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Resumen: Introducción. La colangitis biliar primaria (CBP)
es una enfermedad hepática crónica de origen autoinmune,
caracterizada por inflamación y destrucción progresiva de las
células epiteliales de los conductos biliares intralobulillares,
que causa de manera secundaria colestasis, fibrosis, cirrosis e
insuficiencia hepática. La historia natural de la enfermedad
ha cambiado en los últimos años debido a la mejoría en los
métodos diagnósticos y terapéuticos. Metodología. Estudio
observacional descriptivo de cohorte retrospectivo, en el cual
se efectuó la revisión y análisis de las historias clínicas de los
pacientes mayores de 16 años con diagnóstico de CBP, atendidos
en la Unidad de Hepatología y Trasplante Hepático del Hospital
Pablo Tobón Uribe, entre los años 2013 a 2021, con el fin de
obtener información sobre las características de esta patología
a nivel local. Resultados. Se evaluó un total de 239 pacientes,
con un promedio de edad de 61,6±12,31 años, el 97,07% fue
del sexo femenino, con criterios serológicos como anticuerpos
antimitocondriales (AMA) positivos en un 76,89%, el 66,95%
de los pacientes presentaban alguna enfermedad autoinmune
concomitante y el 31,60% tuvieron sobreposición con hepatitis
autoinmune. La manifestación clínica más frecuente fue el
prurito en un 61,92% de los pacientes, seguido por la astenia en
un 51,88%. La presencia de hipertensión portal al diagnóstico
fue del 29,29%. La colangitis no supurativa y la ductopenia en
la biopsia de hígado se documentó en un 43,79% de los casos.
El ácido ursodesoxicólico (UDCA) fue la terapia de primera
línea en el 100% de los pacientes, se identificó refractariedad del
16,36% según criterios de París II y del 31,79% con los criterios
de Toronto. La no respuesta al UDCA, se asoció de manera
significativa con mayor mortalidad (p=0,039) y presencia de
hepatocarcinoma (p=0,042). Conclusión. Se caracterizó la CBP
en nuestra población. El diagnóstico serológico por AMA fue
bajo, con altos requerimientos de biopsia hepática en el contexto
de síndromes de sobreposición. Los signos de hipertensión
portal al momento del diagnóstico fueron prevalentes. La
refractariedad bioquímica a la terapia fue descrita en relación con
mayor progresión de fibrosis, aumento de mortalidad y presencia
de hepatocarcinoma.

Palabras clave: colangitis biliar primaria, ácido ursodesoxicólico,
trasplante hepático.

Abstract: Introduction. Primary biliary cholangitis (PBC) is
a chronic liver disease of autoimmune origin, characterized by
inflammation and progressive destruction of the epithelial cells
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of the intralobular bile ducts, causing secondary cholestasis,
fibrosis, cirrhosis, and liver failure. e natural history of the
disease has changed in recent years due to the improvement
in diagnostic and therapeutic methods. Methodology. Cross-
sectional descriptive observational study, where the medical
records of patients older than 16 years with a diagnosis of
PBC, treated at the Hepatology and Liver Transplant Unit
of the Pablo Tobón Uribe Hospital, between the years 2013
to 2021, were reviewed and analyzed in order to obtain
information on the characteristics of this pathology at a local
level. Results. A total of 239 patients were evaluated, with
a mean age of 61.6±12.31 years, 97.07% were females, with
serological criteria such as positive antimitochondrial antibodies
(AMA) in 76.89%. Of all included patients, 66.95% had
some concomitant autoimmune disease and 31.60% had an
overlap with autoimmune hepatitis. e most frequent clinical
manifestation was pruritus in 61.92% of the patients, followed
by asthenia in 51.88%. e presence of portal hypertension
at diagnosis was 29.29%. Non-suppurative cholangitis and
ductopenia on liver biopsy were documented in 43.79%
of the cases. Ursodeoxycholic acid (UDCA) was the first
line therapy in 100% of patients, 16.36% were refractory
to treatment according to the Paris II criteria and 31.79%
according to the Toronto criteria. Non-response to UDCA
was significantly associated with higher mortality (p=0.039)
and presence of hepatocarcinoma (p=0.042). Conclusion. PBC
was characterized in our population. Serological diagnosis by
AMA was low, with high requirements for liver biopsy in the
context of overlap syndromes. Signs of portal hypertension at
diagnosis were prevalent. Biochemical refractoriness to therapy
was described in relation to greater progression of fibrosis,
increased mortality, and the presence of hepatocarcinoma.

