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PROGRESOS EN GASTROENTEROLOGÍA

INTRODUCCIÓN

La colangitis esclerosante primaria (CEP) es una enfer-
medad colestásica crónica caracterizada por un proceso
inflamatorio y fibrótico de las vías biliares intrahepáticas
y extrahepáticas. Tiene un curso progresivo hasta originar
una cirrosis biliar y sus complicaciones. Frecuentemente
se asocia con una colitis ulcerosa1.
La enfermedad debe distinguirse de las formas secunda-
rias a otros tipos de lesiones biliares, que incluyen la co-
langitis bacteriana crónica en pacientes con estenosis de
las vías biliares o coledocolitiasis, las lesiones isquémicas
de las vías biliares producidas por agentes como el formol
o el alcohol en casos de tratamiento de quistes hidatídi-
cos, la lesión de las vías biliares por fluoxuridina, la co-
langiopatía infecciosa asociada al síndrome de inmunode-
ficiencia adquirida, la cirugía previa de las vías biliares,
así como las lesiones congénitas y neoplásicas del tracto
biliar. 
La prevalencia de CEP es muy variable según los países2.
Es extremadamente prevalente en los países escandina-
vos, donde representa la primera causa de trasplante he-
pático. La enfermedad es mucho menos prevalente en los
países del sur de Europa, como España o Italia, o en otras
áreas geográficas como la India y Japón. En España se ha
referido un aumento de la incidencia y la prevalencia du-
rante un período de 4 años, en los que se ha pasado de
una incidencia de 0,16 a una de 0,68 casos por millón de
habitantes, y de una prevalencia de 0,78 casos a 2,24 ca-
sos por millón de habitantes3. 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 países. Así, la incidencia referida en Noruega es del

orden de 13 casos por millón de habitantes con una pre-
valencia de 85 casos por millón4. En un reciente estudio
epidemiológico realizado en Estados Unidos se ha obser-
vado una incidencia y una prevalencia de 9 y 209 casos
por millón de habitantes, respectivamente5. Es probable
que el mejor reconocimiento de la enfermedad y la apari-
ción de técnicas diagnósticas no invasivas, como la colan-
giorresonancia magnética, permitan conocer mejor su
verdadera incidencia en países 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, tóxicos o infecciosos, que podrían desempeñar un
papel patogénico6. La hipótesis de un agente tóxico o in-
feccioso se ha basado en la frecuente asociación de la en-
fermedad con una colitis ulcerosa7 y en la aparición de
cuadros de colangitis en pacientes con infección crónica
de la vía biliar por citomegalovirus. También se ha suge-
rido que algunos retrovirus podrían estar implicados en el
inicio de la enfermedad8 y se ha especulado que la lesión
biliar podría ser debida al paso de ácidos biliares tóxicos
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
colectomía9 y se han obtenido cultivos bacterianos positi-
vos en explantes hepáticos10. Vierling11 ha propuesto que
la enfermedad se iniciaría por una respuesta inmunogéni-
ca a productos de la pared bacteriana, que daría lugar a la
producción de factor de necrosis tumoral alfa (TN-α)11.
El aumento peribiliar de esta citocina atraería neutrófilos,
monocitos, macrófagos y linfocitos, e iniciaría el proceso
inflamatorio. Como consecuencia, se produciría una fi-
brosis concéntrica que daría lugar a una atrofia del endo-
telio biliar secundario a la isquemia. La pérdida paulatina
de los conductos biliares produciría colestasis progresiva,
fibrosis y cirrosis biliar. Esta hipótesis 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 pancreáticos. 
Una observación interesante y que requiere confirmación
es que los fumadores tienen un menor riesgo de desarro-
llar la enfermedad, al igual que con la colitis ulcerosa. En
un estudio realizado en 170 pacientes se observó una me-
nor probabilidad de presentar colangitis esclerosante en-
tre los fumadores, con independencia de la asociación con
una colitis ulcerosa12.
Diversos estudios sugieren que en la patogenia de la en-
fermedad intervienen factores genéticos e inmunológicos.
Se ha demostrado una asociación con distintos antígenos
de histocompatibilidad13-16. Sin embargo, la información
publicada en los últimos años ha sido muy variable, lo
cual ha contribuido a aumentar la confusión referente a la
asociación de la colangitis esclerosante con los antígenos
de histocompatibilidad. Además de los antígenos HLA,
recientemente también se ha observado una estrecha aso-
ciación de la colangitis esclerosante con un alelo del
TNF-α, en el sentido de que una sustitución de un ami-
noácido en la posición 308 del promotor del TNF-α
confiere susceptibilidad a presentar la enfermedad, con-
cretamente en los pacientes portadores del alelo
DRB1*030117. Por otra parte, algunos datos sugieren que
el polimorfismo de una metaloproteinasa como la estro-
melisina conferiría susceptibilidad a desarrollar una CEP
y su progresión hacía una mayor hipertensión portal, lo
cual se ha relacionado con el aspecto fibrosante de la en-
fermedad18.

