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Resumen

La cirrosis biliar primaria (CBP) enfermedad de causa des-
conocida, ocasiona destruccién progresiva de conductos bi-
liares intrahepdticos y predomina en el sexo femenino. Su diag-
néstico se basa en el cuadro clinico, marcadores seroldgicos
con anticuerpos antimitocondriales (AMA) positivos en 95%
de los casos y andlisis histopatolégico.

Caso clinico. Femenino con 36 afios de edad, sin antece-
dentes de importancia. El cuadro clinico se inici6 cuatro afios
atrds, con astenia, ictericia progresiva, prurito generalizado y
hepatoesplenomegalia. Los datos de laboratorio mostraron
biometria hemdtica, quimica sanguinea, electrélitos séricos,
tiempos de coagulacidn, proteina C reactiva, velocidad de
sedimentacidn globular y factor reumatoide normales. El ul-
trasonido abdominal revel6 hepatomegalia, confirmada por
tomografia computada; resto del abdomen normal. Se encon-
tr6 elevacién de la bilirrubina a expensas de la directa con
9.7mg/dL e indirecta de 4.2mg/dL; elevacién de aminotrans-
ferasas, (AST=612 U/L. ALT=408U; colesterol 255mg/dL,
fosfatasa alcalina 334U/L (normal hasta 117), células LE po-
sitivas, anticuerpos antinucleares y antimusculo liso positi-
vos, AMA y serologia para virus de hepatitis negativos; IgG e
IgM elevadas y biopsia hepdtica laparoscdpica con lesién
ductal florida. Colangiopancreatografia retrégrada endoscé-
pica normal. Se establecid el diagnédstico de CBP estadio 1
(seguin Scheuer) con AMA negativos.

Evolucién. Con tratamiento de dcido ursodesoxicolico, col-
chicina, y colestiramina, desaparicién del prurito, disminucién de
la ictericia, mejoria clinica aunque a los seis meses persistia dis-
creta elevacion de las aminotransferasas y la fosfatasa alcalina.

Palabrasclave: Cirrosishiliar primaria, anticuer pos an-
timitocondrial es, gastroenterol ogia.

Summary
Primary biliary cirrhosis (PBC) disease of unknown origin

produce intrahepatic progressive bile ducts destruction and pre-
dominates on women. Diagnosis is based on the clinical picture,
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serology with antimitochondrials antibodies (AMA) which are
positive on 95% of the cases and histopathologic examination.

Clinical case. Femenine sex 36 years old without impor-
tant antecedents. Illness began four years before with fatigue,
progressive jaundice, generalized pruritus and hepatoesple-
nomegaly. Laboratory: blood count, serum chemistry, serum
electrolytes, coagulation tests, reactive C protein, sedimenta-
tion and rheumatoid factor all normal.

Hepatomegaly, was confirmed by sonography and tomo-
graphy in an otherwise normal abdomen. Direct bilirrubine
increased, 9 mg, and indirect 4.2; aminotransferasas enzymas
increased, AST=612 ALT=408 units; cholesterol 255mg/dL,
alkaline phosphatasa 334, LE cells positive, antinuclear anti-
bodies and anti-smooth muscle smooth positive, AMA and
hepatitis viral serology negative. Histopathological signs of
ductal injury and retrograde endoscopic cholangiopancreato-
graphy normal. Diagnosis of PBC stadium 1 (according to
Scheuer) with AMA negative.

Evolution. Treatment with ursodesoxicholic acid, colchi-
cine, and colestiramine, decreased the jaundice and disappea-
red pruritus, although six months later enzymas were still high.

Key words. Primary biliary cirrhosis, antibodies antimi-
tochondrials, gastroenterol ogy.

