Cirrosis Biliar Primaria Primer Caso

Informado en la Literatura Hondurena

La Cirrosis Biliar Primaria es una
enfermedad inmunoldgica bastante
rara de etiologia desconocida (I) de
curso progresivo y pronostico fatal,
que impone un diagndstico diferen-
cial bastante dificil con una obstruc-
cion de las vias  biliares
extrahepaticas, entidad esencialmente
quirargica.

El proposito del presente trabajo
es informar el primer caso documen-
tado de la literatura de nuestro pais y
asimismo hacer una revision de la li-
teratura mundial reciente en ésta en-
fermedad.

PRESENTACION DEL CASO;
R.B.N. sexo femenino de 37 afios de
edad, profesora, casada, madre de dos
hijos, consulta a "Clinicas Viera" por
ictericia de aproximadamente dos
semanas de evolucion la cual ha
cursado sin fiebre ni decaimiento
general. La paciente aqueja discreto
prurito nocturno. No hay dispepsia a
las grasas ni complicaciones de tipo
obstétrico, su ultima regla fue tres
semanas antes de la consulta y ocho
aflos antes refiere otro episodio de
ictericia indolora de dos semanas de
duracion que fue catalogada como
Hepatitis Viral y tratada
convencio-nalmente. El  examen
descubre una paciente bien nutrida con
franco tinte ictérico y sin estigmas de
enfermedad hepatica; el higado se
encontro
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agrandado, doloroso con una macicez
total de unos catorce centimetros en
la linea axilar anterior; no se detecto
ascitis ni esplenomegalia.

LABORATORIO

Recuento de Globulos Rojos:
3.740.000 mm3, Hemoglobina: 11.4
g/de.

Globulos Blancos: 5:450/mm3,
Po-limorfonucleares 47%,
Lin-focitos: 50%, eosinofilos 3%;
Tiempo de Protrombina 15.5", T.P.T.;
62", plaquetas 90.000/mm?3
Bilirrubina total: 6.8 mg %, Bilirira
Directa 4.0 mg %; SGOT: 1.5 u
(Normal de 2 a 19 Unds.) (SGPT:
4 u (normal de 3 a 17), fosfatasa
alcalina 6.5 u, acido urico 4.9 mg/de
Lipidos Totales 700 mg/de
trigligéridos 80 mg/de examen de
orina: Abundantes pigmentos biliares,
de 5 a 7 leucocitos por campo
Urocultivo: demostré un crecimiento
de 90.000 bacterias/mil, de E. coli.

CURSOHOSPITALARIO

Teniendo en cuenta el diagnostico
de ictericia obstructiva la paciente
fue intervenida en su segundo dia
hospitalario; se encontré un higado
agrandado con nodulaciones finas y
de coloracion amarillo palido, se
efectud biopsia hepatica
transopera-toria; la vesicula Dbiliar
tenia aspecto normal sin encontrarse
calculos en su
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interior o en las vias biliares
extrahe-paticas por lo que se
procedio a efectuar una
colecistocolangiografia

transoperatoria (Fig. 1) la cual confir-
mo la ausencia de calculos u otra causa
de obstruccion biliar. La paciente
evoluciond en forma satisfactoria en
su periodo postoperatorio el cual se
vio complicado por la presencia de
drenaje de moderada cantidad de li-
quido ascitico a través del orificio él
dreno intraperitoneal, el cual mejord
ostensiblemente con el uso de
espiro-noiactona. Determinacion de
anticuerpos antimitocondriales en
sustrato renal fue positivo. (Fig. No.

Esofagoscopia con Olympus GIF
demostro discreta variacosidades en
el tercio distal diel esofago. (Fig.
No. 3).

La paciente fue dada de alta con
una bilirubinemia total de 3.2 mg/dl.

DESCRIPCION HISTOLOGICA

Se observa nodularidad  del
parén-quima hepatico debido la
proliferacion de anchas bandas
cicatriciales en las triadas portales, las
cuales se comunican entre si rodeando
lobulillos hepaticos. Dentro de estas
bandas existe proliferacion de
conductos y conductillos biliares e
intenso  1nfiltrado _  leucocitario,
especialmente con linfocitos y células
plasmaticas. Ocasionalmente se ven

colecciones  pseu-dofoliculares  de
linfocitos. Existen también
polimorfonucleares  neutrofi-los vy

eosinofilos lo mismo que ma-crofagos.

Existe colestasis pero sin forma-
cion de "lagos biliares". No se ob-
serva reaccion granulomatosa. (Fig.
No.4-5y6).

Ultima evaluaciéon en consultorio,
seis meses después de la intervencion,
demostré6 una paciente en muy buen
estado general, sin prurito ni ascitis
demostrables, la cicatriz operatoria
lucié normal y sigue tratamiento con
tiazidas, espironolactona y dieta po-
bre en sal y grasas, su ultima biliru-

binemia fue de 2.9 mg /di. con valores
normales de transaminasas. Un
uro-cultivo fue negativo después de
tratamiento con ampicilina.

