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Resumen
Introducción: las enfermedades hepáticas autoinmunes, como la hepatitis autoinmune (HAI), colangitis 
biliar primaria (CBP) y colangitis esclerosante primaria (CEP), son infrecuentes, con fenotipos variables y 
escasa caracterización en la población latinoamericana. Objetivo: describir las características clínicas y so-
ciodemográficas, así como los desenlaces de los pacientes con diagnóstico confirmado de HAI, CBP y CEP 
atendidos en un centro nacional de referencia en México entre el 2012 y 2022. Materiales y métodos: estu-
dio observacional descriptivo de corte transversal y fuente secundaria. Se incluyeron adultos con diagnóstico 
confirmado de enfermedad hepática autoinmune. Se analizaron variables clínicas, serológicas y desenlaces, 
aplicando estadística descriptiva con el software Stata v. 17. Resultados: se analizaron a 303 pacientes, de 
los cuales 77,9% fueron mujeres y tuvieron una edad promedio de 50 años. Los diagnósticos incluyeron HAI 
(78,9%), CBP (46,5%) y CEP (8,2%), con 98 casos de síndromes de sobreposición (HAI-CBP: 93; HAI-CEP: 
7). Las comorbilidades más frecuentes fueron sobrepeso, hipotiroidismo, dislipidemia y colitis ulcerativa. 
La respuesta al tratamiento fue mayor en CBP (88,6%) y HAI (84,9%), mientras que CEP mostró mayor 
necesidad de trasplante (68%) y recurrencia (100%). Conclusiones: en este centro, la HAI fue la entidad 
más frecuente, seguida de CBP y CEP, con una cantidad considerable de síndromes de sobreposición, y 
el más frecuente fue HAI-CBP. Los desenlaces más favorables se observaron en HAI y CBP, mientras que 
CEP presentó peor evolución clínica. Estos resultados aportan evidencia regional relevante y refuerzan la 
necesidad de estudios multicéntricos de las enfermedades hepáticas autoinmunes en Latinoamérica.
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Abstract
Introduction: Autoimmune liver diseases, including autoimmune hepatitis (AIH), primary biliary cholangitis 
(PBC), and primary sclerosing cholangitis (PSC), are uncommon, exhibit heterogeneous phenotypes, and 
remain poorly characterized in Latin American populations. Objective: To describe the clinical and sociodemo-
graphic characteristics, as well as the outcomes, of patients with confirmed diagnoses of AIH, PBC, and PSC 
treated at a national referral center in Mexico between 2012 and 2022. Materials and methods: A descriptive, 
cross-sectional observational study using secondary data sources was conducted. Adults with a confirmed diag-
nosis of autoimmune liver disease were included. Clinical, serological, and outcome variables were analyzed 
using descriptive statistics with Stata v.17. Results: A total of 303 patients were analyzed, of whom 77.9% were 
women, with a mean age of 50 years. Diagnoses included AIH (78.9%), PBC (46.5%), and PSC (8.2%), with 98 
cases of overlap syndromes (AIH–PBC: 93; AIH–PSC: 7). The most frequent comorbidities were overweight, 
hypothyroidism, dyslipidemia, and ulcerative colitis. Treatment response was higher in PBC (88.6%) and AIH 
(84.9%), whereas PSC showed a greater need for transplantation (68%) and recurrence (100%). Conclusions: 
In this center, AIH was the most frequent entity, followed by PBC and PSC, with a considerable number of 
overlap syndromes, the most common being AIH–PBC. More favorable outcomes were observed in AIH and 
PBC, whereas PSC showed poorer clinical evolution. These findings provide relevant regional evidence and 
underscore the need for multicenter studies on autoimmune liver diseases in Latin America.
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megalia o esplenomegalia(1,20,21), y su pronóstico se ha rela-
cionado con edad, función hepática y presencia de enfer-
medad inflamatoria intestinal(2,5,22), con una mortalidad 
tres veces mayor que la de la población general(17,23). Por su 
parte, la CBP, anteriormente llamada cirrosis biliar primaria, 
se define por daño de los conductos biliares intrahepáticos 
pequeños y medianos, positividad de anticuerpos antimi-
tocondriales (AMA-M2) en el 90% de los casos y un pre-
dominio en mujeres de 30 a 60 años(16,24). Su diagnóstico 
requiere al menos dos de tres criterios: AMA positivos, 
fosfatasa alcalina elevada por más de seis meses y colangitis 
crónica con compromiso de ductos biliares intrahepáti-
cos(3,15,25). En todas estas entidades pueden observarse sín-
dromes de sobreposición, especialmente entre HAI-CBP y, 
en menor frecuencia, entre CBP y CEP(3,4,17,20,26).

