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COLANGITIS BILIAR PRIMARIA

Hay que mejorar los

diagnosticos tempranos

Mas da 3 millones de personas en Espafia convhee con al
ten y nosotros, desde SAE, hemos querido dar visibiii

Generalitat Yalenciana.

na de las 7.000 enfermedasdes raras gue exis-

a algunas de las mas desconocdas.

El sindrome de Angelman, &l sindrome STXBFPL, o sindrome de Stickler, el sindrome de Ehlers Dandos,
el sindrome 22011 o la enfermedad de Niemann Pick han formado parte de la campafia SAE con ias enfar-
medades raras, gque nos ha permitido, durante un afio y medio, visibilizar las reivindicaciones, las dificul-
tades y los retos a los que los afectados por estas patologias se enfrentan en su dia a dia.

Pero también hemos podido escuchar la vozr de asociaciones, como Adibl, o de los profesionales dedi-
cados a la investigacién, como la del eguipo de investigadores de Enfermedades Raras de FISABIO de la

Con este nOmeros de SAE Informative ponemos fin a nuestra campafia vy gqueremos hacerlo abordando
la Colanghtis Biliar Primara,; una enfermedad rara que afecta princ palmente a las mujeres.

LA COLANGITIS Biliar

Primaria (CBF), conocida
tambidén comao Sindrome
de Hanat, &% una enferme-
dad crdnica y progreches
gue afecta a os conductes
biliares intrahepitioos,
provocando la acumula-
cidn de bilis en &l interior
pudiendo generar fibrosis,
cimasts, cincer de higado,
necesidad de trasplanmte
hepdtico e, induso, una
insuficiencia hepdtica ter-
mimnail.

Esta patologia afecta
principalmente & 2= muje-
res - @l 0% de los casos-
¥ lo hace entre los 35 v los
65 afics, skendo la mayoria
de los pacientes asintomd-

tioas hasta e momenta del
diagndstico, gue normal-
mente e produce tras un
andlisis rutinario. Mo obs-
tante, algunos pacientes
pueden presentar sintomas
de fatiga, plcores o Seque-
dad en los ojos vy en la
boca  (sensaciones comu-
nes que no = asocian a
ninguna enfermedad en
particular).

De ahi la importancia de
que las mujeres die media-
na edad gue sientan estos
dgnos acudan a su médi-
o, pues con un analisis de
sangre rutinario s= pueden
detectar niveles anormales
de fosfatasa alcalina, lo
que llevard a un andlisic

de los anticuerpos mite-
condriales que Se encusn-
tran en & S90% de los
pachenbes,

La colangitis suele estar
asociada con oftras enfer-
medades autoinmunes
como &l hipotircidismao, la
seguedad de |la mucosa,
la artritis rewmatokde, sin-
drome de Sjogren, |a
esclerodermia, la enfer-
medad de Rayraud y el
sindrome CREST.

Su origen &5 desoonoci-
do, pero puede existir una
carga gendtica, aungue no
hay evidencas suficentes
para afirmar que &5 una
enfermedad  hereditaria.
Iqualmente, su desarmollo
puede verss influsnciado
par factores ambientales,
coma  infecciones, taba-
quismo o la expesicidn a
producteos quimicos.

Tratamiento
Actualmente, el dcdo
ursadecxiodlica es &l Gnico

tratamienta gque puede
retracar la Eu;:lunﬁn de &
enfermedad; de hechao, el
prondistico de la Colangitis
Biliar Primaria &5 buoeno,
particularmente pars

aguellcs  pacientes gque
comlenzan su tratamiento

con este Scido durante las
primeras etapas de |la
enfermedad v gue tiensn
una buena respuesta &n la

mejora de |a bloguimica
hepdtica.

En caso de no responder
a este tratamiento, desde
hace unos messs existe el
#cido obetioSlico &n com-
binaddn o en monotera-
pla.

Por su parte, el trans-
plante de higado es una de
las opdones para aquellas
pacientes gue tienen inswe-
fidencia hepdtica, tenien-
da un

unas 2000 corresponden
a pacientes con Colangitis
Biliar Primaria.

Una cifra gue =e aleja

de la realidad ya gue, par
el momento, sobo hay 54
unidades hospitalarias
participanca &n este pro-
yecto.
La estimacidn actual,
sitla entormo a 2.000 el
nimers de personas disg-
nosticadas en Espafia y
eritre un 15% v un 20% el
porcentaje de personas sin
diagndsticar, por lo gue s
prevalencia  asciende a
casi 11.000 padentes.

Relvindicaciones
Lax principales reivindi-
caciones de ks packentes
¥ amociacionss pasan par
una mayor coordinackdn
eritre profesionales para
conseguir  diagnasticos
tempranos. En este senti-
da, e fundamental que en
Frimaria exista un proto-
colo de sctuacin en caso
de sospecha de Colangitis
Biliar Primara con &l abje-
Hvo de

pro- En 2014 esta patologia cambid hacer
ndsti-  su nombre, antes conocida m 4 5
oo del como Cirrosis Billar Primaria, répidala
¥ 0 % despojindose asi del estigma deriva-
d & puela acompafiaba debido a ':":'s“'ﬁl

v Que la cirrosis suele asociarse | S0 7
el & al alcohol y éste no I pobin-
o T influye &n la CBP. cil 6 n
afios. canoca

Mo obstante, el ficil
acceso a los tratamientos,
la lenta ewolucién de |a
enfermedad v &l control de
sus complicaciones tras el
diagndstico, permiten gue
la mayoria de pacientes no
tengan estadios tardios
que pusden llegar a cimo-
ks o trasplante renal.

Prevalencia

El  registro  nacional
ColHal, gue a enfer-
medades colestiticas v
autoinmunes hepdticas,
cuenta con més de 3.000
entradas, de las cuasles

la CBE por allo es funda-
miental vishilizar la enfer-
medad para que la sode-
dad se farmirialice con ella,
sepa detectar sus sinto-
mas vy acuda a su médico
ante cualkjuier scspecha,
puss estamos anbe una
patologia gue, c©on un
diagndstica temiprand,
ewoluciona lentamente y el
paciente puede tener la
misma esperanza y cali-
dad de vida que una per-
sOna sana, pero, por el
contraria, puede llegar a
ser incapactante sino e
aborda a tiempa.