Introduccion

Descrita en 1851 por Addison y Gull,! posteriormente por
Hanot, Ahrens y col > quienes la denominaron cirrosis biliar pri-
maria, es una enfermedad de causa desconocida, en la que hay
destruccidn progresiva de conductos biliares intrahepaticos. Con-
siste en una colangitis destructiva no supurativa crénica,’ y se ha
asociado a un trastorno inmunolégico.* Se le encuentra en todo
el mundo, existe un predominio familiar, y afecta al sexo femeni-
no en el 90%. El inicio es insidioso, con prurito sin ictericia,
ictericia ligera, hepato y esplenomegalia. El diagnéstico se basa
en la correlacion de hallazgos clinicos, marcadores seroldgicos,
anticuerpos antimitocondriales positivos en 95% de los casos,
asi como en el estudio histopatolégico. Hay cuatro estadios his-
toldgicos: 1) lesion florida de conducto biliar, 2) proliferacién



ductal, 3) lesidn cicatrizal, y 4) cirrosis. El prondstico depende
de los sintomas, la edad, y las tasas de bilirrubina y albimina.>®
El tratamiento pretende disminuir los 4cidos biliares téxicos y
evitar la sintesis de colesterol (4cido ursodesoxicoélico y colchi-
cina), asi como aplicar medidas generales.”!° La CBP es la se-
gunda indicacién para trasplante hepdtico.

Presentacion de un caso

Femenino de 36 afios de edad, sin antecedentes de impor-
tancia. Inici6 el cuadro clinico cuatro afios antes con astenia,
ictericia progresiva, prurito generalizado y hepatoesplenome-
galia. Los datos de laboratorio reportaron biometria hemati-
ca, quimica sanguinea, electrolitos séricos, tiempos de coagu-
lacién, proteina C reactiva, velocidad de sedimentacién glo-
bular y factor reumatoide normales.

El ultrasonido abdominal revel hepatomegalia, confirmada
por tomografia computarizada de un abdomen por otra parte
normal. Se encontré elevacidn de bilirrubina a expensas de la
directa con 9.7 mg/dL e indirecta de 4.2 mg/dL; elevacién de
aminotransferasas, (AST, ALT 408U), colesterol 255 mg/dL,
fosfatasa alcalina 334U (normal hasta 117), células LE posi-
tivas, anticuerpos antimitocondriales (AMA) negativos, sero-
logia para virus de hepatitis negativo; IgG e IgM elevadas y
biopsia hepatica laparoscépica con colangiolitis crénica no
supurativa (lesién ductal florida); colangiopancreatografia
retrégrada endoscépia normal. Se establecid el diagndstico
de CBP con AMA negativos.
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Comentarios

Se inicid tratamiento con acido ursodesoxicdlico, colchi-
cina, y colestiramina con lo que desaparecié el prurito, y dis-
minuy0 la ictericia. No obstante, seis meses mds tarde persis-
tfa una discreta elevacion de las aminotransferasas y la fosfa-
tasa alcalina.

Referencias

1. Addison T, Gull W. On a certain affectin of the skin-vitiligoidea-alfa
plana beta tuberosa. Guy’s Hosp. Rep. 1851; 7: 265.

2. Hanot V. Etude sur une Forme de Cirrhose Hypertrophique de Foie (Ci-
rrhose Hypertrophique avec Ictére Crhonique). JB Bailliere, Paris, 1876.

3. Rubin E, Schaffner F, Popper H. Primary biliary cirrohsis: chronic
non-supurative destructive. Am. J. Pathol. 1965;46:387.

4. Gershwin ME, Mackay IR. Primary biliary cirrhosis: paradigm or pa-
radox for autoimmunity. Gastroenterology 1991;100:822.

5. Scheuer PJ. Primary biliary cirrhosis. Proc. R. Soc. Med. 1967; 60:
1257.

6. Epstein O, Fraga E, Sherlock S. Importance of clinical staging for
prognosis in primary biliary cirrhosis. Gut 1985; 26: A1126.

7. Shapiro JM, Smith H, Shaffner F. Serm bilirrubin: a prognostic factor
in primary biliary cirrhosis. Gut 1979; 20: 137.

8. Dickson ER, Grambsch PM, Fleming TR et al. Prognosis in primary bi-
liary cirrhosis: model for decision marking. Hepatology 1989; 10: 1.

9. Heuman DM, Milla AS, Mccall J et al. Conjugates of ursodeoxycho-
late protect against cholestasis and hepatocellular necrosis caused by
more hydrophobic bile salts. Gastroenterology 1991; 100: 203.

10. Kaplan MM, Alling DW, Zimmerman HJ et al. A prospective trial
of colchicine for primary biliary cirrhosis. N. Engl. J. Med. 1986;
315: 1448.

139