En Latinoamérica, aunque la información disponible 
continúa siendo limitada en comparación con otras regio-
nes, en los últimos años se han publicado diversas series clí-
nicas y estudios de cohorte que describen la epidemiología 
y las características clínicas de las enfermedades hepáticas 
autoinmunes. En México, por ejemplo, se ha reportado 
una prevalencia aproximada de 8,5% de estas enfermeda-
des en estudios basados en biopsias hepáticas y hasta 17% 
en cohortes de pacientes con cirrosis, lo que evidencia la 
relevancia creciente de estas entidades en la región(27). 
Asimismo, algunos estudios han descrito una alta propor-
ción de cirrosis al momento del diagnóstico en pacientes 
latinoamericanos, lo que sugiere un diagnóstico tardío y 
resalta la necesidad de caracterizar mejor estas enferme-
dades en poblaciones de la región. En México, la evidencia 
publicada sigue siendo relativamente limitada y se res-
tringe principalmente a estudios con tamaños muestrales 
reducidos. Un estudio descriptivo realizado en el Centro 
Médico ISSEMyM describió las características clínicas de 
78 pacientes con colangitis biliar primaria atendidos entre 
2005 y 2012(23). Sin embargo, la evidencia disponible sigue 
siendo fragmentaria y proviene principalmente de estudios 
de un solo centro, lo que limita la comprensión del com-
portamiento clínico, las asociaciones comórbidas y los 
desenlaces de estas patologías en poblaciones latinoameri-
canas(27,28).

En este contexto, el objetivo del presente estudio fue 
caracterizar el perfil clínico y sociodemográfico, y los des-
enlaces de pacientes con diagnóstico de HAI, CEP y CBP 
atendidos en un centro nacional de referencia en México 
durante el periodo comprendido entre 2012 y 2022. 

MATERIALES Y MÉTODOS 

Se realizó un estudio observacional descriptivo de corte 
transversal con fuente secundaria de pacientes con diagnós-
tico de HAI, CEP y CBP atendidos en el Instituto Nacional 

INTRODUCCIÓN

Las enfermedades hepáticas autoinmunes comprenden un 
espectro de patologías inflamatorias idiopáticas potencial-
mente progresivas que clásicamente se describen en tres 
presentaciones clínicas: colangitis biliar primaria (CBP), 
colangitis esclerosante primaria (CEP) con patrón de daño 
colestásico predominante y hepatitis autoinmune (HAI) 
con daño hepatocelular predominante, además de los 
síndromes de sobreposición entre estas entidades(1-3). En 
los últimos años se ha propuesto integrar a este espectro 
otras entidades inmunomediadas, como la colangitis escle-
rosante asociada a inmunoglobulina G4 (CE IgG4), y se 
ha planteado que algunos casos previamente clasificados 
como CEP podrían corresponder a esta entidad(1,4-6).

