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RESUMEN
La cirrosis biliar primaria (CBP) es una enfermedad hepatica autoinmune crénica que puede presentar diversas manifestaciones dermatoldgicas.
Se presenta el caso de una paciente mujer de 25 afios que presenta prurito, ictericia y xantomas en diferentes localizaciones anatémicas.

Ademas se describen los hallazgos en los examenes realizados que permitieron llegar al diagnéstico e instaurar el tratamiento correspondiente.
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SUMMARY:

Primary biliary cirrhosis (PBC) is a chronic autoimmune liver disease that may have various dermatological manifestations. We report the case
of a 25 year old woman that presented pruritus, jaundice and xanthomas in different anatomical locations. In addition there's a description of

the test results that allowed to reach a final diagnosis and implement the appropriate treatment.
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INTRODUCCION

la CBP es una enfermedad autoinmune hepatica
colestasica crénica, lentamente progresiva cuya etiologia
todavia es desconocida. Se presenta en mujeres de mediana
edad. Las manifestaciones dermatoldgicas de esta entidad
comprenden principalmente el prurito, la ictericia vy, con
menos frecuencia xantomas. Dentro de los examenes
auxiliares lo caracteristico es encontrar niveles de fosfatasa
alcalina muy elevados asi como titulos de anticuerpos
antimitocondriales (AAM) positivos. El dcido ursodesoxicolico
ha demostrado mejorar la sobrevida de estos pacientes,
aunque la enfermedad a largo plazo deriva en cirrosis y falla
hepatica.

CASO CLINICO

Mujer de 25 aflos de edad, natural y procedente de
Cerro de Pasco, sin antecedentes patolégicos ni familiares de
importancia. Inicia su enfermedad hace 2 afios presentando
prurito generalizado e ictericia progresivos; seis meses
después se agregan papulas en pliegues asintomaticas, las
cuales aumentan en nimero y se extienden a otras dreas
corporales. Un afio antes nota aumento de volumen en el 4rea
cervical anterior que fue creciendo hasta que 1 semana antes
de su ingreso le producia disfagia, ademas se agregan dolor
a nivel de hipocondrio derecho, nauseas y vémitos motivo
por el cual acude al Hospital Nacional Dos de Mayo donde
deciden su internamiento.
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Al examen fisico se evidenciaba ictericia moderada de
piel y mucosas; ademas, la presencia de papulas amarillentas
en parpados (Fotografia 1), espalda (Fotografia 2), axilas
(Fotografia 3), pliegues antecubitales (Fotografia 4), flancos,
areas inguinales y labios mayores (Fotografia &), redondas,
pequefias, multiples distribuidas dando el aspecto de
empedrado, asintomaticas. En palmas se apreciaban papulas
amarillentas localizadas siguiendo los surcos palmares,
asintomdticas. (Fotografia 6 ).

Enlosexamenes auxiliares se encontrd anemia moderada,
hiperbilirrubinemia a predominio directo (bilirrubina directa=
8mgo), fosfatasa alcalina en 2566 U/L (valor normal entre 38y
126), transaminasas y GGT elevadas; hipertrigliceridemia leve
(TG=209) y una franca elevacion del colesterol total (CT=500).
En la TAC de abdomen se evidencié un leve aumento de
tamafio hepatico, con parénquima homogéneo y la ecografia
de tiroides se informé como compatible con quiste tiroideo, lo
que se confirmé con una posterior biopsia por aspiracion. Los
anticuerpos para Hepatitis By C fueron negativos asi comolos
anticuerpos antitiroideos. Los anticuerpos antimitocondriales
resultaron positivos en titulo de 1:80.

En la biopsia de piel se observd agregados celulares a
nivel de dermis superior con escaso infiltrado inflamatorio
linfocitario (Fotografia 7), a mayor aumento se evidenciaban
abundantes células espumosas que por dreas mostraban

tendencia a formar células gigantes multinucleadas
(Fotografia 8).
Con los hallazgos  clinicos, laboratoriales e

histopatoldgicos se concluyd que se trataba de un caso de
Xantomatosis secundaria a Cirrosis Biliar Primaria. La paciente
fue sometida a cirugia para extirpar el quiste tiroideo sin
complicaciones y posteriormente inicid tratamiento con dcido
ursodesoxicélico 250 mg diarios via oral evidenciandose al
mes de tratamiento una leve mejoria del prurito.