Keywords: primary biliary cholangitis, ursodeoxycholic acid,
liver transplant.

Introducción

La colangitis biliar primaria (CBP) es una enfermedad hepática crónica de origen autoinmune, caracterizada
por inflamación y destrucción progresiva de las células epiteliales de los conductos biliares intralobulillares,
que causa de manera secundaria colestasis, fibrosis, cirrosis e insuficiencia hepática [1]. Cada año, al
menos 100.000 personas en todo el mundo son diagnosticadas con esta enfermedad [2]. La incidencia
global y la prevalencia de CBP es de 1,76 y 14,60 por cada 100.000 personas, respectivamente, variando
ampliamente entre las diferentes regiones y mostrando una tendencia creciente [3]. Tanto la incidencia como
la prevalencia han mostrado un incremento, especialmente en América del Norte, que puede deberse a un
mayor conocimiento sobre la enfermedad, una mejoría en la atención médica y en los métodos diagnósticos,
o debido a cambios en los factores ambientales [4].

Con un predominio del sexo femenino, la mayoría de los pacientes son diagnosticados entre los 30 y 65
años, aunque la enfermedad se ha informado en mujeres de tan solo 15 años, e incluso hasta los 93 años [5].
Esta es una enfermedad crónica con curso clínico variable, que progresa de forma lenta y sus manifestaciones
clínicas pueden permanecer sin cambios durante varios años [6]; las tasas de progresión presentan una gran
variabilidad entre los individuos, y hasta el 60% de los pacientes pueden ser asintomáticos al momento del
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diagnóstico [7]. En estudios de seguimiento a 10 años, el 50% de estos pacientes presentan algún síntoma
como ictericia y ascitis, ambas consideradas características de enfermedad hepática avanzada [5]. Otros
estudios muestran que entre el 36% y el 89% de los pacientes pueden volverse sintomáticos durante el periodo
de seguimiento, con una mediana de tiempo desde el diagnóstico hasta la aparición de los síntomas entre 2
y 4,2 años [8,9].

La supervivencia estimada puede llegar a ser hasta del 80% a los 15 o 20 años después del diagnóstico [6].
Este escenario ha mejorado debido al uso generalizado de ácido ursodesoxicólico (UDCA) como tratamiento
[10], el cual no solo mejora la respuesta bioquímica, sino que retrasa la progresión de la enfermedad, y
mejora el pronóstico y la supervivencia libre de trasplante en los pacientes tratados [11,12]. A pesar de que
el tratamiento temprano ha disminuido el requerimiento de trasplante hepático en la actualidad, este sigue
siendo importante en aquellos pacientes con enfermedad hepática avanzada [4]. Se ha descrito una excelente
supervivencia a corto y largo plazo después del trasplante de hígado por CBP, con tasas de supervivencia
de 95%, 90%, 81% y 53%, al año, a los 5, 10 y 20 años, respectivamente [13]. La mejoría de los síntomas
relacionados con la CBP se produce a tasas variables después del trasplante [14]. Algunos pacientes pueden
recurrir posterior al trasplante hasta en un 36% luego del seguimiento a 10 años, asociándose con un impacto
negativo en la supervivencia del injerto y del paciente, por lo anterior, algunos autores sugieren el uso de
UDCA como terapia coadyuvante para prevenir la recurrencia [13].

En Colombia aún no existen datos que describan las características de la enfermedad a nivel local, e incluso
puede considerarse una condición subdiagnosticada que afecta la calidad de vida de los pacientes, al no contar
con tratamientos oportunos dirigidos a la enfermedad.

Metodología

Se desarrolló un estudio observacional descriptivo de cohorte retrospectivo, en el cual se efectuó la revisión
y análisis de las historias clínicas de los pacientes mayores de 16 años con diagnóstico de CBP, atendidos en
la Unidad de Hepatología y Trasplante Hepático del Hospital Pablo Tobón Uribe, entre los años 2013 y
2021. Se tuvieron en cuenta los pacientes con confirmación diagnóstica, utilizando criterios serológicos y/o
histopatológicos en el contexto de un perfil colestásico sin causas secundarias.

