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Caso Anatomoclinico
Sindrome de conductos

biliares evanescentes

Dr. Rafael Trejo Estrada, Dr. Jests Aguirre Garcia.

Resumen de historia clinica

Mujer de 47 afios de edad, con regulares hdbitos
higiénico-dietéticos. Menarca a los 15 afios, GVL,PV,CI;
tltimo parto hacia 8 afios; fecha de la dltima menstruacion
lo. de julio de 1982.

A los 24 afios de edad se le transfundio sangre después
de una cesiarea. En 1979 present6 neumonia lobar aguda e
ictericia; fue tratada con eritromicina por ser alérgica a la
penicilina. Desde 1980 se refirid elevacion de las bilirrubinas
séricas y bilirrubinuria. En 1981 recibié HAIN, etambutol
y estreptomicina por tener tos y una radiografia de térax
compatible con tuberculosis pulmonar. En 1982 se
establecid el diagnéstico de probable sindrome de Sjogren.

Padecimiento actual

Lo inicio en abril de 1982 con ataque al estado general,
astenia, adinamia, hiporexia, fatiga facil, disnea de esfuerzo
e ictericia progresiva. El 18-VII-82 aument6 Ia ictericia,
tuvo mayor ataque al estado general, pérdida de 3 kg de
peso, hipocolia y coluria. El 21-VII-82 se practicé biopsia
hepdtica percutdnea en su clinica, cuyo resultado se
desconoce; posteriormente aparecié dolor en hipocondrio
derecho.

El 26-VII-82 ingresé al Hospital General del Centro
Médico Nacional. A su ingreso presentaba caquexia,
ictericia intensa, estertores crepitantes en bases de ambos
hemitoraces, hematoma en hipocondrio derecho y
hepatomegalia a expensas del 16bulo izquierdo.

Examenes de laboratorio y evolucion
Biometria hematica: Hb 11.1 g/dl, Ht 34.4, CMHG 33.3
%. Leucocitos 10700 mm, segmentados 85, linfocitos 15.
Glucosa, urea y creatinina normales. Pruebas de
funcionamiento hepatico: bilirrubina directa 25.0 mg/dl,
indirecta 2.40; protefnas totales 7.6 g/dl, albimina 3.2,
globulinas 4.4; alanino aminotransferasa 107 U, aspartato
aminotransferasa 192 U; colesterol total 540 mg/dl; fosfatasa
alcalina 1401 U (normal: 50-232). Marcadores séricos del
virus de la hepatitis B negativos. Inmunoglobulinas: IgA

222 mg/100 ml, IgG 1616, IgM 131. Anticuerpos
antimitocondriales negativos.

El centelleograma hepatoesplénico del 28-VII-82 mostré
hepatomegalia a expensas del I6bulo izquierdo, sin defectos
de captacion. El 29-VII-82 la tomografia de térax se reportd
como tuberculosis o carcinomatosis pulmonar y probable
neumonia del 1ébulo inferior derecho. El 30-VII la
colangiografia percutdnea reveld vias biliares normales; se
tom¢ biopsia hepatica que se diagnosticé como colestasis
leve y después de la puncién tuvo hipotensién y descenso
de la hemoglobina a 5.8 g/dl; se traté con liquidos y
transfusién sanguinea.

El 3-VIII la bisqueda de bacilos 4dcido-alcohol resistentes
en expectoracion y orina fue negativa. En la radiografia de
térax se aprecié neumonia de focos multiples. Las
bilirrubinas directa e indirecta ascendieron a 36.0 y 3.8 mg/
dl respectivamente y la determinacién de anticuerpos
antinucleares fue positiva (1:320). Dos dias después presentd
epistaxis intensa que requirié taponamiento. El 13-VIII se
le practicé peritoneoscopia que reveld colestasis intensa y
superficie irregular del higado; una nueva biopsia hepética
presentd colestasis leve. El 17-VIII la bilirrubina directa
fue de 42 mg/dl y la indirecta de 3.14. Present6 deterioro
progresivo de sus condiciones generales y muri6 el 24 de
agosto de 1982.

Comentario Clinico

El caso corresponde a una mujer de 47 afios cuyo
padecimiento final fue estudiado en el Hospital General del
Centro Médico Nacional, en julio de 1982,

Los antecedentes relevantes fueron transfusién sanguinea
en 1959, diagndstico de sindrome de Sjégren y exposicién
a drogas: eritromicina en 1979 e isoniacida, etambutol y
estreptomicina en 1981. En su historia médica destacaron
manifestaciones de patologia pulmonar y de enfermedad
hepdtica: neumonia lobar aguda en 1979, tuberculosis
pulmonar en 1981, sospecha por hallazgos en TAC de
carcinomatosis pulmonar en julio de 1982 y neumonia de
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focos multiples durante su internamiento final en agosto de
1982. En 1979 se informd, por primera vez, ictericia que
fue reconocida como progresiva desde 1980 y que estuvo
presente hasta su internamiento final, en esa ocasién
acompafiada por elevacién intensa de fosfatasa alcalina. La
via biliar fue informada como normal por colangiografia
percutdnea. El aspecto macroscépico del higado, visto por
laparoscopia, se informé como superficie irregular y
colestasis intensa; sin embargo, dos biopsias obtenidas con
15 dias de diferencia, informaron colestasis leve.

