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“Lineamientos de la AEEH para las prácticas 
clínicas: Diagnóstico y manejo de pacientes con 

Colangitis Biliar Primaria”  
En palabras sencillas: ¿Qué significa para el 

paciente? 

 

 

 

 

 

 

Los nuevos lineamientos de la AEEH (Asociación 
Europea para el Estudio del Hígado, European 
Association for Study of the Liver en inglés) para el 
tratamiento de la Colangitis Biliar Primaria (CBP) 
fueron presentados en el Congreso Internacional del 
Hígado, de la AEEH, en abril de 2017 en Ámsterdam. 
Con la primera revisión de los lineamientos desde 
2008, su objetivo es proporcionar a los médicos 
información sobre las vías de tratamiento, el manejo 
de los síntomas y mejores prácticas para la 
enfermedad. 
 
Sin embargo, a pesar de que los lineamientos son, sin 
lugar a dudas, un buen paso hacia el manejo de la 
CBP, estas están allí, como se anotó en la 
introducción, para “proveer un marco de trabajo para 
apoyar al personal médico a diagnosticar y manejar 
efectivamente a pacientes con CBP”. 
 
En la PBC Foundation (Fundación para la CBP) 
creemos que es crucial que los pacientes estén al 
tanto de los lineamientos y entiendan su contenido y 
la manera como estos pueden ser usados por ellos 
para optimizar su propio tratamiento y prognosis. Son 
los pacientes, después de todo, quienes viven con las 
consecuencias de cualquier cambio hecho a las guías 
y con el hecho de que estas sean o no implementadas 
en la práctica. 
 
El director ejecutivo de la PBC Foundation, afirma que 
“estos lineamientos son importantes por un sinnúmero 
de razones. Estos son la primera guía de la AEEH que 
cuenta con la contribución de la voz de los pacientes. 
También, son la primera guía, la menos que nosotros 
conozcamos, que gestiona que cada uno de los 
pacientes con CBP sea puesto en contacto con alguna 
organización de apoyo a pacientes con la misma 
condición. Finalmente, como organización, 
acompañamos y apoyamos a muchos pacientes que 
no están siendo tratados con las mejores prácticas, 
algo que puede ir desde biopsias innecesarias, hasta 
una dosis insuficiente de ácido ursodesoxicólico 
(UCDA en inglés). Estos lineamientos pueden proveer 
al paciente el apoyo  

que necesitan, escrito en un lenguaje sencillo, para 
que puedan llevar a su centro médico y pedir las 
mejores prácticas para su cuidado individual en el 
manejo de la enfermedad. Las guías, además, no son 
el punto de vista de una sola persona, o un solo grupo 
de apoyo a pacientes; acá están plasmadas las 
visiones de una comunidad completa, arraigada en 
datos científicos y en medicina basada en evidencia. 
Nuestro deber ahora es asegurarnos que cada 
persona que se pueda beneficiar de los lineamientos 
tenga una oportunidad de conocer su contenido”. 
 
El hepatólogo y especialista en CBP, Profesor David 
Jones de la Universidad de Newcastle añade: 
 
“Hoy día deberíamos estar buscando cómo tomar los 
lineamientos y llegar a aquellos que más los necesitan: 
esto significa personal médico no especializado, médicos 
generales y, por supuesto, a los pacientes. Estoy 
especialmente a favor de empoderar a los pacientes en 
“su propia” condición, y abrir conversaciones con sus 
médicos acerca de su tratamiento, referenciando estos 
lineamientos cuandoquiera que los consideren 
necesarios. 
 
Sobre todo, la claridad de los mensajes y una continua 
educación son la clave para asegurar que el impacto de 
los lineamientos sea aprovechado al máximo y se 
traduzca en un cuidado de la más alta calidad para los 
pacientes.  De esta manera, aquí la escritora 
especializada en salud Isla Whitcroft, el profesor de 
hepatología David Jones y el representante de los 
pacientes, Robert Mitchell-Thain produjeron una guía 
para pacientes con el fin de asegurar que, por medio de 
los lineamientos de la AEEH, cada paciente con CBP 
reciba el tratamiento óptimo para su condición, sin 
importar dónde o por quién sean tratados.  
 
 
 
 
 
 
 



APROBADO POR PBC  

APROBADO POR PBC  
APROBADO POR PBC  

GUÍAS DE LA EASL 

GUÍAS DE LA EASL 
GUÍAS DE LA EASL 

APROBADO POR PBC  GUÍAS DE LA EASL  

  

3 

 

Con 28 páginas de largo, los lineamientos pueden 
parecer complejos. Por tanto, les hemos resumido en 
este único documento, específicamente para que la 
comunidad de pacientes pueda entender las 
recomendaciones, lo que estas significan para su vida 
diaria y el camino que supone su cuidado, en alianza 
con sus médicos. Esencialmente, desde la perspectiva 
de los pacientes, los lineamientos pueden dividirse en 
cuatro secciones: 

 
Diagnóstico y valoración 
 
Tratamiento 
 
Viviendo con CBP 
 
Monitoreando la CBP 

 
También hemos incluido algunas preguntas que 
podrán ser útiles a lo largo de cada sección, para que 
usted pueda hacerlas a su médico si siente que su 
tratamiento no es acorde a los estándares propuestos 
en estos lineamientos.  

 
 
“Una vez es diagnosticada, la CBP es una enfermedad 
muy tratable”, afirma el profesor Jones. “Por lo tanto, 
es extremadamente importante que el diagnóstico sea 
hecho tan `pronto como sea posible, pero causando la 
mínima incomodidad al paciente”.  
 