Para la recolección de los datos bioquímicos, se definió como basal el dato más cercano al diagnóstico; se
identificó un segundo registro 12 meses en promedio, posterior al registro inicial, para determinar la respuesta
al tratamiento con UDCA. Se utilizaron los criterios de París II (fosfatasa alcalina 1,5 veces por encima del
límite superior normal, 225 U/L; bilirrubina mayor de 1 mg/dL y aspartato aminotransferasa mayor de 1,5
veces por encima del límite superior normal, 51 UI/L), y los criterios de Toronto (fosfatasa alcalina a los 24
meses de seguimiento, mayor de 1,67 veces por encima del límite superior), con el propósito de definir la
persistencia de colestasis como marcador de pobre respuesta.

El análisis estadístico se llevó a cabo mediante la realización de la prueba de Shapiro Wilks para determinar
la distribución de los datos. Se realizó un análisis univariado para la descripción de los datos, se calcularon para
las variables cuantitativas sus medidas de tendencia central y de dispersión, y para las variables cualitativas,
su distribución de frecuencia. Se efectuó un análisis bivariado entre variables bioquímicas basales y 12 meses
después, mediante la prueba t de Student para datos pareados o prueba de Wilcoxon para los datos con
distribución no normal. Para la comparación de las características basales y desenlaces, según la respuesta al
UDCA, fueron utilizadas las pruebas de chi cuadrado para las variables categóricas y t de Student para las
variables continuas. Se consideró estadísticamente significativo un valor de p<0,05. El análisis estadístico se
realizó en el programa STATA 16.0.
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Resultados

Se evaluaron un total de 239 pacientes, que presentaron un promedio de edad de 61,6 años, con una
desviación estándar (DE) de 12,31 años. El 97,07% eran del sexo femenino. Dentro de los antecedentes
personales, las enfermedades autoinmunes fueron las más frecuentes. Al menos el 66,95% de los pacientes
presentaban alguna enfermedad autoinmune concomitante, de los cuales el 36,88% presentaba dos o más
enfermedades autoinmunes simultáneamente. La hepatitis autoinmune (HAI) con el 31,60% fue la patología
más frecuente, seguida del hipotiroidismo y síndrome de Sjögren con un 25,11% y 22,51%, respectivamente.
Otros antecedentes como la osteoporosis (22,27%) y dislipidemia (25,52%) también fueron identificados
(tabla 1).

Con relación a las manifestaciones clínicas, el prurito fue el principal síntoma, se identificó en el 61,92%
de los pacientes, seguido de otros síntomas como la astenia en el 51,88% y la ictericia en el 26,36%. Solo el
19,25% de los pacientes eran asintomáticos. Las várices esofágicas con un 29,29%, fue el signo de hipertensión
portal más frecuente (figura 1).

En latabla 2 se describen los hallazgos bioquímicos con respecto al primer registro encontrado en la
historia clínica, y a los 12 meses del registro inicial, documentando diferencias estadísticamente significativas
(p<0,05) para los valores de fosfatasa alcalina (promedio al inicio de 421,19±24,06 U/L y a los 12 meses de
270,19±18,43 U/L), gamma-glutamil transferasa (promedio al inicio de 497,24±42,96 U/L y a los 12 meses
de 288,61±29,22 U/L), aspartato aminotransferasa (mediana al inicio de 51 U/L y un RIC de 32 a 82 U/L,
y a los 12 meses de 38 U/L y un RIC de 24 a 55 U/L) y colesterol total (promedio al inicio de 244,65±12,23
mg/dL y a los 12 meses de 206,64±10,05 mg/dL). Los niveles de vitamina D solo fueron reportados en 19
pacientes (7,95%), con una mediana de 28 ng/mL y un RIC de 22 ng/mL a 41,5 ng/mL. Con respecto a
los exámenes inmunológicos, todos los pacientes contaban con estudios de anticuerpos antimitocondriales
(AMA) y anticuerpos antinucleares (ANA), siendo positivos en un 76,89% y 69,15%, respectivamente.

