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INTRODUCCION

La colangitis esclerosante primaria (CEP) es una enfer-
medad colestdsica crénica caracterizada por un proceso
inflamatorio y fibrético de las vias biliares intrahepdticas
y extrahepadticas. Tiene un curso progresivo hasta originar
una cirrosis biliar y sus complicaciones. Frecuentemente
se asocia con una colitis ulcerosa'.

La enfermedad debe distinguirse de las formas secunda-
rias a otros tipos de lesiones biliares, que incluyen la co-
langitis bacteriana crdénica en pacientes con estenosis de
las vias biliares o coledocolitiasis, las lesiones isquémicas
de las vias biliares producidas por agentes como el formol
o el alcohol en casos de tratamiento de quistes hidatidi-
cos, la lesioén de las vias biliares por fluoxuridina, la co-
langiopatia infecciosa asociada al sindrome de inmunode-
ficiencia adquirida, la cirugia previa de las vias biliares,
asi como las lesiones congénitas y neopldsicas del tracto
biliar.

La prevalencia de CEP es muy variable segin los paises?.
Es extremadamente prevalente en los paises escandina-
vos, donde representa la primera causa de trasplante he-
patico. La enfermedad es mucho menos prevalente en los
paises del sur de Europa, como Espaifia o Italia, o en otras
areas geograficas como la India y Japén. En Espafa se ha
referido un aumento de la incidencia y la prevalencia du-
rante un periodo de 4 afios, en los que se ha pasado de
una incidencia de 0,16 a una de 0,68 casos por millén de
habitantes, y de una prevalencia de 0,78 casos a 2,24 ca-
sos por millén de habitantes’. Es probable que la preva-
lencia sea muy superior en la actualidad debido al mejor
reconocimiento de la enfermedad, aunque posiblemente
con niveles mucho menos elevados que los observados en
otros paises. Asf, la incidencia referida en Noruega es del
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orden de 13 casos por millén de habitantes con una pre-
valencia de 85 casos por millén*. En un reciente estudio
epidemioldgico realizado en Estados Unidos se ha obser-
vado una incidencia y una prevalencia de 9 y 209 casos
por millén de habitantes, respectivamente®. Es probable
que el mejor reconocimiento de la enfermedad y la apari-
cion de técnicas diagndsticas no invasivas, como la colan-
giorresonancia magnética, permitan conocer mejor su
verdadera incidencia en paises donde la enfermedad se
diagnostica con menor frecuencia.

ETIOPATOGENIA

La causa de la enfermedad es desconocida. Sin embargo,
se han detectado diferentes factores genéticos y adquiri-
dos, téxicos o infecciosos, que podrian desempefiar un
papel patogénico®. La hipétesis de un agente t6xico o in-
feccioso se ha basado en la frecuente asociacién de la en-
fermedad con una colitis ulcerosa’ y en la aparicién de
cuadros de colangitis en pacientes con infeccidén crénica
de la via biliar por citomegalovirus. También se ha suge-
rido que algunos retrovirus podrian estar implicados en el
inicio de la enfermedad® y se ha especulado que la lesion
biliar podria ser debida al paso de acidos biliares téxicos
o a la presencia de bacterias de origen intestinal. En este
sentido, se han descrito casos de bacteriemia portal en pa-
cientes con colitis ulcerosa a los que se ha realizado una
colectomia’ y se han obtenido cultivos bacterianos positi-
vos en explantes hepdticos'®. Vierling'! ha propuesto que
la enfermedad se iniciaria por una respuesta inmunogéni-
ca a productos de la pared bacteriana, que daria lugar a la
produccién de factor de necrosis tumoral alfa (TN-o)'!.
El aumento peribiliar de esta citocina atraeria neutréfilos,
monocitos, macréfagos y linfocitos, e iniciaria el proceso
inflamatorio. Como consecuencia, se produciria una fi-
brosis concéntrica que darfa lugar a una atrofia del endo-
telio biliar secundario a la isquemia. La pérdida paulatina
de los conductos biliares produciria colestasis progresiva,
fibrosis y cirrosis biliar. Esta hipétesis no explica, sin em-
bargo, la presencia de enfermedad en pacientes con enfer-
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medad de Crohn ni tampoco las alteraciones que se han
observado en los conductos pancreaticos.

