios desde el diagnostico de la enfermedad.

 Los pacientes con CEP tienen mayor riesgo de desarrollar tumores de la vias biliares (colangiocarcinoma),

y en el caso de que la enfermedad se asocie a una enfermedad inflamatoria intestinal, el riesgo de cancer de
colon también es mas elevado.

» Por este motivo, los protocolos de seguimiento de estos pacientes incluyen la realizacion de técnicas de
imagen y colonoscopias periddicas. Hasta un 40% de los pacientes con CEP requeriran un trasplante

hepatico, con tasas de supervivencia al afio del 85%, aunque la enfermedad puede recurrir hasta en un 37% de
los pacientes trasplantados.
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¢Qué es la hepatitis autoinmune HAI?

 La hepatitis autoinmune (HAI), es una hepatopatia de causa desconocida, caracterizada por una lesiéon
inflamatoria crénica del higado y fenémenos inmunolégicos, autoanticuerpos circulantes y elevacion de
la gammaglobulina sérica.

» La enfermedad afecta habitualmente al higado de forma exclusiva aunque ocasionalmente puede cursar
asociada a otros procesos autoinmunes.

¢Qué sintomas se asocian a la HAI?

e La HAl es una enfermedad » En pacientes en edad infantil o jévenes en casi la mitad de
con mayor incidencia en los casos, la enfermedad se presenta como un episodio de
el sexo femenino y puede hepatitis aguda con sintomas como fiebre, malestar, coloracion
presentarse a cualquier amarillenta de piel y mucosas e incluso con un fallo hepatico
edad y en todas las etnias. fulminante.

* En otras ocasiones, la enfermedad se diagnostica en fases
de enfermedad hepatica avanzada, con cualquiera de las
complicaciones secundarias a una cirrosis hepatica.

 Por ultimo, hay pacientes cuyo diagnostico se realiza en fase
asintomatica por alteraciones en los analisis hepaticos.

» Los pacientes con HAI pueden sufrir sintomas afiadidos por
otras enfermedades autoinmunes.

¢Como se diagnostica la enfermedad?

» La HAI se diagnostica sobre la base de una combinacion de hallazgos clinicos, alteraciones en a bioquimica
hepatica, estudios inmunoldgicos y en ocasiones, es necesario la realizacion de una biopsia hepatica que
confirme hallazgos histoldégicos compatibles.

* El diagndstico de HAI requiere la exclusion de otras posibles causas de lesion hepatica aguda y cronica como
infecciones por virus u otros agentes infecciosos y toxicos. Ademas de la biopsia hepatica, la elastografia de
transicion o fibroscan permite estudiar el estadio de fibrosis hepatica.
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¢Cual es el tratamiento de la HAI?

» Los objetivos terapéuticos de la HAI persiguen la modificaciéon de la historia natural de la enfermedad con
su posible evolucion a cirrosis, mejorar la calidad de vida de los pacientes, demorar la necesidad de trasplante
hepatico y aumentar la supervivencia.

* La estrategia terapéutica se indicara de forma individualizada de acuerdo a:

los posibles efectos
secundarios de los farmacos
Inmunosupresores.

las caracteristicas las caracteristicas el estadio clinico
del paciente de la enfermedad de la enfermedad

« El tratamiento estandar de la HAl se basa en el uso de corticoides sistemicos como la prednisona asociados a
azatioprina (AZA), que inducen la remision de la enfermedad en mas del 75% de los pacientes.

» Una vez alcanzada la remision de la HAI, esta indicado un tratamiento de mantenimiento, con el objetivo a largo
plazo de prevenir las recidivas, idealmente en ausencia o con los minimos efectos secundarios del tratamiento
Inmunosupresor.

» Un alto porcentaje de pacientes con HAI requieren farmacos inmunosupresores de por vida, ya que la recidiva
es frecuente al retirar el tratamiento.

» En los pacientes no respondedores o intolerantes al tratamiento estandar, existen otras alternativas terapéuticas
de segunda linea con farmacos como el micofenolato mofetil o el tacrolimus.

« El trasplante hepatico esta indicado en los pacientes refractarios o intolerantes al tratamiento inmunosupresor

que desarrollan una hepatopatia terminal y en aquellos raros casos en los que la enfermedad debuta en forma de
insuficiencia hepatica aguda grave.

¢Cual es el pronéstico de la HAI?

« E1 70-80% de los pacientes con HAI responden adecuadamente al tratamiento inmunosupresor, pero sin
tratamiento la enfermedad tiene una elevada mortalidad ya que evoluciona a cirrosis e insuficiencia hepatica.

e La HAI es causa del 4=-6% de los trasplantes de higado que se realizan en el mundo occidental, incluyendo
nuestro pais.

 La supervivencia del paciente a los 10 afios del trasplante es del 78%, a pesar de que se han comunicado tasas de
recurrencia de hasta el 40% al cabo de un tiempo promedio de unos 5 anos.
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