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RESUMEN 
 

 Introducción: La colangitis biliar primaria es una entidad colestásica, de 

base autoinmune con una prevalencia en aumento, que afecta a los conductos 

biliares tanto de pequeño como de mediano calibre, pudiendo evolucionar a 

cirrosis en estadios avanzados. Se ha estimado que afecta más a mujeres en 

edades medias de la vida. El diagnóstico se puede realizar con biopsia hepática, 

anticuerpos positivos y alteraciones analíticas de la colestasis. El tratamiento de 

elección es el ácido ursodeoxicólico. Se ha asociado a otras enfermedades 

autoinmunes. El objetivo principal de este estudio es describir las características 

sociodemográficas de una cohorte de pacientes. 
 Materiales y Métodos: Para este estudio se ha recogido una muestra de 

pacientes desde el año 2000 hasta el 2022 del Hospital Universitario Santa Lucía 

y se han analizado una serie de variables sociodemográficas y epidemiológicas 

(edad y año de diagnóstico; género; consumo de tóxicos; fibrosis; otras 

enfermedades reumáticas y tratamiento) para realizar una estadística 

descriptiva. 
 Resultados: Se observa que en nuestra muestra hay mayor 

predominancia de mujeres que de hombres (87,2% vs 12,8%) y una edad media 

(60 años) similar en ambos grupos. Para valorar la fibrosis con mayor frecuencia 

se ha empleado la elastografía que la biopsia, esta última actualmente se 

encuentra en descenso. Es más común diagnosticar esta enfermedad en 

estadios precoces (0-II). Se ha evidenciado que el 63,9% de la muestra presenta 

al menos una enfermedad autoinmune asociada. El tratamiento más empleado 

ha sido el ácido ursodeoxicólico, incluyendo los que presentaban Overlap 

obteniendo mayoritariamente una respuesta favorable evidenciado tanto 

bioquímicamente como por los casos de descompensación hepática que se 

observaron en 10 pacientes. 

 Discusión: En nuestros resultados se evidencian similitudes con la 

distinta bibliografía consultada, aunque por el escueto tamaño muestral 

consideramos que este estudio puede servir de base para nuevos estudios con 

el fin de determinar si los tóxicos son un desencadenante y si existe un aumento 

de la prevalencia. 

  



 

  



 

ABSTRACT 
 

 Background: Liver cirrhosis biliary is a cholestasis entity of autoimmune 

bases with an increasing prevalence that affects little and medium caliber bile 

ducts and could end in late state cirrhosis. It has been estimated that middle-

aged women are more affected. Diagnosis can be made with liver biopsy, positive 

antibodies and laboratory abnormalities of cholestasis. The treatment of choice 

for this disease is ursodeoxycholic acid. This entire has been associated with 

another autoimmune diseases. The main objective in this study is to describe 

social-demography characteristics of the patients who are in our sample. 

 Methods: For this study a sample of patients has been collected between 

the years  2000 and 2022 by Santa Lucia University Hospital has been collected 

and in this study socio-demographic and epidemiological variables have been 

collected (age and year of diagnosis; gender; toxics consume; fibrosis; other 

autoimmune disease and treatment), in order to perform descriptive statistics. 

 Results: It was observed that in our sample there is more prevalence of 

women that men (87,2 vs 12,8%) with an average age (60 years old) similar in 

both groups. For the assessment of fibrosis elastography is performed more often 

than biopsy, currently in decline, with a more commonly early stage (0-II) 

diagnosis. Evidence shows that 63,9% of our sample presents at least one 

autoimmune disease associated. The most useful treatment is ursodeoxycholic 

acid, obtaining a positive response, evidenced both at biochemical levels as well 

as due to liver decompensations, observed in 10 patients. 

 Discussion: Our results show similarities with different bibliography 

consulted. However due to the brief sample size we consider this study could 

serve as basis for future studies in order to determine whether toxics are a trigger 

and if there is rise in incidence. 

 

 Palabras Claves/Key words: Liver Cirrhosis Biliary; Sjogren’s Syndrome; 

Hepatitis Autoinmune. 

