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1. Algunos aspectos epidemiología y patogenia

2. Estrategia diagnóstica en la CEP:

- Diagnóstico inicial.
- Descartar CE secundaria.
- Categorizar adecuadamente la CEP.
- CEP como enfermedad preneoplásica. 
- Historia natural.

3. Tratamiento de la CEP:

- Médico.
- Estenosis dominante.
- Tx hepático.
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Sclerosing cholangitis spans several different aetiologies converging on final common pathways leading to a clinicopathologic
presentation of fibrosis and strictures of the intraand extrahepatic bile ducts, often with concomitant colestasis and other complications
related to bile duct obstruction. When no specific cause of sclerosing cholangitis can be identified, the entity is termed primary.
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EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 
Bowlus CL et al. AASLD practice guidance on primary sclerosing cholangitis and cholangiocarcinoma. Hepatology 2023; 77: 659-702.



Trivedi PJ, Bowlus CL, Yimam KK, Razavi H, Estes C. Epidemiology, Natural History, and Outcomes of Primary Sclerosing
Cholangitis: A Systematic Review of Population-based Studies. Clin Gastroenterol Hepatol. 2021: S1542-3565(21)00919-8.
doi: 10.1016/j.cgh.2021.08.039. Epub ahead of print. PMID: 34474162.
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Estrategia diagnóstica CEP 

EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 



- El diagnóstico inicial de la enfermedad debe basarse en los hallazgos de la RNM

EASL Clinical Practice Guidelines: …..J Hepatol 2009; 51: 237–67. 
Chapman R, Fevery J, Kalloo A, et al. Diagnosis and management of PSC. Hepatology 2010; 51: 660–78.

Estrategia diagnóstica CEP 



Estrategia diagnóstica CEP 



CPRE

Mejor sensibilidad para 
valorar los cambios 
ductales periféricos

Puede efectuarse terapia

Colangio RNM

No invasivo

No irradia

Accesible

Lazaridis et al NEJM 2016 / Schramm et al Hepatology 2017 / Tenca et al. Liv International 2018

Falsos (+)
- CPRE: Distensión biliar 

incompleta
- MRE: Cirrosis
Falsos (-):
- CPRE: Estenosis marcadas
- MRE: Cambios iniciales

No es un marcador adecuado 
de actividad de la enfermedad 

y/ de progresión 

Colangio RNM vs CPRE 



- La práctica de una CPRE solo está indicada para el diagnóstico inicial
en dos circunstancias (las guías de la EASL y AASLD avalan este punto
de vista):

- En sujetos con EII, alta sospecha de CEP y RNM de calidad
normal.

- Sospecha de colangiocarcinoma asociado.

- En pacientes con una CEP ya diagnosticada, para evaluar cambios en
la clínica, laboratorio o en la imagen, con la intención de:

- Identificar la localización y extensión de las estenosis.
- Reconocer potenciales segmentos atróficos.
- Identificar y tratar estenosis asociadas a abcesos / microabcesos
- Identificar potenciales variantes anatómicas

- Es muy útil hacer una colangio-RNM antes de la CPRE para tener una
“hoja de ruta”

EASL Clinical Practice Guidelines: …..J Hepatol 2009; 51: 237–67. 
Chapman R, Fevery J, Kalloo A, et al. Hepatology 2010; 51: 660–78. Schramn C et al. Hepatology 2017.

Bowlus CL et al. AASLD practice guidance on primary sclerosing cholangitis and cholangiocarcinoma. Hepatology 2023; 77: 659-702.

¿Cuándo está indicada una CPRE? 



- El diagnóstico de la enfermedad no precisa de la práctica de
una biopsia hepática. Esta es particularmente útil en dos
circunstancias:

- Sospecha de CEP intrahepática (CEP pequeño ducto)
con RNM normal.

- Elevada sospecha de CEP con RNM de alta calidad

normal. Sujetos con CU y alteración PFH.

- Sospecha de síndrome de solapamiento con HAI.

GPT > 5 x LSN
IgG > 2x LSN

EASL Clinical Practice Guidelines: …..J Hepatol 2009; 51: 237–67. 
Chapman R, Fevery J, Kalloo A, et al. Diagnosis and management of PSC. Hepatology 2010; 51: 660–78.

EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 

¿Cuándo está indicada una biopsia hepática? 



