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INTRODUCCION

La colangitis esclerosante primaria (CEP) es una enfermedad he-
patica colestasica crénica y progresiva de etiologia desconocida
caracterizada por inflamacién, fibrosis y estenosis de pequefios,
medianos y grandes ductos intra y extrahepdticos del arbol biliar.
La progresiva destruccion de los ductos biliares desarrolla cirro-
sis hepatica, hipertensién portal e insuficiencia hepatica. La CEP
esta asociada a multiples complicaciones, tales como: estenosis
dominante, colelitiasis y colangitis, colangiocarcinoma y cancer
de colon en pacientes con colitis ulcerative concomitante.! Fue
descrita por primera vez por Delbet en 1924. La CEP es la més
comin de todos los tipos de colangitis esclerosante y se refiere
a una alteracién idiopatica que puede ocurrir de manera inde-
pendiente o en asociacién con otras enfermedades o sindromes,
mds comunmente enfermedad inflamatoria intestinal, en un 70%,
especialmente a colitis ulcerativa crénica inespecifica. El término
de secundaria se refiere especificamente a colangitis esclerosante
que resulta de una alteracién o lesién conocida.? (Tabla 1) Tam-
bién se describe la CEP de pequefios ductos y la CEP de ductos
dominantes o de grandes ductos (al referirse a los hepaticos de-
recho e izquierdo, hepético comin y colédoco).

EPIDEMIOLOGIA

La CEP puede ser diagnésticada a cualquier edad pero usual-
mente se presenta en personas jovenes alrededor de los 40 afios.
Es dos veces mas comun en hombres que en mujeres.>* La preva-
lencia de CEP es muy variable segin los paises. Es extremada-
mente prevalente en los paises escandinavos, donde representa
la primera causa de trasplante hepético. La enfermedad es mu-
cho menos prevalente en los paises del sur de Europa, como
Espafia o ltalia, o en ofras dreas geogréficas como la India y
Japon. En los Estados Unidos se ha observado una incidencia
y una prevalencia de 9 y 209 casos por millén de habitantes,
respectivamente.’

Tabla 1 Clasificacién de colangitis esclerosante

Primaria
Sin enfermedad o sindrome asociado
Asociado a enfermedad inflamatoria intestinal
Colitis ulcerativa crénica inespecifica
Enfermedad de Crohn
* Asociada a fibrosis sistémica idiopatica
Fibrosis retroperitoneal y mesenteritis retractil (enfer
medad de Weber- Christian)
Tiroiditis de Reidel Fibrosis mediastinal Pseudotumor
de la érbita
Pseudotumor inflamatorio
Enfermedad de Peyronie
* Asociado a enfermedad autoinmune idiopdtica o colagena
vascular
LES
Esclerosis sistémica
DM tipo 1
Sindrome de Sidgren
Esprue celiaco
Anemia hemolitica autoimmune
Nefropatia membranosa
Glomerulonefritis rapidamente progresiva
Artritis reumatoide
Sialadenitis esclerosante crénica
Secundario a trasplante
Rechazo en trasplante hepatico
Rechazo injerto vs huésped en trasplante de médula
dsea
Tipo infiltrativo
Histiocitosis X
Sarcoidosis
Mastocitosis sistémica
Sindrome hipereosinofilico
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Tipo inmunodeficiencia
Inmunodeficiencia congénita
Inmunodeficiencia combinada
Disgammaglobulinemia
Agammaglobulinemia ligada al X
Inmunodeficiencia adquirida
Deficiencia selectiva de IgA
SIDA

Linfadenopatia angioinmunobléstica

Secundaria

Colangitis obstructiva

Coledocolitiasis

Estenosis quirdrgica

Pardasitos biliares

Colangitis piogénica recurrente

Infeccién por hongos

Fibrosis quistica

Pancreatitis

Alteraciones congénitas

Enfermedad de Caroli
Quiste en colédoco

Toxicas

Formaldehido intraductal o solucién hiperténica

Floxuridina intra-arterial
Isquémica

Trauma vascular

Vasculitis téxica
Oclusién arterial hepatica del aloinjerto
Hemoglobinuria paroxistica nocturna
Neoplasica