La mayoría de los casos de CBP pueden ser 
diagnosticados mediante una combinación de exámenes 
sanguíneos sobre el hígado, o de funcionamiento del 
hígado (Liver Function tests), y un exámen de anticuerpos 
anti mitocondriales (AMA).  Algunas veces un equivalente 
del examen de AMA podría ser llevados a cabo para 
buscar distintos tipos de anticuerpos, pero eso no 
constituye una diferencia para el diagnóstico como un 
todo, ni tampoco para la prognosis. Los lineamientos son 
claros en afirmar que la biopsia de hígado, que constituye 
un riesgo de desangramiento y otros efectos secundarios, 
no deberían ser usados como una herramienta 
diagnóstica, excepto en algunos pocos casos (que serán 
explicados más adelante). 
 
“Desafortunadamente en el pasado, las biopsias del 
hígado fueron llevadas a cabo muy a menudo y de 
forma incorrecta, como una forma de diagnóstico” 
explica el profesor Jones. “De hecho, en cerca del 
90% de los casos, exámenes de AMA y de función del 
hígado brindan un diagnóstico definitivo de CBP. 
 
“Si a usted le han practicado exámenes de AMA y de 
función del hígado (usualmente de fosfatasa alcalina) 
que confirman que padece de CBP, usted no 

necesitaría una biopsia de hígado con propósitos 
diagnósticos. Algunas veces una biopsia puede ayudar 
al diagnóstico y manejo de la enfermedad, pero su 
doctor deberá explicarle por qué esto sucede en el caso 
particular.” 

 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO. 
Mi CBP ya fue diagnosticada con pruebas de sangre de 
funcionamiento del hígado y exámenes de AMA. Los 
lineamientos de la AEEH dicen que estos exámenes 
son una confirmación suficiente de que tengo la 
enfermedad. Entonces, ¿podría por favor explicarme 
por qué también se me está ofreciendo practicarme una 
biopsia? 
 
Tip de parte de un paciente de la Fundación: 
Si algún doctor está considerando algún procedimiento 
médico, cualquiera que sea, la primera pregunta que se 
espera que pase por la cabeza de algún paciente sería: 

1) ¿Qué está tratando de encontrar con ese 
procedimiento? 

2) ¿Por qué esa información será útil? 
3) ¿Hay una mejor forma de conseguir esa información? 

Usar estas preguntas para informarse en sus 
decisiones le ayudará a tomar las mejores decisiones 
para su propio cuidado. También puede ayudar al 
sistema nacional de salud de su país en términos de 
reducir los procedimientos innecesarios, y de esta 
manera, también será de ayuda para ahorrar dinero. 
 
La palabra clave en la sugerencia anterior es 
“ofreciendo”. Usted no está en obligación de aceptar la 
biopsia. Puede negarse si considera que no es la mejor 
forma de proceder en su caso. La guía número 9, 
específicamente aconseja no practicar biopsias en las 
circunstancias nombradas anteriormente. Esperamos 
que estas preguntas le ayuden a tomar la mejor 
decisión en su proceso. 
 
Una vez se confirme que usted tiene CBP, los 
lineamientos recomiendan que se le sea practicada 
una ecografía del hígado para descartar otras 
enfermedades relacionadas con el hígado. Junto con 
la ecografía, unos pocos pacientes podrían requerir 
una resonancia magnética para estratificar la 
enfermedad. Pero la mayoría de los pacientes no 
requerirían este otro procedimiento.  
 
“Si a usted no se le remite a una resonancia magnética, 
no debe preocuparse” dice el profesor Jones. 
 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO. 
He sido diagnosticado con PBC. Los lineamientos de 
la AEEH dicen que debería practicarme una ecografía 
de mi hígado para descartar otras enfermedades 
relacionadas con él. Me gustaría que se me practicara 
este examen. 
 
 

  Lineamientos 1 - 18 
Diagnosticando y valorando la CBP 
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Tip de un paciente: 
Puede sentirse audaz hacer una pregunta de ese tipo, 
pero es necesario hacerlo. Los días en que la 
medicina era practicada a o para los pacientes 
quedaron en el pasado. Las buenas prácticas médicas 
requieren que la medicina sea practicada con los 
pacientes. Si usted considera que necesita más 
confianza en este tema, asegúrese de escribir sus 
preguntas de antemano e ir acompañado de alguna 
persona que le ayude a asegurarse que todas sus 
preguntas sean resueltas y le ayude a anotar las 
respuestas. 
 
Los lineamientos aclaran que, si sus exámenes de 
sangre se muestran potencialmente positivos para 
CBP, pero usted no tiene anticuerpos específicos de 
la CBP, es posible que, en todo caso, usted tenga 
CBP. Cerca de 10% de los pacientes se encuentran 
en esta categoría. Para diagnosticar de manera formal 
la CBP, otra herramienta diagnóstica sería necesaria. 
Estos son los pocos casos en los que sería requerida 
una biopsia del hígado. Una biopsia podría ser 
ofrecida más tarde en el manejo de su enfermedad, 
pero esto será por diferentes razones (vea la sección 
de Tratamiento). 
 
Los lineamientos anotan que, en algunos casos, los 
resultados de los exámenes podrán salir positivos en 
AMA mientras los exámenes de sangre e 
funcionamiento del hígado podrán ser negativos. 
 
“Algunas veces, las personas con otra enfermedad 
podrán tener un examen de sangre que muestre que 
tienen AMA relacionados con CBP, mientras un 
examen de sangre de hígado podrá salir negativo”, 
explica el profesor Jones. “Los lineamientos son claros 
en que, en este caso, usted no tiene CBP, lo que 
significa que usted no tiene que declarar sus 
resultados de AMA a ninguna persona, incluyendo 
compañías aseguradoras o cualquier otra institución 
oficial. 
 
