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En términos sencillos: ¢qué implica para los pacientes?

La Guia original de la AASLD publicada en 2018 era
una actualizacidon de la guia anterior de 2009. En
esta guia se tratan temas como las posibles causas
de la CBP, el diagndstico, el tratamiento y cémo se
presenta esta enfermedad a los pacientes y a los
profesionales sanitarios. A diferencia de las guias
tradicionales que formulan recomendaciones, con
una escala de recomendacién y una clasificacion de
la calidad de los indicios, la Guia proporciona
declaraciones recopiladas de una revisidn
bibliografica por parte de un grupo de expertos con
su propia opinidon experta integrada en la Guia. La
Guia es un avance muy positivo en el diagndstico y
el tratamiento de la CBP, e identifica los enfoques
preferentes para optimizar la atencion al paciente
con CBP tanto para los pacientes como sus sistemas
de apoyo y los profesionales.

Este documento en lenguaje sencillo se ha disefiado para
que la Guia de la AASLD resulte mas accesible para los
pacientes y su sistema de apoyo, de manera que puedan
implicarse en las decisiones sobre su propia atencion,
como expertos en «convivir con la CBP».

En la PBC Foundation estamos convencidos de que es
fundamental que los pacientes (que al fin y al cabo
padecen las consecuencias de cualquier cambio, y tanto si
la Guia se aplica en la practica como si no) también
conozcan la Guia: que comprendan su contenido y cémo
pueden utilizar mejor la informacién para optimizar su
tratamiento y su prondstico.

El director general de la PBC Foundation dice lo siguiente
al respecto del documento sobre la Guia: «Esta Guia es un
avance significativo por varios motivos. Aporta un marco
formal para las practicas recomendadas actuales y los
tratamientos  disponibles mdas recientes. Como
organizacion, tenemos contacto y damos apoyo a muchos
pacientes a quienes no se les aplican las practicas
recomendadas, como, por ejemplo, al tener que seguir
sometiéndose a biopsias hepaticas innecesarias. Esta
Guia puede proporcionar el apoyo y la informacién que
necesitan los pacientes para que, dicho claramente,
acudan a su médico y exijan las mejores practicas, en lo
que a su propia atenciéon médica se refiere. La nueva Guia
no es la opinidn de una sola persona, o de una sola
asociacion de pacientes: se sustenta en datos cientificos y
en una medicina basada en indicios, ademas de en la
experiencia profesional.

Nuestro deber es asegurarnos de que todos los que puedan
beneficiarse de la Guia tengan la oportunidad de conocer su
contenido».

EL Dr. Robert Gish, hepatdlogo y especialista en CBP, estd de
acuerdo: «La finalidad de la Guia original era informar a los
médicos. Esta versiéon en lenguaje sencillo puede formar y
capacitar a los pacientes para que se conviertan ellos mismos
en expertos. La mayoria de los pacientes de EE. UU. irdn a la
consulta de un médico para el que la CBP es una enfermedad
rara, por lo que no es probable que tenga un conocimiento
especializado sobre la enfermedad. Recomendamos que el
paciente le pida al médico que le acompane en su itinerario
asistencial de la CBP de por vida, para poder intercambiar
conocimientos e informacidn y asegurarse de que se obtiene
la mejor calidad de vida posible para el paciente. Este
documento en lenguaje sencillo puede ser la base para esa
conversacion».

La escritora sobre salud Isla Whitcroft, el Dr. Robert Gish y
el defensor de los pacientes Robert Mitchell-Thain han
creado esta guia para pacientes para asegurarse de que,
mediante el uso de la Guia de la AASLD, cada paciente de
CBP pueda recibir el tratamiento Optimo para su
enfermedad, independientemente de dénde se trate o quién
esté al cargo de ese tratamiento.

Como la Guia tiene 26 paginas puede parecer compleja, por
lo que hemos resumido su contenido en este documento
independiente especificamente para que la comunidad de
pacientes comprenda mejor lo que en ella se afirma, lo que
significa para la vida cotidiana de los pacientes y su itinerario
asistencial con los profesionales sanitarios. Basicamente,
desde la perspectiva del paciente se pueden dividir en seis
secciones:

Diagnostico
Tratamiento
Sintomas

Consejos generales
CBPy HAI

Trasplante

También hemos incluido preguntas utiles en todas las
secciones para que se las hagas a tu médico si crees que el
tratamiento actual no se corresponde con lo que dicta la
Guia.
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DIAGNOSTICO DE LA CBP

«Aunque se trata de una enfermedad crénica, si se
diagnostica a tiempo y se trata correctamente, la CBP tiene
un buen prondstico para la mayoria de los pacientes —afirma
el Dr. Gish—. La Guia indica que, aunque hoy en dia se
diagnostica a mds pacientes que nunca, la respuesta al
tratamiento médico es muy buenay el niUmero de trasplantes
de higado debido a la CBP se reducen cada afio. Por lo tanto,
es de suma importancia que el diagndstico se haga lo antes
posible, con las minimas molestias posibles para el paciente.

Cuando ya se haya confirmado que tienes CBP, en la Guia se
afirma que es obligatorio realizar pruebas de imagen no
invasivas para todos los pacientes con indicios bioquimicos de
colestasis, es decir, unos valores elevados de fosfatasa
alcalina (también conocida como FA). EL Dr. Gish reitera que
«una ecografia de la region abdominal superior completa es
una parte fundamental del seguimiento del diagndstico para
pacientes con confirmacion, o incluso sospecha, de CBP». Es
posible que algunos seguros no cubran el procedimiento, pero
tecnologias como la RM también pueden resultar de ayuda.

UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: Me han diagnosticado
CBP. En la Guia se dice que deberia llevar a cabo una prueba de

»La mayorfa de los casos de CBP se puede diagnosticar imagen no invasiva del higado y me gustarfa que me la hicieran.

mediante la combinacion de pruebas hepaticas en sangre
(PFH), que proporciona informacion sobre el estado actual
del higado, y la prueba de anticuerpo antimitocondrial
(AAM). En ocasiones, se lleva a cabo un equivalente de la
prueba de AAM con el fin de identificar diferentes tipos de
anticuerpos, pero eso no supone ninguna diferencia en tu
diagndstico o prondstico general. La funcidon hepatica
también se puede evaluar con anélisis de sangre como el de
la bilirrubina sérica.

En la Guia se afirma que la biopsia hepatica, que conlleva un
riesgo de hemorragia y otros efectos secundarios, ya no es
necesaria para el diagndstico de la mayoria de los pacientes
y no debe utilizarse como herramienta de diagndstico
excepto en muy pocos casos.

«La biopsia hepatica es opcional para los pacientes con
confirmacién o sospecha de CBP —dice el Dr. Gish—. En la
actualidad, menos del 10 % de los pacientes con posibilidad
de tener CBP deben someterse a una biopsia. Si se
recomienda una biopsia hepatica es en el caso de los
pacientes que se sospecha que tienen CBP y son negativos
para anticuerpos (AAM, AAN, etc.), o pacientes que se
sospecha que tienen solapamiento de HAI con CBP o EHNA
o con otras enfermedades.

»A veces, la biopsia puede resultar de ayuda en el
diagndstico y el tratamiento, pero tu médico debe ser capaz
de justificar por qué es necesaria en tu caso.»

UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: Ya me han
diagnosticado CBP con pruebas hepaticas y de AAM. La Guia
clinica de la AASLD dice que esto se puede considerar
suficiente para confirmar que tengo la enfermedad.
Entonces, ¢por qué se me ofrece hacerme también una
biopsia?

Consejo de la PBC Foundation para el paciente:

Si un médico estda sopesando un procedimiento médico,
cualquiera que sea, cabe esperar que las primeras preguntas
que pasen por la cabeza del paciente sean:

1) (Qué estamos intentando averiguar?

2) ¢Por qué es Uutil esta informacion?

3) ¢Cual es la mejor forma de encontrar esa informacidn?

4) ;Cudles son las ventajas e inconvenientes (incluidos
riesgos y beneficios) de cada opcidon?

Si utilizas estas preguntas para fundamentar tus decisiones,
serds capaz de tomar las mejores decisiones para tu propia
atencion.

Consejo para el paciente:

Puede parecer atrevido hacer esta peticion, pero es posible que
sea totalmente necesaria. Los dias en los que la medicina se
practicaba en los pacientes han quedado atrds. Hoy en dia,
cuando se aplican las practicas recomendadas, la medicina
mas bien se practica con los pacientes. Si crees que necesitas
mas seguridad, lleva tus preguntas escritas y vete
acompafado para asegurarte de que se te responden todas las
preguntas y apuntas las respuestas.

Recuerda que en la Guia se resalta que las pruebas de imagen
del higado son obligatorias para aquellos pacientes que tienen
valores altos de FA. Para afiadir un poco mas de confusion, no
toda la FA proviene del higado. Por ejemplo, un hueso roto
puede provocar valores altos de FA.

En la Guia se afirma que, si tus pruebas hepaticas muestran un
posible resultado positivo para la CBP pero no tienes
anticuerpos especificos para la CBP (p.ej., AAM), sigue
existiendo la posibilidad de que tengas CBP. Un 10 % de los
pacientes pertenecen a esta categoria. Para diagnosticar de
manera formal la CBP, es necesaria otra herramienta
diagndstica que, en este caso, es una biopsia hepatica. Esta
seria una de las pocas ocasiones en las que puedes necesitar
una biopsia del higado para el diagndstico. Como se menciona
anteriormente, es posible que te ofrezcan una biopsia mas
adelante en tu itinerario, pero por diferentes motivos. No
olvides que un diagndstico de CBP concluyente debe contar
con dos datos positivos de tres posibles:

1) Indicios bioquimicos de colestasis (valores altos de FA)

2) AAM positivo (u otro marcador de autoanticuerpos
especificos para la CBP)

3) Biopsia hepatica que muestre indicios fisicos de CBP

En la Guia también se apunta que, en algunos casos, los
resultados de las pruebas seran AAM positivos, mientras que
las pruebas hepdticas en sangre muestran resultados
normales. «A veces, los pacientes que tienen otra enfermedad
tendran unos resultados de analisis de sangre AAM positivos,
mientras que el perfil hepatico saldra negativo —explica el
Dr Gish—. En la Guia queda claro que, en este caso, no se tiene
un diagndstico de CBP ni se necesita una biopsia hepatica para
descartar la CBP. Sin embargo, hay una pequena posibilidad
de que acabes teniendo CBP en el futuro, y la Guia de la
AASLD recomienda un seguimiento con pruebas hepaticas en
sangre cada afio durante 5 afios y posteriormente cada 2 o
3 afos hasta los 65 para estar seguros».

UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: Tengo anticuerpos AAM
pero no tengo CBP. Aun asi, me gustaria que me hicieran un
perfil hepatico con frecuencia para comprobar que no tengo la
enfermedad.

La palabra clave en la sugerencia anterior es «ofrece». No
tienes la obligacion de aceptar la biopsia. Puedes rechazarla
site parece que no es lo que mas te conviene. La Guia es muy
clara en lo que respecta a la biopsia en el contexto que se
indica anteriormente. Con suerte, las preguntas que figuran
anteriormente te ayudaran a tomar las decisiones que mas te
convengan.
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Consejo para el paciente:

Esto tendria mucho sentido en lo que respecta a reducir al
minimo los riesgos para el paciente mas adelante. Como se
indicé anteriormente, cuanto antes en el itinerario del
paciente se diagnostique la CBP, mejor. Mediante esta
estrategia preventiva se identificarian los cambios lo antes
posible. Quizas, en este momento, la CBP no constituya una
preocupacion, ya que en la mayoria de los casos no se acaba
presentando.