  



 

 

  



 21 

INTRODUCCIÓN 
 

1. Epidemiología. 

 

 La colangitis biliar primaria consiste en una inflamación de los conductos 

biliares intrahepáticos de pequeño y mediano calibre, cuyo desarrollo se produce 

de forma progresiva. En determinadas ocasiones si se deja progresar la historia 

natural de esta enfermedad puede desarrollar en una cirrosis [1]. 

 Es una enfermedad rara con una prevalencia que se encuentra en 

aumento y se estima que en España presenta una prevalencia de 35/100000 

habitantes. Este aumento se encuentra relacionado con la mayor capacidad 

diagnóstica de la enfermedad, realizado mediante técnicas no invasivas y la 

presencia de marcadores específicos, así como el aparente aumento de las 

enfermedades autoinmunes en la actualidad. 

 Esta entidad presenta un mayor predominio en el género femenino con 

respecto al masculino, 9:1 y se suele diagnosticar entre la cuarta y sexta década 

de la vida. Se está investigando una aparente predisposición familiar, pero hasta 

el momento no se han encontrado genes ni tipos de herencia que lo expliquen. 

 En relación a la fisiopatogenia de la enfermedad se considera que un 

posible origen es la presencia de células T autorreactivas, así como la presencia 

de dos anticuerpos específicos, el anticuerpo antimitocondrial M2 y el antinuclear 

Gp210 y Sp100[2]. 

 Sobre una base genética de predisposición se han establecido distintos 

factores que podrían actuar como desencadenantes de esta entidad, entre los 

que se podrían destacar tanto las infecciones por bacterias Gram negativas, 

micobacterias o virus como las sustancias químicas[3-5]. 

 

2. Clínica. 

 

 En el momento del diagnóstico, prácticamente el 60% de los pacientes se 

encuentran asintomáticos desde el punto de vista clínico, por lo que 

habitualmente se realiza el diagnóstico por la alteración de parámetros 

analíticos, los más utilizados en la práctica clínica son el aumento de las enzimas 

colestásicas, principalmente la Fosfatasa Alcalina (FA). 
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 Los síntomas que se encuentran son los propios de la colestasis y la 

hepatopatía, aunque los más frecuentes en la clínica son el prurito, la ictericia y 

la ascitis [6]. 

 

3. Diagnóstico. 

 

 Tradicionalmente para su diagnóstico era necesario la realización de una 

biopsia hepática, donde podíamos encontrar una inflamación por parte de células 

mononucleadas, infiltración de linfocitos y células plasmáticas y en otras 

ocasiones se podían encontrar granulomas epitelioides no caseificantes, así 

como destrucción de los conductos biliares. 

 En la actualidad gracias el desarrollo de los anticuerpos es posible realizar 

este diagnóstico sin necesidad de realizar una biopsia hepática, siendo suficiente 

con la presencia de colestasis bioquímica y anticuerpos positivos[7]. 

 

4. Tratamiento y pronóstico. 

 

 El tratamiento de primera línea es un fármaco de acción colerética llamado 

ácido ursodeoxicólico, que presenta una respuesta favorable en el 60% de los 

pacientes[8]. 

 Si con este tratamiento no obtiene mejoría se podrían utilizar fármacos de 

segunda línea como son el ácido obeticólico[9] o fibratos[10] y como última opción 

quedaría el trasplante hepático. 

 También es importante el tratamiento sintomático derivado de los 

problemas de la colestasis, entre los que destacan vitaminas, colestiramina o 

calcio. 
 Se ha establecido unos criterios bioquímicos para valorar la respuesta al 

tratamiento y el más empleado es la disminución de la fosfatasa alcalina en un 

40%. 

 Gracias a la introducción del tratamiento, sobre todo en las fases 

tempranas, el pronóstico de la enfermedad es favorable con una supervivencia 

a los 5 años del 80% de los pacientes[11]. 

 Entre los factores de mal pronóstico destacan el género masculino y debut 

de la enfermedad en personas de menos de 50 años, así como padecer datos 
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de hepatopatía evolucionada (encefalopatía hepática, cirrosis, varices 

esofágicas, hepatomegalia o disminución de la tasa de protrombina)[12]. 

 

5. Asociación con otras enfermedades. 

 

 Al ser una enfermedad autoinmune se ha visto asociación con otras 

enfermedades como síndrome de Sjögren, enfermedad inflamatoria intestinal, 

hipotiroidismo, esclerodermia, artritis reumatoide o lupus, entre otras[13]. 