Actualmente se han descrito cambios significativos en la 
epidemiología de estas enfermedades. En diferentes regio-
nes del mundo se ha observado un incremento en la inci-
dencia y prevalencia de las enfermedades hepáticas auto-
inmunes, particularmente de la HAI y la CEP en Europa 
y América del Norte, mientras que la CBP ha mostrado 
un aumento en su prevalencia en diversas regiones, inclu-
yendo Asia y América(1,2,7-9). Los estudios poblacionales y 
las cohortes multicéntricas han permitido comprender el 
curso clínico que experimentan los pacientes, evidenciando 
las variaciones en su presentación según factores geográfi-
cos, demográficos y temporales(10,11). Para el diagnóstico de 
estas enfermedades se requiere la integración de hallazgos 
clínicos, inmunológicos, radiológicos e histopatológicos, 
lo que refleja la complejidad de su presentación clínica y 
la heterogeneidad de sus fenotipos. Además, en algunos 
pacientes pueden presentarse síndromes de sobreposición, 
en los que coexisten características de más de una de estas 
entidades, lo que representa un desafío diagnóstico y tera-
péutico en la práctica clínica(1,3,12).

Aunque las enfermedades hepáticas autoinmunes son 
poco frecuentes, tienen en común que la carga clínica es alta 
en relación con la incidencia y prevalencia de cada patolo-
gía en la población(10). Estas patologías se caracterizan por 
una presentación fenotípica que varía con la edad, el sexo y 
el contexto geográfico, variables que también afectan la res-
puesta clínica y la evolución de la enfermedad(1-3,13). La HAI 
es una enfermedad heterogénea que presenta dos formas 
clínicas: HAI tipo 1, que afecta tanto a niños como adultos y 
se caracteriza por la elevación de anticuerpos antinucleares 
(ANA) y antimúsculo liso (Anti-SMA), y HAI tipo 2, con 
positividad para anticuerpos microsomales tipo 1 (anti-
LKM1) y, en ocasiones, anticuerpos anticitosol hepático 
tipo 1 (anti-LC1)(5,14-16). Su incidencia estimada es de 1 por 
100.000 habitantes/año con predominio en mujeres(17-19).

La CEP muestra un espectro clínico amplio, desde casos 
asintomáticos hasta formas con ictericia, prurito, hepato-
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de Ciencias Médicas y Nutrición Salvador Zubirán, Centro 
Clínico de Referencia Nacional en México durante los años 
de 2012 a 2022. Se incluyeron a todos los pacientes adultos 
con diagnóstico confirmado de HAI, CEP o CBP atendidos 
en el Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutrición 
Salvador Zubirán, centro clínico de referencia nacional 
en México, durante el periodo comprendido entre 2012 y 
2022. A partir de los expedientes clínicos se caracterizó esta 
población con el fin de describir y analizar variables socio-
demográficas y clínicas relevantes para el conocimiento de 
estas enfermedades en el contexto latinoamericano.

El diagnóstico de HAI se estableció de acuerdo con los 
criterios propuestos por el International Autoimmune 
Hepatitis Group (IAIHG), considerando los criterios 
originales y simplificados, que integran hallazgos clínicos, 
serológicos e histopatológicos cuando estuvieron dispo-
nibles. La CBP se diagnosticó con base en la presencia de 
anticuerpos antimitocondriales (AMA) positivos y eleva-
ción persistente de fosfatasa alcalina, o mediante hallazgos 
histopatológicos compatibles. La CEP se diagnosticó con 
base en hallazgos colangiográficos característicos y la exclu-
sión de causas secundarias de colangiopatía(29,30). En todos 
los casos, el diagnóstico fue establecido por especialistas en 
hepatología o gastroenterología del Instituto y registrado 
como diagnóstico confirmado en la historia clínica institu-
cional. La respuesta al tratamiento se definió con base en 
la mejoría clínica y bioquímica documentada en los expe-
dientes clínicos, incluyendo la normalización o reducción 
significativa de las transaminasas y de los marcadores coles-
tásicos según la enfermedad de base.