P . ¥

Fotografia 1: Pépulas amarillas aplanadas en parpados superiores y cantos internos.
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Fotografia 2: Xantomas planos difusos en espalda.

Fotografia 3: Xantomas planos en axilas

Fotografia 4: Xantomas planos en pliegue antecubital
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s /
Fotografia 5: Xantomas planos en flancos, dreas inguinales y labios mayores dando el aspecto
de empedrado.

Fotografia 7. Agregados celulares a nivel de dermis superior

DISCUSION

la CBP es una enfermedad hepatica autoinmune
caracterizada por la progresiva destruccién de los conductos
biliares intrahepaticos con colestasis, inflamacién portal y
fibrosis lo que puede derivar en cirrosis o sus complicaciones
y eventualmente a transplante hepédtico o muerte"3,
Su mecanismo causal y factores predisponentes siguen
siendo materia de discusion Afecta con mayor frecuencia
a mujeres entre los 30 y 50 afios de edad 3“ Esta entidad
se asocia a manifestaciones dermatolégicas en el 38% de
casos®. El sintoma mdas comun es el prurito (70% de casos),
siendo también el sintoma mas precoz, precediendo a la
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Fotografia 8. Presencia de abundantes células espumosas

ictericia en mas del 90% de los casos. Los xantomas son una
manifestacion dermatoldgica menos frecuente (15-50% de
as0s)>® y se deben al trastorno del metabolismo lipoproteico
secundario a este desorden hepatico. La caracteristica
elevacién del colesterol plasmatico es un hallazgo de ayuda
diagnéstica.’

Los xantomas son acumulaciones localizadas de
histiocitos espumosos que contienen lipidos y suelen
localizarseenladermisolostendones;sudiametro oscila desde
milimetros a mas de 7 centimetros® Se clasifican segun su
morfologia y localizacién como tendinosos, tuberosos, planos
y eruptivos. Los planos son, con gran diferencia, los xantomas
mas frecuentes. Estas lesiones amarillas, blandas, maculares
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0 papulares pueden adoptar cuatro formas: xantelasma,
xantomas planos difusos, intertriginosos y xantoma estriado
palmar®. Los xantelasmas y los xantomas estriados palmares
son los que mas se han reportado presentes en pacientes con
CBP>™ En el caso presentado se encontraron todos los tipos
de xantomas planos. Se han descrito resolucion de xantomas
asociados a CBP entre un periodo de 6 meses a 1 afio posterior
a transplante hepatico™".

Los anticuerpos antimitocondriales en titulos mayores
a 1:40 son considerados el marcador mas especifico para
el diagndstico de CBP, presentes en aproximadamente 90%
de casos'™. Por otro lado, el patrén enzimatico de nuestra
paciente fue francamente colestasico, lo cual coincide con lo
descrito en la literatura, segun la cual los niveles de fosfatasa
alcalina (FA) y gammaglutamiltranspeptidasa (GGT) estan
usualmente elevados en mucho mayor grado que los niveles
de las transaminasas (TGO, TGP)*™. El nivel de bilirrubina
directa se eleva en todos los pacientes en estadios finales de
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la enfermedad, por lo que es un factor prondstico muy util°.
Segun esto, al presentar una hiperbilirrubinemia mayor de
6% la expectativa de vida aproximada de nuestra paciente
seria de 25 meses.

El 4cido ursodesoxicdlico es el uUnico medicamento
aprobado por la Food and Drug Administration (FDA) como terapia
farmacolégica estandar para la CBP. Este farmaco ha demostrado
mejorar los marcadores bioquimicos asi como se cree que podria
demorar la progresion histoldgica a cirrosis hepatica, mejorando
asi el tiempo de sobrevida 7. Sus efectos sobre el prurito en CBP
son variables segun la literatura. En el caso de nuestra paciente
se evidencid una respuesta parcialmente favorable del prurito
al mes de tratamiento. La evaluacion de la respuesta clinica y
de enzimas hepaticas se realizard en controles posteriores.

Es importante tener conocimiento de las caracteristicas
clinicas, diagndsticas y terapéuticas de la CBP para abordar
este cuadro oportunamente y asi poder mejorar el prondstico
y calidad de vida de estos pacientes.
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