 También se ha establecido en la literatura la asociación con 

enfermedades inflamatorias y por ende mayor riesgo al desarrollo de eventos 

cardiovasculares. También se destaca un aumento de la prevalencia del 

síndrome metabólico, así como HTA, dislipemia u obesidad, entre otras[14,15]. 

 

6. Objetivos. 

 

 El objetivo principal de este estudio es describir las características 

sociodemográficas de los pacientes con colangitis biliar primaria, determinando 

la prevalencia por género, edad, grado de fibrosis, así como el tipo de tratamiento 

empleado. 

 Entre los objetivos secundarios destacan: 

• Analizar la asociación con otras enfermedades de base 
autoinmune. 

• Relación con el consumo de hábitos tóxicos. 
• Evaluar la incidencia anual del diagnóstico en los últimos años. 
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MATERIALES Y MÉTODOS. 
 

 Para la realización de este estudio se han recogido los datos del Hospital 

Universitario Santa Lucía, de Cartagena, de aquellos pacientes que presentan 

diagnóstico de Colangitis Biliar Primaria. 

 Para confeccionar esta base de datos se ha establecido un único criterio 

de inclusión, que consiste en aquellos pacientes que presentan diagnóstico de 

Colangitis Biliar Primaria (CBP) desde el año 2000 hasta 2022. 

 Como criterio de exclusión se ha determinado, un único, que se basa en 

pacientes que tras las pruebas oportunas realizadas se ha descartado el 

diagnóstico de Colangitis Biliar Primaria. 

 La base de datos inicial constaba de 90 pacientes, que tras aplicar los 

criterios de inclusión y exclusión se determina que nuestra muestra consta de 86 

pacientes, ya que 4 de ellos cumplían el criterio de exclusión, al concluirse que 

no presentaban diagnóstico de Colangitis Biliar Primaria. 

 Una vez que se ha establecido el tamaño muestral en base a los criterios 

de inclusión y exclusión, se han determinado una serie de variables, con el 

objetivo final de analizarlas y compararlas con las publicadas en la literatura. 

 Las variables que hemos considerado para el siguiente estudio son:  

- Género del paciente. 

- Edad al diagnóstico. 

- Consumo de tóxicos (alcohol, tabaco u otras drogas). 

- Fibrosis en el momento diagnóstico. 

- Enfermedades inmunológicas e inflamatorias (así como factores de riesgo 

cardiovascular, como HTA, dislipemias u obesidad). 

- Año en el que se diagnosticó. 

- Tratamiento pautado y evolución. 

 Los datos de estas variables se han recogido de forma cualitativa y 

cuantitativa. En base a esos datos se ha aplicado una estadística descriptiva. 
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RESULTADOS 
  

           En este estudio tras haber recogido los datos se ha aplicado una 

estadística descriptiva en función de dos grupos, separados por el género de los 

pacientes (mujer y hombre). 

            Este estudio ha contado con 86 pacientes, de los cuáles 75 son mujeres 

(87,2%) y 11 son hombres (12,8%), lo que hace presentar una relación 6,81:1 

mujeres con respecto a hombres. 

            La edad media al diagnóstico de las mujeres ha sido de 57,84 años con 

un rango de 31 a 80 años y una moda de 56 años. Cabe destacar que solo se 

ha podido realizar con 73 mujeres, ya que de dos de ellas no presentaban datos 

acerca del diagnóstico. 

            La edad media de los hombres en el momento del diagnóstico ha sido de 

61,6 años con un rango de 44 a 74 años y con una moda de 65 años. Solo se ha 

podido realizar con los datos de 10 hombres, ya que de uno de ellos no teníamos 

la edad al diagnóstico. 

            Otro de los datos que se han valorado es la proporción de personas que 

consumen hábitos tóxicos (alcohol o tabaco) tal y como se muestra en las Tablas 

1 y 2. 

            También se han recogido datos acerca de la fibrosis hepática, ya sea 

medida por elastografía (fibroscan) método no invasivo o por biopsia hepática, 

que es un método invasivo y se ha aplicado el grado de 0 a IV. 

            Los datos que ofrece la elastografía es en función del fibroscan medido 

en kpa, por lo que para agruparlo en los grupos previamente mencionados se ha 

aplicado el siguiente criterio. 