TRATAMIENTO

«Mi objetivo final como médico es que todos mis pacientes
con CBP tengan un resultado normal en las pruebas
hepaticas (FA), lo que indica que hay poca inflamacion en el
higado y lo que, a su vez, reduce la probabilidad de progresar
a cirrosis —comenta el Dr. Gish—. EL AUDC (denominacién
abreviada del acido ursodesoxicdlico) es el tratamiento de
primera linea que cuenta con mas informacién y con el mayor
historial de seguridad y eficacia que reduce claramente el
avance, los trasplantes y la muerte en pacientes segun los
mejores estudios».

En la Guia se aclara que el AUDC tiene una eficacia probada
en el tratamiento de la CBP, incluida la reduccién de la
probabilidad de trasplante de higado, tiene efectos
secundarios minimos y debe ser la primera linea de
tratamiento para cualquier paciente diagnosticado de CBP.
También resalta la importancia de tomar la dosis correcta: de
13 a 15mg/dia por kilogramo de peso tiene una gran
correlacion con los mejores resultados posibles a largo
plazo.

«Los estudios muestran constantemente mejores resultados
si el AUDC se toma correctamente segun el peso —afirma el
Dr. Gish—. Hacer un seguimiento periddico del peso y ajustar
la dosis segun proceda es probablemente lo mds importante
que se puede hacer para mejorar el riesgo de avance de la
enfermedad. Si te resulta complicado tomar muchas
pastillas, hay versiones con dosis mdas altas que pueden
solucionarlo.

»No olvides que, si tu enfermedad responde bien al AUDC,
debes continuar con el tratamiento el resto de tu vida. Si tu
enfermedad ha mejorado es porque el AUDC funciona vy, si
dejas de tomarlo, tu enfermedad empeorara».

UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: :Se me ha recetado el
AUDC segun mi peso en una dosis de entre 13 y 15 mg/kg
de mi peso al dia?

Me gustaria que afiadiese una revision del peso y de la dosis
a mi tratamiento.

Me resulta complicado tomar muchas pastillas. ;Me pueden
dar la version de dosis mas alta una vez al dia de AUDC?

Consejo para el paciente:

Aunque las encuestas de la PBC Foundation de 2017 no se
han publicado, indican que aun queda mucho por hacer para
que cada paciente reciba la dosis correcta de AUDC. Los
resultados preliminares nos dicen que el 11 % de los
pacientes de CBP no toman AUDC en absoluto. En lo que
respecta a los que si lo toman, al medir la dosis con respecto
al peso declarado, el 49 % de los participantes estaban
tomando menos de la dosis al dia recomendada por la
AASLD. No nos cansaremos de insistir en la correlacion entre
la dosis correcta de AUDC, la respuesta al AUDC vy la
esperanza de vida. El AUDC esta disponible en varias
presentaciones, como comprimidos, capsulas y en jarabe, en
dosis de 150 mg, 250 mg, 300 mg y 500 mg. Para un
numero reducido de pacientes, sera necesario tomar una
dosis ligeramente por encima de la recomendada debido a la
dosis de las pastillas disponibles.

«Si no respondes adecuadamente al AUDC al cabo de un ano,
serd necesario sopesar otros tratamientos en combinacidén con
el AUDC o, menos probablemente, sin AUDC. —afirma el
Dr. Gish—. Hay varios criterios que definen la falta de
respuesta: idealmente deseamos unos valores de FA por
debajo de 180 Ul/ly unos valores normales de bilirrubina».

UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: (Estoy respondiendo al
AUDC?

Consejo para el paciente:

Establecer la respuesta al AUDC no es tan sencillo como
blanco o negro. Abarca todo un espectro, y cada caso debe
considerarse por separado. Si no respondes al AUDC, eso
significa que tienes un mayor riesgo de que la enfermedad
avance. Ahora, mds que nunca, este riesgo mas alto se maneja
mas de cerca con mejores resultados para el paciente.

Si respondes al AUDC, eso también orientard tu itinerario
asistencial y asegurara que recibes la atencidon adecuada para
tu enfermedad. Aunque seguirds necesitando seguimiento y
medicacion durante toda la vida, este itinerario implica un
riesgo mucho menor de avance de la enfermedad.

EL AOC, también conocido como Ocaliva o dcido obeticdlico,
cuenta con la autorizacién de la Administracién de Alimentos
y Medicamentos de EE. UU. (la FDA) desde mayo de 2016 para
utilizarse en combinacion con el AUDC en pacientes con CBP
que no responden adecuadamente tras al menos 1 afio de
tratamiento con AUDC, o como monoterapia para aquellos
pacientes que no toleran el AUDC.

«Cuando se toma en combinacién con el AUDC, el AOC puede
mejorar la concentracion de enzimas hepadticas y las pruebas
de funcidn hepatica en algunos pacientes que no responden al
AUDC, aunque puedes tomar el AOC en monoterapia si no
toleras el AUDC —comenta el Dr. Gish—. En la Guia se resalta
la importancia de cumplir las recomendaciones en lo que
respecta a la dosis de AOC, y el AOC solo debera tomarse en
monoterapia si el paciente no puede tolerar los efectos
secundarios del AUDC.

»Los fibratos se tratan como una opcidn para la CBP, pero aun
no se han autorizado como tratamiento para esta enfermedad.
Los resultados provienen de estudios a pequena escala y han
resaltado los posibles beneficios y los riesgos, incluida la
toxicidad para el higado o los riflones».

UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: No respondo al AUDC.
;Podrian recetarme acido obeticélico?