Se recopiló la información de las variables sociodemográ-
ficas y clínicas de los expedientes de los pacientes atendidos 
durante el periodo del estudio y que tuvieran enfermedad 
autoinmune del hígado confirmada según lo anotado en 
la historia clínica. Se realizó un análisis descriptivo deta-
llado de los datos con el que se obtuvo información sobre 
la distribución y características de las variables, calculando 
las medidas de tendencia central, frecuencias y proporcio-
nes de acuerdo con el tipo de variable, y se clasificó dicha 
información para cada patología hepática. Se usó el software 
Stata v. 17.

RESULTADOS

Se analizaron datos de 303 individuos, de los cuales 236 
(77,89%) fueron de sexo femenino. El promedio de edad fue 
de 50,03 ± 13,50 años (mínimo de 21 años y máximo de 77 
años) y el 52,15% corresponde a personas que pertenecen al 
nivel socioeconómico medio. Las características sociodemo-
gráficas de la muestra se pueden ver en la Tabla 1.

Tabla 1. Características sociodemográficas de los pacientes con 
diagnóstico de enfermedades autoinmunes del hígado

Variables n %
Sexo
Hombre 67 22,11
Mujer 236 77,89
Nivel socioeconómico
Alto 37 12,21
Medio 158 52,15
Bajo 107 35,31
Sin dato 1 0,33
Estado civil
Soltero 82 27,06
Casado 162 53,47
Unión libre 15 4,95
Divorciado 28 9,24
Viudo 15 4,95
Sin dato 1 0,33
Escolaridad
Analfabeta 1 0,33
Primaria 34 11,22
Secundaria 143 47,19
Preparatoria 1 0,33
Técnica 21 6,93
Universitario 95 31,35
Posgrado 4 1,32
Sin dato 4 1,32
Ocupación
Hogar 95 31,35
Pensionado 31 10,23
Vendedor 31 10,23
Desempleado 26 8,58
Licenciado 16 5,28
Estudiante 12 3,96
Secretaria 9 2,97
Otras 80 26,40
Sin dato 3 0,99
Religión
Católica 282 93,07
Evangélica 6 1,98
Agnóstica 3 0,99
Testigo de Jehová 3 0,99
Ninguna 9 2,97

Tabla elaborada por los autores.
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De los 303 pacientes incluidos, se identificaron 239 casos 
de HAI (78,88%), 25 casos de CEP (8,25%) y 141 casos 
de CBP (46,53%). Debido a la presencia de síndromes de 
sobreposición, algunos pacientes se clasificaron en más 
de una categoría diagnóstica. Se identificaron 98 casos de 
síndrome de sobreposición. De estos, 7 correspondieron a 
la asociación HAI-CEP (2,31% del total de casos), 89 pre-
sentaron sobreposición HAI-CBP (29,37% del total) y 2 
correspondieron a la asociación CEP-CBP (0,66% del total). 
En relación con la confirmación diagnóstica, se contó con la 
confirmación histopatológica mediante biopsia hepática en 
232 de los 239 pacientes con hepatitis autoinmune (97,1%), 

mientras que en el resto de los casos el diagnóstico se estable-
ció con base en criterios clínicos, serológicos e imagenológi-
cos. En la cohorte global, el 96,0% de los pacientes contaba 
con evaluación histopatológica hepática, lo que refleja el 
enfoque diagnóstico basado en la correlación clínico-patoló-
gica en este centro de referencia.

Con respecto a los antecedentes encontrados en los 
pacientes, estos se describen según la enfermedad autoin-
mune diagnosticada en la Tabla 2. Los antecedentes más 
frecuentes en pacientes con diagnóstico de HAI fueron 
sobrepeso (45,19%), dislipidemia (20,50%), hipotiroi-
dismo (20,50%), diabetes mellitus (19,25%) e hipertensión 

Tabla 2. Antecedentes de los pacientes según enfermedad autoinmune del hígado diagnosticada

Antecedente Hepatitis autoinmune  
(n = 239)

Colangitis esclerosante 
primaria (n = 25)