·       < 5,5 kpa es catalogado como F0, que es considerado el límite normal. 

·       < 7,6 kpa es catalogado como F1 (I). 

·       < 9,4 kpa es catalogado como F2 (II). 

·       < 14 kpa es catalogado como F3 (III). 

·       > 14 kpa es catalogado como F4 (IV). 

 Es cierto que algunos pacientes no se le ha podido realizar ninguna de 

estas pruebas, por estar contraindicada o por negativa de los mismos. Los 

resultados se muestran en la Tabla 3. 
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 Para el diagnóstico es necesario que se cumplan 2 criterios de los ya 

mencionados previamente (colestasis bioquímica, anticuerpos y/o biopsia 

hepática compatible). En nuestra muestra se han realizado 28 biopsias 

hepáticas, de las cuáles 26 han sido en mujeres, representado por el 34,66% 

con respecto al total de mujeres y 2 en hombres, representado por el 18,18% 

con respecto al total de hombres.  

 De los pacientes de la muestra, 79 pacientes han presentado anticuerpos 

positivos (siendo representado como 90,66% de mujeres y 100% de hombres), 

3 negativos (que han sido todas mujeres, lo que representa 4%) y 4 

desconocidos (siendo todos ellos mujeres, que representa 5,33%). 

 Aunque no es frecuente se ha valorado también la presencia de Hepatitis 

Autoinmune (HAI) junto con CBP, llamándose a esta asociación Síndrome de 

Superposición u Overlap y en nuestra muestra se ha diagnosticado la presencia 

en 18 pacientes de este síndrome, concretamente en 17 mujeres (22,66% con 

respecto al total de mujeres) y 1 hombre (9,09% con respecto al total de 

hombres). Mientras que en 5 pacientes se sospecha que se podría encontrar 

esta asociación, pero no se ha podido confirmar en 3 mujeres (4% con respecto 

a las mujeres) y 2 hombres (18,18% con respecto a los hombres). 

 Se ha valorado la presencia de al menos una enfermedad autoinmune, 

como pueden ser Diabetes Mellitus tipo I, Raynaud, Síndrome Sjögren, 

Psoriasis, Celiaquía, Artritis Reumatoidea o Lupus Eritematoso Sistémico entre 

otras. En nuestra muestra se ha observado que se encontraba alguna de estas 

patologías en 55 pacientes, de los cuáles el 66,66% han sido mujeres y el 

45,45% hombres. 

 En la Tabla 4 se han estimado algunas entidades que presentan nuestros 

pacientes que consideramos que son más destacables. 

 Para finalizar se ha determinado la proporción de pacientes que han 

sufrido una descompensación de la cirrosis hepática y el tratamiento que se les 

ha pautado a los pacientes de nuestra muestra. 

 Durante todo el seguimiento se ha visualizado la presencia de 10 

pacientes con descompensación de los cuáles 5 son hombres (45,45% con 

respecto al total de hombres) y 5 mujeres (6,66% con respecto al total de 

mujeres). 
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 El tratamiento con ácido Ursodeoxicólico ha sido aplicado a 83 pacientes 

en algún momento del seguimiento, lo que es el 96,51% de la muestra. Mientras 

que en 13 pacientes se le ha administrado fenofibrato o estatinas para control de 

la hipercolesterolemia, que representa el 15,11% de los pacientes de nuestra 

muestra. Sin embargo un paciente ha requerido la inclusión de la lista de 

trasplante hepático (1,16%). Durante la evolución se aprecia que en el 91,86% 

de nuestros pacientes se evidenció una respuesta favorable, estando 

conformados la gran mayoría por ácido ursodeoxicólico (75/79). Evidenciándose 

los resultados en la Tabla 5. 

 Mientras que si presenta síndrome Overlap el tratamiento ha sido un poco 

diferente, 14 pacientes han estado en tratamiento único con ácido 

ursodeoxicólico, 5 han asociado al ácido ursodeoxicólico algún corticoides y 4 

han precisado el tratamiento con azatioprina o metotrexato asociado a 

corticoides. 