MANIFESTACIONES CLÍNICAS Y ALTERACIONES
ANALÍTICAS

La enfermedad suele presentarse en varones (70%) alre-
dedor de los 40 años que, además, tienen una colitis ulce-
rosa. Generalmente transcurren unos 4 años desde la pri-
mera alteración bioquímica hasta que se confirma el
diagnóstico. Las principales manifestaciones clínicas y al-
teraciones analíticas de la CEP en comparación con las
observadas en la cirrosis biliar primaria se expresan en la
tabla I.
Las manifestaciones clínicas son muy variables19-22. Algu-
nos pacientes carecen de síntomas y son evaluados por un
aumento de la fosfatasa alcalina, habitualmente en el con-
texto de una enfermedad inflamatoria intestinal (formas
asintomáticas)21. Otros pacientes tienen síntomas inespe-
cíficos e intermitentes más o menos notorios de hepatopa-
tía crónica. En estos casos puede haber signos de colesta-
sis, en concreto prurito y astenia, y muy raramente
ictericia como primera manifestación. En ocasiones, la
enfermedad se diagnostica cuando ya hay una hiperten-
sión portal, con ascitis o hemorragia digestiva por varices
esofágicas. 
Las determinaciones analíticas revelan un aumento de la
fosfatasa alcalina, en general con valores que superan 3
veces a los normales. Una elevación de la fosfatasa alcali-
na en un paciente con enfermedad inflamatoria intestinal
puede sugerir el diagnóstico de colangitis esclerosante,
pero no es un requisito indispensable, ya que en un 8,5%

de los pacientes la fosfatasa alcalina es normal en el mo-
mento del diagnóstico de la enfermedad hepática23. 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 diagnóstico, así 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 está aumentada en menos oca-
siones (20-45%). Los anticuerpos antimitocondriales son
negativos y, desde el punto de vista inmunológico, el dato
más característico es la detección de anticuerpos frente a
los neutrófilos (pANCA) que se observa en el 26-85% 
de los casos. Estos anticuerpos que se hallan en la CEP
son distintos de los anticuerpos antineutrófilos que se de-
tectan en los pacientes con granulomatosis de Wegener y
otras vasculitis24. En la CEP, así como en la colitis ulce-
rosa, los ANCA se localizan en la periferia del núcleo de
los neutrófilos y por ello se ha sugerido que deberían de-
nominarse anticuerpos antinucleares de los neutrófilos. El
antígeno frente al que se dirigen mide aproximadamente
50 kDa y podría corresponder a una proteína de la envol-
tura nuclear. El papel de los ANCA en la patogenia de la
enfermedad es incierto.
Hay una forma exclusivamente intrahepática de la enfer-
medad que representa cerca del 5% de los casos y que se
define como colangitis esclerosante de pequeños conduc-
tos25,26. En estos pacientes sólo hay cambios histológicos
de la enfermedad y la colangiografía retrógrada no mues-
tra las lesiones típicas en las vías biliares intrahepáticas y
extrahepáticas. Las manifestaciones clínicas son similares
a las de la enfermedad clásica y con el transcurso de los
años se puede desarrollar una colangitis de grandes vías.
Se ha sugerido que esta forma representaría una enferme-
dad con personalidad propia, distinta de la colangitis es-
clerosante clásica. De hecho, la forma de pequeños con-
ductos tiene un curso más benigno, los pacientes raras
veces desarrollan un colangiocarcinoma y únicamente
una mínima proporción progresa a colangitis de grandes
conductos. Asimismo, se ha señalado que esta forma de