Solo en 72 (30,64%) pacientes se realizó colangiorresonancia (colangio-RMN), de los cuales el 58,33%
presentaba un resultado anormal. La tabla 3 describe los principales hallazgos de la colangio-RMN, siendo el
más frecuente con un 66,67%, la cirrosis hepática o los cambios compatibles con hepatopatía crónica, seguido
del hepatocarcinoma con un 9,52% y las lesiones focales hepáticas benignas con un 7,14%.

El 64,04% de los pacientes con CBP tenían biopsia hepática. Los hallazgos más frecuentes fueron la
colangitis no supurativa clásica con ductopenia en un 43,79%, seguida por hepatitis de interfase en un
32,03%. En cuanto al grado de fibrosis hepática, el 15,91% de los casos se encontraba en estadio F1, el 40,91%
en estadio F2, el 18,18% en estadio F3 y el 25% en estadio F4 (tabla 4).

La cirrosis estuvo presente en un 36,34% de los pacientes al momento del diagnóstico (tabla 5). Solo 22
pacientes contaban con hallazgos de cirrosis hepática o cambios de hepatopatía crónica en la colangio-RMN,
y 14 presentaban fibrosis tipo 3 o 4 en los hallazgos histopatológicos, el restante fue por hallazgos clínicos.

La mediana de tiempo de tratamiento fue de 60 meses con un RIC de 24 a 103 meses. En la tabla 6
se describen los tratamientos más frecuentemente utilizados. El 100% de los pacientes se encontraban en
tratamiento con UDCA, de los cuales un 53,02% utilizó este como único tratamiento; por otra parte, el
16,38% de los pacientes usó UDCA en combinación con inmunomoduladores y/o corticoide. Evaluamos la
respuesta al tratamiento con UDCA; el 83,64% presentaron adecuada respuesta según los criterios de París
II, mientras que por los criterios de Toronto, el 68,21% fueron respondedores al tratamiento.

En cuanto a la utilización de fibratos como terapia de segunda o tercera línea, solo 3 (1,32%) pacientes
recibían esta medicación. En un 3,26% de los casos se reportaron efectos adversos, dentro de los más
frecuentes se encontraron los gastrointestinales, con un 71,43%.

Con respecto a los desenlaces, la mortalidad por enfermedad hepática fue del 3,40%. Por otra parte, el
9,21% de los pacientes requirió trasplante hepático, de los cuales el 4,6% presentaba hepatocarcinoma.
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En el análisis bivariado que evalúa los pacientes con CBP según respuesta al tratamiento con UDCA (según
criterios de París II), se encontraron diferencias significativas en la edad, siendo menor en los pacientes sin
respuesta adecuada al UDCA. De igual forma, la no respuesta al UDCA se asoció de manera significativa con
una mayor mortalidad (p=0,003) y presencia de hepatocarcinoma (p=0,042) (tabla 7).

TABLA 1.
Antecedentes personales de los 239 pacientes con colangitis biliar primaria.

FIGURA 1.
Manifestaciones clínicas en los 239 pacientes con colangitis biliar primaria.
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TABLA 2.
Características bioquímicas de los pacientes con colangitis biliar primaria.

AST: aspartato aminotransferasa; DE: desviación estándar; RIC: rango intercuartílico; DM: diferencia de medias.

TABLA 3.
Hallazgos en la colangiorresonancia en 72 pacientes con colangitis biliar primaria.
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TABLA 4.
Hallazgos en la biopsia hepática en 152 pacientes con colangitis biliar primaria.

CBP:colangitis biliar primaria.

TABLA 5.
Clasificación Child-Pugh basal y a los 12 meses en pacientes con colangitis biliar primaria y cirrosis.
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TABLA 6.
Tratamientos utilizados en los 206 pacientes con colangitis biliar primaria.

UDCA: ácido ursodesoxicólico; RIC: rango intercuartílico.

TABLA 7.
Comparación de los pacientes con CBP según su respuesta al

tratamiento con UDCA, de acuerdo con los criterios de París II.