Colangiocarcinoma

Carcinoma hepatocelular

Cancer metastdsico

Linfoma

ETIOPATOGENIA

La causa de la enfermedad es desconocida. Sin embargo se han
detectado diferentes factores genéticos y adquiridos, téxicos o
infecciosos, que podrian desempefiar un papel patogénico. La
hipétesis de un agente téxico o infeccioso se ha basado en la fre-
cuente asociacién de la enfermedad con una colitis ulcerosa y en
la aparicién de cuadros de colangitis en paciente con infeccién
crénica de la via biliar por citomegalovirus. También se ha sugeri-
do que algunos retrovirus podrian estar implicados en el inicio de
la enfermedad y se ha especulado que la lesion biliar podria ser
debida al paso de acidos biliares téxicos o lapresencia de bacte-
rias de origen intestinal. En este sentido, se ha descrito casos de
bacteriemia portal en pacientes con colitis ulcerosa a los que se
le ha realizado una colectomia y se han obtenido cultivos bac
terianos positivos en explantes hepdticos. Vierling ha propuesto
que la enfermedad se iniciaria por una r)espuesta inmunogénica
a productos de pared bacteriana que daria lugar a la produccién
de factor de necrosis tumoral alfa (TN-a). El aumento peribiliar de
esta citocina atraeria neutronfilos, monocitos, macréfagos vy linfo-
citos e iniciaria el proceso inflamatorio. Como consecuencia, se

produciria una fibrosis concéntica que daria lugar a una atrofia
del endotelio biliar secundario a la isquemia. La pérdida paula-
tina de los conductos biliares produciria colestasis progresiva,
fibrosis y cirrhosis biliar.

Diversos estudios sugieren que en la patogenia de la enferme-
dad intervienen factores genéticos e inmunolégicos. Se ha de-
mostrado una asociacién con distintos antigenos de histocompa-
tibilidad. Ademas de los antigenos HLA (HLA clase | B8, DR3, B8
DR3 y HLA clase Il alelos DBR1*0301, DRB1*1301, Cw*0701)
hay estrecha asociacién con el alelo del TNF-a, en el sentido
de que una sustitucién de un aminodcido en la posicion 308
del promotor del TNF-a confiere susceptibilidad a presenter la
enfermedad en los pacientes portadores del alelo DBR1*0301.5
Sin embargo la CEP no se puede considerar una enfermedad
autoimune clésica ya que: predomina en hombres (2:1) y no hay
una respuesta satisfactoria a los inmunosupresores y no se hereda
como cardcter genético puro.®

MANIFESTACIONES CLINICAS Y LABORATORIO

Las manifestaciones clinicas son muy variables. Algunos pacientes
son asintomaticos y son evaluados por un aumento de la fosfatasa
alcaling, habitualmente en el contexto de una enfermedad infla-
matoria intestinal (formas asintomdticas). Otros pacientes tienen
sintomas inespecificos e intermitentes més o menos notorios de
hepatopatia crénica. En estos casos puede haber signos de coles-
tasis, como prurito y astenia y muy raramente ictericia como pri-
mera manifestacién. En ocasiones la enfermedad se diagnostica
cuando ya hay una hipertensién portal, con ascitis o hemorragia
digestiva por varices esofagicas. Los hallazgos de laboratorio re-
velan un aumento de la fosfatasa alcalina, en general con valores
que superan 3 veces a los normales. Una elevacién de la fosfata-
sa alcalina en un paciente con enfermedad inflamatoria infestinal
puede sugerir el diagnéstico de colangitis esclerosante, pero no
es un requisito indispensable, ya que un 8.5% de los pacientes la
fosfatasa alcalina es normal en el momento del diagnéstico de la
enfermedad hepdtica. También se observa un aumento moderado
de las transaminasas. En el 60% de los casos, la bilirrubinemia es
normal en el momento del diagnéstico, asi como la albuminemia
y la tasa de protrombina. Puede observarse un aumento de las
inmunoglobulinas en el 61% de los casos, preferen- temente de la
IgG. La IgM esté aumentada en menos ocasiones (20-45%). Los
anticuerpos antimitocondriales son negativos y, desde el punto
de vista inmunolégico, el dato més caracteristico es la deteccién
de anticuerpos frente a los neutréfilos (PANCA) que se observa
en el 26-85% de los casos. Estos anticuerpos que se hallan en
la CEP son distintos de los anticuerpos antineutréfilos que se de-
tectan en los pacientes con granulomatosis de Wegener y ofras
vasculitis. En la CEP, asi como en la colitis ulcerosa, los ANCA se
localizan en la periferia del nicleo de los neutréfilos y por ello se
ha sugerido que deberian denominarse anticuerpos antinuclea-
res de los neutréfilos. El antigeno frente al que se dirigen mide
aproximadamente 50 kDa y podria corresponder a una proteina
de la envoltura nuclear. El papel de los ANCA en la patogenia
de la enfermedad es incierto.

