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La Cirosis 8lliar Primaria (CBP) es una enfermedod de eficloglio desconocida
relacionada con un hostorno ouloinmune y que afecta principalmente a
mujeres de mediona edad en ef 0% de los casos, con un inicio de la
presentacion entre los 30 y 65 ofos. Se carocterza por inflamaciéon y
destrucclon de a vias biliores con predileceién de los pequedos conductos
inkahepdticos que avoluciona a la fitrosis y ckrosis {1},

Crrosis Bifir Frimaria es el iérmino que a tenido mayor aceplacion para esta
enfermedad cronica. progresivo y cole:tatica. pero puede resulfar equivoco sl
se utilza para todas as etapas de la enfermedad ya que una verdadera cirosis
solo aparace en lo fase tardia de lo enfermedod. por lo que también se a
denominado a este padecimisnto como Cokangitis Crénkca Deskructiva no
Supurativa (2).

Denko de las caractersticas demogdficas y epidemioidgicos, la CBP afecta a
todos los grupos étnicos y zonas geogréficas del mundo, con una mortdlidod
estimoada de 0.6% a 2% de los que fallecen por cirrosis {3).

Los sintoman iniciales de lc CBP son prurito generalizado y tatiga ligera: sin
smbargo. en aproximadamonte el 25% de los paciantes, ki iclericia puede
preceder al prurto ¢ coincide con su iniclo. A medida que el proceso
evoluciona. cursan con hepatomegalia. esplenomegatia, hiperpigmentacion
cutdnea, anglomas. eritema palimar & hisutismo. Mas tarde pusden aparecer
xanfomas, xantelasma v, en raras ocasiones, newrcpatia xantomatosa (4).



En el 9% de los cosos se asocia con cualkquier ofro tipo de enfermedad
aufoinmune {arkitls reumatolde, dermatomiositis, enfermedad mixta del tefido
conjuntivo, lupus eritematoso sistémico, efc.). En un 75% de los casos se observa
un complejo seco asoclado 6 no con arfriis que acompleta el Sx. de Sidgren,
Se arelacionado con troiditis autoinmune en un 20% de los cosos (5).

Los combios bioquimicos en ka CBP muesiran slevocién sérca de ks bifrrubings.
En un inicio suelen estar por debajo de 2 mg/dl en pacientes asinfomaticos.
También existe elevacién de la Fostatasa Alcalina y del Colesterol Totol. Las
concenlraciones séricas de los &cidas biliares se elevan en etapa femprana. Los
valores de lipidos séricos suelen estar elevados sobre todo la fraccion
fostolipida. En etapas iniciales, las concentraciones de los Lipoproleinas de alta
densidad (HDL) superan a las Upoproteinas de baja densidad {LDL) v a las
Uipoproteinas de muy baja densidad (VLDL): en contraste. conforme progresa fa
enfermedad. disminuyen las concanfraciones de kas HDL e incrtementan kas LDL
y aparece una lipoproteina anormaol denominadas Lipoproteina X (6).

El diognostico se sospecha cuando una mujer de mediana odad curso con
pruifo acompaniado ¢ no de iclericia. con valores sércos elevados de
Fosfatasa Alcalina e IgM. asi como presencio de Anticuerpos AntiMitocondriales
{AAM] (7). La Colangiografia rerégrada Endoscédpica 6 la percutdneq. son las
técnicas de eieccidon como auxilicres de diogndstico.

£l diagndstico histopotolégico tions ¥ gstadios, de acuerdo con la evolucidn de
la enfermedad:

ESTADIO i; Lesion florido de conductos. colangltis destructiva no supurativa 6
Estadio Portal.

ESTADIQ If; Proliferacion de conductos, hepatitis pedportal.



ESTADIO llI: Cicatrizaciones, necrosis en puentes & fibrosis septal. Estadio
precirético.

ESTADIO 1V Cirosis.

