Cuando la ictericia no es lo que parece: Un caso de Colangitis
Esclerosante Primaria (CEP)
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Introduccion

La colangitis esclerosante primaria (CEP) es una
enfermedad hepatica crdénica rara, caracterizada por
inflamacion y fibrosis de los conducros biliares, lo que

resulta en colestasis progresiva. Su etiologia es
desconocida, pero existe una fuerte asociacidn con
enfermedades inflamatorias intestinales (EIl),

especialmente colitis ulcerosa, en hasta el 80% de los
casos. La CEP representa un desafio diagndstico y clinico
debido a su evolucién insidiosa y sus potenciales
complicaciones, como cirrosis y colangiocarcinoma.
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Descripclidon del caso
Hombre de 39 afios con antecedentes de asma, diabetes tipo 2

y colitis ulcerosa diagnosticada en 2020 mediante
colonoscopia. En 2022, durante una hospitalizacion por
neumonia adquirida en la comunidad y herpes facial, se
identificaron ictericia escleral, elevacion de fosfatasa alcalina
(963 U/L) y bilirrubinas totales (5.2 mg/dL) con un patron
mixto. Las pruebas de hepatitis viral fueron negativas.

Motivo de Consulta

En 2024, consultd por ictericia generalizada de ocho meses de
evolucion, pérdida de pesc (aproximadamente tres tallas),
prurito, fatiga y fiebre no cuantificada. Refirido acolia y coluria
de dos meses de evolucion.

Examen Fislico

lictericia cutanea y escleral, sin ascitis, hepatoesplenomegalia,
ni masas palpables.
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Paraclinicos

Los estudios iniciales incluyeron tomografia abdominal contrastada., que
mostré dilatacion de las vias biliares intrahepaticas. La colangioresonancia
reveld estenosis vy dilataciones multifocales caracteristicas. Una
colangiopancreatografia retrégrada endoscépica (CPRE) confirmo el patron
en “rosario”, tipico de la CEP. La biopsia hepatica revelo fibrosis periductal en
“piel de cebolla”, hallazgos histopatologicos sugestivos de esta entidad.

Dada la asociacion de CEP con la Ell, se realizo una colonoscopia que mostro
pancolitis, compatible con colitis ulcerosa. El paciente inicic tratamiento
sintomatico con colestiramina y acido ursodesoxicdlico, ademas de continuar
con azatioprina., previamente indicada por colitis ulcerosa. Mostro mejoria
clinica durante el seguimiento.

DHatacion de la
via biiar intrahepatica

CPRE: Dilataciones
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vias biliares intrahepaticas (10 mm)

R La CEP es una enfermedad compleja que debe sospecharse en pacientes con ElI,
‘especialmente en aquellos con colitis ulcerosa. Su diagnostico depende de la
integracion de estudios de imagen, como la colangioresonancia y la CPRE, y en cierto
casos particulares; hallazgos histologicos especificos. Este caso resalta la importancia
de considerar la CEP como causa de ictericia prolongada de etiologia incierta en
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graves y optimizar el pronostico.
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