Hay una forma exclusivamente intrahepética de la enferme-
dad que representa cerca del 5% de los casos y que se define
como colangitis esclerosante de pequefios conductos. En estos
pacientes sélo hay cambios histolégicos de la enfermedad y la
colangiografia no muestra las lesiones tipicas en las vias biliares
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intrahepdticas y extrahepdticas. Las manifestaciones clinicas son
similares a las de la enfermedad clésica y con el transcurso de los
afos se puede desarrollar una colangitis de grandes vias. Se ha
sugerido que esta forma representaria una enfermedad con per-
sonalidad propia, distinta de la colangitis esclerosante clasica.
De hecho, la forma de pequefios conductos tiene un curso mas
benigno, los pacientes raras veces desarrollan un colangiocar-
cinoma y Unicamente una minima proporcién progresa a colan-
gitis de grandes conductos. Asimismo, se ha sefialado que esta
forma de enfermedad tendria una probabilidad de supervivencia
comparable a la de la poblacién general y mejor que la de la
forma clésica. Este curso, sin embargo, no es constante y algunos
pacientes con CEP de pequefios conductos puede progresar a
la forma clésica y requerir, por tanto, un trasplante hepatico. En
los nifios y adolescentes, la enfermedad suele presentarse con
sinfomatologia inespecifica como astenia, anorexia y pérdida de
peso. El prurito y la ictericia son menos frecuentes que en los
adultos. Los rasgos clinicos més frecuentes, ademas del aumento
de la fosfatasa alcaling, son la presencia de hepatomegalia o
esplenomegalia. En la bioquimica se observan cambios mixtos
de inflamacién y colestasis, y en muchas ocasiones remeda una
hepatitis autoinmune, por lo cual el diagnéstico sélo puede esta-
blecerse mediante colangiografia.®¢

ESTUDIOS IMAGENOLOGICOS

Aunque la colangiopancreatografia retrégrada endoscépica
(CPRE) ha sido tradicionalmente la prueba de oro para la vi-
sualizacién de la via biliar, recientemente la colangiorresonancia
magnética (CRM) ha demostrado en diferentes estudios resultados
comparables a la CPRE en el diagnéstico de la colitis esclerosante
primaria (CEP), con las ventajas de ser un método no invasivo, y
que, ademds, permite visualizar la via biliar proximal a las éreas
obstruidas, asi como el resto del abdomen. Cuando se realiza la
CRM en estos pacientes el protocolo se dirige a estudiar la mor-
fologia de la via biliar mediante secuencias colangiogréficas.
En el mismo estudio se valora la morfologia hepdatica mediante
secuencias rapidas en T2 con supresién grasa, en T1 en y fuera
de fase, y secuencias postgadolinio. Actualmente también hacen
parte rutinaria las secuencias de difusién. Los hallazgos colangio-
grdficos de colangitis esclerosante, tanto en la CPRE como en la
CRM, son: irregularidad difusa o segmentaria de los conductos
biliares, dilatacién irregular de la via biliar en forma arrosariada
y falta de visualizacién de los conductos periféricos (imagen en
“arbol podado”). La enfermedad suele iniciarse en los conductos
intrahepdticos; se observa, entonces, irregularidad de su luz y
estenosis focales cortas que alternan con segmentos de calibre
normal o minimamente dilatados, lo que da como resultando una
imagen arrosariada. En estadios més avanzados las estenosis
aumentan, pero los cambios inflamatorios y fibréticos impiden
la dilatacién de la via biliar proximal; esta desproporcién entre
la estenosis y la dilatacién es un hallazgo caracteristico de la
enfermedad. Los conductos periféricos son poco evidentes, y dan
una imagen que se ha descrito como “de arbol podado”. Pueden
existir engrosamientos circunferenciales incompletos y formacién
de diverticulos, que corresponden a dilataciones saculares foca-
les excéntricas. En estos diverticulos pueden formarse calculos
que favorecen la aparicién de colangitis (Figura 1).2

Figura 1 (a) Imagen axial con informacién del T2W que mues-
tra alta intensidad del parénquima hepético en el [ébulo izquier-
do. (b) Imagen con informacién del TTW postgadolinio en fase
tardia, con retencién del medio de contraste en el segmento IVA
y dilatacién de la via biliar. En las secuencias de CRM (c y d)
se ve la dilatacién y la irregularidad, con el “arrosariamiento”
caracteristico de la CEP y su aspecto de “arbol podado”.