Otros datos destacables por laboratorio y gabinete fueron:
marcadores séricos para virus de la hepatitis B negativos,
anticuerpos antimitocondriales negativos, bacilos 4cido-
alcholo resistentes en expectoracién y orina negativos y
anticuerpos antinucleares positivos.

El padecimiento final estuvo caracterizado por deterioro
del estado general e ictericia progresiva.

En el diagnéstico diferencial deben considerarse las
siguientes entidades clinicas:

1. Enfermedad pulmonar intersticial asociada a alguna
enfermedad del tejido conjuntivo: Se ha descrito en
pacientes con artritis reumatoide, lupus eritematoso
generalizado, esclerosis sistémica progresiva,
polimiositis y sindrome de Sjogren. En general las
manifestaciones de estos padecimientos preceden a la
sintomatologia pulmonar y usualmente tienen un
comportamiento clinico leve. Se han informado
manifestaciones hepdticas, especialmente secundarias a
cirrosis biliar primaria (CBP) asociada con artritis
reumatoide.

2. Tuberculosis pulmonar: Es un padecimiento de elevada
frecuencia en México, cuyas manifestaciones
radiolégicas en este caso son compatibles; puede cursar
con elevacidn aislada de fosfatasa alcalina y raramente
con ictericia. No obstante, Ia ausencia de positividad de
bacilos y de granulomas en el tejido hepatico hacen el
diagnédstico poco probable.

3. Amiloidosis: Es un padecimiento sistémico, causa de
neumopatia intersticial, que en 5% de los casos cursa
con colestasis intensa. El diagnéstico, sin embargo, es
facilmente establecido en la biopsia hepatica.
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4. Sarcoidosis: Es un padecimiento crénico, multisistémico,
caracterizado por la presencia de granulomas no
caseosos. La edad de presentacion es menor de 40 afios
en 75% de los casos. Se ha descrito en asociacién con
sindrome de Sjogren y alteraciones hepdticas: elevacion
de fosfatasa alcalina y colestasis. Por otro lado esta
caracterizada una entidad conocida como sindrome de
colestasis intrahepética semejante a cirrosis biliar
primaria, asociada a sarcoidosis, cuyas manifestaciones
son hepatomegalia, ictericia, elevacion intensa de
fosfatasa alcalina e hipercolesterolemia, con anticuerpos
antimitocondriales negativos. La frecuencia en México
es, sin embargo, rara.

5. Sindrome de Sjogren: Este trastorno autoinmune

caracterizado por destruccion progresiva de glandulas
exocrinas puede asociarse con enfermedad hepatica
cronica, CBP (cirrosis biliar primaria), o hepatitis crnica
activa y presentarse clinicamente con manifestaciones
pulmonares como enfermedad pulmonar intersticial,
neumonfa intersticial linfocitica o pseudolinfoma.

6. Cirrosis biliar primaria: Es un padecimiento crénico,

colestdtico, con dafio progresivo, que afecta
principalmente a mujeres de edad mediana,
bioquimicamente caracterizado por elevacién de
fosfatasa alcalina, IgM y bilirrubina sérica y asociado a
positividad en los anticuerpos antimitocondriales en un
porcentaje cercano a 100. Puede asociarse a sindrome
de Sjogren, fibrosis pulmonar y enfermedad pulmonar
semejante a sarcoidosis. La biopsia hepatica no siempre
demuestra las lesiones caracteristicas. por ser focales.

7. Colangitis autoinmune: Recientemente se ha identificado
un grupo de enfermos con cuadro clinico y alteraciones
histolégicas compatibles con CBP y anticuerpos
antimitocondriales negativos. Esta situacion ha planteado
la necesidad de introducir el concepto de colangitis
autoinmune.como una entidad que engloba CBP con
anticuerpos antimitocondriales, CBP sin estos
anticuerpos y probablemente otras entidades que
comparten las mismas caracteristicas histoldgicas.

8. Daiio hepdtico colestatico secundario a medicamentos:
Se ha descrito dafio hepatocelular secundario a
eritromicina y rifampicina. El dafio crénico se ha
asociado al desarrollo del sindrome de los conductos
biliares evanescentes, caracterizado por disminucién en
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