 En el presente estudio se ha valorado si existen variaciones en función de 

los años en el diagnóstico de esta entidad, encontrándose los datos en la Gráfica 

1. 
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DISCUSIÓN 
 

 En base a los resultados de nuestro estudio y comparado con la distinta 

bibliografía consultada se observa que en nuestro estudio existen varias 

similitudes. 

 En la distinta bibliografía se comenta que las mujeres presentan esta 

entidad en mayor frecuencia que los hombres con un rango variable de 

mujer:hombre, que abarca desde 3:1 hasta 22:1 en función del área geográfica 

(se ha evidenciado el rango más bajo en Suecia y el más elevado en Estonia), 

aunque la tendencia predominante es 9:1[16]. En España se ha publicado según 

datos epidemiológicos que aproximadamente el 90% de los pacientes que sufren 

esta enfermedad son mujeres[17]. En nuestros resultados podemos observar que 

el 87,2% de los pacientes son mujeres y que el 12,8% son hombres y que se ha 

establecido que por cada hombre existen 6,8 mujeres afectas. 

 Si atendemos a la edad del diagnóstico la mayoría de las publicaciones 

establecen que se suele encontrar entre la cuarta y sexta década de vida, si 

visualizamos los resultados de nuestro estudio evidenciamos que la edad media 

en las mujeres es de 57,8 años mientras que en los hombres es de 61,6 años, 

teniendo las primeras un rango muy amplio de los 31 a los 80 años, mientras que 

en hombres el rango es de 44 a 76 años. Esto nos confirma que la media de 

nuestra muestra es comparable a los estudios geográficos que se han realizado, 

ya que si aunamos los datos se establece una edad media de 58,2 años. En 

nuestro estudio no se aprecian diferencias entre hombres y mujeres en cuanto a 

la edad al diagnóstico. 

 Existe literatura que establece como hipótesis en el desarrollo de esta 

entidad la presencia de xenobióticos así como la intervención de la epigenética, 

es por ello que en nuestro estudio se ha optado por valorar el consumo de tóxicos 

que pudiera intervenir en esta entidad, evidenciándose que el consumo de 

hábitos tóxicos en cualquier momento es más frecuente en hombres que en 

mujeres, sin que ello tenga implicaciones a nivel epidemiológico, es por ello que 

nos hace sospechar que no existe una relación evidente entre el consumo de 

tóxicos con el desarrollo de esta entidad en nuestra muestra, pero al tener un 

tamaño muestral muy pequeño podría ser una línea de investigación para futuros 

estudios. 
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 Como se mencionó previamente una de las razones por la que se piensa 

que existe un aumento de la prevalencia es el diagnóstico en estadios más 

precoces. En nuestra muestra se ha evidenciado que el 65% de los pacientes se 

encuentra en un estadio II o inferior, mientras que solo un 9% se encuentra en 

estadio avanzados (III y IV), así como que un 25% no presenta prueba de 

estadiaje, por contraindicación médica o por negativa del paciente. Estos 

resultados apoyarían la hipótesis de un aumento de la incidencia en los últimos 

años tal y como se ha podido evidenciar en los datos de los que disponíamos, 

que constatan que en los últimos años existe un incremento de casos 

diagnosticados. 

 Con el paso de los años se han intentado desarrollar nuevas técnicas 

menos invasivas para los pacientes y más eficientes, es por lo que la biopsia 

hepática se ha ido desplazando a expensas de la elastografía y en nuestra 

muestra se evidencia que la biopsia ha quedado relegada y que solo a un 32% 

de los pacientes de la muestra se les ha realizado al menos una biopsia en el 

momento diagnóstico o durante su seguimiento. 

 Según la distinta bibliografía consultada se ha estimado que en torno al 

10% de los pacientes que presentan CBP padecen un síndrome de Overlap 

(asociación CBP con hepatitis autoinmune HAI), en nuestro caso se evidencia 

que el 20,93% (18/86) padecen colangitis biliar primaria junto con hepatitis 

autoinmune, por lo que podemos afirmar que en nuestra muestra se evidencia la 

presencia de un mayor porcentaje de síndrome Overlap con respecto a la 

literatura publicada, sin que estos datos alteren el tratamiento, ya que se ha 

basado en ácido ursodeoxicólico principalmente (9/18) y en asociación de este 

último con algún corticoides, ya fuera budesonida o prednisona (5/18) y en la 

minoría se requirió la presencia de algún fármaco inmunosupresor, como son 

metotrexato o azatioprina con corticoides (4/18). La presencia de este síndrome 

tampoco ha evidenciado una alteración del pronóstico o de la evolución ya que 

la mayoría presentó una mejoría significativa (13/18) o una mejoría parcial (3/18) 