Colangitis biliar primaria  
(n = 141)

n % n % n %
Lupus eritematoso sistémico 31 12,97 0 0 14 9,93
Tiroiditis autoinmune 5 2,09 1 4,00 2 1,42
Hipotiroidismo 49 20,50 1 4,00 40 28,37
Hipertensión arterial 40 16,74 2 8,00 15 10,64
Diabetes mellitus 46 19,25 2 8,00 12 8,51
Artritis reumatoide 8 3,35 1 4,00 6 4,26
Colitis ulcerativa 9 3,77 20 80,00 4 2,84
Enfermedad de Crohn 0 0 0 0 0 0
Enfermedad celiaca 1 0,42 1 4,00 0 0
Síndrome de Sjögren 18 7,53 1 4,00 26 18,44
Síndrome seco 7 2,93 0 0 7 4,96
Esclerodermia 15 6,28 0 0 21 14,89
Dermatomiositis 3 1,26 0 0 1 0,71
Enfermedad psiquiátrica 28 11,72 7 28,00 18 12,77
Depresión 21 8,79 6 24,00 15 10,64
Ansiedad 10 4,18 1 4,00 7 4,96
Peso normal 60 25,10 10 40,00 32 22,70
Bajo peso 34 14,23 9 36,00 23 16,31
Sobrepeso 108 45,19 5 20,00 70 49,65
Obesidad 34 14,23 1 4,00 16 11,35
Dislipidemia 49 20,50 0 0 22 15,60
Consumo de alcohol 10 4,18 0 0 2 1,42
Consumo de medicamentos hepatotóxicos 6 2,51 0 0 1 0,71
Tabaquismo 14 5,86 0 0 5 3,55
Antecedente familiar de enfermedad autoinmune 12 5,02 5 20,00 4 2,84
Infección por citomegalovirus 11 4,60 1 4,00 4 2,84
Infección por tuberculosis 6 2,51 0 0 1 0,71

Tabla elaborada por los autores.
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arterial (16,74%). Para pacientes con diagnóstico de CEP, 
los más frecuentes fueron colitis ulcerativa (80%), pancrea-
titis (40%), bajo peso (26%), depresión (24%), sobrepeso 
(20%) y antecedente familiar de enfermedad autoinmune 
(20%). En cambio, para CBP los antecedentes más reporta-
dos fueron sobrepeso (49,65%), hipotiroidismo (28,37%), 
síndrome de Sjögren (18,44%), bajo peso (16,31%) y dis-
lipidemia (15,60%).

En cuanto a los hallazgos en laboratorios clínicos, los más 
representativos fueron los resultados en ANA y AMA, y res-
pecto a síndrome de sobreposición, fue más frecuente en la 
CBP con un 52,55%. Se encontró positividad para AMA en 
65 (29,55%) de los casos de HAI, los cuales podrían corres-
ponder a los asociados a presencia de sobreposición con CBP.

Dentro de los hallazgos de las pruebas de función hepática, 
se identificó que en HAI se observa mayor presencia de un 
patrón hepatocelular con predominio de elevación en los 
niveles de aspartato-aminotransferasa (AST) (rangos: 0,56-
4086) que en los de alanina-aminotransferasa (ALT) (ran-
gos: 0,44-2664) y mayor alteración en los niveles de inmuno-
globulinas G (rangos: 235-7824) y M (rangos: 65-2252). En 

CBP, se observó predominio de patrón mixto de daño hepa-
tocelular y colestásico con mayor alteración en los niveles de 
γ-glutamil transferasa (GGT) (rangos: 26-7093).