CBP: colangitis biliar primaria; UDCA: ácido ursodesoxicólico; DE: desviación
estándar; RIC: rango intercuartílico; DM: diferencia de medias; OR: Odds Ratio.
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Discusión

La CBP es una enfermedad colestásica crónica, que produce destrucción de los conductos biliares
intrahepáticos y fibrosis progresiva, con un componente autoinmune fuerte y presentación heterogénea [15].
Su prevalencia a nivel mundial es baja [16], y se han documentado cambios en la edad al momento del
diagnóstico y variaciones geográficas grandes [17], tal como lo describen en una cohorte italiana Marzioni
y colaboradores [18], donde reportan prevalencias altas (27,6x100.000) y edades de presentación más
temprana. En nuestro medio la edad media de presentación sigue siendo de 61,6±12,31, la usualmente
descrita para esta entidad.

El diagnóstico de CBP requiere criterios bioquímicos, serológicos y/o histopatológicos [19], con
anticuerpos altamente específicos [2]. Los AMA en nuestra cohorte fueron positivos en el 76,89%. Algunas
cohortes japonesas como la descrita por Sakauchi y colaboradores documentan positividad de AMA en un
86% [20], mientras que en la literatura universal se describe un porcentaje cercano al 95% [15]. La técnica de
medición de AMA (inmunofluorescencia indirecta o ELISA) y las limitaciones propias de la prueba usada
en este periodo histórico, son difíciles de precisar por el carácter retrospectivo de este estudio, lo cual podría
explicar las diferencias observadas.

En nuestro estudio, la confirmación histológica de la CBP en el porcentaje restante de pacientes con AMA
negativos [2] y colestasis, hace pensar que se presenta cerca de un 24% de pacientes con CBP seronegativa, que
engloba un subconjunto de entidades, dentro de las cuales tenemos sobreposición con hepatitis autoinmune,
colangiopatía inmune y colangitis esclerosante primaria de canalículo pequeño. Todas ellas entidades clínicas
diferentes con fenotipos de presentación aún no establecidos, que generalmente pueden estar presentes en
el 8% al 10% de las CBP [15].

Otros hallazgos son los signos de hipertensión portal en el 29,29% de la cohorte, superior a lo esperado
a nivel mundial, que oscila cerca al 19% [20], lo cual hace pensar en diagnósticos tardíos. En Italia la
comorbilidad más frecuente es la osteoporosis, seguida del hipotiroidismo y la diabetes [18]. Para nuestro
medio, la sobreposición con hepatitis autoinmune es la comorbilidad más frecuente, con el 31,60%, seguida
del hipotiroidismo con 25,11%, síndrome de Sjögren con 22,51% y la esclerosis sistémica con 9,52%.

Describimos la presencia de imágenes tipo colangiorresonancia [21] en cerca del 30,64% de la cohorte,
con pocos hallazgos en la vía biliar, y la documentación de hepatopatía crónica como hallazgo imagenológico
más relevante (hepatopatía crónica 66,67%, hepatocarcinoma 9,52%, y lesiones benignas en el 7,14% de los
resultados anormales). Esto es lo esperado con respecto a lo descrito por Ilkay y colaboradores en una serie
turca y en algunas series europeas cuyos hallazgos están en relación con hipertensión portal y cirrosis [22].

La documentación de fibrosis avanzada F3 y F4 representa el 43,18% de los reportes de fibrosis al momento
del diagnóstico. Siendo la ductopenia y los hallazgos clásicos de CBP (granulomas inflamatorios y afectación
canalícular) los más frecuentes, seguidos de la hepatitis de interfase; lo cual no es común en las descripciones
habituales [23-26].

La dislipidemia es un factor inherente a la fisiopatología de la presentación de la CBP [27,28], acentuada
por la comorbilidad propia del grupo etario de afectación preferente (mujeres de edad media, NASH),
aunque esto es controversial [29]. Sin embargo, en esta cohorte se describe un impacto basal de las medidas
terapéuticas en los niveles de colesterol total, lo cual es el resultado de medidas directas, como son las estatinas
y/o las terapias específicas para disminuir colestasis.

