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Caso clino-patolégico

Colangitis esclerosante primaria: revision de un caso

Sebastian Moreno GonzaleErancisco Diaz de Ledn Fernandez de Castro

1 HG Dr. Gonzalo Castafieda, CMN 20 de Noviembre, ISSSTE.

Resumen clinico Hallazgos y diagnésticos anatomopatoldgicos

Femenino de 22 afios de edad, originaria de la Ciudad dé&n los cortes histolégicos se identifica higado con infiltra-
México, soltera, nivel socioeconémico medio, escolaridad inflamatorio, en los espacios porta, en las venas centrales
bachillerato, dedicada a laborar como secretaria. Niega tapan los sinusoides. Fibrosis en espacios porta, los conductos
quismo, alcoholismo o toxicomanias, adecuados habitosrhisestran cambios inflamatorios inespecificos con engrosa-
gienicodietéticos. No cuenta con antecedentes heredofamiento fibroso en las capas submucosa y subserosa. En las
liares ni personales patoldgicos de importancia. paredes de los conductos se observa un infiltrado de linfoci-

Inicia su padecimiento dos semanas antes de su ingresy células plasmaticas y leucocitos polimorfonucleares (fi-
(diciembre 2001), caracterizado por ictericia progresiva, @g#a 2).
tenia, escalofrios asi como coluria y acolia. Al interrogatorio Diagnéstico:Colangitis esclerosante primaria en fase aguda.
directo refiere ademas vémito de contenido gastrobiliar oca-En los cortes histolégicos del colon se ven glandulas
sional, asi como dolor en marco cdlico intermitente. A la evevestidas por epitelio cilindrico alto, con cambios infla-
ploracion fisica se encuentra paciente de edad aparenteradtorios inespecificos, en ocasiones con células inflama-
referida, tinte ictérico generalizado +++, abdomen plano, ierias mononucleares en la pared, pero no en la luz. En el
ristalsis presente normoactiva, sin hiperestesia o hiperbaegditelio superficial cambios reactivos, regenerativos con
gesia, blando, depresible, ligeramente doloroso a la palpérdida focal del mismo y con presencia de células infla-
cion de hipocondrio derecho, sin hepatomegalia, ni datosndatorias mononucleares de tipo de linfocitos y PMN que
irritacion peritoneal. Resto de EF sin compromiso aparentes destruyen focalmente y lo ulceran. En la [amina propia

Laboratorio: A su ingreso se encuentran bilirrubinas totdray edema importante con presencia de linfocitos que lle-
les (BT) de 17.16 mg/dL, bilirrubina directa (BD) de 10.4@an a formar foliculos linfoides. Se identifican células plas-
mg/dL, bilirrubina indirecta (BI) 6.7 mg/dL, fosfatasa alcalimaticas, ocasionales eosindfilos, leucocitos PMN e histio-
na (FA) 292 UI/L, ALT 64 UI/L. Resto de estudios hemat@itos macréfagos.

I6gicos y bioquimicos dentro de parametros normales. PaneDiagndstico:Colitis activa ulcerada inespecifica.

para hepatitis viral negativo (VHC, VHB-ELISA), antigeno

carcinoembrionario normal. Durante su estancia se monit@@bmentario clinicopatoldgico

zan pruebas de funcionamiento hepatico (figura 1). DHL 441

U/L, proteina C reactiva de 6.7 mg/dL y TP de 24" al 20% En los afios cincuenta Werthemann y Roberts utilizan
por lo que se inicia transfusion de plasma fresco congelagor primera vez el término colangitis estenosante, poste-

Gabinete:Se realiza USG el cual no reporta presencia dermente Schwartz y Dale en 1958 reportan una pequefia
piedras, ni reporta alteraciones estructurales aparentes;sesie de casos y acufian el término de colangitis esclero-
langiopancreatografia retrégrada endoscépica (CPRE)samte, dicho término implica fibrosis no traumatica ni ma-
donde se aprecia estenosis extensa de la via biliar intra yligia ocurrida en las porciones submucosas de los conduc-
trahepatica; posterior al estudio la paciente presenta panctea-biliares y que produce engrosamiento de sus paredes,
titis, caracterizada por dolor y amilasa de 1,273, por lo quecem el consiguiente estrechamiento de su luz (esclerosis y
inicia manejo especifico. Se realiza colonoscopia encontrastenosis}.
do areas de lesiones ulceradas, se toman biopsias TAC siklyers, Cooper y Padis proponen criterios un tanto estric-
alteraciones aparentes. tos en 1970 para el diagnéstico de dicha entidad:

Se decide someter a laparoscopia diagnéstica, encontran-
do proceso fibrético, a nivel del hilio hepético, ligamento gas- Ictericia progresiva de tipo obstructivo
trohepatico y los tejidos circundantes del pancreas adh@ri-Ausencia de calculos biliares
dos. Se toman dos muestras para estudio histopatoldgicd3. Ausencia de cirugia biliar previa
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4. Engrosamiento y estenosis generalizados de las paredeSin embargo, se ha visto que la colangitis esclerosante
de las vias biliares aparece en pacientes con diversas enfermedades, entre las que
5. Ausencia de neoplasia maligna de las vias biliares, detatbe mencionar la colitis ulcerosa, la fibrosis retroperitoneal
minada por un tiempo de observacién continua razonablda tiroiditis de Riedel, enfermedades también de etiologia
mente largo desconocida, y tal vez haya que atribuirlas al mismo proceso
6. Falta de criterios de cirrosis biliar primaria, segun la biopausante de la esclerosis de las vias biliares. Por tanto, la
sia hepética presencia de enfermedades asociadas no debe descartar el
7. Ausencia de enfermedad asociada, como colitis ulcerdiagndéstico de colangitis esclerosante primaria.
va, enteritis regional o fibrosis retroperitoneal Asi mismo, muchos autores han aludido a la asociacion de
colangitis esclerosante con colitis ulcerosa como prueba a
favor de una etiologia autoinmune o de respuesta inmune fren-

35 te a un antigeno externo, factor que en la actualidad se ha
30 AN reconocido ampliamente. Se han descrito multiples asocia-
o5 / \_\ ciones y polimorfismos del factor de necrosis tumoral-alfa
%’ 20 / . \ — BT | (TNF-a)yde lainterleucina 10 (IL-10). Sin embargo, sélo se
E — / /\/——\ \ |—- BD| ha encontrado asociacion significativa en pacientes que po-
° 15 N // N - |°° Bl seen TNFa, quienes son mas susceptibles a presentar colan-
= 10 7 < gitis esclerosante.
5l===-< _\// b La incidencia de colangitis esclerosante en pacientes con
P ‘ " - . colitis ulcerosa es del 0.8% aproximadamente, sin embargo

cerca del 30% de pacientes con colangitis esclerosante pre-
sentan colitis ulcerosa.

La colangitis esclerosante es rara, aunque la incidencia
Evolucion de bilirrubinas en mg/dL, en relacién al tiempo de estancia in-  publicada varia segun los criterios diagnosticos empleados.
Lri’crlggtsapztsllfna. Bilirrubinas totales (BT), bilirrubina directa (BD), bilirrubina in- Cuanto mas estrictos son éS'[OS, mas rara es la enfermedad.
Myers, Cooper y Padis contabilizaron hasta 1970, 40 casos

Figura 1. Monitorizacion de pruebas de funcionamiento hepético. aceptables en la bibliografia mundial. Los pacientes suelen

1316 18 20 23 25 27 29 2
Fecha (Dic-Ene)

Figura 2. Corte histolégico/biopsia
de higado. Higado con infiltrado in-
flamatorio, en los espacios porta, en
las venas centrales y en los sinusoi-
des. Fibrosis en espacios porta, los
conductos muestran cambios infla-
matorios inespecificos con engrosa-
miento fibroso en las capas submu-
cosa y subserosa. En las paredes de
los conductos se observa un infiltra-
do de linfocitos, células plasmaticas
y leucocitos polimorfonucleares.