Consejo para el paciente:

El acido obeticdlico es el Unico tratamiento de segunda linea
autorizado para la CBP. Conlleva un mayor riesgo de picor,
aunque este puede manejarse razonablemente bien en la
mayoria de los casos, con rifampicina como medicamento de
preferencia para el picor. En los ensayos clinicos, el AOC
mejoro el perfil hepatico en la mayoria de los casos (87 %) vy
en las estrictas clasificaciones de los estudios se observd que
ayudd a casi el 50 % de los pacientes en los tres grupos
evaluables incorporados al estudio POISE.

Cabe resaltar que el AOC no debe sopesarse en aquellos
pacientes con cirrosis descompensada. Si el acido obeticdlico
es una de las opciones que te puedes plantear pero tienes
dudas, ponte en contacto con la PBC Foundation directamente
para que podamos ayudarte en esta parte de tu itinerario.
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UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: No tengo intolerancia
al AUDC. ;Me podria explicar por qué se ha interrumpido mi
tratamiento con AUDC y ahora se me ha pasado al acido
obeticolico?

Consejo para el paciente:

El acido obeticdlico en monoterapia estd recomendado
exclusivamente en los pacientes que no toleran el AUDC.
La Guia de la AASLD recomienda un tratamiento combinado
en los demads casos. Hay una recomendacién especifica para
pacientes con cirrosis descompensada. Es conveniente que
seas consciente de ello antes de hablar con el médico.

SINTOMAS

«Ademads de reducir al minimo el riesgo de cirrosis, es de
igual importancia que los médicos se centren en conseguir
la mejor calidad de vida posible para el paciente —dice el
Dr. Gish—. En la Guia se nos recuerda que los sintomas de
la CBP, entre los que se incluyen la fatiga, el picor (prurito)
y el dolor abdominal, junto con la sequedad de los ojos y de
la boca (sindrome de las mucosas secas), afectan de manera
significativa a la calidad de vida y no suelen mejorar con el
tratamiento con AUDC ni con AOC, lo que justifica que se les
dedique su propia seccidn en la evaluacion y el tratamiento.

UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: (Estad prestando
atencién al manejo de mis sintomas, ademas de a la
reduccién del riesgo de cirrosis?

»Si te parece que no se estan tomando tus sintomas lo
suficientemente en serio, o que tus médicos los estan
ignorando, entonces no estds recibiendo un tratamiento
Sptimo.

»Los sintomas principales de la CBP son fatiga, mala
memoria, picor y sequedad en los ojos y boca, y hay
tratamientos muy eficaces para varios de estos sintomas. No
todos los tratamientos que se usan para el manejo de los
sintomas estan autorizados para su uso en la CBP; por eso,
es importante que intervengas en el proceso de toma de
decisiones para encontrar la mejor opcion para ti».

UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: Estoy sufriendo por
los sintomas de la CBP. ;Qué puedo hacer para que sean
mas manejables?

Consejo para el paciente:

Hay varios sintomas que se asocian a la CBP. Muchos
pacientes siguen asintomaticos durante mucho tiempo
mientras que otros pueden verse afectados de formas
diferentes. Estamos convencidos de que la atencion sanitaria
comienza con el autocuidado. Habra sintomas con los que te
pueda ayudar tu médico y otros que se pueden ver influidos
por las decisiones que tomes en la vida. Un ejemplo seria la
fatiga: hay muchas cosas que el propio paciente puede hacer
para aliviar su propia fatiga y mejorar su calidad de vida. La
clave son las decisiones fundamentadas tomadas en
colaboracién con tu médico.

Antes, lo que se llamaba «aturdimiento» se desestimaba
como sintoma de la CBP. Ahora sabemos que el deterioro
cognitivo puede formar parte de la vida con CBP vy est3
vinculado con la fatiga. Se estan investigando mas aspectos
de la CBP, como el sindrome de las piernas inquietas, entre
otros, lo que nos permite aumentar nuestros conocimientos
sobre la CBP y cémo podemos ayudar mejor a nuestros
pacientes.

Tu eres quien padece los sintomas, por lo que eres la persona
mas indicada para tratarlos con tu médico y tomar decisiones
fundamentadas sobre tu atencion. La aplicacién de la PBC
Foundation te permitird llevar un registro diario de tus
sintomas e iniciar esa conversacion con tu médico.

PICOR (PRURITO): En la Guia se recomiendan los siguientes
tratamientos para el picor:

i. Colestiramina a una dosis de entre 4 gy 16g
al dia.

i, Rifampicina a una dosis de entre 150 mg y
300 mg dos veces al dia, con seguimiento de los
analisis de sangre para las pruebas hepaticas a
las 6y 12 semanas del inicio del tratamiento. Es
necesario hacer andlisis de sangre de 2 a
4 semanas después de comenzar a tomar este
medicamento.

il Puede utilizarse un antagonista opioideo, la
naltrexona, a una dosis de hasta 50 mg diarios.
Es necesario hacer pruebas hepaticas de
seguimiento debido al riesgo de posible dano
hepatico.

iv. Se ha demostrado que la sertralina (un inhibidor
selectivo de la recaptacion de serotonina, ISRS)
funciona en algunos casos, en una dosis de 75 a
100 mg diarios.

«ELl picor puede influir en gran medida en el bienestar de una
persona. Afecta al suefio, la energia y puede provocar un
impacto tan grande que la vida tiene poco sentido —dice el
Dr. Gish—. Sin embargo, hay mds de 14 remedios para el
picor, que se pueden usar en distintas combinaciones, asi
que, si los procedimientos recomendados no funcionan,
acude de nuevo al médico. El mensaje clave es que no te
rindas, sino que sigas pidiéndole ayuda al médico».

UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: EL picor no mejora con
el tratamiento. ;Se me puede derivar a una unidad
especializada en CBP?