Una observacion interesante y que requiere confirmacién
es que los fumadores tienen un menor riesgo de desarro-
llar 1a enfermedad, al igual que con la colitis ulcerosa. En
un estudio realizado en 170 pacientes se observé una me-
nor probabilidad de presentar colangitis esclerosante en-
tre los fumadores, con independencia de la asociacién con
una colitis ulcerosa'?.

Diversos estudios sugieren que en la patogenia de la en-
fermedad intervienen factores genéticos e inmunolégicos.
Se ha demostrado una asociacion con distintos antigenos
de histocompatibilidad'**, Sin embargo, la informacién
publicada en los ultimos afios ha sido muy variable, lo
cual ha contribuido a aumentar la confusion referente a la
asociacion de la colangitis esclerosante con los antigenos
de histocompatibilidad. Ademas de los antigenos HLA,
recientemente también se ha observado una estrecha aso-
ciacién de la colangitis esclerosante con un alelo del
TNF-q, en el sentido de que una sustitucién de un ami-
nodcido en la posicién 308 del promotor del TNF-o
confiere susceptibilidad a presentar la enfermedad, con-
cretamente en los pacientes portadores del alelo
DRB1*#0301". Por otra parte, algunos datos sugieren que
el polimorfismo de una metaloproteinasa como la estro-
melisina conferiria susceptibilidad a desarrollar una CEP
y su progresién hacia una mayor hipertensién portal, lo
cual se ha relacionado con el aspecto fibrosante de la en-
fermedad'®.

MANIFESTACIONES CLINICAS Y ALTERACIONES
ANALITICAS

La enfermedad suele presentarse en varones (70%) alre-
dedor de los 40 afios que, ademds, tienen una colitis ulce-
rosa. Generalmente transcurren unos 4 afos desde la pri-
mera alteraciéon bioquimica hasta que se confirma el
diagndstico. Las principales manifestaciones clinicas y al-
teraciones analiticas de la CEP en comparacién con las
observadas en la cirrosis biliar primaria se expresan en la
tabla I.

Las manifestaciones clinicas son muy variables'*?2, Algu-
nos pacientes carecen de sintomas y son evaluados por un
aumento de la fosfatasa alcalina, habitualmente en el con-
texto de una enfermedad inflamatoria intestinal (formas
asintomadticas)?'. Otros pacientes tienen sintomas inespe-
cificos e intermitentes mds o menos notorios de hepatopa-
tia cronica. En estos casos puede haber signos de colesta-
sis, en concreto prurito y astenia, y muy raramente
ictericia como primera manifestaciéon. En ocasiones, la
enfermedad se diagnostica cuando ya hay una hiperten-
sién portal, con ascitis o hemorragia digestiva por varices
esofagicas.

Las determinaciones analiticas revelan un aumento de la
fosfatasa alcalina, en general con valores que superan 3
veces a los normales. Una elevacion de la fosfatasa alcali-
na en un paciente con enfermedad inflamatoria intestinal
puede sugerir el diagndstico de colangitis esclerosante,
pero no es un requisito indispensable, ya que en un 8,5%
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TABLA 1. Caracteristicas clinicas e inmunoldgicas de los
pacientes con colangitis esclerosante primaria en comparacion
con las de los pacientes con cirrosis biliar primaria

Colangitis esclerosante | Cirrosis biliar

primaria primaria
Edad presentacién (afios) 25-35 45-55
Varones (%) 69 10
Prurito (%) 24 50
Ictericia (%) 27 15
Astenia (%) 22 65
Hepatomegalia (%) 21 45
Ascitis (%) 4 3
Hiperpigmentacion (%) 9 24
Colangitis (%) 5 0
Colitis ulcerosa (%) 82 0-2
AAM (%) 0 95-100
AAN (%) 32-71 25-50
AAML (%) 16-50 10
ANCA (%) 26-85 13-20
Ig aumentada 1gG, IgM IgM