Inicialmente, solo se observan mínimos cambios epiteliales y algunas células inflamatorias.  Esta lesión evoluciona hacia la típica colangitis 
obliterante, no supurativa con considerable fibrosis periductular . Si la lesión persiste, tiende a producirse displasia y, finalmente, un 
colangiocarcinoma. 
1 Conducto biliar. 2 Linfocitos . 3. V. porta. 4. Fibroblastos. 5. Macrófagos. 6 . Arteria  7. PMN. 8. Hepatocitos. 9. Colágeno. 10. 
Colangiocarcinoma .

Hirschfield GM, et al. Primary sclerosing cholangitis. Lancet 2013; 382: 1587 - 1589



Fibrosis en capas de cebolla y obstrucción ductal 
secundaria. Thomas Smyrk, MD, Department of 
Pathology, Mayo Clinic, Rochester, MN.

Fibrosis ductal concéntrica. 
Gastroenterology 2013. 

EASL Clinical Practice Guidelines: …..J Hepatol 2009; 51: 237–67. 
Chapman R, Fevery J, Kalloo A, et al. Diagnosis and management of PSC. Hepatology 2010; 51: 660–78.

Biopsia hepática en pacientes con CEP 



Biopsia hepática en pacientes con CEP 



Colangio-RNM

+ -

CEP confirmada CPRE

+ -

CEP confirmada Biopsia hepática

CEP pequeño ducto NO CEP

Aabakken L, et al. Endoscopy 2017. 

Biopsia hepática en pacientes con CEP 



Chapman R, Fevery J, Kalloo A, et al. Diagnosis and management of PSC. Hepatology 2010; 51: 660–78.
EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 

Autoanticuerpo Prevalencia (%)

ANCA 50 - 80

ANA 7 – 77

AML 13 – 20

Anti-endotelio 35

Anticardiolipina 4-66

Anti-tiroideos 4 – 66

Factor reumatoide 15

Valor de los autoanticuerpos en el diagnóstico de la CEP 



Dos posibilidades MUY diferentes

- CEP con elevación de IgG4 (subtipo de CEP)
- Enfermedad por IgG4

IgG4 y CEP 

Chapman R, Fevery J, Kalloo A, et al. Diagnosis and management of PSC. Hepatology 2010; 51: 660–78.
EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 



Estenosis intrahepáticas y/o extrahepática y/o intrapancreáticas
(Criterios diagnósticos HISORt; histología, serología, imagen, afectación orgánica y respuesta al tratamiento). 

- Resección pancreática previa
- Bx pancreática sugestiva de PAI

Imagen típica de PAI +
Elevación IgG4

Dx definitivo Colangitis asociada a IgG4

Dos o más de los siguientes:
- Elevación IgG4
- Imágenes sugestivas PAI
- Afectación otro órgano
- Bx biliar con más de 10 IgG4 
células +

Uno de los siguientes después
de 4S de tto esteroideo:

-Marcado mejoría estenosis
- Disminución <x2 PFH
-Disminución significativa de Ca 
19.9 e IgG4

Si NO existe respuesta: Suspende los esteroides y descarta un colangiocarcinoma.

Ghazale A, et al. Gastroenterology 2008. Boonstra K, et al. Hepatology 2014



IgG4 

IgG4 normal IgG4 elevada 

CEP
CEP con 

elevación de IgG4

Criterios HISORt
Nivel IgG4
Ratio IgG4 / IgG1

Enfermedad 
por IgG4

IgG4 < 1,4 gr/l IgG4 > 5,6 gr/lIgG4: 2,8 – 5,6 gr/l

Ratio <0,24
Ratio  > 024

IgG4CEP

Stone JH, Zen Y, Deshpande V. IgG4-Related Disease. NEJM 2012;366:539-51.
Boonstra K, et al. Hepatology 2014

- No se conoce con certeza el dintel de IgG4

- En todos los pacientes con CEP se deben 
determinar los niveles de IgG4:

- Diagnosticar / excluir una enfermedad 
por IgG4 (mejor pronóstico).

- Para perfilar de forma adecuada una 
forma particular de la enfermedad , con 
niveles elevados de IgG4 sin criterios 
diagnósticos de enfermedad sistémica 
por IgG4. La elevación de IgG4 en la CEP 
se asocia a peor pronóstico.

IgG4 y CEP 



Kamisaka T et al. J Hepatobiliary Pancreat Sci 2019 / Chapman MH, et al. Gut 2019

IgG4 y CEP 



IgG4 y CEP 

EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 



¿Manifestación biliar de la 
aterosclerosis?

Homeostasis
ácidos biliares

Genéticos No genéticos

Inflamación, fibrosis, displasia 
colangiocito

Fenotipar la CEP Gran variabilidad fenotípica
Diferentes modelos espontáneos e inducidos



3. Solapamiento HAI / CEP:
- Del 1 al 17% de todas las CEP.
- Cerca del 50% son niños.
- El desarrollo de la enfermedad puede ser secuencial.
- Está indicada una prueba terapeútica con corticoides o IS.