“Ciertamente usted no necesita una biopsia de hígado 
para descartar tener CBP en esta instancia. Sin 
embargo, podría haber una pequeña posibilidad de que 
usted pueda desarrollar CBP en el futuro, y los 
lineamientos de la AEEH le recomiendan continuar 
practicándose estos exámenes del hígado cada año” 

 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO: 
Tengo anticuerpos AMA, pero no tengo CBP. De igual 
forma me gustaría tener un examen bioquímico del 
hígado cada año, solo para asegurarme de que no he 
desarrollado la enfermedad. 
 
 
 
 
 

Tip de un paciente: 
Esto tendrá mucho sentido en términos de minimizar el 
riesgo para los pacientes a lo largo de su vida. Como fue 
resaltado anteriormente, entre más temprano sea 
diagnosticada la CBP, mejor. Esta estrategia, a modo de 
precaución, asegurará que los cambios sean notados lo 
más pronto posible. En este punto, la CBP no será algo 
para preocuparse, pues en la mayoría de los casos la 
CBP no será desarrollada. 
 
De acuerdo con los lineamientos, cada paciente deberá 
ser valorado según su riesgo de desarrollar 
complicaciones de CBP usando una combinación de 
exámenes no invasivos (como de bilirrubina o fosfatasa 
alcalina, aspartato aminotransferasa, albúmina, 
recuento de plaquetas y elastografía) y un examen de 
evaluación del riesgo para establecer una línea base de 
los controles subsecuentes. Los lineamientos anotan 
que se debe prestar atención particular al valorar a los 
pacientes más jóvenes puesto que algunas veces su 
enfermedad se da de manera más agresiva. 
 
“Los exámenes bioquímicos del hígado usados para el 
diagnóstico también pueden ser usados para valorar el 
progreso de la enfermedad”, dice el profesor Jones. 
“Sin embargo, los resultados de AMA no funcionan para 
indicar el progreso o remisión de la enfermedad en 
ningún sentido. De hecho, una vez han sido usados 
para el diagnóstico, tienen muy poca relevancia para la 
estratificación de la enfermedad”. 
 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO: 
He sido diagnosticado con CBP ¿He sido valorado en el 
riesgo de posibles complicaciones? ¿Ya existe una línea 
base para la lectura de mis niveles de bilirrubina y 
fosfatasa alcalina, aspartato aminotransferasa, albúmina 
y recuento de plaquetas? ¿Podría tener el puntaje 
obtenido en dicha valoración (en caso del reino unido, 
estos serán los puntajes en GLOBE y en UK-PBC)? 
 

Tip de un paciente: 
Con el diagnóstico, usted debería tener un registro de 
los resultados de sus exámenes del hígado. La línea 
base de sus resultados son el primer grupo de 
exámenes que sirvieron para su diagnóstico. Mediante 
el uso de la Aplicación Móvil de la Fundación, o 
sencillamente en una libreta, lleve el registro de sus 
resultados en todos los exámenes que le sean 
practicados después. 
 
El puntaje de riesgo de su enfermedad no es 
necesariamente algo permanente: algunos factores, 
como su respuesta al tratamiento, pueden impactar su 
puntaje. Este tipo de puntajes, como el UK-PBC y el 
GLOBAL PBC, estiman el riesgo de la progresión de los 
daños, y no necesariamente el riesgo de alguna posible 
complicación. También estos puntajes son útiles para 
medir la forma como el tratamiento le está beneficiando. 
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Los lineamientos aclaran que si, después de un año de 
tratamiento, usted ha respondido bien al ácido 
ursodesoxicólico (Urso), entonces usted será un 
“respondedor al Urso” y su probabilidad de sobrevivir 
sin un trasplante será normal en comparación con la 
población general. 
 
Lo mismo aplica para la probabilidad que usted tendrá 
de desarrollar cualquier enfermedad relacionada con 
la CBP. Si usted no ha respondido al Urso de manera 
suficiente después de un año, entonces podría 
necesitar mayor tratamiento (ver Tratameinto). Si 
usted se encuentra en este grupo, entonces es 
importante que continúe tomando Urso; así no hay 
visto el beneficio esperado por usted y sus médicos, 
podrá traer algunos beneficios para usted. 
 
De acuerdo con los lineamientos, un respondedor al 
Urso que no requerirá una segunda línea de 
tratamiento, será una persona que ha alcanzado un 
nivel de fosfatasa alcalina menor a 200, y un nivel de 
bilirrubina menor a 17µmol/L o 1mg/dl, después de un 
año de haber empezado el tratamiento. 
 
PREGUNTAS PARA HACER A SU MÉDICO: 
¿Soy un respondedor al Urso? 

 
Tip de un paciente: 
La respuesta al Urso no es tan sencillo como cero o 
uno. Hay un espectro de respuestas al Urso y cada 
caso debe ser tomado según sus propios méritos. Si 
usted no es un respondedor al Urso, esto simplemente 
significa que usted está en mayor riesgo de que la 
enfermedad progrese. Ahora, más que nunca, este 
alto riesgo es manejado de forma más cercana con 
resultados mejorados. 
 
Si usted es un respondedor al Urso, entonces esto, 
también, informará su camino de cuidado y asegurará 
que usted reciba el cuidado necesario para su 
condición. Este camino, mientras siga siento 
monitoreado y mientras supone medicación vitalicia, 
implica mucho menos riesgo de progresión de la 
enfermedad. 
 