y en una mínima cantidad se evidencia una evolución tórpida (2/18), aunque solo 

1 de ellos requirió inclusión en la lista de trasplante hepático y el segundo no es 

posible valorarlo ya que presentó problemas de adherencia patentes, que fueron 

evidenciados por la confesión del paciente. 
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 A raíz de los resultados de enfermedades asociadas se ha visto como el 

63,9% de los pacientes tenían asociado una enfermedad de carácter autoinmune 

es muy similar a la literatura publicada que habla que en torno al 60% padecen 

por lo menos una enfermedad autoinmune[18,19]. 

 Según la bibliografía consultada, una de las enfermedades que se asocia 

más frecuentemente a nivel autoinmune es el Síndrome de Sjögren con un rango 

variable en función de las fuentes consultadas, aunque se ha establecido que de 

forma aproximada en torno al 40% presentan esta asociación. Se piensa que 

esta asociación está producida por las vías metabólicas que convergen así como 

los genes responsables, en especial HLA-DR3, aunque no ha podido ser 

establecido de forma precisa[20,21]. En nuestra muestra se ha encontrado que 8 

(9,3%) pacientes presentan esta entidad asociada, por lo que se encuentra más 

cercana a los datos publicados por la Cohorte Mexicana que habla de la 

presencia del 29,1% que del convenio al que se ha llegado, sin que esto tenga 

ninguna implicación pronóstica, ya que al tratarse de una muestra tan pequeña 

podría haber personas que no hayan consultado por síntomas propios de esta 

entidad o que no cumplan criterios para ser diagnosticado. Aunque estamos 

hablando de una de las enfermedades con base autoinmune que presenta una 

mayor prevalencia en nuestra muestra. 

 Cabe hacer mención a la enfermedad con mayor prevalencia en nuestra 

muestra, que es la Diabetes Mellitus (tanto tipo I como tipo II). Con respecto a la 

tipo I se piensa que esta asociación podría deberse a la base inmune, aunque 

con la tipo II no se evidencia el motivo de esta asociación, aunque se piensa que 

podría estar producido por cierta base autoinmune, aún desconocida en la 

actualidad, lo que si es cierto es que se ha estudiado que los pacientes con 

enfermedad diabética puedan presentan un mayor grado de fibrosis, sin que 

haya sido concluyente, aunque podría ser una base para futuros estudios para 

establecer el motivo de esta asociación[22]. Aunque también se ha observado que 

las personas con CBP tienen un mayor riesgo de desarrollar síndrome 

metabólico, con unos datos que alcanzan hasta el 30% y está relacionado con 

edades de debut más precoces, en nuestra muestra es cierto que el porcentaje 

está alejado, representado por un 5,81%, sin que exista según estos resultados 

repercusión clínica en el estudio presente. 
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 Con respecto al resto de enfermedades se da en menor medida con 

respecto a las previamente comentadas según la distinta literatura. La 

osteoporosis una de las entidades más prevalentes en nuestra muestra, siendo 

el 18,6% de los casos, aunque no se sabe si la causa de esta osteoporosis es 

por alteraciones propias de la edad y alteraciones hormonales o que realmente 

tenga relación con la CBP, aunque en la literatura es una asociación que se 

encuentra muy descrita[23]. Por lo que consideramos que podría ser la base para 

futuros estudios. 

 Cabe destacar que a pesar de que en nuestra muestra no se ha 

encontrado la presencia de enfermedad inflamatoria intestinal, si que hay 

artículos que evidencian esta asociación, sin que exista una relación genética 

evidente[24]. Aunque a pesar de esto no se puede descartar la presencia de algún 

polimorfismo genético que aún no se haya conseguido estudiar. 

 En relación a la enfermedad celiaca se ha establecido que puede existir 

una asociación, aunque no se han realizado estudios exhaustivos para 

determinar la probabilidad de asociación ni el método patogénico que puede 

desarrollarlo, aunque de los pocos estudios que se encuentran publicados se ha 

establecido que en torno al 3% de los pacientes presentan esta asociación[25], 

que si lo equiparamos a lo establecido en nuestra muestra encontramos que es 

ligeramente superior, resultando un 5,81%. 