AAM: anticuerpos antimitocondriales; AAN: anticuerpos antinucleares;
AAML: anticuerpos antimisculo liso; ANCA: anticuerpos antineutréfilos;
Ig: inmunoglobulina.

de los pacientes la fosfatasa alcalina es normal en el mo-
mento del diagndstico de la enfermedad hepdtica?®. Tam-
bién se observa un aumento moderado de las transamina-
sas. En el 60% de los casos, la bilirrubinemia es normal
en el momento del diagndstico, asi como la albuminemia
y la tasa de protrombina. Puede observarse un aumento
de las inmunoglobulinas en el 61% de los casos, preferen-
temente de la IgG. La IgM estd aumentada en menos oca-
siones (20-45%). Los anticuerpos antimitocondriales son
negativos y, desde el punto de vista inmunolégico, el dato
mds caracteristico es la deteccion de anticuerpos frente a
los neutréfilos (pANCA) que se observa en el 26-85%
de los casos. Estos anticuerpos que se hallan en la CEP
son distintos de los anticuerpos antineutréfilos que se de-
tectan en los pacientes con granulomatosis de Wegener y
otras vasculitis®*. En la CEP, asi como en la colitis ulce-
rosa, los ANCA se localizan en la periferia del ntcleo de
los neutrdfilos y por ello se ha sugerido que deberian de-
nominarse anticuerpos antinucleares de los neutréfilos. El
antigeno frente al que se dirigen mide aproximadamente
50 kDa y podria corresponder a una proteina de la envol-
tura nuclear. El papel de los ANCA en la patogenia de la
enfermedad es incierto.

Hay una forma exclusivamente intrahepética de la enfer-
medad que representa cerca del 5% de los casos y que se
define como colangitis esclerosante de pequefios conduc-
tos?%, En estos pacientes s6lo hay cambios histolgicos
de la enfermedad y la colangiografia retrégrada no mues-
tra las lesiones tipicas en las vias biliares intrahepaticas y
extrahepaticas. Las manifestaciones clinicas son similares
a las de la enfermedad cldsica y con el transcurso de los
afios se puede desarrollar una colangitis de grandes vias.
Se ha sugerido que esta forma representaria una enferme-
dad con personalidad propia, distinta de la colangitis es-
clerosante clasica. De hecho, la forma de pequefios con-
ductos tiene un curso mds benigno, los pacientes raras
veces desarrollan un colangiocarcinoma y tnicamente
una minima proporcién progresa a colangitis de grandes
conductos. Asimismo, se ha sefialado que esta forma de
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enfermedad tendria una probabilidad de supervivencia
comparable a la de la poblacién general y mejor que la de
la forma cldsica®?"?8, Este curso, sin embargo, no es
constante y algunos pacientes con CEP de pequefios con-
ductos puede progresar a la forma cldsica y requerir, por
tanto, un trasplante hepatico.

En los nifios y adolescentes, la enfermedad suele presen-
tarse con sintomatologia inespecifica como astenia, ano-
rexia y pérdida de peso®. El prurito y la ictericia son me-
nos frecuentes que en los adultos. Los rasgos clinicos mas
frecuentes, ademads del aumento de la fosfatasa alcalina,
son la presencia de hepatomegalia o esplenomegalia. En
la bioquimica se observan cambios mixtos de inflamacién
y colestasis, y en muchas ocasiones remeda una hepatitis
autoinmune, por lo cual el diagnéstico sélo puede estable-
cerse mediante colangiografia®.

DIAGNOSTICO

El método mds preciso para el diagndstico es la colangio-
grafia retrégrada endoscépica, o bien la colangiografia
transparietohepdtica cuando la anterior no es demostrati-
va. La colangiorresonancia magnética nuclear, que ha
aparecido mds recientemente, es una técnica que se debe
tener en cuenta y es probable que en un futuro pueda re-
emplazar a las técnicas invasivas®*? (fig. 1). Los hallaz-
gos radiolégicos son caracteristicos, con estenosis difusas
y zonas con dilataciones saculares que adoptan un aspec-
to arrosariado de los conductos biliares intra y extrahepa-
ticos. Se ha descrito afeccién del cistico y de la vesicula
biliar en el 15% de los casos*. También se ha referido la
afeccion de los conductos pancredticos. En un estudio
comparativo de colangiorresonancia frente a colangiogra-
fia endoscépica se ha observado que el método no invasi-
vo permite detectar mejor las estenosis de los conductos
biliares periféricos que la colangiografia retrégrada®,
aunque este aspecto requiere confirmacion.