Durante su proceso diagnóstico, su puntaje de riesgo 
o valoración puede mostrar que usted podría tener 
algún daño en el hígado, como fibrosis o cirrosis. Esto 
puede ser diagnosticado mediante una fibroecografía, 
examen de sangre ELF o de sistema de proyección de 
riesgo. No se necesita una biopsia para diagnosticar la 
cirrosis. 
 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO: 
¿Usted cree que yo podría tener daño en el hígado? 
Si es así, ¿podría remitirme a una fibroecografía, 
examen de ALF o de proyección de riesgo para 
diagnosticar esto? 

Si usted cree que tengo cirrosis, ¿podría explicarme 
por qué me está ofreciendo una biopsia antes de tener 
los exámenes mencionados? 

 

Tip de un paciente: 
Es muy importante recordar que hay tres aspectos 
relacionados con la CBP: los síntomas, los exámenes 
bioquímicos del hígado y Estadificación histológica 
(cambio o daño celular en el hígado). Los tres aspectos 
necesitan ser monitoreados en diferentes grados 
durante su proceso con CBP. Al ser un paciente activo 
en su propio cuidado, usted tiene todo el derecho de 
saber dónde cómo está su hígado en términos de 
cualquier daño a las células en él. 
 

Tratamiento 
 
“Hay principalmente dos tratamientos para la CBP, 
cada uno tan importante como el otro”, dice el profesor 
Jones. “El primero es para reducir el riesgo de 
progresión de la enfermedad a cirrosis, y el segundo 
para reducir los efectos de los síntomas”. 

 

 
Los lineamientos confirman que cada persona 
diagnosticada con CBP debería ser tratada con Urso. La 
dosis correcta es 13-15 mg/día por kilo de peso, 
prestando un especial cuidado al peso del paciente, en 
caso de que este esté fluctuando. 
 
“No hay condiciones para esto. Uso debe ser la primera 
línea de tratamiento para cualquier persona”, dice el 
profesor Jones. “Adicionalmente, los estudios muestran 
que los pacientes que son administrados con la dosis 
correcta de acuerdo a su peso, tienen un mejor 
desempeño que aquellos que no han sido 
administrados con la dosis suficiente. Por lo tanto, es 
crucial que su peso sea monitoreado constantemente y 
su dosis de Uso sea ajustada de acuerdo a él. Es muy 
desafortunado que esto no se haga en muchos casos. 
 
“Si usted es un respondedor al Urso, debe continuar en 
este tratamiento por el resto de su vida. Si su condición ha 
mejorado, es porque el Urso está funcionando, de manera 
que si para de consumirlo, su condición se deteriorará. 
 
“Usted encontrará que tomando varias tabletas de Urso 
al día es algo difícil de mantener. Si este es el caso, 
pregunte a su médico si puede cambiar su dosis a una 
versión más alta de dosis por toma” 
 
 
 
 
 

Lineamientos 19 - 25 
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PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO: 
¿Mi Urso está siendo prescrito de acuerdo a mi peso, 
entre 13 y 15 mg/kg de mi peso, por día?  
 
Quisiera agregar al régimen de mi tratamiento un 
chequeo regular de mi peso y la dosis 
correspondiente. 
 
Estoy teniendo problemas con la toma de varias 
tabletas, ¿podría aplicarse, en mi caso, una versión 
más alta de Urso en una sola toma? 
 

Tip de un paciente: 
Las encuestas de la Fundación hechas en 2017, 
aunque no han sido publicadas, mostraron que se 
requiere mucho trabajo para asegurar que cada 
paciente sea dosificado correctamente con su Urso. 
Los resultados preliminares nos muestran que el 11% 
de los pacientes con CBP no están tomando Urso en 
lo absoluto. Teniendo en consideración aquellos que 
sí lo están tomando, cuando fue medida su dosis de 
acuerdo a su peso, se encontró que el 49% de los 
pacientes sestaban tomando menos que la dosis 
diaria recomendada por la AEEH. No podemos dejar 
de repetir la importancia que tiene la correlación entre 
la dosis correcta de Urso, la respuesta al mismo y la 
expectativa de vida de los pacientes. El Urso está 
disponible en una variedad de opciones, incluyendo 
150 mg, 300 mg y 500mg. En un número pequeño de 
pacientes es necesario tomar un poco más de la dosis 
recomendada por los parámetros disponibles en los 
medicamentos.  
 
“Si usted no es un respondedor al Urso, entonces 
debe considerarse mayor tratamiento. El Ácido 
Obeticólico (OCA por sus siglas en inglés) puede 
mejorar los niveles de sangre en personas no 
respondedoras y su uso ha sido aprobado en muchos 
países, incluido el Reino Unido, Canadá, Estados 
Unidos y Alemania, y está disponible por prescripción 
médica.  
 
“El Ácido Obeticólico deberá ser administrado 
combinado con el Urso, a menos que usted sea 
intolerante al Urso. En este caso el Ácido Obeticólico 
puede ser tomado como un solo tratamiento”. Los 
lineamientos son muy claros acerca de la dosis de 
Ácido Obeticólico que puede ser suministrado a los 
pacientes. 
 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO: 
¿Soy una persona no respondedora al Urso? ¿Puedo 
ser considerado para un tratamiento con Ácido 
Obeticólico? 
 
 
 
 
 

Tip de un paciente: 
El Ácido Obeticólico es la única terapia de segunda línea 
aprobada para el tratameinto de la CBP. Existe un  
incremento del riesgo de piquiña como un síntoma de la 
enfermedad, pero esto puede ser tratado 
razonablemente bien en la mayoría de los casos usando 
rifampicina como el medicamento para esto.  En pruebas 
clínicas, el Ácido Obeticólico mostró mejorar la 
bioquímica del hígado en la gran mayoría (87%) de los 
casos y en la rigurosa clasificación de los estudios se 
encontró que ayudó al 50% de los pacientes en las tres 
medidas incorporadas en la evaluación isquémica 
perioperatoria. Si el Ácido Obeticólico es una opción que 
usted deba considerar, pero tiene dudas al respecto, por 
favor póngase en contacto directamente con la 
Fundación para que podamos asistirle en esta parte de 
su proceso.  
 