PARÉS A. COLANGITIS ESCLEROSANTE PRIMARIA

546 Gastroenterol Hepatol 2004;27(9):545-51 60

TABLA I. Características clínicas e inmunológicas de los
pacientes con colangitis esclerosante primaria en comparación
con las de los pacientes con cirrosis biliar primaria

Colangitis esclerosante Cirrosis biliar 
primaria primaria

Edad presentación (años) 25-35 45-55
Varones (%) 69 10
Prurito (%) 24 50
Ictericia (%) 27 15
Astenia (%) 22 65
Hepatomegalia (%) 21 45
Ascitis (%) 4 3
Hiperpigmentación (%) 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 IgG, IgM IgM

AAM: anticuerpos antimitocondriales; AAN: anticuerpos antinucleares; 
AAML: anticuerpos antimúsculo liso; ANCA: anticuerpos antineutrófilos; 
Ig: inmunoglobulina.



enfermedad tendría una probabilidad de supervivencia
comparable a la de la población general y mejor que la de
la forma clásica25,27,28. Este curso, sin embargo, no es
constante y algunos pacientes con CEP de pequeños con-
ductos puede progresar a la forma clásica y requerir, por
tanto, un trasplante hepático.
En los niños y adolescentes, la enfermedad suele presen-
tarse con sintomatología inespecífica como astenia, ano-
rexia y pérdida de peso29. El prurito y la ictericia son me-
nos frecuentes que en los adultos. Los rasgos clínicos más
frecuentes, además del aumento de la fosfatasa alcalina,
son la presencia de hepatomegalia o esplenomegalia. En
la bioquímica se observan cambios mixtos de inflamación
y colestasis, y en muchas ocasiones remeda una hepatitis
autoinmune, por lo cual el diagnóstico sólo puede estable-
cerse mediante colangiografía30.

DIAGNÓSTICO

El método más preciso para el diagnóstico es la colangio-
grafía retrógrada endoscópica, o bien la colangiografía
transparietohepática cuando la anterior no es demostrati-
va. La colangiorresonancia magnética nuclear, que ha
aparecido más recientemente, es una técnica que se debe
tener en cuenta y es probable que en un futuro pueda re-
emplazar a las técnicas invasivas31,32 (fig. 1). Los hallaz-
gos radiológicos son característicos, con estenosis difusas
y zonas con dilataciones saculares que adoptan un aspec-
to arrosariado de los conductos biliares intra y extrahepá-
ticos. Se ha descrito afección del cístico y de la vesícula
biliar en el 15% de los casos33. También se ha referido la
afección de los conductos pancreáticos. En un estudio
comparativo de colangiorresonancia frente a colangiogra-
fía endoscópica se ha observado que el método no invasi-
vo permite detectar mejor las estenosis de los conductos
biliares periféricos que la colangiografía retrógrada34,
aunque este aspecto requiere confirmación. 
La biopsia hepática es una prueba adicional para el diag-
nóstico que apoya los hallazgos colangiográficos y tiene
especial interés cuando la enfermedad afecta a los con-
ductos biliares de pequeño calibre. La lesión histológica
es una colangitis fibrosa obliterante, definida por una in-
tensa fibrosis concéntrica alrededor de los conductos bi-
liares, que conduce a la obstrucción progresiva y a la sus-
titución de los conductos biliares por tejido conjuntivo.
Esta lesión sólo se observa en el 30% de los casos. Nor-
malmente, la biopsia hepática muestra cambios inespecí-
ficos de enfermedad biliar como colestasis, ausencia de
conductos biliares en los espacios porta, proliferación pe-
riportal de conductos biliares, necrosis parcelar periférica
e infiltración inflamatoria de los espacios porta por neu-
trófilos y linfocitos. Estos hallazgos pueden indicar otros
diagnósticos, como cirrosis biliar primaria, hepatitis cró-
nica o incluso una obstrucción biliar extrahepática. 
Las lesiones histológicas de la colangitis esclerosante han
sido clasificadas, según Ludwig et al, en 4 estadios35. El
estadio I se caracteriza por un aumento del tejido conecti-
vo con agrandamiento de los espacios porta. En el estadio

