Ciroza Biliara Primitiva

Ghid de diagnostic si de tratament

1. Definitie

Ciroza biliara primitiva (CBP) este o granulomatoza
progresiva nonsupurativa autoimuna cu afectarea
progesiva a ductelor biliare, ductopenie si sindrom de
colestaza intrahepatica.

2.Diagnostic

Criteriii de diagnostic pentru CBP (2 din 3)

o AMAdetectabili (> 1:40)
e Fosfatazaalcalina crescuta (> 6 luni)
¢ Histologie sugestiva



3. Tratament
3.1Introducere

3.1.1 Obiectivele tratamentului:
- reducerea mortalitatii
- cresterea duratei de viata
- prevenirea complicatiilor
- prevenirea transplantului hepatic

-imbunatatirea calitatii vietii

3.1.2 Masuri terapeutice:
-regimigienodietetic
- etiologice
- patogenice
- simptomatice
- acomplicatiilor

3.1.2.1 Regimuligieno-dietetic.

Spitalizarea pacientilor este obligatorie in
urmatoarele situatii: luarea in evidenta, initierea unor noi clase
de medicamente, aparitia unei complicatii, controlul semestrial,
la solicitarea pacientului (lII).

Efortul fizic trebuie redus si rationalizat conform
stadiului bolii, complicatiilor, varstei, profesiei, starilor
comorbide. Durata minima de repaus la pat este de 8-10 ore (lll).



Dieta recomandata: hiposodata, hipocolesterolemianta,
normo sau hipoproteica, normoglucidica, bogata in vitamine, cu
supliment de vitamine liposolubile (vit. A, D, K) si saruri minerale
(calciu, magneziu, potasiu) (lll). Cantitatea de NaCl admisa pe zi
nu trebuie sa depaseasca 3-4 g/ziinitial, 1-2 g/zi in stadiile Child B
si C ale cirozei. Din dieta se reduc sau se exclud grasimile de
origine animala (lll). Cantitatea de proteine admisa pe zi este de
0,5 g/kgc/zi (ll). Datorita sindromului de malabsorbtie sunt
necesare suplimente importante de vitamina A, D si K si de calciu,
potasiu si magneziu. Din acest motiv trebuie incurajata dieta
bazata pe legume si fructe bogate in aceste vitamine: morcovi,
telina, sfecla, spanac, stevie, praz, mere, pere, prune, coacaze,

banane (lll).

3.1.2.2 Tratamentul etiologic.

Nu dispunem de dovezi privind tratamentul etiologic.

3.1.2.3 Tratamentul patogenic.

¢ Acidul ursodeoxicolic (AUDC)

e Derivatii acidului fibric
- bezafibrat
- fenofibrat




e Imunosupresive
- corticosteroizi
- metilprednisolon
- budesonide
- azathioprina
- metotrexat
- ciclosporina

¢ Colchicina

Acidul ursodeoxicolic - AUDC (Ursofalk®) este prima
optiune terapeutica. Doza recomandata este de 13-15
mg/kgc/zi timp de 4 ani (l). Intre momentul administrarii
UDCA si al colestiraminei trebuie sa treaca 4 ore pentru a
preveni interferente privind absorbtia. Asocierea AUDC cu
alte medicamente (colchicina, metotrexat, cortico- steroizi)
nu confera avantaje fata de monoterapia cu AUDC (llI).

Bezafibratul si fenofibratul amelioreaza tabloul
biochimic al bolii singuri sau asociati cu AUDC. Nivelul
colesterolului si al trigliceridelor scade semnificativ (lIC).

Colchicina amelioreaza tabloul histologic si reduce
riscul complicatiilor si necesitatea transplantului hepatic
(1.

Medicatia imunosupresiva (azathioprina,
metotrexat sau ciclosporina) nu a confirmat.
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3.1.2.4. Tratamentul simptomatic.

3.1.2.4.1. Pruritul

colestiramina 2,5-5 g de 3 ori pe zi, zilnic ca prima
optiune (lll)

rifampicina 150 mg de 2-3 ori pe zi, zilnic in cazurile
care nuraspund la colestiramina (1)

antagonisti opioizi (Naloxone) in cazurile care nu
raspund la colestiramina si/sau rifampicina (l11)
plasmafereza sau dializa hepatica pentru cazurile cu
prurit sever care nu raspund la tratament
medicamentos (lll)

transplant hepatic (lll)

3.1.2.5. Tratamentul complicatiilor
Principalele complicatii ale CBP sunt:
- hipertensiunea portala (HTP)
- hiperlipemia
- osteoporoza
- cancerul hepatic

3.1.2.5.1. Hipertensiunea portala
- examen endoscopic anual pana la aparitia
varicelor (11 B, C)



- profilaxia HDS conform ghidului Baveno
IV atunci cand varicele au aparut sub
tratament cu betablocante

- profilaxia recidivelor hemoragice conform
ghidului Baveno IV cu betablocante si
ligatura (de preferat) sau sclerozare a
varicelor esofagiene

3.1.2.5.2. Osteoporoza

- suplimentarea aportlui de calciu si
vitamina D (lIC)

- gimnastica si reducerea sedentarismului
(11C)

- terapie substitutiva estrogenica cu
produsi naturali aplicati transdermic (11C)

- bifosfonati (lll)

3.6. Transplantul hepatic

Indicatia de transplant este codificata de scorul de
risc Mayo si de nivelul bilirubinei. In plan clinic
indicatia de transplant este data de

- insuficienta hepatica (l1A)

- pruritsever intratabil (111)

- osteoporoza severa (lll).

3.7. Situatii speciale

3.7.1. Sarcina

(a) Terapia specifica (UDCA) trebuie
oprita/amanata la pacientele ce doresc o
sarcina. Tratamentul cu UDCA pare sa
fie sigur in ultimul trimestru de sarcina la
pacientele cu colestaza (lll).

(b) Pentru pacientele cu varice esofagiene
trebuie initiate terapia cu betablocante.
Faza a doua atravaliului trebuie limitata ca
durata (lll).
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