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La cirrosis biliar primaria es una enfermedad he-
patica crénica y progresiva de etiologia desconoci-
da que afecta con mayor frecuencia a mujeres de
edad media, pudiendo conducir eventualmente a
fallo hepatico con necesidad de trasplante de dicho
6rgano. En estos casos su evolucion se caracteriza
por la destruccion progresiva de los pequefios con-
ductos biliares intrahepaticos desembocando final-
mente en fibrosis y cirrosis. Se asocia con frecuen-
cia a sindrome de Sjogren, tiroiditis autoinmune, en-
fermedad de Raynaud y sindrome de CREST entre
otros. La afectacion renal es infrecuente, manifes-
tandose por lo general a nivel tubular en forma
de acidosis tubular renal. Excepcionalmente se ha
descrito la asociaciéon con glomerulonefritis mem-
branosa'. Describimos un caso de cirrosis biliar pri-
maria cuyo curso evolutivo se complicé con la
aparicion de un sindrome nefrético secundario a glo-
merulonefritis a cambios minimos.

Se trata de una mujer de 54 anos de edad que
fue ingresada por presentar edemas generalizados.
La paciente, que habia sido diagnosticada de sin-
drome de Raynaud 20 afos atrds, habia sufrido
colecistectomia 3 afos antes, y poco después fue
diagnosticada de cirrosis biliar primaria en base a
criterios  clinicos, bioquimicos e inmunolégicos
(AMA + 1/640, con anticuerpos antinucleares con
patron perinuclear a titulo 1/2.560). La biopsia he-
patica fue rechazada por considerarse que existia
una fuerte expresividad clinico-biolégica que per-
mitia obviar una técnica mas agresiva. La paciente
tratada previamente con acido ursodeoxycdlico, ini-
ci6 terapia con enalapril y torasemida a dosis bajas
tras constatarse la aparicion de edemas, no habien-
do recibido ninguna otra medicacién ni habiendo
sufrido tampoco proceso infeccioso respiratorio o de
otro tipo que se pudiese objetivar. En el examen fi-
sico se destaco la presencia de edemas con févea
hasta raiz del muslo, existiendo oleada ascitica e hi-
poventilacion basal derecha.

Las pruebas complementarias mostraron lo si-
guiente: hemograma: hematocrito 37%, hemoglobi-
na 12 g/dl, leucocitos 5.850 x mm?>. El estudio de

coagulaciéon mostré una discreta hiperfibrinogene-
mia (fibrindgeno 500 mg/dl) y unos niveles de anti-
trombina Il en limites bajos [77,6 u/dl (%) (N = 78-
148)]. La busqueda de anticoagulante lGpico fue
negativa. Protrombina y tiempo de tromboplastina
parcial activada normales.

Otros resultados ofrecieron lo siguiente: glucosa
110 mg/dl, creatinina 1,4 mg/dl, urea 106 mg/dl, Na
133 mEq/l, K 4 mEqg/l, bilirrubina total 0,24 mg/dl,
colesterol 300 mg/dl, ALT 142, AST 68, P. A. 565
Ul/l, GGT 191 UI/I, PT 4,94 g/dl, albdmina 1,73 g/dl.
Ilg A 615 mg/dl, IgM 216 mg/dl, 1gG 210 mg/dl. C3
141 mg/dl, C4 41 mg/dl. Titulo de AMA + 1/160.
Los ANA fueron negativos. La radiografia de térax
mostré derrame pleural derecho. Ecograficamente se
observaron rifiones de tamano normal, higado pe-
queno de contornos abollonados con vena porta y
bazo normales, evidenciandose liquido ascitico.

Se practicé biopsia renal percutanea que fue diag-
nosticada de glomerulonefritis a cambios minimos
siendo la inmunofluorescencia consecuentemente
negativa. Se descarté amiloidosis mediante técnicas
habituales. La paciente fue tratada con esteroides a
dosis de 1 mg/kg/dia durante dos meses, observan-
dose una pronta remision del proceso, con una cifra
de proteinuria de 160 mg/24 horas y alblmina sé-
rica de 3,7 mg/dl a las pocas semanas de instaura-
da dicha terapia. Dos anos mas tarde y retirado el
tratamiento esteroideo, la paciente continda en re-
mision del sindrome nefrético y sin cambios en el
patron bioquimico hepéticos con titulos de AMA de
1/80.

Si bien no fue practicada biopsia hepatica, cree-
mos que el diagnodstico de cirrosis biliar primaria
es correcto en base a criterios clinicos y a la alta
sensibilidad y especificidad, mayores del 95% en
ambos, que un titulo elevado de anticuerpos mito-
condriales comporta?. Asi, puede suponerse la exis-
tencia de esta entidad cuando en una mujer de
mediana edad coexisten unos datos clinicos com-
patibles, con una alteracién en las pruebas de fun-
cion hepatica que muestran un patrén de colostasis
disociada y sobre todo con la presencia de anti-
cuerpos antimitocondriales a titulos superiores a
1/803. La necesidad de biopsia hepética para el diag-
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noéstico o prondstico es cuestionable salvo que los
datos clinicos y serolégicos sean equivocos?*, suce-
diendo ademés una considerable variacién en las
muestras histolgicas del higado®. En cambio, el es-
tudio del sindrome nefrético del adulto, aconseja
claramente la realizacion de una biopsia renal que
nos servira de diagnodstico y nos orientara sobre la
adopcién de una determinada actitud terapéutica®.
La coincidencia de ambos procesos en una misma
paciente, aunque no sucediesen de forma simulta-
nea, ya que transcurrieron 3 afos desde el diagnos-
tico de cirrosis biliar primaria hasta la aparicion del
sindrome nefrético, invita a sospechar un mecanis-
mo etiopatogénico comun. En ambas entidades la
etiologfa es desconocida, pero se admite la existen-
cia de una disfunciéon inmunitaria debida al menos
en parte a alteraciones en las funciones de los lin-
focitos T. Aunque l6gicamente no puede descartar-
se una asociacion causal no ligada desde el punto
de vista patogénico, hemos querido realizar la co-
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municacion presente al no encontrar en la literatu-
ra ninguna referencia parecida.
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