BIOPSIA HEPATICA

La biopsia hepdtica es una prueba adicional para el diagnéstico
que apoya los hallazgos colangiogréficos y tiene especial interés
cuando la enfermedad afecta a los conductos biliares de peque-
fio calibre. La lesion histolégica es una colangitis fibrosa oblite-
rante, definida por una intensa fibrosis concéntrica alrededor de
los conductos biliares, que conduce a la obstruccién progresiva
y a la sustitucién de los conductos biliares por tejido conjuntivo.
Esta lesién sélo se observa en el 30% de los casos. Normalmente,
la biopsia hepética muestra cambios inespecificos de enferme-
dad biliar como colestasis, ausencia de conductos biliares en
los espacios porta, proliferacién periportal de conductos biliares,
necrosis parcelar periférica e infiliracién inflamatoria de los es-
pacios porta por neutréfilos y linfocitos. Estos hallazgos pueden
indicar otros diagnésticos, como cirrosis biliar primaria, hepatitis
crénica o incluso una obstruccion biliar extrahepdtica. Las lesio-
nes histolégicas de la colangitis esclerosante han sido clasifica-
das, segin Ludwig et al, en 4 estadios.® El estadio | se caracte-
riza por un aumento del tejido conectivo con agrandamiento de
los espacios porta. En el estadio Il el tejido conectivo aumenta
en la zona periportal y hay cambios inflamatorios minimos. En
el estadio Ill hay formacién de septos fibrosos en el parénquima
hepdtico. Por dltimo, en el estadio IV aparece una cirrosis hepa-
tica de origen biliar.

La biopsia hepdtica puede ayudar a realizar el diagnéstico
aunque se ha insinuado que no es estriccamente necesaria, ya
que en la mayoria de los casos el diagnéstico de CEP se estable-
ce mediante colangiografia endoscépica o colangiorresonancia.
En un reciente estudio que analiza este aspecto se concluye que
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la biopsia hepatica raramente proporciona informacién comple-
mentaria que condicione el tratamiento de los pacientes con CEP,
y se aconseja que no se realice de forma sistematica debido a los
riesgos que comporta al ser un procedimiento invasivo.®

DIAGNOSTICO

El diagnostico de CEP esta basado en marcadores serologicos de
colestasis elevados y hallazgos caracteristicos (estenosis multifo-
cales y dilataciones segmentarias) en el colangiograma, el cual
se obtienen por resonancia magnetica colangiografica, colangio-
grafia retrograda endoscopica o en raros casos colangiografia
percutanea o colangiogratia intraoperatoria. Es obligatorio excluir
otros desordenes colestasicos o causas de colangitis esclerosantes
secundaria, por ejemplo, trauma quirurgico, isquemia de los duc-
tos biliares, pancreatitis recurrentes. Hallazgos histologicos con
frecuencia no son especificos, la fibrosis periductal y la colangitis
fibroobliterativa se encuentra en la mitad de los pacientes con
CEP. Sin embargo si un paciente presenta hallazgos bioquimi-
cos de colestasis con colangiograma normal la biopsia hepatica
debe ser considerada para revelar hallazgos tipicos consistentes
en colangitis esclerosante primaria de pequefios ductos.*

SINDROME DE SUPERPOSICION

Menos del 10% de los pacientes adultos con CEP tienen sindro-
mes de superposicién con hepatitis autoimmune, segin el reporte
de el Grupo Internacional de Hepatitis Autoinmune. Sin embar-
go ocurren mds frecuentemente en nifios que en adultos. Otro
subgrupo presentan CEP con inmunoglobulina G subclase 4
(IgG4) elevadas, siendo una presentacién més agresiva.”

COLANGIOCARCINOMA Y NEOPLASIA

El colangiocarcinoma se presenta en el 10% aproximadamente
de los pacientes con CEP. El diagnéstico temprano no es posi-
ble por técnicas imagenologicas o marcadores tumorales pero
la citologia por cepillado obtenido por pancretocolangiografia
retrograda endoscopica puede ser 0til y debe realizarse cuando
exista sospecha. Trasplante hepatico debe ser considerado en
pacientes con displasia sin evidencia de tumor. Polipos vesicu-
lares frecuentemente son malignos y la colecistectomia esta indi-
cada. El carcinoma hepatocelular se presenta en el 2-4% de los
pacientes con enfermedad avanzada.?