DISCUSION

Si bien la Cirrosis Biliar Primaria
fue mencionada por varios autores
desde Hanot en 1875, la descripcion
clasica en la literatura moderna fue
hecha por (2) Ahrens en 1950, guien
reportd varios casos y establecio los
conceptos basicos actuales de la en
fermedad. ;

b

La historia tipica de la_enfermedad
cursa con prurito progresivo, sintoma
practicamente ausente en el presenté
caso, asimismo la hipercolesterolemia
e hipertriglioeridemia esperada no se
encontraron en varias determinacio-
nes sin embargo la laparatomia diag-
nostica (3) si parece ser como lo fue
en este caso forma usual de efectuar
e] diagnostico demostrando una per-
meabilidad absoluta de las vias biliares
extrahepatica (4), posteriormente la
positividad da los AAM (anticuerpos
antimitocondriales) respalda el
diagnostico definitivo de la enfer-
medad

Posiblemente .el mas reciente avan-
ce en el entendimiento de la enferme-
dad lo constituye la comprobacion de
que se trata esencialmente de un pro-
ceso auto inmune. (I).

Una gran cantidad de hallazgos
se-rologicos han sido descritos en
pacientes con Cirrosis Biliar Primaria;
anticuerpos anti-muasculo liso 'y
antinucleares han sido detectados
aunque en menor proporcion que en
pacientes adoleciendo de hepatitis
cronica activa, asimismo se han

observado  elevacion de
1nmuno%lobuhnas circulantes,
principalmente IgM.

Utilizando inmunofluorecencia in-
directa en secciones de rifidon, estdma-
o y tiroides, se ha podido detectar
a presencia de anticuerpos antimito-
condriales, los cuales estan presentes
aproximadamente en un 90% de pa-
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cientos con Cirrosis Biliar Prima-
ria (7).

Este anticuerpo es observado en un
12 a 25% en Cirrosis Criptogénica y
hepatitis cronica activa y es extre-
madamente raro en obstruccion
ex-trahepatica, otros tipos de Cirrosis
e Ictericia por drogas por lo que es de
gran valor, en el diagnostico de la
enfermedad y no son afectadas por la
terapia inmunosupresiva (Fisher &
Schmid 1967):

BERG et al (5) encontraron que
el antigeno en contra del cual el an-
ticuerpo reacciona es una
lipoprotei-na  localizada en la
membrana mito-condrial interna cuya
estructura es similar a la cubierta
externa de algunos virus y bacterias, lo
que creo la probabilidad de que el
anticuerpo puede ser generado por
estos agentes. Asimismo se ha
encontrado que en pacientes con
Cirrosis Biliar Primaria hay depresion
de la hipersensibi-lidad retardada
demostrado por sensibilidad en piel y
transformacion de linfocitos
igualmente transformacion de
linfocitos en respuesta a tejido he-
patico autologo ha sido descrito, im-
plicando una respuesta inmun, mediada
por celular hacia antigenos propios.

El mecanismo patogénico propuesto
en la actualidad es el 51gulente Un
virus, un agente exdgeno o
metaboli-to endogeno produce
esencialmente una lesion a nivel de
los pequetios canaliculos hepaticos del
espacio, lo que a su vez desarrolla un
mecanismo inflamatorio de defensa
con células plasmaticas, linfocitos vy
macrofagos. Se produce finalmente
una respuesta inmune celular que
desgraciadamente  destruye = mas
dictulos biliares, perennizando el
proceso a lo cual se agrega la
actividad cn*ro‘uca de cicatrizacion que
obstruye atin mas el drenaje biliar.

La disponibilidad de biopsias
aspira-ratonas seriadas y la Fosmwdad
AAM han hecho posible en los iltimos
anos estudios secuenciales de la
Cirrosis Biliar Primaria (10) y en base
a estos

estudios es posible dividir desde el
punto de vista patologico esta enfer-
medad en 4 ctapas diferentes qué
son:

a) Etapa inicial también llamada co-
langitis destructiva no supurativa
(12) en la cual el elemento principal
es agrandamiento de los espacios por
tales con la presencia de linfocitos y
células plasmaticas y muy ocasional
mente granulomas similares a los de
la sarcoidosis hepatica. (12).

b) La segunda etapa es llamada de
la proliferacion de los conductillos bi
liares ya que este es el fendmeno que
predomina en la biopsia.

¢) La bercera etapa es llamada ci-
catrizial y en ella es notoria la des
truccion de los nuevos conductillos y
presencia de areas de tejidos colage
no remedando una disposicion este
lar asimismo se ven infartos biliares;
finalmente ha medida que la enferme
dad progresa se llega a la etapa final
o etapa de Cirrosis con la formacion
septal amplia que se inicia del espa
cio portal y cuya diferenciacion de
un proceso cirrotico secundario es to
davia un tema controvercial, a este
punto todos o casi todos los estigma;;
de la Cirrosis son encontrados en el
examen clinico y es en la etapa en
que se encuentra el caso presentado.

Como todas las enfermedades con
base inmunologica el tratamiento en
los tultimos anos ha consistido en
este-roides solos o asociados con
imuno-supresores especificamente la
Azo-tioprina (12) sin_que hasta la
actualidad se haya podido mejorar el
prondstico fatal al término de cinco
a diez afnos.

Ademas del tratamiento convencio-
nal de la Cirrosis es posible ofrecerle
al paciente un alivio temporal al mo-
lesto sintoma del prurito con el uso
de la Coliestinamina, la cual no ha
sido empleada en nuestra paciente
pues curiosamente el prurito no ha
sido un problema clinico de impor-
tancia.
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