Su médico puede considerar fibratos o budesonida. Sin 
embargo, ninguna de estas opciones está aprobada para 
el tratamiento de CBP como una segunda línea de 
tratamiento. Es importante saber que los lineamientos de 
la AEEH establecen que no deberían hacerse 
recomendaciones para el uso de este tratamiento. Esto 
podría cambiar en el futuro, pero hasta 2017, este es el 
estado de las cosas.  
 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO: 
No soy intolerante al Urso, ¿podría explicarme por qué 
está suspendiendo mi tratameinto con Urso para usar, 
ahora Ácido Obeticólico? 
 

Tip de un paciente: 

El uso único del Ácido Obeticólico es una terapia 

recomendada solamente para pacientes intolerantes al 

Urso. Los lineamientos de la AEEH recomiendan una 

terapia combinada en todos los otros casos. Podría ser 

útil que usted esté al tanto de esto antes de tener una 

conversación con su médico. 

Embarazo y CBP 

Los lineamientos proveen una reafirmación sobre el 
hecho de que el Urso no afecta sus probabilidades de 
quedar en embarazo, y tampoco causará un daño a su 
embarazo de ninguna manera.  
 
“Debe tenerse un especial cuidado en la fluctuación del 
peso durante el embarazo y ajustar la dosis de Urso 
consecuentemente a la ganancia de peso, sin incluir el 
peso del bebé”, confirma el profesor Jones.  
“Es extremadamente inusual que se presente cirrosis 
en una mujer en edad reproductiva. Sin embargo, si 
este es el caso, entonces se debe monitorear de forma 
especial dicho embarazo.” 
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Coincidencia de CBP y Hepatitis 
autoinmune  
 
Los lineamientos anotan que la CBP puede 
presentarse simultáneamente con otras condiciones 
autoinmunes. La coincidencia más común es la 
Hepatitis autoinmune, que es tratada con 
inmunosupresores y esteroides. La Hepatitis 
autoinmune normalmente tiene como indicio lecturas 
altas de alanina aminotransferasa e Inmunoglobulina 
G en el hígado. 
 
“Aunque la Hepatitis autoinmune y la CBP pueden 
presentarse al tiempo, muchas veces es 
sobrediagnosticada”, dice el profesor Jones. “Es 
importante confirmar que usted tiene Hepatitis 
autoinmune antes de empezar un tratamiento pues 
algunos tipos de esteroides, como por ejemplo la 
prednisolona, pueden disminuir significativamente su 
calidad de vida. 
 
“Si existe alguna duda con el diagnóstico, una biopsia 
de hígado puede ayudar a confirmar o descartar la 
Hepatitis autoinmune. Aunque la biopsia conlleva un 
riesgo de sangrado, en este caso, creo que el riesgo 
vale la pena, pues puede apartarle de una vida con 
medicamentos extras ha sido diagnosticado con 
Hepatitis autoinmune de forma errónea” 

 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU DOCTOR: 
Usted me está diciendo que tengo Hepatitis 
Autoinmune, (o Hepatitis autoinmune y CBP al 
tiempo) pero, ¿podría explicarme cómo ha llegado a 
esta concusión? Hay alguna duda en esta conclusión 
y, ¿podría considerarse una biopsia para confirmar o 
descartar la Hepatitis autoinmune? 
 

Tip de un paciente: 

La CBP es una condición que cuenta con una muy 

buena herramienta diagnóstica y es el AMA, que está 

presente en cerca del 95% de los pacientes con CBP. 

La Hepatitis autoinmune (también cuando se presenta 

al tiempo con la CBP) no tiene una herramienta similar 

en el momento, y por tanto depende de una biopsia de 

hígado para su diagnóstico. Existen algunos 

exámenes bioquímicos del hígado que son sugestivos 

para un diagnóstico de Hepatitis autoinmune, pero no 

son suficientes. 

El tratamiento para la Hepatitis autoinmune tampoco 
se beneficia de algún tipo de lineamientos como los 
que existen para la CBP. El tratamiento de esta 
enfermedad no es consistente, entre los casos 
existentes, ni tampoco la comunidad, y por tanto deben 
ser ajustados  pues cambian de paciente a paciente.  

Estos ajustes en el cuidado dependen en gran medida 
de la experiencia del médico tratante. 
 

Viviendo con CBP 
 
“Algunos médicos creen que es más importante reducir 
el riesgo de cirrosis que tratar los síntomas de la CBP”, 
dice el profesor Jones.  
 
“Los lineamientos nos recuerdan que los síntomas de 
la CBP son una parte muy importante de la 
enfermedad y que, por lo tanto, deben ser tratados con 
igual importancia que la reducción del riesgo de 
cirrosis”.  

 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO: 
¿Está usted tan comprometido a tratar mis síntomas 
como a reducir el riesgo de desarrollar cirrosis? 
 
Si usted siente que sus síntomas no están siendo 
tomados en serio, o incluso ignorados por sus 
médicos, entonces no está recibiendo un tratamiento 
de la mejor calidad. “Los síntomas más comunes de la 
CBP son la fatiga, la falta de memoria, picazón y ojos 
secos. Para todo ello existen tratamientos efectivos, y 
cuando existe voluntad, siempre hay un camino 
posible”.  
 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO: 
Estoy padeciendo los síntomas de la CBP ¿Qué 
podemos hacer para hacerlos más llevaderos? 
 