La biopsia hepdtica es una prueba adicional para el diag-
néstico que apoya los hallazgos colangiograficos y tiene
especial interés cuando la enfermedad afecta a los con-
ductos biliares de pequefio calibre. La lesién histoldgica
es una colangitis fibrosa obliterante, definida por una in-
tensa fibrosis concéntrica alrededor de los conductos bi-
liares, que conduce a la obstruccion progresiva y a la sus-
titucién de los conductos biliares por tejido conjuntivo.
Esta lesion s6lo se observa en el 30% de los casos. Nor-
malmente, la biopsia hepdtica muestra cambios inespeci-
ficos de enfermedad biliar como colestasis, ausencia de
conductos biliares en los espacios porta, proliferacién pe-
riportal de conductos biliares, necrosis parcelar periférica
e infiltracién inflamatoria de los espacios porta por neu-
tréfilos y linfocitos. Estos hallazgos pueden indicar otros
diagnésticos, como cirrosis biliar primaria, hepatitis cré-
nica o incluso una obstruccién biliar extrahepética.

Las lesiones histoldgicas de la colangitis esclerosante han
sido clasificadas, segin Ludwig et al, en 4 estadios®. El
estadio I se caracteriza por un aumento del tejido conecti-
vo con agrandamiento de los espacios porta. En el estadio
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Fig. 1. Colangiorresonacia magnética nuclear de un paciente con co-
langitis esclerosante primaria. Se observan dilataciones saculares en
las vias biliares intrahepdticas.

II, el tejido conectivo aumenta en la zona periportal y hay
cambios inflamatorios minimos. En el estadio III hay for-
macién de septos fibrosos en el parénquima hepético. Por
dltimo, en el estadio IV aparece una cirrosis hepética de
origen biliar.

La biopsia hepdtica puede ayudar a realizar el diagndstico
aunque se ha insinuado que no es estrictamente necesaria,
ya que en la mayoria de los casos el diagnéstico de CEP
se establece mediante colangiografia endoscépica o co-
langiorresonancia. En un reciente estudio que analiza este
aspecto se concluye que la biopsia hepdtica raramente
proporciona informacién complementaria que condicione
el tratamiento de los pacientes con CEP, y se aconseja
que no se realice de forma sistemadtica debido a los ries-
gos que comporta al ser un procedimiento invasivo®. En
este estudio, el 99% de los pacientes tenia una biopsia he-
patica que mostraba cambios compatibles con CEP y s6lo
en un caso se detecté un sindrome de superposicién con
una hepatitis autoinmune. La biopsia hepdtica estd, por
tanto, especialmente indicada ante la sospecha de un sin-
drome de superposicién con una hepatitis autoinmune,
cuando los pacientes presentan manifestaciones de las 2
enfermedades. En este sentido, se ha descrito una mayor
incidencia de casos de pacientes con hepatitis autoinmune
que evolucionan hacia una colangitis esclerosante. No
hay rasgos especificos que permitan identificar esta evo-
lucién, por lo que parece recomendable efectuar una CEP
en los pacientes con hepatitis autoinmune que tienen una
escasa o nula respuesta al tratamiento inmunodepresor o
que desarrollan una notable colestasis>’.