Denkro de los factores prondsticos, la bilirubina sérica es el mejor indice:
cuando los valores se mantienen por encima de los 6 mg/dl. es poco probable
que ef paciente viva mds de 2 afos. Ofras caracteristicas que indican menor
sotvevida en el momento en el que se hace el dlagnéstico son los sinfomas. Ia
edod avanzada. la presencio de hepato-esplenomegalio, ascitis y la
hipoalbuminemia (menor de 3 grs/dl}. Lo supervivencia a 5 arios se astima del
30 a 75%. La sobrevide media desde el diagndstico de la enfermedad es de 10
aros (8).

£l manejo de la CBP es aun discutido, siendo el objeto principat del fratomiento
el disminuir, interumpk © invertir la progresion de la lesion de los conductos
biliares y hepaotocelular, Denkro del empleo de famacos se ha recurido a
multiples medicamentos denfro de los cuales se incluyen corticoestercides,
azatioprina. clorambucilo. ciclosporina. D-penicilaming. metotrexato. colchicina
y Acido Ursodesoxicédlico {AUD), siendo estos 2 Ullimos los mas recientemente
aceptados y que en combinacion ofrecen mejores resultados. principatimente
en relacién con las pruebas de funcion hepdtica [9).

Durante los ultimos 25 ofos se han obtenido grandes avances en el
conocimienio de la Cirosis Biiar Primaria y a pesar del incremento de
numerosos estudios en relacidn con el manejo no se & conseguido una droga
que sea tolalimente efectiva e prevenr la progresion de la enfermedad.
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Es Impariante duronte el protocolo de abordaje ai paciente con sindrome
letérico, realzar estudios que descarten procesos ohsfructives de lo via bilar y
que. por o tanto, expliquen la ktericia de nuestro paciente: al msmo tempo,
debera descartarse la presencia de alguna ofra patologia a aste nivel. Esto
Ultimo resalia ks importancia de visualzar et drsot bilir en toda su extension,

£n la decado pasada se han visto anormes avances en o Imagenologia no
invasiva de la via bilicr con el uso de los isdlopes. ultrasonografia y tomografia
computarizoda: sin embargo,. cuando fuaron cesarrofiadas técnicas invastvas
como es la colanglografio. se incementd & uso de esta Ulima por su gran
utiidad en prechkaor ka causa v sitio do alguna ctsuccion y. al mismo Hempo,
poder efectuar meniobras terapéuticas {10).

Lo cokanglografia puede ser Intravenosa. percutdnea ¢ refrdgrada
endoscopica. Coda una de elflas Hene Indicoclones procisas para su
recizacién. La colongiografia Inravenosa 95 de valker limitodo y con mayores
riesgos para el pociente. La ruta percutdnea pusda ser ptifizada cuando oxiston
factores anclémicos que podron dificultor ka reafizocidn de la colangiografia
como en el caso de infervenciones quinirgicas del Hpo de lo gastrectomia &
Biroth 1I. Ast mismo, so reafiza en los casos de sospecha de obiruccién maligna
(.

Lo colanglografic endoscdpica Inickalmente se preforic cuando habia
neceidod de confirmar ausencio de obshruccion: sin embargo, aoctuaiments es
utiizoda por su vakoso informacién, baja incidencia de complicaciones y
potencial tecapéutico (12).



Lo Informacién quae aporta la colangiografia en e estudio de un pociente
ketérico es fundamentaimente ka permeabllidad de la via bifiar. Con el uso
cada vez mayor de éste procedimiento, se han descrifo caractersticos
especificas de diferentes enfermedades en ki imagenoiogia de ka via billar {13).

Weisner, Lo Russo y colaboradores han descrito estudios colanglograficos en
paclentes con cimosis de diversa eficlogla encontrando caracteristicas
radiolégicas tales como adelgazomlento progresivo de las vias bilicres distales
infrohepdticas, asi como rectificacibn y separacidén de las mismas: también
describen las caracteristicas del colédoco como normales (14). Estos halkazgos
hon sido descritos por ofros autores en pacientes con CBP pero sin fener
exclusividad pora la misma (15).