Consejo para el paciente:

No aceptes un «no» por respuesta. Si es necesaria otra
medicacion que no sea la colestiramina, debe hacerse un
seguimiento detallado del paciente. Aunque la Guia
recomienda de 4 a 16 g al dia, hay protocolos en los que se
han utilizado mas de 16 g al dia de manera satisfactoria. Lo
mejor seria hacerlo con un especialista que tenga experiencia
con la CBP. Los pacientes de EE. UU. pueden elegir médico:
usa esta ventaja para asegurarte de que recibes el mejor
tratamiento posible para el manejo de tus sintomas.

FATIGA: «Se trata de uno de los principales sintomas de la
CBP, que ademas suele provocar mucha angustia y trastorno
al paciente —afirma el Dr. Gish—. Los médicos suelen
pasarlo por alto, pero la Guia de la AASLD reconoce que la
fatiga debe abordarse y tratarse en la medida de lo posible.

»Es importante entender que puede haber otras posibles
causas de la fatiga, entre otras, el hipotiroidismo, la
depresion, la anemia y trastornos del suefio como la apnea
del suefio. Cuando se hayan investigado estas causas y se
hayan desestimado, es el momento de que el paciente y el
médico colaboren para encontrar formas en las que manejar
y reducir los problemas del paciente con la fatiga. Cada
paciente es Unico, tanto en la forma en la que la fatiga le
afecta como en la forma en la que responde a los distintos
tratamientos, por lo que es esencial una buena colaboracién.
Yo lo identifico con la situacion de un piloto y un copiloto, en
la que uno no puede operar con eficacia sin el otro.
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»Los problemas para conciliar el suefio son un sintoma
destacado de la CBP y se afladen a la carga de la fatiga. Las
formas de hacerle frente pueden incluir tratamientos como la
melatonina (Rozerem) y la doxepina, que también funciona
contra los picores y es antidepresivo. Un tratamiento de
segunda linea podrian ser los grupos de ISRS.

»Entre las estrategias no terapéuticas para hacer frente a la
fatiga se incluyen la autoconciencia durante periodos
estresantes o de actividad y descansar para darle al cuerpo
tiempo para recuperarse de las actividades.

»Aunque puede resultar dificil, es importante para tu
bienestar que intentes mantenerte moderadamente activo,
que disfrutes y socialices vy, si puedes, que sigas trabajando.
La CBP estd vinculada a un mayor indice de depresion, y
aislarse o estar inactivo pueden empeorarlo».

UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: :(Ya ha explorado
todas las demas posibles causas de mi fatiga ademas de la
CBP, como hipotiroidismo, anemia, etc.? ;Me puede ayudar a
manejar mis problemas para conciliar el suefio?

Consejo para el paciente:

Como afirma el Dr. Gish, la mejor forma de manejar la fatiga
es encontrar la causa y tratarla, sobre todo, si la respuesta
puede atribuirse a otras enfermedades. Es importante
recordar que ninguno de los tratamientos mencionados
anteriormente en la seccidn de fatiga estan autorizados para
su uso en la CBP.

En nuestros muchos aios en la CBP Foundation, hemos visto
que la autogestion emocional, psicoldgica y fisica puede
tener un profundo efecto en la fatiga: tanto de forma positiva
como negativa. Podemos hacer mucho al respecto de la
fatiga y ayudar a mejorar la calidad de vida diaria con la CBP.

Hay un ciclo compuesto por nuestra salud fisica, nuestro
estado mental y otros comportamientos. Resulta demasiado
facil dejar que la fatiga impacte en nuestro estado emocional,
que luego conduce a comportamientos que ayudan poco.
Como pacientes, podemos tomar el control y comenzar a
adoptar las mejores decisiones posibles para nosotros
mismos y romper ese circulo vicioso. Podemos comenzar,
poco a poco, a tomar la mejor decisién para nosotros: comer
lo mas sano que podamos, incluso hacer un poco de ejercicio,
dormir lo mejor que podamos. Si vas mejorando cada
aspecto, podras apreciar el impacto positivo que puede tener
en tu fatiga.

En la CBP Foundation, tenemos experiencia demostrada en
ayudar a aquellos afectados por la fatiga a mejorar su propia
calidad de vida al facilitar una autogestion activa. Siempre
estamos dispuestos a ayudar, incluso a través de llamadas
gratuitas con aplicaciones como Skype, WhatsApp vy
Facetime, para poder proporcionar a los pacientes nuestra
ayuda directa.

Sindrome de las mucosas secas

«Los ojos secos pueden resultar muy molestos para el
paciente y acabar con la visién —afirma el Dr. Gish—. Del
mismo modo, la boca seca puede ser muy desagradable y
puede provocar caries. Al igual que ocurre con el picor, si los
tratamientos recomendados no funcionan debes seguir
preguntandole al médico, ya que hay varios tratamientos que
se pueden probar. En cualquier caso, debes revisarte los ojos
una vez al afio para ver si hay algun dafio y lo mismo procede
para la atencién dental».

UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: Sigo teniendo la boca y
los ojos secos a pesar del tratamiento con medicamentos. Me
gustaria que me derivase a un especialista, como un
reumatdlogo, un oculista o un dentista, para seguir
investigando.

Consejo para el paciente:

De nuevo, no aceptes un «no» por respuesta. Tu eres el que
sabe cdmo te afecta cada sintoma en tu dia a dia. Puedes usar
la aplicacion de la PBC Foundation o una libreta para registrar
el impacto que tus sintomas tienen en tu vida cotidiana y
utilizar esta informacion para exigir un tratamiento
personalizado.

Con suerte, tu médico ya habra probado los tratamientos de
primera linea, como se recomienda en la Guia, entre los que se
encuentran: lagrimas artificiales o saliva artificial, se puede
usar pilocarpina o cevimilina si los sintomas son persistentes;
se debe proporcionar consejos sobre higiene bucal a aquellos
en riesgo de caries; las cremas hidratantes vaginales pueden
ayudar, pero el uso de cremas de estrdgenos solo lo deberan
recomendar los servicios de atencidon primaria o de
ginecologia.