 En cuanto al tratamiento la gran mayoría de los pacientes (87,2%) se ha 

evidenciado que con ácido ursodeoxicólico (UDCA) presentan una respuesta 

clínica adecuada, según los criterios de reducción del 40% de la elevación de las 

enzimas hepáticas, si esto lo visualizamos en consonancia con la literatura 

publicada que establece que en torno al 35-40% de los pacientes no presenta 

respuesta satisfactoria, podemos deducir que en nuestra muestra este 

porcentaje es muy inferior, obteniendo por ende una disminución de la progresión 

de la enfermedad, que también se puede valorar con una descompensación 

cirrótica que solo se da en 10 pacientes, que es un 11,62% con respecto al total 

de pacientes de la muestra, siendo predominantemente a consecuencia de la 

falta de adherencia o tolerancia, solo requiriendo un paciente introducción en la 

lista de trasplantes, que se establece como último escalón terapéutico, 

existiendo casos descritos de recidivas post-trasplante. 
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 También se han realizado estudios que hablan del uso de fibratos o ácido 

obeticólico en el tratamiento de estos pacientes teniendo buena evolución, por lo 

que si nos fijamos en nuestra muestra es cierto que se han usado fibratos en 12 

pacientes, pero no a consecuencia de la intolerancia o mala respuesta al UDCA, 

sino como complemento. Con respecto al ácido obeticólico se ha empleado en 

dos pacientes (2,32% de la muestra), con una respuesta favorable en el curso 

evolutivo. El resto de los casos por los que no se trató con UDCA fue a 

consecuencia del síndrome Overlap, que según las guías el tratamiento se basa 

en la predominancia de la enfermedad (CBP o HAI). 

 Para finalizar se ha establecido una asociación a raíz de los años en los 

que hemos estado conviviendo con la pandemia producida por Sars-CoV2, 

existiendo aparentemente un aumento de casos desde el año 2020, que no han 

podido ser confirmados en estudios realizados con tales fines, tal y como se 

puede valorar en el apartado de resultados. Aunque no existen estudios en la 

vacunación del Covid en estos pacientes las últimas publicaciones establecen 

que deberían ser considerados grupos de riesgo, por lo que deberían tener 

prioridad en la vacunación, por presentar un mayor riesgo de hospitalizaciones, 

gravedad y por ende mortalidad[26,27]. 
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CONCLUSIONES 
 

 1.- Tras analizar los resultados hemos podido comprobar que en nuestra 

muestra hay mayor prevalencia de enfermedad en mujeres con una edad media 

de 58 años, que es similar a lo que se encuentra en las distintas fuentes 

bibliográficas consultadas. Así como se ha podido observar que el diagnóstico 

se realiza en estadios de fibrosis más precoces, abarcando en nuestra muestra 

un 65% de los pacientes, ya sea medido tanto por pruebas invasivas como no 

invasivas, siendo estas últimas más frecuente. En la valoración del tratamiento 

se ha visto que la gran mayoría en algún momento se ha tratado con ácido 

ursodeoxicólico con una respuesta favorable a nivel bioquímico observado en el 

87,2% de los pacientes que han recibido dicho tratamiento y han cumplido con 

las indicaciones terapéuticas (posología y adherencia), siendo superior a lo 

descrito en la literatura, aunque por el pequeño tamaño muestral se recomiendan 

nuevos estudios para confirmar dichos resultados. 
 2.- Al valorar la presencia de enfermedades de base autoinmune en 

nuestra muestra, se ha evidenciado que el 63,9% de los pacientes presentaban 

al menos una enfermedad autoinmune, teniendo mayor prevalencia la diabetes 

mellitus, la osteoporosis y el síndrome de Sjögren, aunque en menor medida de 

la que se encuentra en la distinta literatura consultada. En nuestra muestra se 

evidencia una mayor presencia de síndrome de Overlap con respecto a lo 

descrito en la distinta bibliografía, sin que esto afecte al pronóstico de los 

pacientes de nuestra muestra. 