4. CEP de pequeño ducto:
- 10% de todos los casos /  Similar distribución edad y sexo. 
- Curso más benigno
- 20% progresan a CEP de ductos de gran tamaño 

CEP pequeño ducto (n= 83) CEP clásica (n= 157)

Muerte 11 (13,3%) 45 (28,7%)

TxH 8 (9,6%) 33 (21%)

Colangiocarcinoma 1 (1,2%) 19 (12%)

Eato JE, et al. Gastroenterology 2013;145:521–536 / Sarkar, Bowlus. Clin Liv Dis 2016
Luth et al. J Clin Gastro 2008. Culver et al. Alim Phar Ther 2011 / Bjomssom et al. Gastroenterology 2008

Fenotipar la CEP 

1. Colangitis esclerosante primaria típica; 
variabilidad inducida por:

- Edad, / etnia / sexo
- Hallazgos colangiográficos
- Existencia de EII o no

2. Colangitis esclerosante e IgG4.
- CEP relacionada con IgG4
- Enfermedad por IgG4



Karlsen TH, Folseraas T, Thorburn D, Vesterhus M. J Hepatology 2017; 67: 1298–1323

Estadificación (pronóstico / historia natural) de la CEP 



Estadificación (pronóstico) de la CEP 

EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 



Extraordinaria variabilidad fenotípica: Dificultad para adivinar la progresión de la enfermedad.
Los modelos pronósticos son útiles para evaluar el seguimiento de grupos de pacientes, pero NO deben 
utilizarse para predecir la evolución de la enfermedad en un paciente concreto.  

Al Mamari S, et al. Improvement of  serum…. J Hepatol 2013; 58: 329-334.
Kim WR, et al. A revised natural history model for PSC. Mayo Clin Proc 2000; 75: 688-94. 

Treeprasertsuk S et al. The predictors of the presence of  varices… Hepatology 2010: 51; 1302-1310

1. Modelos predictivos basados en parámetros clínicos 
muy fáciles de obtener.

2. Modelos predictivos de supervivencia basados en la 
disminución de la FA en pacientes tratados con 
UDCA.

3. Modelos predictivos del desarrollo de VE.

Estadificación (pronóstico / historia natural) de la CEP 



Estadificación (pronóstico / historia natural) de la CEP 

Bowlus CL et al. AASLD practice guidance on primary sclerosing cholangitis and cholangiocarcinoma. Hepatology 2023; 77: 659-702.



Estadificación (pronóstico / historia natural) de la CEP 

Bowlus CL et al. AASLD practice 
guidance on primary sclerosing
cholangitis and 
cholangiocarcinoma. Hepatology 
2023; 77: 659-702.



Trivedi PJ, Bowlus CL, Yimam KK, Razavi H, Estes C. Epidemiology, Natural History, and Outcomes of Primary Sclerosing Cholangitis: A
Systematic Review of Population-based Studies. Clin Gastroenterol Hepatol. 2021:S1542-3565(21)00919-8.

Enfermedad inflamatoria intestinal y CEP 



Predominio de la
inflamación en
colon derecho

Inflamación pancolónica

CCR

Ileitis por reflujo

Inflamación leve del 
colon 

izquierdo

Preservación
rectal

Gideon M Hirschfi eld et al. Lancet 2013; 382
Chapman R, Fevery J, Kalloo A, et al. Diagnosis and management of PSC. Hepatology 2010; 51: 660–78

Chaman MH et al Gut 2016 / Lindor et al Am I Gastroentero! 2015
Weismüiller TI et al Gastroenterol 2017 / Nuñez P et al. Gastroenterol Henatol 2019

Enfermedad inflamatoria intestinal y CEP 



Gideon M Hirschfi eld et al. Lancet 2013; 382
Chapman R, Fevery J, Kalloo A, et al. Diagnosis and management of PSC. Hepatology 2010; 51: 660–78

Chaman MH et al Gut 2016 / Lindor et al Am I Gastroentero! 2015
Weismüiller TI et al Gastroenterol 2017 / Nuñez P et al. Gastroenterol Henatol 2019

Enfermedad inflamatoria intestinal y CEP 



Enfermedad inflamatoria intestinal y CEP 

EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806.
Bowlus CL et al. AASLD practice guidance on primary sclerosing cholangitis and cholangiocarcinoma. Hepatology 2023; 77: 659-702. 