191



Sebastian Moreno Gonzalez

tener entre 30 y 60 afios, en la serie reportada por Warrerpate que por lo comudn es progresiva. La naturaleza obstructiva
12 pacientes con colangitis esclerosante 10 tenian entre 2@ la ictericia la indican los niveles elevados de bilirrubina y la
40 afios. La padecen los hombres con mas frecuencia qugtas actividad de la fosfatasa alcalina. Los niveles de transami-
mujeres en una relacion de 3:1, sin embargo cuando se aswasas séricas suelen ser normales o discretamente altos. Otras
a colitis ulcerativa, la relacién es de 1:1. alteraciones observadas son la prolongacion del tiempo de pro-
La colangitis esclerosante puede afectar las vias bilianesnbina, el aumento de niveles de gammaglobulinas plasmati-
intra y extrahepéaticas, asi como la vesicula biliar. El process y la presencia de anticuerpos mitocondriales.
suele ser difuso o interesar segmentos localizados del arbdEn ocasiones la visualizacién radiografica de los conduc-
biliar extrahepético. Lahey Clinic reporta sin embargo utas biliares s6lo puede efectuarse mediante CPRE. El aspecto
incidencia difusa tanto de conductos intra como extrahepdiel arbol biliar es distintivo, parte o la totalidad de las vias
cos entre el 45 y el 54% de sus pacientes en su serie dbildres extra o intrahepéticas estan estrechadas, a veces irre-
afios habiendo estudiado 84 pacieftes. gularmente dando una imagen de “rosario”. Se puede reali-
La colangitis esclerosante debe identificarse de acuerdmaala medicidn de las paredes de la via biliar por ultrasonido
su etiologia en primaria o secundaria, en cuyo caso se aseigdranspapilar, siendo un método Gtil de diagndstico, ya que
con antecedentes de infecciones bacteridham(i, Strepto- en los pacientes con colangitis esclerosante encontramos un
coccus fecal)so de etiologia virica. Los pacientes con colesngrosamiento significativo (2.5 + 0.4 mfn).
tasis asociada a sepsis pueden desarrollar estenosis que noEkdiagndstico se hace mediante la historia clinica, con los
distingue de otras formas de colangitis esclerosante ya aéi@rios previamente mencionados, los hallazgos hematol6-
primaria o0 secundaria. La persistencia de colestasis, aun d&ss y bioquimicos, asi como los estudios radiolégicos, sin
pués de la resolucion de la sepsis debe hacer sospechamdErgo ninguno de los mencionados previamente es patog-
esta condicién y de realizar estudios diagndsticos oportunosnénico. La técnica que mayores posibilidades ofrece de
como CPRE y colangiopancreatografia por resonancia méggar al diagndstico es la operacién quirdrgica, abierta o por
nética. El trasplante hepatico se suma a la lista de opcida@sroscopia, con los hallazgos macroscoépicos pertinentes,
terapéuticas para aquellos pacientes con colangitis esclasd-como la toma de biopsia y el estudio anatomopatoldgico.
sante que progresa a una hepatopatia en etapa tetminal.El diagnéstico diferencial en caso de cirrosis biliar primaria
En el estudio anatomopatoldgico se aprecian las vias biligrasde establecerse mediante los signos clinicos y, antes de
extrahepaticas ostensiblemente induradas, con las paredesqueyaparezca la cirrosis, mediante la biopsia hepatica.
engrosadas y, en consecuencia, con reduccién de su luz. La vénteriormente se consideraba a la descompresién quirdr-
sicula biliar suele estar afectada por el proceso fibrético crénigoa de la via biliar como tratamiento, sin embargo con los
y la region del hilio hepético, el ligamento gastrohepético, alances en trasplante de higado, asi como la combinacion de
hiato de Winslow y los tejidos circundantes del pancreas estatamientos quirdrgicos con medicamentos inmunomodula-
por lo comun indurados y adheridos. A la imagen microscopiares el tratamiento se debe individualizar de acuerdo a la
se aprecia considerable engrosamiento fibroso en las capasetalpa de la enfermedad y el estado de cada paciente.
mucosa y subserosa, con una capa edematosa entre ambas,¥anque no hay un tratamiento efectpara lacolangitis
las paredes de los conductos se observa un infiltrado celulamgierosante primaria, las metas incluyen la mejoria sinto-
riable consistente en linfocitos, células plasmaticas, leucocnoética (dolor, ictericia y prurito) y la prevencién o por lo
polimorfonucleares y eosinéfilos en diversa proporcion. menos la deteccién temprana de las complicaciones (sep-
Entre las alteraciones hepaticas observadas en paciesi®biliar, colangiocarcinoma). Desafortunadamente, el de-
con colangitis esclerosante se incluye la inflamacion de kerrollo de cirrosis no es prevenible o predecible, por lo
espacios portales, con linfocitos, polimorfonucleares y endpte sélo queda el trasplante de higado para prolongar la
flebitis en el estadio agudo. El estadio subagudo se caractbrevide’.
za por menos infiltrado inflamatorio y por la presencia de Se ha visto que ademas de la terapia establecida a base de
fibrosis peribiliar y periportal. En los estadios mas cronicasrticoesteroides y acido ursodesoxicolico, la asociacion de
se observa fibrosis concéntrica alrededor de los conductillwsmediador del sistema inmune como la azatioprina pudiera
linfaticos dilatados y fleboesclerosis. La fibrosis puede ebener beneficios en el tratamiento de la colangitis esclerosan-
tenderse a los tabiques intralobulillares y tal vez se provodeerimaria y su progresiénSe menciona que la media de
cirrosis. Los distintos estadios de progresién pueden obs®brevida es de 6 afios a partir del momento del diagndstico
varse en una sola biopsia hepéatica. de la enfermedad, sin embargo, ésta disminuye cuando la
El patrén microscépico puede distinguirse, en una etagrafermedad se asocia a colitis ulcerativa. Entre las complica-
inicial, del que se observa en una cirrosis biliar primaria. ciones cabe mencionar ataques de colangitis ascendente, apa-
El cuadro clinico propio de la colangitis esclerosante es ekigon de cirrosis biliar, hipertension portal, varices esofagi-
la ictericia obstructiva, que puede ser intermitente al princip@@s e insuficiencia hepética la cual conlleva a la muerte.
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