HISTORIA NATURAL Y PRONOSTICO

La supervivencia media de los pacientes oscila entre 10 y
15 afios desde el diagndstico de la enfermedad!™?. Las
formas asintomdticas tienen un mejor prondstico, aunque
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Fig. 3. Probabilidad de supervivencia en los pacientes con colangitis
esclerosante primaria y colangiocarcinoma (tomada de Boberg et al®).

la supervivencia es inferior a la de la poblacién general.
La enfermedad asintomadtica tiene, no obstante, un curso
progresivo y aparecen sintomas de colestasis crénica tales
como prurito, molestias abdominales e ictericia, y mani-
festaciones de hipertensién portal como esplenomegalia,
ascitis y varices esofdgicas. En los pacientes sintomati-
cos, la supervivencia media oscila entre los 7 y 9 afios.
De hecho, en el estudio sobre su prondstico en el que se
ha incluido a un mayor nimero de pacientes se ha obser-
vado una supervivencia media de 18 afios en los pacientes
asintomadticos y de 8,5 afios en los sintomaticos? (fig. 2).

La edad, los valores de bilirrubina, la albimina, las tran-
saminasas, la hemorragia varicial, el estadio histolégico
avanzado y la presencia de enfermedad inflamatoria in-
testinal se han asociado a un mal pronéstico!’?. Con es-
tas variables se han construido distintos modelos pronds-
ticos, pero lo mas significativo es que la edad y la
bilirrubina forman parte de todos ellos. Recientemente se
ha demostrado que el modelo de Cox de tiempo variable
es superior al modelo de tiempo fijo para predecir el pro-
noéstico de la enfermedad a corto plazo. Este modelo in-
cluye el logaritmo neperiano de la bilirrubina, la albumi-
nemia y la edad en el momento del diagndstico®. La
escala de Child-Pugh también parece tener interés para
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establecer el pronéstico en la colangitis esclerosante’.
1,0 7 Asimismo, la gradacion de las lesiones colangiograficas
puede ser titil para establecer el prondstico de la enferme-
0,8 dad asociado con la edad®. La concomitancia con una co-
3 litis ulcerosa no condiciona el prondstico, ya que el curso
c s, . .
g 0,61 de la enfermedad hepatica es independiente del de la en-
g fermedad inflamatoria intestinal acompafante.
g 047 En la forma infantil de CEP, los factores relacionados con
@ mal prondstico son un bajo recuento plaquetario, la esple-
0.2 1 nomegalia y la mayor edad. Por el contrario, la asociacién
con un sindrome de solapamiento con hepatitis autoinmu-
0 0 20 40 60 80 100 ne o el tipo de tratamiento médico no se han relacionado
Meses con menor supervivencia en estas formas, por lo que se
ha sugerido que aunque el tratamiento farmacolégico me-

jora los sintomas y las pruebas bioquimicas, tiene menor
influencia en el curso y el prondstico a largo plazo*.

COLANGIOCARCINOMA Y OTRAS NEOPLASIAS

Entre el 8 y el 18% de los pacientes con colangitis escle-
rosante desarrollan un colangiocarcinoma, neoplasia que
esta relacionada con el consumo de tabaco, la coexisten-
cia de enfermedad inflamatoria intestinal, la displasia o el
cancer de colon y la displasia del endotelio biliar*'*2, El
colangiocarcinoma tiene muy mal prondstico, con una su-
pervivencia media inferior al afio*? (fig. 3). En una eleva-
da proporcidn de casos, la neoplasia se diagnostica duran-
te el primer afio posterior al diagnéstico de la CEP. En
una tercera parte de estos casos, el tumor puede pasar
inadvertido a pesar de utilizar técnicas finas y se diagnos-
tica en el transcurso de una laparotomia o del trasplante
hepatico. La duracién de la enfermedad inflamatoria in-
testinal es un factor asociado a la presencia de colangio-
carcinoma*,

Los pacientes con CEP también pueden desarrollar un he-
patocarcinoma y son mds propensos a presentar carcino-
ma pancredtico y de la vesicula biliar*’. En un estudio rea-
lizado en Suecia se ha calculado una incidencia de 1,5%
anual para el desarrollo una carcinoma hepatobiliar*!.
Asimismo, se ha descrito una mayor susceptibilidad a de-
sarrollar carcinoma colorrectal en los pacientes con CEP
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que tienen una colitis ulcerosa, por lo que se requiere un
cribado mds cuidadoso en ellos y una mayor frecuencia
de colonoscopias*.