CEP como enfermedad preneoplásica 

Yu J, et al. Risk of hepato-pancreato-biliary cancer is increased by primary sclerosing cholangitis in patients with inflammatory bowel disease: A 
population-based cohort study. United European Gastroenterol J. 2022 Feb 2. doi: 10.1002/ueg2.12204. Epub ahead of print. PMID: 35107865.



CEP como enfermedad preneoplásica 

Yu J, et al. Risk of hepato-pancreato-biliary cancer is increased by primary sclerosing cholangitis in patients with inflammatory bowel disease: A 
population-based cohort study. United European Gastroenterol J. 2022 Feb 2. doi: 10.1002/ueg2.12204. Epub ahead of print. PMID: 35107865.



Tumores potencialmente asociados a la 
colangitis esclerosante primaria.

Colangiocarcinoma Cáncer VB HepatocarcinomaCáncer de colonCáncer de páncreas

X 140 X 140 X 38X 9

Yu J, et al. Risk of hepato-pancreato-biliary cancer is increased by primary sclerosing cholangitis in patients with inflammatory bowel disease: A 
population-based cohort study. United European Gastroenterol J. 2022 Feb 2. doi: 10.1002/ueg2.12204. Epub ahead of print. PMID: 35107865.

X 5,2 X 5,2 X 2,4X 1,3 

CEP como enfermedad preneoplásica 



Colangiocarcinoma (RR x 160 respecto a la población general). Estretegia de 
cribado:                        RNM anual + Ca-19-9 (+CEA).
Estenosis dominante o incremento de los niveles de Ca 19.9 (sin colangitis bacteriana): 

- CRPE + citología convencional y FISH si es posible:

- No dx: Repetir RNM + Ca 19.9 y/o CPRE a los 3-6 meses
- La citología sistemática de rutina detecta colangiocarcinoma con elevada  
especificidad  pero baja sensibilidad.

Navaneethan U et al. Gastrointest Endosc. 2013. Bangarulingam et al. Hepatology 2010.

CEP como enfermedad preneoplásica. Colangiocarcinoma.  

Bowlus CL et al. AASLD practice guidance on primary sclerosing cholangitis and cholangiocarcinoma. Hepatology 2023; 77: 659-702.



CEP como enfermedad preneoplásica. Colangiocarcinoma.  

EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 



CEP como enfermedad preneoplásica. Colangiocarcinoma.  

EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing
cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 



Cáncer vesícula biliar (RR x 30 – 40 respecto a la población general).

- RNM o ecografía anual.
- 60% de las lesiones polipoides son malignas. 
- La sensibilidad para cáncer de los pólipos > 8 mm de diámetro es 

del 100% y la especificidad del 70%

- Si se identifica un pólipo en la VB:

- Tamaño igual o superior a 8 mm de diámetro: 
Colecistectomía.

- Alta frecuencia morbilidad (40%)
- Child > 7 puntos predice complicaciones precoces

- Tamaño menor de 8 mm de diámetro:
- Función hepática normal. Colecistectomía.
- Observación resto casos. 

Razumilava et al. Hepatology 2011. Eaton et al.AJG 2012. Said et al. J Hepatol 2007.
EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 

Bowlus CL et al. AASLD practice guidance on primary sclerosing cholangitis and cholangiocarcinoma. Hepatology 2023; 77: 659-702.

CEP como enfermedad preneoplásica. Cáncer VB.  



Hepatocarcinoma.

- Incremento del riesgo similar a otros pacientes con cirrosis 
hepática (1,5% / año)

- Igual seguimiento (ya recomendado para la VB).

Cáncer colorectal (x 10).

- Colonoscopia más biopsias múltiples cada 1-2 años.
- Si se identifica displasia manejar en función de las guías de 

la AGA.
- Control anual después del TxH. 
- Control anual del reservorio ileoanal y/o de la ileostomía

CEP como enfermedad preneoplásica. Otros tumores.  

EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 



Tto de la colestasis
y  sus consecuencias

Tto de la cirrosis
y  sus consecuencias

Tto “específico” de  
la CEP

Enfer.  relacionadas y 
sus consecuencias

Prurito

Enf. Metabólica ósea

Hipovitaminosis

Hipertensión portal

Otras complicaciones

Colitis ulcerosa

Solapamiento

IgG4 

Neoplasias 

Médico

Tx hepático

Endoscópico

Ácidos biliares

Abs / fibratos 

Sarcopenia

Esquema general de tratamiento de la CEP



El único tratamiento “específico” que se administra en los pacientes con una 
CEP es, habitualmente, el UDCA. Sin embargo:

1. No existe una evidencia suficiente acerca de la bondad 
de este tratamiento (contraindicado en las guías 
AASLD) o sin evidencia suficiente  en las guías EASL. 