En cuanto a los desenlaces encontrados en los pacientes, 
los que más tienen respuesta al tratamiento son los pacien-
tes con CBP y HAI, con un 89,05% y 84,94% respectiva-
mente. Un 74,48% de pacientes con HAI tienen remisión y 
la recurrencia se presenta en el 100% de los pacientes con 
CEP. La hepatitis crónica se presenta en más del 80% de 
todos los pacientes en todas las tres formas de presenta-
ción de la patología autoinmune. Además, es significativo 
el porcentaje de pacientes que desarrollan osteoporosis y 
la necesidad de trasplante es mayor en pacientes con CEP 
(68%). El rechazo tanto agudo como crónico al trasplante 
fue frecuente en pacientes con HAI, fue de un 25,45% y 
21,82%, respectivamente (Tabla 3).

DISCUSIÓN

Este estudio, realizado en un centro nacional de referen-
cia en México, constituye una de las series más amplias en 

Tabla 3. Desenlaces en pacientes según la enfermedad autoinmune del hígado diagnosticada

Antecedente Hepatitis autoinmune 
(n = 239)

Colangitis esclerosante 
primaria (n = 25)

Colangitis biliar primaria 
(n = 141)

n % n % n %

Respuesta al tratamiento 203 84,94 17 68,00 125 88,65

Remisión 178 74,48 12 48,00 91 64,54

Recurrencia 160 66,95 25 100 113 80,14

Hepatitis crónica 200 83,68 25 100 129 91,49

Cirrosis 96 40,17 15 60,00 63 44,68

Falla hepática 58 24,27 6 24,00 25 17,73

Osteoporosis 109 45,61 4 16,00 44 31,21

Necesidad de trasplante 74 30,96 17 68,00 54 38,30

Rechazo agudo al trasplante 14 25,45 1 7,14 5 13,51

Rechazo crónico al trasplante 12 21,82 0 0 4 10,53

Recurrencia de enfermedad autoinmune en el trasplante 22 40,00 2 13,33 21 55,26

Cáncer hepatocelular 3 1,26 1 4,00 2 1,43

Colangiocarcinoma 0 0 0 0 0 0

Otros cánceres 1 0,42 1 4,00 1 0,71

Muerte 19 7,95 3 12,00 15 10,64

Tabla elaborada por los autores.
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están sobrepuestos o asociados a la recurrencia de la enfer-
medad de base(1,10,21).

Por su parte, es reconocida la relación de estas patolo-
gías con otras enfermedades autoinmunes, con una aso-
ciación hasta en el 20% de los pacientes, algunas de las 
patologías autoinmunes que presentan esta asociación son 
lupus eritematoso sistémico, tiroiditis autoinmune, hipo-
tiroidismo, artritis reumatoide y enfermedad inflamatoria 
intestinal; esta última presenta una mayor asociación con 
CEP interviniendo con la recurrencia de la enfermedad y 
requerimiento de trasplante, además de mayor riesgo de 
desarrollar cáncer de colon y colangiocarcinoma(12,20,21,31,33). 
En nuestro estudio se observó una elevada prevalencia de 
osteoporosis, particularmente en HAI, probablemente 
relacionada con el uso crónico de corticoides, la recurren-
cia de la enfermedad y la coexistencia de otras enfermeda-
des reumatológicas(5). Este hallazgo refuerza la importancia 
de implementar programas de prevención y seguimiento 
de complicaciones metabólicas en esta población(22,23).

Los hallazgos histopatológicos continúan siendo de gran 
importancia para la correlación clínico-patológica de estas 
patologías, especialmente en HAI y CBP, donde pueden 
ser determinantes en la orientación diagnóstica de algunos 
casos(34). Dentro de los hallazgos predominantes están la 
presencia de daño de interfase, infiltrado linfoplasmoci-
tario y compromiso lobulillar en la HAI, la presencia de 
granulomas en espacios porta y el daño de ductos biliares 
orienta a compromiso por CBP. Resulta de mayor com-
plejidad interpretativa cuando se observa la mezcla de 
estos hallazgos, lo cual sugiere el diagnóstico de síndrome 
de sobreposición, lo cual siempre se debe corroborar con 
los hallazgos clínicos. En solo cuatro casos se identificó 
necrosis submasiva del parénquima hepático asociado a 
falla hepática aguda y daño de interfase, por lo que se sugi-
rió compromiso por HAI, y dos de ellos requirieron tras-
plante. En este sentido, la alta proporción de confirmación 
histopatológica en nuestra cohorte fortalece la correlación 
clínico-patológica y constituye una fortaleza diagnóstica 
importante del estudio.