Uno de los problemas del colangiocarcinoma es la difi-
cultad para establecer el diagnéstico, ya que las técnicas
de imagen, tanto la ecografia como la tomografia compu-
tarizada, tienen una escasa sensibilidad. La técnica maés
sensible es la colangiorresonancia, aunque sélo detecta el
tumor en el 80% de los casos cuando se asocia a otras
técnicas de imagen®. Recientemente se ha propuesto que
la tomografia por emisiéon de positrones puede ser un
buen procedimiento para el diagndstico de colangiocarci-
noma. De hecho, el andlisis retrospectivo mostré hallaz-
gos positivos con esta técnica en 3 de 6 pacientes con
otras pruebas de imagen negativas*.

La combinacién de los marcadores tumorales CEA y
CA19.9 se ha propuesto como otro procedimiento para el
diagnéstico de colangiocarcinoma, con una precision del
86%*'. El procedimiento es, sin embargo, poco sensible
para detectar tumores pequefios*® y en algunos pacientes
sin colangiocarcinoma se puede observar un aumento
transitorio de estos marcadores. La citologia obtenida tras
el cepillado de los conductos biliares es otro procedi-
miento que aumenta la sensibilidad diagnéstica, y se re-
comienda en los casos con elevada sospecha®. El andlisis
inmunohistoquimico de las mutaciones p53 y K-ras tiene
escaso o nulo valor para el diagnéstico de malignidad™.

TRATAMIENTO

El tratamiento sintoméatico de la enfermedad es idéntico
al de las demds enfermedades colestdsicas y consiste en el
tratamiento de las complicaciones derivadas de la propia
colestasis, basicamente del prurito, la osteopenia y defi-
ciente absorcién intestinal’!. No hay datos recientes que
modifiquen los conocimientos actuales sobre el trata-
miento de estas complicaciones en la CEP. Sin embargo,
se han comunicado efectos favorables del alendronato
para el tratamiento de la osteopenia de la cirrosis biliar
primaria® y de la diélisis con albdmina como tratamiento
extremo del prurito refractario en las colestasis crénicas>?.
El tratamiento especifico consiste en administrar 4cido
ursodesoxicolico (AUDC), aunque a la dosis habitual de
13-15 mg/kg de peso es ineficaz para aumentar la super-
vivencia e impedir la progresion histolégica de la enfer-
medad®. Hay resultados favorables con dosis de 20
mg/kg de peso, tal como se ha demostrado en un estudio
del grupo de Oxford> y en otro de la Clinica Mayo*. Con
estas dosis, el tratamiento tiene efectos favorables y me-
jora las alteraciones analiticas, pero, sobre todo, retrasa la
progresion de la fibrosis y mejora las anomalias colangio-
graficas. También se ha referido una tendencia a mejorar
el proceso inflamatorio®. Estas altas dosis de AUDC se
toleran bien y no se han descrito efectos secundarios, por
lo cual se han propuesto dosis incluso mas elevadas, de
25-30 mg/kg/dia, que probablemente sean mas eficaces,
aunque todavia no hay datos sobre la supervivencia®'.
Ademais, la administracién de AUDC disminuye de forma
significativa el riesgo de desarrollar displasia o carcinoma
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colorrectal en los pacientes con colitis ulcerosa y CEP*’.
Muy recientemente se ha postulado que el tratamiento
combinado de AUDC con metronidazol (600-800 mg/dia)
durante 3 afios se asocia a una disminucién significativa
del indice prondstico de la Clinica Mayo e histolégica, si
se compara con la administracién dnica de AUDC. Es-
tos resultados podrian representar un cambio notable en
el tratamiento de la CEP.