Algunos investigadares han realzado frabojos para enconkar carelacion de
estos hallazgos radlioldgicos con el estadio histoldgico de pacientes con CBP y
hasta el momento no se a comprobada dicha comelacién. Es pues importante
conocer ks datos que cporta ko colangiografio refrégrada endoscdpica en
pacientes con CBP ya que, partiando de ello. se podrdn exciur patologias de la
via billar que conidicionan ictericia. Asi mkmo, es imporiante astudiar mds seres
de paclentes con CBP en foma comparativa con cirosis de ofras eticlogias,
para poder conocer si bos halkuzgos radiologicos pueden ser ofientadores de
CBP & Inespecificos para la patologia.
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€ diognéstico de la Cirosis 8lliar Primaria {CBP) se basa en las manifestaciones
clinicas, los halkzgos histopatolégicos de ia blopsia hepdética y kas alteraciones
en los exGmenes de laboratorio, slendo lo mds frecuente la hipexbilirubinemia,
elevackin de ko fostatasa alcaling, hipercolesterolemia y positivklad para
anticuerpos antimitocondricles. mismos que se han considerado caracteristicos
de esta enfidad y que en series extanjeras se han enconfrado positivos en
hasta el 99% de los casos.

Durante el estudio del paclente es necesario comprobor la permeabilidad de
las vias billares antfes de establecer el diagnéstico. lo cual se logra mediante
una colangiografia, ya sea refrégrada endoscopica 6. en ocasiones, por medio
de una puncidn percutdnea con aguia fina, fundamentalmente para
establecer el diagnédstico diferencial con ofras patologias como son g Cirosis
Bililar Secundaria. Colangiocarcinoma. obstruccién de los conductos bliares
exirehepdtlicos y colangitis esclerosante primario y secundaia. Todas eslas
entidades pueden confrmarse por medio de estudios colangiogréficos ya que
presenton datos radioldgicos caracteristicos y especificos.
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£l diognéstico de la CBP se fundamenta en hallazgos clinicos, bloquimicos e
histoldgicos.

sPuede fundamentarse el diagnéstico de la CBP por hallazgos Colangicgréficos
especificos?



DETRABAIO,
Ltos hallazgos rodiclégicos en lka colangiografia refrégroda endoscdpica de
pacientes con CBP son especificos para el dagnéstico de ia enfermedad.

NULA.
los halkzgos rodioclégicos encontrados en ks colonglografia rerdgrada
endoscépica de pacientes con CBP no son especificos de esta patologio.

ALTERNA,

los halkzgos rodioldgicos que oporia kb Colongiografia  Redgrada
Endoscépica no son especificos para ef diognéstico de CBP. pero aportan
datos iImportantss como auxifiores del diagnéatico.



ORJETIVO GENERAL,

Reporicr los halkagos radiokdgicas de la via biliar en pacientes con Cirosis Biliar
Primoria, obtenidos @ fravés de o colongiografia refrdgrada endoscépica
{CPRE).



CRITERIOS DE INCLUSION:

Pacientes con diogndstico clinico, bloquimico e histopatoidgico de Cimosts Biflar
Primaria (CBP).

CRITERIOS DE NO INCLUSION:

1.- Aquelios que cursen con ofras patologias cousales de ictericia.
2.- Aquelios que no cumplan los criterios de inclusion.

CRITERIOS DE ELIMINACION;

.- Negacidn por el paciente para realizarse el procedimiento.
2.~ Cualquier confraindicacién relativa 6 absolula para la colangiografia
refrégrado endoscopica.



1.- Prospectivo.
2.- Descriptivo.
3.- Observacional.

GRUPO DE £STUDIO:
Pacientes con diagndstico clinico, bloquimico e histoldgico de Cirosis Biliar
Primaria, ingresados al servicio de Gasiroenterolagia enire 1989 y 1993.
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Se recizard un sstudio prospective en el que se onciitardn s hallaxgos
radioidgicos enconkrados en la Cotonglografia Rerdgrada Endoscédpica en ks
pacientes que llenen los criterdos de Inclusion, duronte ef perlodo comprendido
de Junio a Diclambre de 1994, y Que Ingrescaron al servicio de Gastrosnterologio
del CMN La Raro, 1M.S.S. duronts el periodo de Enero de 1989 a Diclembre de
1993.