II, el tejido conectivo aumenta en la zona periportal y hay
cambios inflamatorios mínimos. En el estadio III hay for-
mación de septos fibrosos en el parénquima hepático. Por
último, en el estadio IV aparece una cirrosis hepática de
origen biliar.
La biopsia hepática puede ayudar a realizar el diagnóstico
aunque se ha insinuado que no es estrictamente necesaria,
ya que en la mayoría de los casos el diagnóstico de CEP
se establece mediante colangiografía endoscópica o co-
langiorresonancia. En un reciente estudio que analiza este
aspecto se concluye que la biopsia hepática raramente
proporciona información complementaria que condicione
el tratamiento de los pacientes con CEP, y se aconseja
que no se realice de forma sistemática debido a los ries-
gos que comporta al ser un procedimiento invasivo36. En
este estudio, el 99% de los pacientes tenía una biopsia he-
pática que mostraba cambios compatibles con CEP y sólo
en un caso se detectó un síndrome de superposición con
una hepatitis autoinmune. La biopsia hepática está, por
tanto, especialmente indicada ante la sospecha de un sín-
drome de superposición 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 específicos que permitan identificar esta evo-
lución, 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 colestasis37.

HISTORIA NATURAL Y PRONÓSTICO

La supervivencia media de los pacientes oscila entre 10 y
15 años desde el diagnóstico de la enfermedad17-23. Las
formas asintomáticas tienen un mejor pronóstico, aunque
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Fig. 1. Colangiorresonacia magnética nuclear de un paciente con co-

langitis esclerosante primaria. Se observan dilataciones saculares en

las vías biliares intrahepáticas. 



la supervivencia es inferior a la de la población general.
La enfermedad asintomática tiene, no obstante, un curso
progresivo y aparecen síntomas de colestasis crónica tales
como prurito, molestias abdominales e ictericia, y mani-
festaciones de hipertensión portal como esplenomegalia,
ascitis y varices esofágicas. En los pacientes sintomáti-
cos, la supervivencia media oscila entre los 7 y 9 años.
De hecho, en el estudio sobre su pronóstico en el que se
ha incluido a un mayor número de pacientes se ha obser-
vado una supervivencia media de 18 años en los pacientes
asintomáticos y de 8,5 años en los sintomáticos23 (fig. 2).
La edad, los valores de bilirrubina, la albúmina, las tran-
saminasas, la hemorragia varicial, el estadio histológico
avanzado y la presencia de enfermedad inflamatoria in-
testinal se han asociado a un mal pronóstico17-23. Con es-
tas variables se han construido distintos modelos pronós-
ticos, pero lo más 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-
nóstico 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 diagnóstico23. La
escala de Child-Pugh también parece tener interés para

establecer el pronóstico en la colangitis esclerosante38.
Asimismo, la gradación de las lesiones colangiográficas
puede ser útil para establecer el pronóstico de la enferme-
dad asociado con la edad39. La concomitancia con una co-
litis ulcerosa no condiciona el pronóstico, ya que el curso
de la enfermedad hepática es independiente del de la en-
fermedad inflamatoria intestinal acompañante. 
En la forma infantil de CEP, los factores relacionados con
mal pronóstico son un bajo recuento plaquetario, la esple-
nomegalia y la mayor edad. Por el contrario, la asociación
con un síndrome de solapamiento con hepatitis autoinmu-
ne o el tipo de tratamiento médico no se han relacionado
con menor supervivencia en estas formas, por lo que se
ha sugerido que aunque el tratamiento farmacológico me-
jora los síntomas y las pruebas bioquímicas, tiene menor
influencia en el curso y el pronóstico a largo plazo40.