CONSEJOS GENERALES

«La revision periddica de varios marcadores sanguineos, la
evaluacion de los sintomas y una exploracion fisica son
cruciales en el itinerario terapéutico de la CBP —dice el
Dr. Gish—. Nos permiten detectar cualquier cambio que pueda
indicar un deterioro de la enfermedad o la necesidad de ajustar
la medicacion. También nos permiten controlar si el paciente
esta tomando la dosis correcta de tratamiento».

Recomendacion de la Guia para todos los pacientes con CBP:

Hacerse pruebas hepdticas cada 3 a 6 meses y pruebas
tiroideas una vez al afo

Para los que tengan cirrosis:
Pruebas de diagndstico porimagen del higado cada seis meses

Una endoscopia al menos cada tres afios para comprobar si
hay varices

Vigilancia frecuente para comprobar si hay cancer
hepatocelular (CHC)

Osteoporosis

«En la Guia se reconoce que la mayoria de los pacientes con
CBP tienen riesgo de padecer osteoporosis y que el cribado es
esencial —dice el Dr. Gish—. Se debe llevar a cabo un primer
reconocimiento en el momento del diagndstico, seguido de una
vigilancia con densitometrias dseas cada dos afios.

»También se recomienda que todas las mujeres
perimenopausicas y posmenopausicas tomen suplementos de
calcio y vitamina D y que a los pacientes con CBP avanzada se
les revisen las concentraciones de vitamina D todos los afios.

»Como médico también recomendaria cambios en el modo de
vida, como hacer gjercicio con pesas y dejar de fumar».

UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: ;Tengo osteoporosis? Si
no la tengo, me gustaria que me hicieran una primera prueba de
diagndstico porimagen para usarla en el futuro como referencia.

PBC Foundation
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Consejo para el paciente:

La osteoporosis y la osteopenia son muy manejables: con y
sin CBP. Sin embargo, si no sabes que la tienes, no puedes
tratarla. De nuevo, en este momento puedes hacer
preguntas fundamentadas para asegurarte de que tengas
acceso a la mejor atencién médica posible.

En la Guia se recomienda que se evalue el riesgo de
osteoporosis de todos los pacientes. Eso te incluye a ti.

Absorcion insuficiente de las vitaminas
liposolubles

En la Guia se menciona que esta enfermedad se da en
pacientes con CBP, pero solo en aquellos con
concentraciones elevadas de bilirrubina o ictericia y, por lo
tanto, estos seran los Unicos pacientes a los que habrd que
hacer un seguimiento frecuente.

«Puedes reducir en gran medida la probabilidad de tener
esta enfermedad con solo tomar suplementos de vitamina A,
Dy E de buena calidad», dice el Dr. Gish.

Colesterol alto:

«El colesterol puede ser alto en pacientes con CBP, pero
suele ser el colesterol bueno, que por si solo no indica riesgo
de enfermedad cardiaca —dice el Dr. Gish—. Si es el
colesterol malo el que estd alto, debera tratarse del mismo
modo que si fuera una enfermedad por si sola.

UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: Si tengo colesterol
alto: ;se trata de colesterol malo o bueno?

Familiares

«La CBP tiene un pequefio vinculo hereditario, parcialmente
entre mujeres como hermanas e hijas —afirma el Dr. Gish—
. Por lo tanto, tiene sentido revisar a los parientes en primer
grado por si tuvieran concentraciones altas de FA, y la Guia
recomienda que se haga con analisis de sangre desde los
treinta anos y cada cinco anos a partir de esa edad».

Consejo para el paciente:

Hay muchas opiniones al respecto y la clave es tomar la
decision correcta para ti y tu familia. Los estudios sugieren
que un familiar en primer grado (hija, hermana, hijo, etc.)
tiene aproximadamente una probabilidad del 4 % de
presentar CBP también. Eso equivale a una 1 probabilidad
entre 25. Esto resulta importante a la hora de sopesar los
riesgos de presentar la enfermedad con el coste del cribado
y con otras implicaciones para tu familia.

El embarazo y la CBP

Es extremadamente raro que la cirrosis se presente en
mujeres en edad fértil. Sin embargo, si es el caso, la Guia
afirma que serd necesario un seguimiento especial durante
el embarazo.

Solapamiento de CBP y HAI

En la Guia se menciona que la CBP puede darse junto con
otras enfermedades autoinmunitarias (un solapamiento), y el
ejemplo mas comun es la hepatitis autoinmunitaria (HAI),
que se trata con inmunodepresores y corticoesteroides. Unos
valores altos de ALT y de IgG en las pruebas hepdticas
suelen indicar HAL.

«El solapamiento de la HAI con la CBP ocurre en raras
ocasiones: en la Guia se afirma que entreel 1 % y el 10 % de
todos los pacientes —dice el Dr. Gish—. Por ello, es muy
importante que se hagan las pruebas correctas antes de
confirmar la HAI y que se comience el tratamiento, ya que
algunos tratamientos para la HAI pueden reducir en gran
medida tu calidad de vida. En esta situacion, merece la pena
plantearse la biopsia hepatica, para confirmar o descartar
la HAI».

UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: Me dice que tengo HAI
(o solapamiento de CBP y HAI), pero ;me puede explicar
exactamente cémo ha llegado a esa conclusidon? ;Existe
alguna duda? ;Deberia plantearse hacerme una biopsia para
confirmar o descartar la HAI?