2. Las dosis altas pueden asociarse a un agravamiento de 
la enfermedad, por lo que en este momento se deben 
considerar contraindicadas. 

3. Es controvertida la potencial acción quimioprotectora 
del UDCA sobre el CCR. 

4. Están en evaluación otros tratamientos basados en 
ácidos biliares como el nor-UDCA. 

Al Mamari S, et al. Improvement of  serum…. J Hepatol 2013; 58: 329-334

Tratamiento ”específico” de la CEP. Ácidos biliares. 



EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 

Tratamiento ”específico” de la CEP. Ácidos biliares. 

- Las evidencias acerca de una potencial disminución del riesgo de cáncer de colon y/o del desarrollo de 
colangiocarcinoma en los pacientes tratados con UDCA son muy bajas. 

- Se están evaluando otras terapias basadas en ácidos biliares como el norUDCA (ácido nurocólico, ácido obeticólico, 
cilofexor y aldafermina), pero los resultados son todavía muy preliminares. 



EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 

Tratamiento ”específico” de la CEP. Corticoides e inmunosupresores. 

Solapamiento HAI / CEP:
- Del 1 al 17% de todas las CEP.
- Cerca del 50% son niños.
- El desarrollo de la enfermedad puede ser secuencial.
- Está indicada una prueba terapeútica con corticoides o IS.

Colangitis esclerosante e IgG4.
- CEP relacionada con IgG4
- Enfermedad por IgG4



Tratamiento ”específico” de la CEP. Corticoides e inmunosupresores. 



Tabibian JH,. Aliment Pharmacol Ther 2013; 37: 604–612

Variación en FA en los grupos de pacientes con dosis altas y bajas de vancomicina y 
metronidazol. 
(a) Dosis baja de vancomicina, (b) Dosis alta de vancomicina, 
(c) Dosis baja de metronidazol, (d) Dosis metronidazol. 

p= 0,02p= 0,03

Tratamiento ”específico” de la CEP. Corticoides e inmunosupresores. 



- NO indicados en la actualidad

- Muy pocos datos; estudios con pocos pacientes
- ¿Qué antibiótico?
- ¿Qué dosis?
- ¿Cuánto tiempo tiempo debe durar el tratamiento?
- ¿Cuál es su eficacia?
- ¿Quién se beneficia de este tratamiento?

Tratamiento ”específico” de la CEP. Corticoides e inmunosupresores. 

EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 



Hirschfield GM, et al. Gastroenterology 2013; 144: 1357–1374.  
Karlsen et al. TH. Aliment Pharmacol Ther 2014; 39: 282–301 

Honda et al. Hepatology 2013: 57: 1931 – 1941.
Ghonem NS, Boyer JL. Hepatology 2013; 57: 1691-1971.

Concepto: Fibratos disminuyen la 
concentración de FA de origen 

hepático (1993).

ABCG 5/8

Mecanismo: 

- Agonista PPAR alfa, delta, gamma 
(agonista pan-PPAR).

- Agonista PXR

Tratamiento ”específico” de la CEP. Corticoides e inmunosupresores. 



Ghonem NS, Boyer JL. Hepatology 2013; 57: 1691-1971

Tratamiento ”específico” de la CEP. Corticoides e inmunosupresores. 



Bezafibrato + UDCA vs Placebo + UDCA

Corpechot C et al. AASLD 2017. LB-01. 

Tratamiento ”específico” de la CEP. Corticoides e inmunosupresores. 



- NO indicados en la actualidad

- Muy pocos datos; estudios con pocos pacientes
- ¿Cuánto tiempo tiempo debe durar el tratamiento?
- ¿Cuál es su eficacia?. No hay datos a largo plazo. 
- ¿Cuál es su toxicidad?. No hay datos a largo plazo
- ¿Quién se beneficia de este tratamiento?

- Pero……..Disminuye la FA

Tratamiento ”específico” de la CEP. Corticoides e inmunosupresores. 



Tratamiento ”específico” de la CEP. 

Bowlus CL et al. AASLD practice 
guidance on primary sclerosing
cholangitis and cholangiocarcinoma. 
Hepatology 2023; 77: 659-702.



Tratamiento de algunos problemas muy relevantes de la CEP. Prurito. 

Beuers U, Wolters F, Oude Elferink RPJ. 
Mechanisms of pruritus in cholestasis: 
understanding and treating the itch. Nat Rev 
Gastroenterol Hepatol. 2023 Jan;20(1):26-36. doi: 
10.1038/s41575-022-00687-7. Epub 2022 Oct 28. 
PMID: 36307649.