COLANGIOCARCINOMA Y OTRAS NEOPLASIAS

Entre el 8 y el 18% de los pacientes con colangitis escle-
rosante desarrollan un colangiocarcinoma, neoplasia que
está relacionada con el consumo de tabaco, la coexisten-
cia de enfermedad inflamatoria intestinal, la displasia o el
cáncer de colon y la displasia del endotelio biliar41,42. El
colangiocarcinoma tiene muy mal pronóstico, con una su-
pervivencia media inferior al año42 (fig. 3). En una eleva-
da proporción de casos, la neoplasia se diagnostica duran-
te el primer año posterior al diagnóstico 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 laparotomía o del trasplante
hepático. La duración de la enfermedad inflamatoria in-
testinal es un factor asociado a la presencia de colangio-
carcinoma42.
Los pacientes con CEP también pueden desarrollar un he-
patocarcinoma y son más propensos a presentar carcino-
ma pancreático y de la vesícula biliar43. En un estudio rea-
lizado en Suecia se ha calculado una incidencia de 1,5%
anual para el desarrollo una carcinoma hepatobiliar41.
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 más cuidadoso en ellos y una mayor frecuencia
de colonoscopias44.
Uno de los problemas del colangiocarcinoma es la difi-
cultad para establecer el diagnóstico, ya que las técnicas
de imagen, tanto la ecografía como la tomografía compu-
tarizada, tienen una escasa sensibilidad. La técnica más
sensible es la colangiorresonancia, aunque sólo detecta el
tumor en el 80% de los casos cuando se asocia a otras
técnicas de imagen45. Recientemente se ha propuesto que
la tomografía por emisión de positrones puede ser un
buen procedimiento para el diagnóstico de colangiocarci-
noma. De hecho, el análisis retrospectivo mostró hallaz-
gos positivos con esta técnica en 3 de 6 pacientes con
otras pruebas de imagen negativas46.
La combinación de los marcadores tumorales CEA y
CA19.9 se ha propuesto como otro procedimiento para el
diagnóstico de colangiocarcinoma, con una precisión del
86%47. El procedimiento es, sin embargo, poco sensible
para detectar tumores pequeños48 y en algunos pacientes
sin colangiocarcinoma se puede observar un aumento
transitorio de estos marcadores. La citología obtenida tras
el cepillado de los conductos biliares es otro procedi-
miento que aumenta la sensibilidad diagnóstica, y se re-
comienda en los casos con elevada sospecha49. El análisis
inmunohistoquímico de las mutaciones p53 y K-ras tiene
escaso o nulo valor para el diagnóstico de malignidad50.

TRATAMIENTO

El tratamiento sintomático de la enfermedad es idéntico
al de las demás enfermedades colestásicas y consiste en el
tratamiento de las complicaciones derivadas de la propia
colestasis, básicamente del prurito, la osteopenia y defi-
ciente absorción intestinal51. 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
primaria52 y de la diálisis con albúmina como tratamiento
extremo del prurito refractario en las colestasis crónicas53.
El tratamiento específico consiste en administrar ácido
ursodesoxicólico (AUDC), aunque a la dosis habitual de
13-15 mg/kg de peso es ineficaz para aumentar la super-
vivencia e impedir la progresión histológica de la enfer-
medad54. Hay resultados favorables con dosis de 20
mg/kg de peso, tal como se ha demostrado en un estudio
del grupo de Oxford55 y en otro de la Clínica Mayo56. Con
estas dosis, el tratamiento tiene efectos favorables y me-
jora las alteraciones analíticas, pero, sobre todo, retrasa la
progresión de la fibrosis y mejora las anomalías colangio-
gráficas. También se ha referido una tendencia a mejorar
el proceso inflamatorio55. Estas altas dosis de AUDC se
toleran bien y no se han descrito efectos secundarios, por
lo cual se han propuesto dosis incluso más elevadas, de
25-30 mg/kg/día, que probablemente sean más eficaces,
aunque todavía no hay datos sobre la supervivencia51.
Además, la administración de AUDC disminuye de forma
significativa el riesgo de desarrollar displasia o carcinoma