 3.- En nuestra muestra el consumo de tóxicos no se ha visto influenciado 

con una mayor prevalencia de dicha enfermedad. A pesar de estos resultados al 

tener un pequeño tamaño muestral consideramos que podría ser útil la 

realización de nuevos estudios para valorar dichos objetivos. 
 4.- Al valorar el número de casos diagnosticados desde el año 2000 se ha 

evidenciado que hay un aumento en los últimos 10 años, pero al tener un 

pequeño tamaño muestral no podemos establecer cuál es el motivo real, por lo 

que consideramos que estos resultados podrían servir de base para nuevos 

estudios, con el objetivo de determinar cuál es el origen real a dicho aumento del 

número de casos y si existe relación con la pandemia por Sars-CoV2. 
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TABLAS Y FIGURAS 
Tabla 1.- Consumo de Tabaco en función del Género. 

Género Fumadores Exfumadores No fumadores Desconocidos 

Mujeres 16 (21,3%) 12 (16%) 35 (46,6%) 12 (16%) 

Hombres 5 (45,45%) 4 (36,36%) 2 (18,18%) 0 

Total 21 (24,41%) 16 (18,60%) 37 (43,02%) 12 (13,9%) 

 

Tabla 2.- Consumo de Alcohol en función del Género. 

 

Tabla 3.- Grado de Fibrosis en función del Género. 

Género 0 I II III IV No tiene 

Mujeres 15 (20%) 26 
(34,66%) 

8 (10,66%) 4 (5,33%) 3 (4%) 19 
(25,33%) 

Hombres 3 (27,27%) 2 (18,18%) 2 (18,18%) 0 1 (9,09%) 3 (27,27%) 

Total 18 (20,9%) 28 (32,5%) 10 (11,6%) 4 (4,65%) 4 (4,65%) 22 (25,5%) 

Género Consumidores 
de alcohol (a 

diario u 
ocasional) 

Exconsumidores No 
consumidores 

Desconocidos 

Mujeres 4 (5,33%) 2 (2,66%) 57 (76%) 12 (16%) 

Hombres 3 (27,27%) 3 (27,27%) 5 (45,45%) 0 

Total 7 (8%) 5 (5,8%) 62 (72,09%) 12 (13,9%) 
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Tabla 4.- Enfermedades Autoinmunes asociadas en nuestra muestra en función 

del Género. 

 

 

Entidad/Género Mujeres Hombres Total 

Anemia perniciosa 1 (1,33%) 1 (9,09%) 2 (2,32%) 

AR 5 (6,66%) 0 5 (5,81%) 

Celiaquía 5 (6,66%) 0 5 (5,81%) 

Condritis 1 (1,33%) 0 1 (1,16%) 

Diabetes Mellitus con 
tipo desconocido 

6 (8%) 0 6 (6,97%) 

Diabetes Mellitus tipo I 7 (9,33%) 0 7 (8,13%) 

Diabetes Mellitus tipo II 7 (9,33%) 3 (27,27%) 10 (11,62%) 

Hipotiroidismo 19 (25,33%) 1 (9,09%) 20 (23,25%) 

LES 4 (5,33%) 1 (9,09%) 5 (5,81%) 

Miopatía 0 1 (9,09%) 1 (1,16%) 

Osteoporosis 16 (21,33%) 0 16 (18,6%) 

Polimialgia 2 (2,66%) 0 2 (2,32%) 

Psoriasis 5 (6,66%) 0 5 (5,81%) 

Raynaud 5 (6,66%) 0 5 (5,81%) 

Síndrome metabólico 5 (6,66%) 0 5 (5,81%) 

Síndrome Sjögren 7 (9,33%) 1 (9,09%) 8 (9,3%) 

Vitíligo 1 (1,33%) 0 1 (1,16%) 
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Tabla 5.- Tratamiento aplicado con respuesta. 

     

 
Mejoría Falta adherencia Mala tolerancia Sin respuesta 

 
Ácido 

Ursodeoxicólico 

 
75 

 
2  

 
1  

 
3 

 
Ácido 

obeticólico 

 
3 

 
0 

 
0 

 
0 

 
Corticoides 

 
1 

 
1 

 
0 

 
0 

Total 79 3 1 3 

 

Gráfico 1.- Reporte del número de casos en función del año. 
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