Tratamiento de algunos problemas muy relevantes de la CEP. Prurito. 

EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing
cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 



Tratamiento de algunos problemas muy relevantes de la CEP. Prurito. 

Bowlus CL et al. AASLD practice guidance on primary sclerosing cholangitis and cholangiocarcinoma. Hepatology 2023; 77: 659-702.



Tratamiento de algunos problemas muy relevantes de la CEP. Enf. osea. 

Bowlus CL et al. AASLD practice guidance on primary sclerosing cholangitis and cholangiocarcinoma. Hepatology 2023; 77: 659-702.



Tratamiento de algunos problemas muy relevantes de la CEP. Defícit vitamínicos. 

Bowlus CL et al. AASLD practice guidance on primary sclerosing cholangitis and cholangiocarcinoma. Hepatology 2023; 77: 659-702.



Concepto
- Estenosis < 1,5 mm del colédoco.
- Estenosis < 1 mm de hepático der / izq

¿Siempre es precisa la actuación?.
- Progresión de la colestasis.
- Colangitis de repetición.
- Prurito refractario
- Se debe descartar de forma 

sistemática un colangiocarcinoma

Tratamiento de algunos problemas muy relevantes de la CEP. Estenosis dominante. 

EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 



¿Cual es la mejor actitud terapéutica?.
- Dilatación simple
- Dilatación más colocación de stent temporal (uno o varios / una o más veces). 
- Siempre, profilaxis antibiótica a corto plazo (¿puede ser útil a largo plazo?.
- ¿y si no es posible lo anterior?. Colangiografía transhepática (rendez-vous) / 

Hepaticoyeyunostomía. 

¿Cual es el riesgo de la actuación sobre la vía biliar?
- Colangitis de repetición (1%).
- Pancreatitis (5-7%). 
- Los factores asociados al riesgo de pancreatitis / colangitis post-CPRE son: 

Cirrosis, Enfermedad de Crohn, solapamiento HAI, realización de esfinterotomía, 
experiencia del médico.

Alkhatibb et al. Dig Dis Sci 2011; 56: 3685
Clinical Gastroenterology and Hepatology 2013; 11: 898-907

Estenosis dominante ¿es siempre preciso el tratamiento endoscópico?



Estenosis dominante ¿es siempre preciso el tratamiento endoscópico?



Posibilidades de tratamiento: 
- Esfinterotomía
- Dilatación con balón sin esfinteerotomía
- Dilatación + stent temporal (poco tiempo)

EASL/ESGE Guidelines. 2017
Lindor KD et al. Am J Gastro 2015

AASLD Guidelines, Hepatology. 2010

Estenosis dominante ¿es siempre preciso el tratamiento endoscópico?



Estenosis < 1,5 mm del colédoco.
Estenosis < 1 mm de hepático der / izq

Estenosis dominante ¿es siempre preciso el tratamiento endoscópico?



- Prurito intratable
- Colangitis de repetición / ictericia 
- Estenosis dominante con colestasis progresiva
- Coledocolitiasis
- Sospecha fundada de colangiocarcinoma

Objetivos. 
- Mejorar funcionalidad hepática y retrasar TxH
- Descartar colangiocarcinoma
- Tratar estenosis dominantes

- Law R, Baron TH. CLD 2014
- Thosani, Baneriee. Clin Liv Disease 2015
- EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 

Estenosis dominante ¿es siempre preciso el tratamiento endoscópico?



La indicación de TxH en estos pacientes es especialmente difícil. 
Es imprescindible una elevada experiencia. 

Indicaciones de trasplante hepático :

- Convencionales:
- Cirrosis hepática descompensada.

- Específicas:
- Ictericia que no se resuelve con tto endoscópico.
- Prurito intratable
- Colangitis bacteriana recidivante.

- Cuestionables:
- Displasia biliar 
- Colangiocarcinoma hiliar de < 3 cm. 

Mogl MT et al.  Survival without biliary complications after liver transplant for primary sclerosing cholangitis. Exp Clin Transplant 2013; 11: 510-21.
Carbone M, Neuberger JM. Autoimmune liver disease, autoimmunity and liver transplantation. J Hepatol 2014; 60: 210-23. Carrion AF, Bhamidimarri 

KR. Liver transplant for cholestatic liver diseases.  Clin Liver Dis 2013; 17: 345-59.
EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 

Trasplante hepático en pacientes con CEP.