colorrectal en los pacientes con colitis ulcerosa y CEP57.
Muy recientemente se ha postulado que el tratamiento
combinado de AUDC con metronidazol (600-800 mg/día)
durante 3 años se asocia a una disminución significativa
del índice pronóstico de la Clínica Mayo e histológica, si
se compara con la administración única de AUDC58. Es-
tos resultados podrían representar un cambio notable en
el tratamiento de la CEP. 
No se dispone de datos consistentes sobre la utilidad de
distintos fármacos inmunomoduladores o agentes antifi-
brosantes pero, en general, los resultados son decepcio-
nantes. Se ha utilizado la azatioprina asociada a predniso-
na, pero esta última acelera la aparición de osteoporosis y
no tiene claros efectos favorables sobre la enfermedad59.
También se ha utilizado la colchicina sin claros efectos 
en un estudio doble ciego en el que se incluyó a 85 pa-
cientes60,61. Tampoco se observaron resultados favorables
con la d-penicilamina62. En otros estudios con un menor
número de pacientes se ha evaluado el efecto de la ciclos-
porina63 y del tacrolimus64, pero los datos son poco claros,
posiblemente por la escasa duración del tratamiento.
Hace años se postuló que el metotrexato podría ser útil65,
pero en un estudio controlado doble ciego no se observa-
ron efectos favorables en comparación con el placebo66.
También se ha ensayado la pentoxifilina en un estudio pi-
loto en el que se incluyó a 20 pacientes, en el cual se
constató la ausencia de efectos favorables, tanto en la clí-
nica como en la bioquímica hepática67. 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 negativos68.
Los pacientes con estenosis biliar única pueden ser trata-
dos con dilatación o con la colocación de una prótesis en
el interior de la vía biliar. Puede realizarse mediante en-
doscopia, pero la utilización de la vía percutánea transhe-
pática puede reducir la incidencia de episodios de colan-
gitis ascendente69. En este sentido, en varios estudios se
ha demostrado la eficacia de este procedimiento (4 estu-
dios). En un estudio no controlado, la dilatación endoscó-
pica seguida de tratamiento con AUDC parece prolongar
la supervivencia cuando se compara con la surpervivencia
esperada en un grupo de pacientes no tratados70. A pesar
de estos resultados, se aconseja reducir en lo posible la
manipulación endoscópica o quirúrgica de la vía biliar, ya
que estos procedimientos incrementan el riesgo de colan-
gitis ascendente y pueden complicar un futuro trasplante
hepático. 
También se aconseja la administración de antibióticos
como profilaxis de los episodios de colangitis bacteriana
recurrente. Se puede utilizar un solo antibiótico de forma
cíclica, como ciprofloxacino, trimetoprima/sulfametoxa-
zol, norfloxacino o ampicilina, durante períodos de 3-4
semanas. Hay una impresión generalizada de que esta ac-
tuación es útil, pero no se dispone de estudios controlados
que lo corroboren. 
La presencia de un colangiocarcinoma, su mal pronóstico
a corto plazo y la posibilidad de recidiva en el hígado
trasplantado son aspectos que empobrecen la actuación
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terapéutica en estos pacientes. En la actualidad se están
proponiendo medidas muy agresivas desde el punto de
vista quirúrgico y también se ha planteado el tratamiento
mediante fulguración fotodinámica endoscópica como un
primer paso antes de que el paciente pueda ser considera-
do candidato para el trasplante hepático71.
En relación con el trasplante hepático, el problema reside
en definir el momento de realizarlo, si bien la mayoría de
los grupos están de acuerdo en que las variables que in-
dican el momento del trasplante son los valores de bili-
rrubinemia > 6 mg/dl durante más de 6 meses, las mani-
festaciones secundarias de la hipertensión portal, como
hemorragia varicial, ascitis y encefalopatía hepática, 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 radiológico, endoscópico o mix-
to72. La supervivencia que se puede esperar después del
trasplante es del 80-90% en el primer año y del 60-80% a
los 5 años73,74. En la actualidad está bien documentada la
recurrencia de la enfermedad primaria en el hígado tras-
plantado, con una incidencia que va desde el 5 al 20% a
partir del primer año del trasplante. La viabilidad del hí-
gado trasplantado y la supervivencia del paciente no es-
tán, sin embargo, afectadas negativamente por esta recu-
rrencia75.
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