Consejo para el paciente:

La prueba de AAM es una herramienta de diagndstico muy
eficaz en la CBP, ya que esta presente en aproximadamente
el 95 % de los pacientes con esta enfermedad. No existe una
herramienta diagndstica asi para la HAI (y por tanto para el
solapamiento de CBP y HAI) y por ello depende de la biopsia
hepdtica para su diagndstico. Hay pruebas hepdticas que
podrian indicar una HAI, pero siguen sin ser diagndsticas.

El tratamiento de la HAI no cuenta tampoco con directrices
sencillas y claras como para la CBP. El tratamiento de la HAI
no es uniforme, dentro de la propia enfermedad o de la
comunidad de pacientes, y puede precisar ajustes segun se
observen cambios. Estos ajustes pueden depender en gran
medida de la experiencia del médico.

En estas circunstancias, y teniendo en cuenta que la
concurrencia de una HAIl verdadera con la CBP es muy poco
frecuente, debemos estar absolutamente seguros del
diagndstico antes de iniciar el tratamiento.

TRASPLANTE DE HIGADO

«La Guia indica claramente que, a pesar de que hayan
aumentado los diagndsticos de CBP, el nidmero de
trasplantes de higado vinculados a la enfermedad se esta
reduciendo —dice el Dr. Gish.

»La buena noticia es que, si se diagnostica precozmente a los
pacientes y se les da el tratamiento adecuado en la dosis
correcta de AUDC conforme a su peso, casi ninguno llegara
a presentar cirrosis y seran incluso menos los pacientes que
necesiten un trasplante de higado».

En la Guia se apunta que algunos pacientes que no
responden al AUDC pueden tener un mayor riesgo de cirrosis
y, como ya se ha mencionado, se puede diagnosticar, por
ejemplo, con un FibroScan, una ELF y otras pruebas (no con
una biopsia hepatica). A partir de ahi, en la Guia se
recomienda que te deben hacer wuna ecografia
periddicamente para comprobar la actividad y los vasos
sanguineos cercanos al higado.
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UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: ;Me tienen que hacer
un seguimiento de las complicaciones de la cirrosis? ;Me
convendria hacerme un FibroScan?

Consejo para el paciente:

Es importante reconocer el mayor riesgo que tienen los
pacientes que no responden al AUDC, la cantidad de tiempo
transcurrida desde el diagndstico y la edad o el sexo del
paciente a la hora de valorar un itinerario asistencial
concreto.

Si podemos ayudarte en esta conversacion con tu médico,
contactanos para hablar de tus circunstancias concretas y
como puedes continuar con tu atencion de la CBP.

En la Guia se confirma que los trasplantes de higado suelen
plantearse a los pacientes cuyos niveles de bilirrubina sean
de 100 pmol/l o 6 mg/dl o superiores en cualquier momento.

«Alcanzar esta cifra deberia suponer la derivacién a una
unidad de trasplante de higado —dice el Dr. Gish—.
Ademds, con una puntuacion MELD superior a 15 se puede
activar esa derivacion. A la mayoria de los pacientes a los
que se les trasplanta el higado les va muy bien, aunque hay
un numero reducido que puede volver a presentar CBP. Se
les puede tratar segun las directrices anteriores como si se
les acabase de diagnosticar».

UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: ¢Tengo un valor de
bilirrubina superior a 100 umol/l o 6 mg/dl? Si es asi, me
gustaria que me derivasen a una unidad de trasplante de
higado de inmediato.

Consejo para el paciente:

En el caso de la CBP, los valores de bilirrubina tienden a
subir de manera gradual. Si no respondes al AUDC vy tus
valores, por ejemplo de FA vy bilirrubina, estan subiendo,
cabria esperar que ya te hubiesen derivado a una unidad
hepatica especializada. No obstante, si esto no ha sucedido
y tu concentracion de bilirrubina llega a 6 mg/dl, se trata de
un motivo de peso para que te deriven a esa unidad.

EL Dr. Gish concluye: «Para la mayoria de los pacientes que
tienen CBP, un diagndstico temprano y la respuesta al
tratamiento haran que la esperanza de vida no se vea
reducida. Para otros pacientes, hay un riesgo de presentar
mas sintomas o de que la enfermedad avance. Esta Guia se
disend para ayudar a los pacientes en su propio itinerario de
la CBP y para aportarles la suficiente informacion y
seguridad para que establezcan una colaboracién mas
cercana con su médico.

»Cuando los pacientes disponen de apoyo e informacion,
pueden tener un mayor control sobre su propia vida. Eliminar
el aislamiento también tiene un impacto beneficioso. Las
asociaciones de pacientes, como la PBC Foundation, pueden
mejorar enormemente la experiencia de los pacientes, como
veras en la Ultima pagina. Y lo que es mas importante, la PBC
Foundation proporciona a los usuarios de sus servicios en
todo el mundo informacién y apoyo de alta calidad, y los
capacita para que puedan manejar su propia enfermedad.

»TU eres quien mejor sabe como sobrellevar esta
enfermedad. Con suerte, esta Guia y el apoyo de la PBC
Foundation te dotaran de los recursos necesarios para que
tengas la mejor vida y la mejor atencidon médica posible en
tu itinerario asistencial con la CBP».

UNA PREGUNTA PARA TU MEDICO: ;Puedo pasarle un
enlace a la Guia sobre la CBP de la AASLD para que la
descargue?

https://www.aasld.org/sites/default/files/2019-06/
PracticeGuidelines-PBC-November2018.pdf

Consejo para el paciente:

Este documento se ha disefiado para su uso independiente y
para presentarte los aspectos mdas importantes de la Guia de
la AASLD con el fin de ayudarte a exigir la mejor atencidn
médica dentro de tu sistema sanitario. Esperamos que te
ensefie a demandar, con respeto, una participacion activay a
garantizar que se te apliquen las practicas recomendadas
siempre que sea posible.

Le puedes facilitar a tu médico el enlace a esta Guia. Tu
puedes ser una parte informada de las decisiones que se
tomen sobre tu atencion médica. Puedes participar de forma
activa en tu propia atencidon médica, no solo mediante la
autogestion sino asegurando tu implicacion.