Berenguer M; et al. Transplantation 2021
EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 

Aumento de las indicaciones por CEP en los últimos años-3.2%->4.5%
Diferencias según áreas geográficas

Aumento del número de mujeres con TH por CEP: 1.8%- >4.3%

Trasplante hepático en pacientes con CEP.



Visseren T, et a. J Hepatol 2017
EASL Clinical Practice Guidelines on sclerosing cholangitis. J Hepatol. 2022; 77: 761-806. 

Trasplante hepático en pacientes con CEP. Recidiva post TX.



Diagnóstico e historia natural:
- El diagnóstico de CEP se establece, en pacientes con colestasis, mediante RNM.
- La práctica de una bx hepática y/o de una CPRE se debe restringir a situaciones muy peculiares (CEP ducto 
pequeño, sospecha de solapamiento).
- Siempre se debe excluir una CE secundaria. No olvides IgG4.
- El fenotipo de la enfermedad es extraordinariamente variable.
- La historia natural es muy difícil de precisar. Los modelos de predicción de progresión NO son útiles para los 
pacientes individuales.

Tratamiento:
-El papel de los ácidos biliares es controvertido. 
-Si existe sospecha de solapamiento con HAI (o de enfermedad por IgG4), se puede hacer un ensayo 
terapéutico con corticoides y/o inmunosupresores.
-El tto adecuado de las estenosis dominantes es crítico en la evolución de la enfermedad.
-El TxH se debe indicar en las circunstancias mencionadas con anterioridad.

CEP. Conclusiones



En mi opinión, los pacientes con una CEP en estadio no inicial deben ser remitidos a centros 
altamente especializados con unidad de endoscopias avanzada y TxH. 

CEP. Conclusiones



CASO CLÍNICO
ÓSCAR



HISTORIA EN DIGESTIVO

• 38 años

• Sin hábitos tóxicos

• CEP de afectación intrahepática diagnosticado en 2008 en tratamiento 
con UDCA desde entonces. 



EVOLUCIÓN ANALÍTICA

FIBRATO

FIBRATO



EVOLUCIÓN AFECTACIÓN HEPÁTICA

ECO abd (Nov-2019): Hígado con
importantes cambios morfológicos en
relación con hepatopatía crónica
observándose contornos polilobulados. Gran
crecimiento del lóbulo caudado. Parénquima
es heterogéneo. Bazo de 13,5 cm.

Gastroscopia (Jun-2021): No VVEE.
Gastropatía HTP leve.

CIRROSIS (MELD 12) CON HTP 



EVOLUCIÓN RADIOLÓGICA

cRMN (2012): Áreas de estenosis
segmentaria en varios segmentos
intrahepáticos. Litiasis biliar intrahepática
en ramas tributarias del segmento VI.

cRMN (2016): Colédoco con bordes
discretamente irregulares, con una
mínima ectasia en su mitad proximal.
Dilatación de la vía biliar intrahepática
distal, con áreas de morfología sacular,
alternándose con zonas estenóticas.
Mayor dilatación de los radicales
periféricos principalmente en ramas
izquierdas.

cRMN (2018): Mayor alteración de la
morfología de la vía biliar, mayor ectasia
distal. Defectos de repleción intraluminal
en la vía intrahepática mal definidos, y
heterogéneos, que se pueden atribuir a
microlitiasis / barro biliar.



EVOLUCIÓN RADIOLÓGICA

cRMN (2020): Dilatación llamativa e irregular de la vía biliar que
es más marcada en el LHD. Múltiples estenosis, destacando la
localizada en la confluencia de los conductos anterior y posterior
que condiciona la mayor dilatación de la vía del LHD. Litiasis de
10 milímetros diámetro en el segmento posterior. La vía biliar
extrahepática presenta una irregularidad con disminución de
calibre, sin condicionar este caso dilatación proximal.

cRMN (04/01/2022): Severa estenosis que afecta a la
confluencia de radicales lobares y segmentarios de ambos
lóbulos, al hepático común y al colédoco, confiriéndole es un
calibre irregular alternando segmentos estenosados con otros
mínimamente dilatados. Los radicales periféricos de la
totalidad de los segmentos hepáticos presentan marcadas
dilataciones de aspecto pseudosacular y su luz está ocupada
por material hipointenso que corresponde a litiasis intra biliar /
debris / barro biliar.



• E.A.: Cuadro de 7 días de evolución de dolor en HD intermitente junto con tumoración a ese
nivel, coluria e ictericia marcada. No fiebre. Refiere astenia, pérdida de peso de más de 10 kg e
ictericia en los últimos meses. No hiporexia.