Las complicaciones crónicas de la colestasis, como las alteraciones del metabolismo fosfocálcico, aumentan
la morbilidad y deterioran la calidad de vida [27]. En los últimos años se ha disminuido la esteatorrea y el
déficit de vitaminas liposolubles, aunque se describe aún déficit de vitamina A, K, E y D [27]; lo cual debe
sospecharse particularmente en pacientes con enfermedad hepática avanzada e ictericia. La osteodistrofia de
origen hepático se ha descrito con una prevalencia del 30% al 40% en la mayoría de las series [30], junto a
una tasa de pérdida ósea dos veces mayor que la de las mujeres sanas, y una media de pérdida ósea del 2%
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por año. Esto, no solo por la disminución de la disponibilidad de vitamina D, sino por mecanismos hasta el
momento poco claros que predisponen a mayor incidencia de osteoporosis. En nuestra cohorte, la suplencia
de vitamina D se hizo tan solo en el 7,95%, y se realizó diagnóstico de osteoporosis por densitometría ósea
en el 22,27% de los pacientes.

La colestasis bioquímica es la principal diana terapéutica [31]. Aunque inicialmente existía poca evidencia
que respaldara la modificación de desenlaces fuertes con el solo control de desenlaces subrogados [32], con
el tiempo se ha documentado su valor y la necesidad de lograr niveles de fosfatasa alcalina y bilirrubina
total como referentes que impactan el requerimiento de trasplante hepático, muerte por causa hepática y
progresión a fibrosis avanzada [10,33,34].

Hemos descrito en total un 36,34% (n=87) de pacientes cirróticos por CBP. La evaluación de su respuesta
al UDCA nos ayuda a definir con confianza metas terapéuticas en dicha población [35-38], junto con los
requerimientos porcentuales de terapias de segunda y tercera línea terapéutica, y el impacto en desenlaces
fuertes como lo es la progresión de fibrosis, el trasplante hepático y la muerte por causa hepática.

En las cohortes de inicio de siglo se documentó que el sexo masculino y la edad más joven eran factores
de pobre respuesta a UDCA [39], y esto se ve reflejado en nuestros resultados. Existen múltiples métodos
para definir la respuesta, usando variables binarias cualitativas y continuas. Al determinar en esta cohorte
retrospectiva la respuesta por los criterios de París II al UDCA [40], podemos definir la tasa de refractariedad
a la terapia de primera línea, que es cercana al 16,36%, la cual es incluso más baja a la esperada a nivel mundial
[41]. Se realizó la documentación de la fosfatasa alcalina a los 24 meses de seguimiento en 169 pacientes
[40], con lo cual se logró demostrar refractariedad a UDCA del 31,79%, también dentro de lo esperado en
comparación con múltiples cohortes de seguimiento [42]. La sensibilidad de los criterios de París II para
definir refractariedad, condiciona una mayor captación de pacientes con persistencia de colestasis, que lo
esperado por los criterios de Toronto. Al documentar la situación contraria, hace pensar que la adherencia
impacta en estos valores, y que es un factor confusor importante. La utilización de esquemas de segunda y
tercera línea como el ácido obeticólico [43] y el bezafibrato [44,45] son inexistentes en nuestro medio, y tan
solo se usa el fenofibrato en el 1,32% de los pacientes como terapia adicional [7,46].

En la población cirrótica, la media de fosfatasa alcalina a los 24 meses fue más alta, lo cual acarrea mayor
diagnóstico de refractariedad a la terapia (161,5 U/L versus 214 U/L), entendido que la simple disfunción
hepatocelular de la fibrosis avanzada puede falsear el valor de la respuesta bioquímica, y puede explicar estos
hallazgos [35]. Los criterios de Toronto [40,47] han sido validados como parte de las estrategias pronósticas
en CBP, específicamente en cirróticos; el conocer el valor en nuestra población nos permite conocer el
comportamiento en vida real de las estrategias terapéuticas usadas en esta entidad [35,48], estableciendo
conductas adicionales de seguimiento que impacten en la presentación de desenlaces. El desarrollo de scores
predictivos de respuesta al UDCA [49] y la medicina de precisión [15], son estrategias que modifican la
atención de esta población a corto plazo, por lo que conoceremos más información de scores dinámicos en
los próximos años.