Entre las fortalezas de nuestro estudio destacan el 
tamaño muestral considerable y el enfoque en una cohorte 
mexicana, poco representada en la literatura internacional. 
Estudios recientes han resaltado que las enfermedades 
hepáticas autoinmunes representan una carga creciente 
para los sistemas de salud en México y otros países de 
Latinoamérica, particularmente debido a su curso crónico, 
la necesidad de inmunosupresión prolongada y el riesgo 
de progresión a cirrosis o trasplante hepático(27,28). En este 
sentido, los hallazgos del presente estudio contribuyen 
a ampliar la evidencia disponible en la región y a mejorar 
la comprensión del perfil clínico y los desenlaces de estas 
patologías en poblaciones latinoamericanas.

Latinoamérica sobre enfermedades hepáticas autoinmu-
nes (HAI, CBP y CEP). Nuestros resultados confirman 
que la HAI es la entidad más frecuente, seguida de CBP 
y CEP, con una proporción considerable de síndromes de 
sobreposición, principalmente HAI-CBP. Esta distribu-
ción concuerda con lo descrito en otras regiones, donde la 
HAI representa la forma más común dentro del espectro 
de enfermedades hepáticas autoinmunes, especialmente 
en poblaciones occidentales(1-3,7,8,31). Asimismo, estudios 
recientes han señalado un incremento progresivo en la inci-
dencia y prevalencia de estas patologías en diferentes regio-
nes del mundo, lo que se ha atribuido tanto a una mayor 
detección diagnóstica como a cambios ambientales e 
inmunológicos(7,8). En Latinoamérica, revisiones recientes 
han resaltado que la evidencia disponible continúa siendo 
limitada y proviene principalmente de series clínicas de 
centros de referencia, lo que dificulta establecer patrones 
epidemiológicos regionales comparables(27,28).

La mayor cantidad de casos corresponden a HAI, seguido 
de CBP y CEP, con una mayor afectación de las mujeres por 
HAI y CBP, y de CEP en los hombres similar a lo reportado 
en la literatura internacional. Esta diferencia entre sexos 
concuerda con estudios internacionales que evidencian 
diferencias de presentación y pronóstico según el sexo, 
particularmente en la colangitis biliar primaria(16,24). Se 
observó síndrome de sobreposición y el fenotipo de mayor 
presentación es CBP-HAI seguido de HAI-CEP concor-
dante también con lo hallado en la literatura(3,4,17,20,26). Los 
pacientes que presentaron síndrome de sobreposición son 
en su mayoría mujeres, con menor respuesta al tratamiento 
y más episodios de reactivación de la enfermedad, como se 
ha reportado previamente(1,17,21).