Tip de un paciente: 
Existen un número de síntomas asociados a la CBP. 
Muchos pacientes no presentan síntomas en mucho 
tiempo, mientras otros pueden verse afectados en 
muchas formas diversas. Nosotros creemos 
firmemente que el cuidado médico empieza en el 
autocuidado. Habrá síntomas que su médico podrá 
ayudarle a tratar, pero hay otros que usted podrá 
mejorar con las decisiones de su vida diaria. La clave 
está en decisiones informadas, tomadas en conjunto 
con su médico. 
 
Hace un tiempo, lo que se conoce como “neblina 
mental” era descartado como un síntoma de la CBP. 
Ahora entendemos que los impedimentos cognitivos 
pueden ser una parte de vivir con CBP, y que están 
relacionados con la fatiga. Existen investigaciones en 
más aspectos de la CBP como el síndrome de la pierna 
cansada, etc, que podrán ayudarnos a refinar nuestro 
conocimiento de lo que significa vivir con CBP para así, 
ayudar mejor a los pacientes.  
Sus síntomas son suyos y usted está en la posición más 
privilegiada para discutirlas con su médico y tomar las 
mejores decisiones sobre su cuidado.  
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PICAZÓN (PRURITO): Los lineamientos recomiendan 
que los siguientes tratamientos sean usados para la 
picazón: 

 
i. Colestiramina 

 
ii. Rifampicina en una dosis de 150-300 mg 

diariamente, monitoreando el sangrado del 
hígado por un periodo de entre 6 y 12 
semanas después del inicio del tratamiento. 
Usted necesita tener chequeos de sangre 
entre las 2 y 4 semanas después de haber 
empezado este medicamento. 

 
"Si estos tratamientos no funcionan, entonces usted 
deberá volver a ver su médico y pedirle una remisión al 
especialista", dice el Profesor Jones. "El tratamiento de 
los síntomas es igual de importante para reducir el riesgo 
de contraer cirrosis y los síntomas no deben ser 
trivializados o ignorados. La calidad de vida debe ser un 
factor de prioridad en cualquier plan de tratamiento de la 
CBP.’ 

 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO: 
La picazón sigue constante a pesar del tratamiento con 
medicamentos. Me gustaría ser remitido al especialista 
que trate el tema de las rasquiñas. 
 
Tip de un paciente: 
"No acepte un "no" como respuesta. Si la dosis de 
medicamento va más allá de la colestiramina, entonces 
se debe hacer un monitoreo detallado del paciente. 
Esto tendrá un mejor resultado si se trata por un 
especialista con experiencia en el tratamiento de la 
CBP. 
 
FATIGA: "Es uno de los síntomas más recurrentes de la 
CBP, como está descrito en los lineamientos, pero vale 
la pena tener una mente abierta sobre el tema", dice el 
Profesor Jones. "Es fácil para un médico menospreciar 
la fatiga en la CBP y decir que no hay nada que se pueda 
hacer, pero de hecho hay muchas razones para la fatiga, 
incluyendo tiroides poco activa, trastornos del sueño, 
anemia, etc. Los lineamientos aclaran que esto debe ser 
investigado y, si es necesario, ser reconocido como un 
tema aparte". 
 
"¡En mi clínica tenemos un dicho que dice que la forma 
más rápida de tratar la fatiga es diagnosticar una 
deficiencia de la tiroides!" 
 
"Sin embargo, si después de una investigación 
concienzuda, no se encuentra ninguna otra razón para la 
fatiga, entonces hay varias formas de manejarla, a fin de 

minimizar su efecto en la calidad de vida. Tenga en cuenta 
el ritmo con el que lleva su día y no intente hacer 
demasiado. La fatiga es siempre peor al final del día, 
entonces intente sacar sus citas y otras diligencias tan 
temprano como pueda en el día. Finalmente, dé todo lo 
posible de sí mismo para no rendirse con su trabajo o con 
su vida social, pues esto puede llevar a soledad y 
depresión, reduciendo así la calidad de vida’. 

 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO: 
¿Ha usted explorado otras posibilidades para mi fatiga, 
aparte de la CPB, incluyendo una tiroides poco activa, 
anemia, etc.? 
 
Tip de un paciente: 
Como dice el Profesor Jones, la mejor forma de 
manejar la fatiga es encontrar la causa y darle un 
tratamiento a la causa, particularmente si otras 
condiciones médicas son la respuesta. En todos los 
años de nuestra Fundación, hemos encontrado que un 
auto-manejo emocional, psicológico y físico puede 
tener un profundo efecto en la fatiga: para bien y para 
mal. Hay mucho que podemos hacer para combatir la 
fatiga y ayudar a que la calidad de vida mejore, 
sabiendo que vivimos diariamente con CPB. 
 
Hay un ciclo que incorpora nuestra salud física, 
nuestro estado mental y nuestro comportamiento. Es 
muy fácil que nuestra fatiga impacte nuestro estado 
emocional, que luego conlleva a conductas que no son 
benéficas. Nosotros, como pacientes, podemos tomar 
las riendas y comenzar a tomas las mejores decisiones 
posibles por nuestro propio bien y romper el ciclo 
negativo. Podemos empezar, tan solo con una 
decisión a la vez, a tomar la mejor decisión por nuestro 
propio bien: comer lo más sano posible, hacer un poco 
de ejercicio, buscar dormir lo mejor posible. Mejore una 
cosa a la vez y verá el impacto positivo que puede 
generar en su fatiga. 
 