TRATAMIENTO

El tratamiento sinfomdtico de la enfermedad es idéntico al de las
demas enfermedades colestdsicas y consiste en el tratfamiento de
las complicaciones derivadas de la propia colestasis, basicamente
del prurito, la osteopenia y deficiente absorcién intestinal. No hay
datos recientes que modifiquen los conocimientos actuales sobre
el tratamiento de estas complicaciones en la CEP. Sin embargo,
se han comunicado efectos favorables del alendronato para el
tratamiento de la osteopenia de la cirrosis biliar primaria y de la
didlisis con albimina como tratamiento extremo del prurito refrac-
tario en las colestasis crénicas. El tratamiento especifico consiste
en administrar écido ursodesoxicélico (AUDC), aunque a la dosis
habitual de 13-15 mg/kg de peso es ineficaz para aumentar la
supervivencia e impedir la progresién histolégica de la enferme-

dad. Hay resultados favorables con dosis de 20 mg/kg de peso,
tal como se ha demostrado en un estudio del grupo de Oxford y
en otro de la Clinica Mayo. Con estas dosis, el tratamiento tiene
efectos favorables y mejora las alteraciones analiticas, pero, sobre
todo, retrasa la progresién de la fibrosis y mejora las anomalias
colangio- gréficas. También se ha referido una tendencia a mejo-
rar el proceso inflamatorio. Estas altas dosis de AUDC se toleran
bien y no se han descrito efectos secundarios, por lo cual se han
propuesto dosis incluso mas elevadas, de 25-30 mg/kg/dia, que
probablemente sean mas eficaces, aunque todavia no hay datos
sobre la supervivencia. Ademés, la administracion de AUDC dis-
minuye de forma significativa el riesgo de desarrollar displasia o
carcinoma colorrectal en los pacientes con colitis ulcerosa y CEP.
Muy recientemente se ha postulado que el tratamiento combinado
de AUDC con metronidazol (600-800 mg/dia) durante 3 afios se
asocia a una disminucién significativa del indice pronéstico de la
Clinica Mayo e histolégica, si se compara con la administracién
onica de AUDC.

No se dispone de datos consistentes sobre la utilidad de distin-
tos farmacos inmunomoduladores o agentes antifibrosantes pero,
en general, los resultados son decepcionantes. Se ha utilizado
la azatioprina asociada a prednisona, pero esta dltima acelera
la aparicién de osteoporosis y no tiene claros efectos favorables
sobre la enfermedad. También se ha utilizado la colchicina sin
claros efectos en un estudio doble ciego en el que se incluyé a 85
pa- cientes. Tampoco se observaron resultados favorables con la d-
penicilamina. En otros estudios con un menor nimero de pacientes
se ha evaluado el efecto de la ciclosporina y del tacrolimus, pero
los datos son poco claros, posiblemente por la escasa duracién del
tratamiento. Hace afios se postuld que el metotrexato podria ser
dtil, pero en un estudio controlado doble ciego no se observaron
efectos favorables en comparacién con el placebo. También se ha
ensayado la pentoxifilina en un estudio piloto en el que se incluyé
a 20 pacientes, en el cual se constaté la ausencia de efectos favo-
rables, tanto en la cli- nica como en la bioquimica hepética. Debi-
do a que la nicotina tiene ciertos efectos beneficiosos en la colitis
ulcerosa, se ha probado su potencial eficacia en la colangitis escle-
rosante. Los resultados de un estudio piloto han sido negativos.

Los pacientes con estenosis biliar Gnica pueden ser tratados con
dilatacion o con la colocacién de una prétesis en el interior de la
via biliar. Puede realizarse mediante endoscopia, pero la utiliza-
cién de la via percuténea transhepética puede reducir la inciden-
cia de episodios de colangitis. En este sentido, en varios estudios
se ha demostrado la eficacia de este procedimiento. En un estudio
no controlado, la dilatacién endoscépica seguida de tratamiento
con AUDC parece prolongar la supervivencia cuando se compara
con la surpervivencia esperada en un grupo de pacientes no trata-
dos. A pesar de estos resultados, se aconseja reducir en lo posible
la manipulacién endoscédpica o quirdrgica de la via biliar, ya que
estos procedimientos incrementan el riesgo de colangitis y pueden
complicar un futuro trasplante hepdtico.