• E.F:

• BEG aunque presenta un deterioro marcado del estado físico. CyOx3. Ictericia esclero-cutánea

• Tº 38oC (en planta)

• Abdomen: Masa palpable en hipocondrio derecho, no dolorosa.

• Pruebas complementarias:

• Bioquímica: ALT 106. AST 93. GGT 270. FA 612. Bi 13,8 (→ 17). PCR 7 (→ 8,6). Albumina 3,4

• Hemograma: Leucos 6500. Hb 12,1 (→ 10,1)

• Coagulación: AP 32% (→ 53%)

EPISODIO ACTUAL_ Ingreso el 20 de enero



EPISODIO ACTUAL_ Ingreso el 20 de enero

ECO abdomen: La vesícula biliar está marcadamente distendida, alcanzando un diámetro máximo que supera
los 10 cm y con contenido ecogénico en su interior. Murphy ecográfico negativo y las paredes de la vesícula no
están engrosadas.
Existe una clara dilatación de radicales biliares intrahepáticos izquierdos y derechos apreciándose en
algunos de ellos defectos de repleción ecogénicos que sugieren correspondencia con acúmulos de barro biliar /
moldes biliares. No se aprecia una clara dilatación de vía biliar extrahepática si bien es difícil la valoración.



10 DIAS ANTES…

Analítica de control 

MELD 20 puntos



DIAGNÓSTICO Y MANEJO

Progresión de la CEP (14 años) con desarrollo de cirrosis e hipertensión portal y complicado 
actualmente con:

COLANGITIS AGUDA

Estenosis dominante

Estenosis no dominantes / no 
susceptibles de tto endoscópico

Colangiocarcinoma no 
detectado

CPRE + Colangioscopia

Antibiótico y luego???

CPRE + Colangioscopia / TAC ?



Colangitis esclerosante primaria.
¿Puede cambiar el spyglass este concepto?. 

World J Gastrointest Endosc 2014 April 16; 6(4): 137-143

Un único explorador.

Canal de trabajo e irrigación.

Mayor sensibilidad.

Dx dirigido.

Pero: 
- No es excesivamente caro, lleva 10 
años en el mercado y se conoce y usa 
poco (¿?)





Lee T, Teng TZJ, Shelat VG. Choledochoscopy: An update. World J Gastrointest Endosc. 2021 Dec 
16;13(12):571-592. doi: 10.4253/wjge.v13.i12.571. PMID: 35070020; PMCID: PMC8716986.

Colangitis esclerosante primaria.
¿Puede cambiar el spyglass este concepto?. 



Lee T, Teng TZJ, Shelat VG. Choledochoscopy: An update. World J Gastrointest Endosc. 2021 Dec 
16;13(12):571-592. doi: 10.4253/wjge.v13.i12.571. PMID: 35070020; PMCID: PMC8716986.

Colangitis esclerosante primaria.
¿Puede cambiar el spyglass este concepto?. 



• Alteraciones de la vía biliar (estenosis, angulación dilatación, etc) que desarrollan los 
pacientes con cavernomatosis portal atribuida a la compresión de la vía biliar por
colaterales

Vía biliar dilatada

Vasos colaterales

ColangioAngioRNMCPRE

Estrategia diagnóstica en la CEP.

Dx/d colangiopatía portal.  

Cortesia Dr. JC García Pagán



Estrategia diagnóstica en la CEP.

Dx/d colangiopatía portal.  

Cortesia Dr. JC García Pagán



• Grado 0: Sin anomalías

• Grado I: Irregularidades o angulaciones 
del árbol biliar

• Grado II : Estenosis sin dilatación o 
indentaciones de la vía biliar

• Grado III: Estenosis con dilatación 
(Intrahepática > 4 mm; extrahepática > 7 
mm)

Estrategia diagnóstica en la CEP.

Clasificación de la colangiopatía portal.  

Cortesia Dr. JC García Pagán



Estrategia diagnóstica en la CEP.

CEP como enfermedad preneoplásica. Colangiocarcinoma.   



Estrategia diagnóstica en la CEP.
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Estrategia diagnóstica en la CEP.

CEP como enfermedad preneoplásica. Colangiocarcinoma.   

Colangio RNM + Ca 19-9 anual

Estenosis dominante Elevación Ca 19-9

CPRE + ¿SpyglaSS? + citología / biopsia  + FISH

Colangiocarcinoma

AneuploidiasColangiocarcinoma 
no identificado

Colangio RNM + Ca 19-9 en 3 a 6 meses

Eaton et al. Gastroenterology 2013

No

Colangiocarcinoma 
identificado
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