En cuanto a los desenlaces, la mejor respuesta al trata-
miento y tasas de remisión se observaron en HAI y CBP, 
mientras que la CEP presentó la mayor necesidad de tras-
plante y recurrencia de la enfermedad, lo cual coincide con 
reportes internacionales que describen a la CEP como la 
entidad de peor pronóstico(14,17,18,21,32). Un hallazgo rele-
vante fue la frecuencia de rechazo postrasplante en pacien-
tes con HAI, lo que plantea interrogantes sobre la dificultad 
de diferenciar entre recurrencia de la enfermedad y rechazo 
inmunológico. Este aspecto se ha señalado en estudios 
previos y subraya la necesidad de una evaluación clínico-
patológica minuciosa en este subgrupo de pacientes(19,21). 
Algunos autores plantean la importancia de las caracterís-
ticas intrínsecas del donador, sus riesgos asociados y la ver-
dadera presencia de rechazo o recurrencia de la enferme-
dad, lo cual, por ejemplo, cobra relevancia en los casos de 
CEP, en los que se pueden observar lesiones estenosantes 
de la vía biliar que pueden generar confusión con colangio-
patía isquémica, recurrencia de la enfermedad o presencia 
de rechazo, por lo que resulta difícil definir si los hallazgos 
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La respuesta al tratamiento y las tasas de remisión fueron 
más favorables en HAI y CBP, mientras que la CEP pre-
sentó un peor pronóstico, con mayor recurrencia y nece-
sidad de trasplante. Estos hallazgos contribuyen a ampliar 
el conocimiento sobre el comportamiento clínico de las 
enfermedades hepáticas autoinmunes en la población lati-
noamericana y resaltan la importancia de continuar desa-
rrollando estudios regionales que permitan comprender 
mejor su evolución y optimizar las estrategias de manejo.

Consideraciones éticas

Esta investigación siguió los lineamientos de Helsinki y el 
informe Belmont para investigación en humanos, así como 
la Norma Oficial Mexicana NOM-004-SSA3-2012 relativa 
al expediente clínico enfatizando que “la información con-
sultada en el expediente clínico será manejada con discre-
ción y confidencialidad” y no se publicaron ni divulgaron 
los datos personales. Se consideró como investigación 
sin riesgos biológicos, psicológicos, fisiológicos y sociales 
para los pacientes de la Institución ya que la información 
se recolectó mediante datos secundarios anonimizados 
y no se realizó ninguna intervención a nivel individual 
que representara riesgo para la integridad de la población 
objeto de estudio. El proyecto contó con la aprobación del 
Comité de Investigaciones y de Ética del Instituto Nacional 
de Ciencias Médicas y Nutrición Salvador Zubirán.
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Dentro de las limitaciones que se identificaron está la 
falta de información en el diagnóstico y el manejo inicial 
de algunos pacientes, algunos de los cuales fueron remiti-
dos en estados avanzados de la enfermedad por el reque-
rimiento de ingresar al programa de trasplante hepático o 
fueron diagnosticados en la infancia y, al alcanzar la adultez, 
remitidos al instituto. Se reconoce, además, que el Instituto 
donde se llevó a cabo el presente estudio solo maneja 
pacientes adultos. Se sugiere que en futuros estudios se 
incluya a la población infantil debido al interés en la feno-
tipificación de estas enfermedades en ese grupo etario, en 
el que se ha descrito mayor variabilidad según la literatura 
internacional(35). Asimismo, debido al carácter retrospec-
tivo del estudio y al uso de registros clínicos secundarios, 
no fue posible establecer de manera homogénea el tiempo 
de seguimiento de todos los pacientes, lo que limita la 
estimación de la mediana de seguimiento de la cohorte. 
Finalmente, al tratarse de un centro nacional de referencia, 
es probable que la cohorte incluya una mayor proporción 
de casos complejos o avanzados de la enfermedad.

Es importante anotar que se considera necesario realizar 
con mayor profundidad estudios adicionales que logren 
establecer asociaciones con las variables identificadas, así 
como profundizar en los fenotipos de la población mexi-
cana que permitan tener un mejor conocimiento de la pato-
logía autoinmune del hígado y, de esta forma, lograr orien-
tar el tratamiento y mejorar la sobrevida de los pacientes.

CONCLUSIONES

Este estudio, realizado en un centro nacional de referencia 
en México, permitió determinar las principales caracterís-
ticas clínicas y epidemiológicas de los pacientes con enfer-
medades hepáticas autoinmunes durante un periodo de 10 
años. La hepatitis autoinmune fue la entidad más frecuente, 
seguida de la colangitis biliar primaria y la colangitis escle-
rosante primaria, con una cantidad relevante de síndromes 
de sobreposición, particularmente HAI-CBP.
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