No se dispone de datos consistentes sobre la utilidad de
distintos farmacos inmunomoduladores o agentes antifi-
brosantes pero, en general, los resultados son decepcio-
nantes. Se ha utilizado la azatioprina asociada a predniso-
na, pero esta ultima acelera la aparicién de osteoporosis y
no tiene claros efectos favorables sobre la enfermedad®.
También se ha utilizado la colchicina sin claros efectos
en un estudio doble ciego en el que se incluyé a 85 pa-
cientes®¢!. Tampoco se observaron resultados favorables
con la d-penicilamina®. En otros estudios con un menor
ndmero de pacientes se ha evaluado el efecto de la ciclos-
porina® y del tacrolimus®, pero los datos son poco claros,
posiblemente por la escasa duracién del tratamiento.
Hace afios se postul6 que el metotrexato podria ser 1til%,
pero en un estudio controlado doble ciego no se observa-
ron efectos favorables en comparacién con el placebo®.
También se ha ensayado la pentoxifilina en un estudio pi-
loto en el que se incluyé a 20 pacientes, en el cual se
constato la ausencia de efectos favorables, tanto en la cli-
nica como en la bioquimica hepatica®. Debido a que la
nicotina tiene ciertos efectos beneficiosos en la colitis ul-
cerosa, se ha probado su potencial eficacia en la colangi-
tis esclerosante. Los resultados de un estudio piloto han
sido negativos®.

Los pacientes con estenosis biliar Ginica pueden ser trata-
dos con dilatacién o con la colocacién de una prétesis en
el interior de la via biliar. Puede realizarse mediante en-
doscopia, pero la utilizacién de la via percutdnea transhe-
patica puede reducir la incidencia de episodios de colan-
gitis ascendente®. En este sentido, en varios estudios se
ha demostrado la eficacia de este procedimiento (4 estu-
dios). En un estudio no controlado, la dilatacién endoscé-
pica seguida de tratamiento con AUDC parece prolongar
la supervivencia cuando se compara con la surpervivencia
esperada en un grupo de pacientes no tratados™. A pesar
de estos resultados, se aconseja reducir en lo posible la
manipulacién endoscdpica o quirdrgica de la via biliar, ya
que estos procedimientos incrementan el riesgo de colan-
gitis ascendente y pueden complicar un futuro trasplante
hepatico.

También se aconseja la administracién de antibiéticos
como profilaxis de los episodios de colangitis bacteriana
recurrente. Se puede utilizar un solo antibidtico de forma
ciclica, como ciprofloxacino, trimetoprima/sulfametoxa-
zol, norfloxacino o ampicilina, durante periodos de 3-4
semanas. Hay una impresién generalizada de que esta ac-
tuacion es ttil, pero no se dispone de estudios controlados
que lo corroboren.

La presencia de un colangiocarcinoma, su mal prondstico
a corto plazo y la posibilidad de recidiva en el higado
trasplantado son aspectos que empobrecen la actuacion
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terapéutica en estos pacientes. En la actualidad se estdn
proponiendo medidas muy agresivas desde el punto de
vista quirdrgico y también se ha planteado el tratamiento
mediante fulguracién fotodindmica endoscépica como un
primer paso antes de que el paciente pueda ser considera-
do candidato para el trasplante hepatico’’.

En relacién con el trasplante hepatico, el problema reside
en definir el momento de realizarlo, si bien la mayoria de
los grupos estdn de acuerdo en que las variables que in-
dican el momento del trasplante son los valores de bili-
rrubinemia > 6 mg/dl durante mds de 6 meses, las mani-
festaciones secundarias de la hipertension portal, como
hemorragia varicial, ascitis y encefalopatia hepatica, los
episodios recurrentes de colangitis bacteriana y el prurito
refractario al tratamiento médico convencional en ausen-
cia de una estrechez dominante susceptible de ser corregi-
da mediante un abordaje radiolégico, endoscdpico o mix-
to’”2. La supervivencia que se puede esperar después del
trasplante es del 80-90% en el primer afio y del 60-80% a
los 5 afios”™™. En la actualidad estd bien documentada la
recurrencia de la enfermedad primaria en el higado tras-
plantado, con una incidencia que va desde el 5 al 20% a
partir del primer afio del trasplante. La viabilidad del hi-
gado trasplantado y la supervivencia del paciente no es-
tan, sin embargo, afectadas negativamente por esta recu-
rrencia’”.
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