OJO SECO Y BOCA SECA (Síndrome de Sjogren): 
"Este puede ser un síntoma desagradable y generar un 
gran impacto en la calidad de vida, aunque a veces es 
sencillo para el médico ver esto como un efecto colateral 
relativamente insignificante", dice el profesor Jones. "De 
nuevo, los Lineamientos aclaran que, si los tratamientos 
estándar fallan, hay clínicas de especialistas que pueden 
ayudar y a las cuales el paciente deberá ser remitido". 
 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO: 
Mis ojos y boca seca no han mejorado con los 
medicamentos del tratamiento. Me gustaría ser 
remitido al especialista, para valoración adicional de la 
clínica reumatológica. 
 
 
 
 
 

Lineamientos 26 - 40 
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Tip de un paciente: 
De nuevo, no acepte "no" como respuesta. Usted sabe 
qué tanto lo afecta cada síntoma a diario. Sea que use 
la aplicación móvil de la Fundación, o simplemente 
lápiz y papel, registre el impacto de sus síntomas a 
diario y use esta información para defender su propio 
cuidado.Es de esperarse que su médico ya haya 
intentado terapias de primera línea, como se 
recomienda en los lineamientos, tales como: gotas 
(lágrimas) artificiales o saliva artificial; pilocarpina o 
cevimiline pueden usarse si los síntomas persisten; 
consejos de higiene oral deben ser dados a aquellos 
con riesgo de enfermedades dentales; cremas 
hidratantes vaginales pueden ayudar, pero el uso de 
cremas de estrógenos sólo debe ser prescrito por un 
especialista en ginecología. 

 
Osteoporosis:  Los lineamientos recomiendan que 
todos los pacientes con CBP sean tenidos como 
pacientes en riesgo de osteoporosis, y sean tratados 
como tal.  
 
“La osteoporosis, como un efecto secundario de la 
CBP, debe ser tratado de la misma manera que sería 
tratado como una condición individual”, dice el profesor 
Jones. 
 
“Esto significa que un examen llamado, Absorciometría 
dual de rayos X, debe hacerse para establecer una 
línea base en la densidad de los huesos y que deben 
prescribirse suplementos de vitamina D y Calcio como 
medida preventiva. Algunos cambios en el estilo de vida 
como el ejercicio y dejar de fumar pueden ayudar a 
mejorar el panorama de la enfermedad”.  
 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO: 
¿Tengo osteoporosis? Si no, quisiera que se me tomara 
una Absorciometría dual de rayos X para tener como 
línea base para referencias futuras 
 
Tip de un paciente: 
La osteoporosis y osteopenia son muy tratables con o 
sin CBP. Sin embargo, si usted no sabe que tiene estas 
condiciones, no puede tratarlas. De nuevo, este es uno 
de los casos en los que usted puede hacer preguntas 
informadas para asegurarse que tendrá acceso al mejor 
cuidado posible.   
 
Los lineamientos recomiendan que cada paciente sea 
considerado en riesgo de padecer osteoporosis, y esto 
le incluye a usted. 
 
Mala absorción de vitaminas solubles en grasa: Los 
lineamientos confirman que esta condición puede 
presentarse en pacientes con CBP, particularmente 
aquellos con ictericia prolongada.  

 
“La mejor manera de proceder, es asumir que puede 
pasarle a usted en algún momento y asegurarse de tener 

vitamina A, D y E como suplementos constantes” dice el 
profesor Jones. “No hay necesidad de pedir exámenes 
para medir sus niveles de vitaminas, pues un buen 
suplemento contrarrestará la mala absorción”. 
 
Colesterol alto: “El colesterol puede elevarse en 
pacientes con CBP, pero en la mayoría de los casos es 
colesterol bueno, que no supone un riesgo de 
enfermedades del corazón, en sí mismo”, dice el 
profesor Jones. “Si aumenta el colesterol malo, 
entonces deberá ser tratado de la misma manera como 
se trataría en una persona sin CBP”. 
 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO: 
Tengo el colesterol alto, ¿este es bueno o malo? 
 

Monitoreando su CBP 
 

 
“La buena noticia es que la mayoría de personas con 
CBP, si son diagnosticadas a tiempo y tratadas 
correctamente con la dosis correcta de Urso, no 
desarrollarán cirrosis”, dice el profesor Jones. “Muy 
pocas personas con CBP necesitarán un trasplante de 
hígado. Esto es particularmente cierto como 
concientización, diagnóstico y mejora del tratamiento a 
lo largo del tiempo” 
 
Los lineamientos anotan que algunos no respondedores 
al Urso pueden tener un mayor riesgo de desarrollar 
cirrosis y, como ya se mencionó, esto puede ser 
diagnosticado con fibroecografías y con pruebas de 
sangre ELF y ALT (no una biopsia de hígado). Por lo 
tanto, los lineamientos recomiendan que le sea ofrecida 
una ecografía regular para hacer seguimiento a la 
actividad, y una endoscopia para hacer seguimiento a 
los vasos sanguíneos alrededor del hígado. 
 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO: 
¿Necesito una proyección de complicaciones por 
cirrosis? Y, ¿sería útil para mi hacerme una 
fibroecografía? 
 
Tip de un paciente: 
Los lineamientos recomiendan que haya un 
“seguimiento estructurado de por vida, reconociendo 
que la enfermedad tiene un curso diferente en cada 
paciente, lo cual requiere niveles variados de atención”. 
Esto significa que las decisiones que se toman sobre su 
cuidado deben tener en cuenta sus propias 
circunstancias. Es importante reconocer que existe un 
riesgo mayor en personas no respondientes al Urso, o 
también dependiendo del tiempo en que se haya dado 
el diagnóstico, la edad y sexo del paciente, y que cada 
caso debe tener un cuidado particular.  

Guidelines 41 – 47 
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Si podemos ayudarle en esa conversación con su 
médico, entonces puede ponerse en contacto con 
nosotros, para discutir las circunstancias particulares 
de su caso y cómo puede avanzar de la mejor manera 
en el cuidado de su CBP. 
 