El fenofibrato ha sido utilizado en nuestro medio como terapia de segunda línea y en el contexto de
prurito colestásico [50,51]. Actualmente existe evidencia de eficacia y seguridad, con lo cual surge como
parte del arsenal terapéutico a tener en cuenta en los pacientes refractarios a UDCA. Por otro lado, el uso
de budesonida [52] o el uso de terapia triple (inmunomoduladora y esteroide) [53] como parte de la alta
prevalencia de HAI y colangitis autoinmune en nuestro medio, también se ha descrito.

Con respecto al hepatocarcinoma, se presentó en el 4,6% de los pacientes al momento del trasplante
hepático; valores esperados en el contexto de fibrosis avanzada [54]. El colangiocarcinoma fue parte del
espectro de malignidad asociado a CBP [55,56], sin embargo, existe fuerte evidencia del factor protector
de la autoinmunidad para la prevención de este [57]. En nuestra cohorte no existió ningún caso de
colangiocarcinoma.
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El requerimiento de trasplante hepático ha presentado fluctuaciones en las últimas décadas, aunque las
tasas absolutas del mismo por CBP se mantienen [15]. Es discretamente más elevado en pacientes refractarios,
y la posibilidad de progresión en estadios de fibrosis es plausible [58,59]. En nuestra cohorte el trasplante
hepático representó el 9,21% de los casos.

La posibilidad de mantener buena calidad de vida y un control sintomático eficaz en el contexto de CBP
con respuesta a UDCA [37], ha hecho que las cohortes de seguimiento sean largas y que los desenlaces fuertes
sean escasos. Sabemos la limitación de terapias modificadoras específicas en cuanto a progresión y/o control
del mecanismo fisiopatológico de presentación [7,48], sin embargo, el conocer el comportamiento de esta
entidad en nuestra población, hará adoptar diferentes estrategias para garantizar el mejor seguimiento, las
metas terapéuticas, el control de comorbilidades [34], y evitar la inercia médica.

Fortalezas y limitaciones

El estudio tiene varias limitaciones, como lo es el diseño retrospectivo, monocéntrico, y un seguimiento
relativamente corto en relación con lo esperado de supervivencia en el contexto de esta entidad. Sin embargo,
es un acercamiento al mundo real de la CBP; con todo y lo que implica la falta de datos y los problemas
metodológicos que este tipo de estudios acarrean.

Es necesario redireccionar esfuerzos para verificar comportamientos clínicos, bioquímicos, y definir
metas terapéuticas claras a la luz de hallazgos recientes. Toda esta información puede ser parte de una
retroalimentación en cuanto a la atención de la población con CBP y todo su espectro clínico, ratificando
la importancia de valores bioquímicos en el cumplimiento de metas terapéuticas, junto a la necesidad de
identificar pacientes de mayor riesgo.

Al ser una entidad con baja incidencia de desenlaces fuertes, los desenlaces subrogados como la bioquímica,
son un sustituto razonable. Son pocos los datos sólidos en el mundo real, por lo cual, es importante este tipo
de estudios descriptivos.

Conclusiones

El diagnóstico de CBP (bioquímico, serológico y/o histopatológico), su presentación clínica y respuesta
bioquímica a la terapéutica, son importantes para establecer pautas de seguimiento y grupos de riesgo.

Existe un alto requerimiento de biopsia hepática, con alta concurrencia de síndromes de sobreposición con
hepatitis y colangitis autoinmunes. Esto hace considerar la susceptibilidad étnica a este tipo de entidades.

La presencia de cirrosis al momento del diagnóstico sigue siendo alta, lo cual hace pensar en estrategias
de identificación temprana, y en mejorar la difusión del conocimiento con respecto a esta en el personal
asistencial, con lo cual se impactará tempranamente en el curso clínico de la enfermedad.

Las complicaciones de la colestasis crónica, como los déficits vitamínicos, dislipidemia y osteoporosis, son
rara vez descritos; se debe mejorar su identificación.

La refractariedad de la terapia farmacológica de primera línea es incluso inferior a la esperada.
Adicionalmente, ratificamos la misma como posible factor de riesgo para progresión de fibrosis, muerte por
causa hepática y desarrollo de hepatocarcinoma.
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