Si podemos ayudarte de alguna forma, contdctanos y
haremos todo lo posible para asisitirte en lo que podamos.

La aplicacidon de autogestion de la PBC Foundation se puede
descargar y usar de forma gratuita. Esta disponible tanto en
android como en apple. Te puede servir para registrar tus
sintomas, los resultados de tus pruebas y tu calidad de vida.
También podrds participar en encuestas que nos permitirdn
asegurarnos de usar tu experiencia para orientar el itinerario
asistencial de los pacientes y de que se respeten
documentos como este.

La PBC Foundation da apoyo a pacientes en
76 paises de todo el mundo, y nuestra
informacion estd disponible en 19 idiomas.
Encontraras nuestra informacion en:
www.pbcfoundation.org.uk

Independientemente de ddnde te encuentres,
tienes derecho a disponer de informacion
gratuita, precisa y actualizada sobre la CBP.
Esperamos que este documento te ayude a
conseguirla.

ara obtener mas informacion, ponte en contacto
con nosotros:
PBC Foundation (UK) Ltd
Unit 1, Dunfermline Business Centre,
Izatt Avenue, Dunfermline, Fife KY11 3BZ
(Reino Unido)
Teléfono: +44 (0)131 556 6811
Correo electronico: info@pbcfoundation.org.uk
Sitio web: www.pbcfoundation.org.uk
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El acceso a los servicios de la PBC Foundation mejora la
autogestion de los pacientes asi como su bienestar emocional

Robert Mitchell-Thain?, Jessica Leighton?, Vinod S Hegade?.

1. Departamento de Educacion y Desarrollo de la PBC Foundation, Edimburgo (Reino Unido); 2. Unidad de Hepatologia del Freeman Hospital, Newcastle upon Tyne (Reino Unido)

INTRODUCCION

La PBC Foundation existe desde 1996, y proporciona
informacién y apoyo a los pacientes con colangitis biliar
primaria (CBP). Se trata de la mayor asociacion de
pacientes del mundo centrada especificamente en la
CBP: una comunidad de méas de 13 000 usuarios de
servicios registrados en 76 paises de todo el mundo.

Los comentarios de los usuarios de los servicios suelen
apuntar a que se sentian «perdidos» y «solos» antes
de acceder a los servicios de la PBC Foundation. Esos
mismos usuarios mencionan que, tras su paso por
nuestros servicios, se han sentido «con mas
conocimientos», «con mas capacidad» y «positivos».

Las guias internacionales sobre la CBP recomiendan
dirigir a los pacientes a una asociacion de pacientes.

OBJETIVO

Nuestro objetivo era determinar si los servicios de la
PBC Foundation podian cumplir la recomendacion de la
EASL de dar apoyo a los pacientes de CBP y analizar
las experiencias de sus socios.

MATERIALES Y METODOS

El cuestionario en linea fue aprobado por
40 destacados pacientes de CBP. En la encuesta de
32 preguntas se recogié informacion relativa a temas
como la experiencia clinica y las necesidades de apoyo
de los pacientes. En este cartel se tratan tres preguntas
claves con una escala de Likert de cuatro puntos («muy
de acuerdo», «de acuerdo», «en desacuerdo» y «muy
en desacuerdo»).

También se invitd a los pacientes a enumerar
demandas concretas para las asociaciones de
pacientes en una pregunta de respuesta libre.

foundation
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RESULTADOS

Se encuestd a 727 (n) pacientes (96 % mujeres) de la red de la PBC Foundation
durante 5 meses. 609 (83,7 %) se identificaron como socios de la PBC Foundation,
de los cuales el 32 % residia fuera del Reino Unido.

Accessing PBC Foundation Services
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De 693 pacientes que respondieron a la afirmacién «El acceso a los servicios de la PBC
Foundation te ha permitido manejar mejor tus sintomas», el 27,2 % (188) estuvo muy de
acuerdo y el 60,4 % (443) estuvo de acuerdo. De manera similar, el 34 % (236) estuvo muy
de acuerdo y el 54,9 % (380) estuvo de acuerdo con la afirmacién «El acceso a los servicios
de la PBC Foundation te ha permitido tomar decisiones mas fundamentadas sobre la CBP
y su tratamiento». De 707 pacientes que respondieron a la afirmacion «El acceso a los
servicios de la PBC Foundation te ha hecho sentir mas acompafiado» el 49,5 % (350) estuvo
muy de acuerdo y el 43,7 % (309) estuvo de acuerdo.

En general, la proporcion de respuestas positivas («muy de acuerdo» o «de acuerdo») a las
tres afirmaciones anteriores fue de ~90 %, lo que sugiere un impacto significativamente
positivo. Para los pacientes de CBP, las tres demandas prioritarias a las asociaciones de
pacientes fueron: informacion (ademés de la proporcionada por los médicos), contacto y
apoyo (con otros pacientes de CBP) e intercambio de ideas y experiencias (intercambio
de informacién v conseios con otros pacientes de CBP).

Informacién de contacto

robert@pbcfoundation.org.uk j.leighton@newcastle.ac.uk vinod.hegade@newcastle.ac.uk

CONCLUSION

Esta encuesta de pacientes con CBP resalta la
importancia de acceder a asociaciones de pacientes y
la consiguiente mejora de su calidad de vida. Una gran
parte de los pacientes con CBP que han accedido a la
PBC Foundation han sefialado una mejora de la
autogestion de la enfermedad, de la capacidad para
tomar decisiones y de su bienestar social y emocional.
El estudio sugiere un alto nivel de satisfaccion con la
PBC Foundation, una asociacién que se halla en
disposicion de proporcionar apoyo a los pacientes de
conformidad con la Guia de la EASL.
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