Los lineamientos confirman que los trasplantes de 
hígado deben considerarse en pacientes cuya 
bilirrubina es igual o más alta que 50 µmol/L o 3mg/dl 
en cualquier punto.  
 
“Si se llega a este número, esto deberá ser un 
catalizador para remitir a una unidad de trasplante de 
hígado sin demora alguna”, dice el profesor Jones. 
“Muchos pacientes que tienen un trasplante de hígado 
tienen muy buenos resultados, sin embargo, en un 
número pequeño de casos, se vuelve a presentar la 
CBP. Estos pacientes pueden ser tratados según estos 
lineamientos como sí hubieran sido diagnosticados por 
primera vez”.  
 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO: 
Mi nivel de bilirrubina es igual o superior a 50 µmol/L o 
3 mg/ dl? Si es así, quisiera que se me remitiera de 
inmediato a una unidad de trasplante de hígado. 
 
Tip de un paciente: 
Usualmente con la CPB, la bilirrubina tiende a 
aumentar gradualmente. Si usted no está respondiendo 
al Urso y su conteo está aumentando de forma 
descontrolada, esperaríamos que usted ya haya sido 
remitido a un especialista hepatólogo. Sin embargo, si 
esto no ha pasado y su bilirrubina alcanza un nivel de 
50 µmol/L o 3 mg/dl, esto es un detonador importante 
para que usted sea remitido a una unidad especializada 
en el trasplante de hígado. 
 

ADUÉÑESE DE SU CPB 
 
"CPB es una condición perfectamente tratable que, 
para la mayoría de los pacientes, si se diagnostica 
temprano y se maneja bien, tendrá como resultado que 
no habrá reducción del tiempo de vida o en algún otro 
riesgo de enfermedad asociada", dice el Profesor 
Jones. 
 
"El fantástico trabajo que lleva la Fundación y otros 
grupos de pacientes, han logrado conseguir el mejor 
tratamiento para sus miembros a través de crear 
conciencia de la enfermedad, tanto entre los médicos 
como entre el público general. Tal vez lo más 
importante es que la Fundación le ha dado a sus 
miembros información de la mayor calidad y los ha 
empoderado para que ellos mismos manejen su 
tratamiento". 
 
 
 

"Después de todo, la mejor persona para manejar su 
tratamiento es usted mismo. Y ahora, con la publicación 
de estos Lineamientos, y el apoyo de la Fundación, 
usted puede llevar su propio tratamiento y asegurarse 
que usted reciba el mejor cuidado posible". 

 
"Aduéñese de su CPB, no deje que su CPB se 
adueñe de usted". 
 
PREGUNTAS PARA HACERLE A SU MÉDICO: 
¿Puedo darle el enlace de descarga de los 
Lineamientos de la AEEH para la CPB? 
 
https:/ / www. easl. eu/ medias/ cpg/ Primary%20  
biliary%20cholangitis/English-report.pdf 
 
Tip de un paciente: 
AComo el Profesor Jones mencionó anteriormente, 
usted mismo es su propio defensor. Este documento 
está diseñado para ser independiente y brindarle 
algunos de los aspectos más importantes de los 
Lineamientos de la AEEH, de forma que le ayude a 
defender su propio bienestar y el mejor cuidado posible 
en su sistema médico. Esperamos que esto lo 
empodere a preguntar de forma respetuosa, a ser un 
compañero activo y asegurarse de encontrar las 
mejores prácticas dondequiera que sea posible. 
 

Usted puede ofrecerle al doctor el enlace a estos 
lineamientos. Usted puede ser una parte informada en 
el proceso de toma de decisiones cuando se trata de 
su propio cuidado. Usted puede ser una parte activa 
de su propio cuidado, no solo al auto-manejarse sino 
asegurándose que usted está involucrado en esto. 

 

Si podemos ayudarlo de cualquier manera, por favor 
contáctenos y haremos lo mejor posible para ayudarle 
en cualquier forma que podamos. 
 
El Lineamiento 47 "sugiere que los pacientes con CPB 
deben estar informados sobre la existencia del apoyo 
de grupos de pacientes, incluyendo el acceso al 
material educativo para los pacientes".  Este es un 
importante lineamiento, y uno que sienta un 
precedente para otros lineamientos en otros campos 
también. Este documento puede contarse como 
material educativo para pacientes. 

 

 

 

 

 

 

http://www/
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La Fundación CPB apoya pacientes en 76 países 
alrededor del mundo, con nuestra información 
disponible en 19 idiomas. Usted puede encontrar 
nuestra información en: 
 
www.pbcfoundation.org.uk 
 
Algunas otras organizaciones enlistadas en estos 
lineamientos son: 
 
Austria: http://www.gesundeleber.at 
 
Francia: http://www.albi-france.org 
 
Alemania: http://www.leberhilfe.org 
 
Italia: http://www.fondazionefegato.it 
 
Holanda: http://www.leverpatientenvereniging.nl 
 
Noruega: https://www.fal.link 
 
España: http://www.albi-espana.org 
 
En cualquier parte del mundo que usted se encuentre, 
usted tiene el derecho de información de libre acceso, 
acertada y actualizada con respecto a la CPB. 
 
Esperamos que este documento le ayude a alcanzar 
ese objetivo. 

 
 Para obtener más información, ponte en contacto 

con nosotros: 
PBC Foundation (UK) Ltd 

Unit 1, Dunfermline Business Centre, 
Izatt Avenue, Dunfermline, Fife, KY11 3BZ 

Teléfono: +44 (0) 131 556 6811 
 Correo electrónico: info@pbcfoundation.org.uk 

Sitio web: www.pbcfoundation.org.uk 
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