Los criterios de Inclusidn serén: pacientes con datos clinicos y bloquimicos de
Cirosh Biar Primasio, comoborondo et diognéstico histopatoldglcamente por
bioptia hepdtica parcuténses & en cufia, uliizando los criterios de Knodell para
evoluaciin pronostica.

Sa Nevard a cabo una vakracién integral de los pacientes con Jos
determinaciones de las prusbas de funcidn hepdtica para determinar of grado
de insuficiencia hepdlica (Clasificockn de Child-Puhg).

ta coknglografia ReXrégrada Endoscépica se recizord en forma etective, con
ayuno de 10 a 12 hrs., sedacion previc con Midazolom (0.3 a 0.5 mg/kg de
peso). ¥ una vez canvada kb popiia se infroduckd meciic de conkaste
“Corray” an la cantidad suficlente para ks visualizacidn de la via billor,

Sa solicitcrd sl comentimiento por sscrilo de todos los pacientes que se
incluyan en el presente irubajo, previa lnlomacibn de o rlesgos del
procedimiento.



Se evaluaron colangiogndficomente a ¢ paclentes con diogndstico clinico,
bioquimico e histolégico de CBP. que tueron admitidas en el Servicio de
Gastroenterologia entre 1989 a 1993, Todas fueron del sexo femenino, con adad
promedio de 45 aflos (rango 33 a é4) {Tabia 1). Blequimicamente se encontrd
hiperblirrubinemia en todas ks pacientes. con bilirubinas totales en promedio
de 3.04 mg/dl frango 1.1 a 59); elevaciones promedio de TGP de 148.11 Ul
{rango 98 a 238): TGO con elavocldén promedio de 142,11 UL {rango 73 a 263).
Los niveles séricos de atbumina se enconfraron en mites normales bajos, con
promedio de 3.53 gr/dHl (rango 3 a 3.9). £l valor promedio del colestero! total fué
de 381.33 mg/d! [rango 212 a 678). 8 Tiempo de Profrombina, como era de
esperarse, se enconird normal con un promedio de $7.22% de aoctividad (rango
de 79 a 100%)} {Tabla 2).

Con estos pardmentros fué posible catalogar el grado de insuficiencla hepdatica
de acverdo o la clasificacion de Chid-Puhg, encontrando Chilkd-Puhg A en 2
pacientes (22.2%). Chikd-Puhg B en 6 {66.67%) y Child-Puhg C en 1 {11.11%)
{rablal y Ag. ).

En los estudios inmunolégicos, se enconird con positividad para anlicuerpos
antimlfocondriales (AAM) en las 9 pacientes, con titulos promedio de 555 UL
{rongo 64 c 1024).

Asi mimo. los reportes hitopatoldgicos de biopsio hepdtica realzada
praviamenie por via quirigico se clasificaron de acuerdo a ka evolucion de la
enfermadad, encontrando en estadio | un paciente {11%): en estodio ii, sels
pacientes (67R)y en estadio Il a 2 pocientes (22%) (Tabla 1 y Fig. 2.).



Todkss las pacientes fueron sometidas a estudio colangiogrdfico por via
endoscépica bajo técnica habitual. Solo se prepard en forma especiol @ una
paciente que se conocka con hipersensibilidad ol medio de confraste, por lo
que se fuvo que premedicar con esteroides y antihistominicos 48 hrs. previas al
astudio, sin presentar complicaciones en ningino de los procedimientos.