También se aconseja la administracién de antibiéticos como
profilaxis de los episodios de colangitis bacteriana recurrente. Se
puede utilizar un solo antibiético de forma ciclica, como cipro-
floxacino, trimetoprima/sulfametoxazol, norfloxacino o ampiciling,
durante periodos de 3-4 semanas. Hay una impresién generaliza-
da de que esta actuacién es dtil, pero no se dispone de estudios
controlados que lo corroboren.

La presencia de un colangiocarcinoma, su mal pronéstico a corto
plazo y la posibilidad de recidiva en el higado trasplantado son
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aspectos que empobrecen la actuacion terapéutica en estos pacien-
tes. En la actualidad se estén proponiendo medidas muy agresivas
desde el punto de vista quirdrgico y también se ha planteado el
tratamiento mediante fulguracién fotodindmica endoscépica como
un primer paso antes de que el paciente pueda ser considerado
candidato para el trasplante hepatico.

En relacion con el trasplante hepdtico, el problema reside en
definir el momento de realizarlo, si bien la mayoria de los grupos
estan de acuerdo en que las variables que indican el momento del
trasplante son los valores de bilirrubinemia > 6 mg/dl durante mas
de 6 meses, las manifestaciones secundarias de la hipertensién
portal, como hemorragia varicial, ascitis y encefalopatia hepéti-
cq, los episodios recurrentes de colangitis bacteriana y el pruri-
to refractario al tratamiento médico convencional en ausencia de
una estrechez dominante susceptible de ser corregi- da mediante
un abordaje radiolégico, endoscépico o mixto. La supervivencia
que se puede esperar después del trasplante es del 80-90% en
el primer afo y del 60-80% a los 5 afos. En la actualidad esta
bien documentada la recurrencia de la enfermedad primaria en el
higado trasplantado, con una incidencia que va desde el 5 al 20%
a partir del primer afio del trasplante. La viabilidad del higado tras-
plantado y la supervivencia del paciente no estan, sin embargo,
afectadas negativamente por esta recurrencia.®>°

RECOMENDACIONES PARA TRATAMIENTO Y COMPLI-
CACIONES: EASL y AASLD 20113

Coticoesteroides y ofros inmunosupresores no estan indicados, solo
en sindromes de superposicion.

El rol del AUDC aun es desconocido y su recomendacién para
uso general no es clara y su uso como prevencién de céncer colo-
rectal en pacientes con riesgo aumentado (historia familiar, extensa
de enfermedad inflamatoria infestinal).

Estenosis dominantes deben ser tratadas con dilatacién con ba-
lon. Stents deben ser usado cuando hay fallo de la dilatacién.
Antibidticos profilacticos deben usarse antes del procedimiento.

Trasplante hepdtico esta indicado en estadios terminales y debe
ser cosiderado en pacientes con displasia y colangitis bacteriana
recurrente.

Densitometria ésea es recomendada al realizar el dx y luego
cada 2 a 3 afios, vitamina D y calcio deben ser administrados
aunque no haya evidencia de enfermedad ésea. Los bisfosfonatos
deben ser administrados cuando hay osteoporosis.

Varices esofagicas, ascitis y encefalopatia deben ser tratados acor-
de a las guias sobre hipertensién portal.?

RECOMENDACIONES PARA SEGUIMIENTO: EASL y
AASLD 20113

En pacientes con reciente diagnéstico sin enfermedad inflamatoria
infestinal conocida debe hacerse colonoscopia completa con toma
de biopsia.

En pacientes con colangitis esclerosante primaria y enfermedad
inflamatoria intestinal (EEI) deben hacerse controles endoscopicos
cada 1-2 afios. La EEl debe ser tratada acorde a las guias de EEI.
Ultrasonido anual es recomendado para descartar lesiones en la
vesicula biliar y colecistectomia es recomendada en lesiones vesi-
culares de cualquier tamafio.

No existe evidencia formal para despitaje de colangiocarcino-
ma.

La pancreatografia retrograda endoscopica con citologia por ce-
pillado y/o biopsia es recomendado cuando clinicamente se sos-
peche de malignidad.

Como estrategia de despistaje de colangicarcinoma se pueden
realizar: ultasonido abdominal y/o RMN en combinacién con CA
19.9 en infervalos anuales.

En pacientes con colangitis esclerosante primaria y cirrosis he-
pdtica el despistaje de hepatocarcinoma debe seguir las guias
respectivas.?
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