En cuanto a las imdagenes radiolégicas obtenidas en ko colanglografia
refrégrada endoscdpica, enconframos que las alteraciones principales fueron:
adeigmamiento, separacion y reclificacidn de las vias bilkkres infrohepdticas,
con disminucién importante del calitve de kas ramas secundarias en 4
pacientes [45%) con la siguiente distibucion: 3 pacientes (33%) Gnicamente con
adelgazamiento y una {11%} con adelgazamiento y separacién (Foto 1.2y 3).

En otra paciente (11%), en la que no fué posible visuafzar las ramas
intrahepdticas secundarias a pesar de medio de contaste con mayor presion y
realizar cambios de posicidn de la paclente, el caso fué catalogado con
presencia de datos indrectos de obstruccidn [Foto 4). En el resto, 4 pacientes
{45%). el estudio cokangiografico fué normal (Fig. 3).

En cuanto a la via bilar exirehepdtica, no se observaron olfraciones
patoldgicos, siendo el colédoco normal con un calibre promedio 4.7 mm
{rango 3.2 0 6.4) {Tabla J).
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Congideramos que los holazgoes rodiolédgicos obtenidos en ka colangiografia
refrégroda endoscédplica en pacientes con CBP son inespecificos para la misma
ya que es bién conocido que los datos de odsigazamiento, separocikin y
recfificocién de la via bilar Infrohepdtica sa encuentran en pocientes con
cirosis hepdtica de diversa etiologia. Por o que conchimos que la
colangiografia retrdgrada endoscédpica as un estudio auxliiar y Gtit como apoyo
para el abordaje del pacients pero inespecifico para el dlogndstico de o CBP.

En nuestro grupo de paclentes. aunquo paqueiio, tos resuitados cbionidos
apoyan los reportes previos de ia Ateraturo mundiad. & importonte resaltar que
se encuen¥a poca biblogrofia ol respecto y consideramos importonte que se
confinue realzando estudios en esto nea de Invesfigocién, en forma
comparativa y con grupos més grondes de pocientes para coroborar los
hallazgos encontrados en nuesiro Yabolo.



No. PACIENTE

EDAD

ESTADIO

CHILD-PUHG

45

36

46

42

52

33

42

S
F
F
F
F
F
F
F
F

45

1
2
3
4
5
6
7
8
9

F

64

= EEEEEEE

TABLA 1. CARACTERISTICAS DEL GRUPO.
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No. de paciente {BT 8D (Bl [FA Alb |Col P (%) |TIGPF [TGO

27 1.7 (1.0 {379 39 1247 100 98 110

1.43 |1.23 0.2 13946 34 1320 100 115 89

28 (25 |03 (2023 143 ]456 100 170 17

48 (37 1.1 |839 3.72 (453 100 212 250

59 |56 |03 1418 3.42 1575 100 195 197

1.1 {10 (0.t |480 3.5 278 100 130 118

21 (1.4 (07 (649 30 213 100 23 73

1.4 106 (08 [698 3.4 1212 79 152 188

0 Q] N O ]| M) W] N -

52 |S 02 1363 (32 (678 96 238 263

PROMEDIO 3.04 12.52 |0.52 1849.44 |3.538 1381.33 |97.22 148,11 {162.11
TABLA 2. DETERMINACIONES BIOQUIMICAS EN PACIENTES CON CBP.




PACIENTE {COLEDOCO |VIA INTRAHEPATICA

1 4 mm Normal

2 4.8 mm Adelgazamiento

3 6.4 mm Normal

4 3.2mm Normal

5 A mm Datos indirectos de obstruccidn
é 4.8 mm Adelgazamiento

7 6.4 mm Adelgazamiento vy separacién
8 4 mm Adelgazamiento

9 4.8 mm Normal

TABLA 3. HALLAZGOS COLANGIOGRAFICOS EN CBP.




CLASIFICACION CHILD-PUHG.
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FIGURA 2.



HALLAZGOS COLANGIOGRAFICOS EN CBP.

|EIADELGAZAMIENTO Y SEPARACION
|EDATOS INDIRECTOS DE OBSTRUCCION
‘iNORMAL

BADELGAZAMIENTO

FIGURA 3,
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