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¢Para quién es este folleto?
Para los jovenes con CEP (alrededor de 10-15 afos)

Por favor, echa un vistazo a la ERN RARE-LIVER general
Folleto CEP, que le da mas informacidn acerca de la enfermedad:
https://rare-livereuy

¢Queé es la colangitis esclerosante primaria?

- Cuando alguien tiene una colangitis esclerosante primaria

(le llamamos CEP para abreviar), su higado estd enfermo.

- Todo el mundo tiene un higado. El higado es un 6rgano en

la barriga, justo debajo de las costillas en el lado derecho.

Es de color marrdn rojizo y bastante grande (1-1,8 kg). Tu higado
es un organo muy importante y trabaja muy duro para
mantenerte sano.

De hecho, jtiene mas de 500 tareas diferentes! Por ejemplo, tu
higado ayuda a convertir los alimentos que comes en energia y

en otros productos utiles que el cuerpo puede usar mas adelante.

También limpia la sangre de las sustancias quimicas de desecho
y ayuda a proteger el cuerpo de los toxicos que podrian hacer
gue te sientas mal.

Dentro del higado hay unas tuberias muy finas llamados
conductos biliares. Estos pequenios conductos se van haciendo
mas grande y se fusionan hasta tener un Unico conducto
principal grande (de forma similar de las ramas y el tronco de

un arbol) que transporta la bilis, un liquido amarillo verdoso,

al intestino. Cuando alguien tiene una CEP, la bilis no fluye bien
debido a que los conductos desarrollar estrechamientos y la bilis
se atasca y se acumula. La acumulacion de bilis causa problemas,
por lo que las personas con CEP a veces se sienten mal.
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¢Por qué tengo CEP?

- Las personas con CEP no han hecho nada malo que les
ha causado la enfermedad.

- Las razones por las que los conductos biliares desarrollan
'estrechamientos’ no estan claras. La inflamacidn y su sistema
inmunoldgico (las defensas del cuerpo) pueden ser en parte
responsables. Normalmente, su «policia corporal»

(sistema inmunoldgico) ayuda al cuerpo a combatir los
gérmenes. Cuando se tiene una CEP, tu sistema inmunoldgico
estad hiperactivo y trata por error tus conductos biliares como si
fueran gérmenesy los ataca, lo que lleva a que los conductos
biliares y el higado no funcionen correctamente y pueden
hacer que te sientas mal.

¢Puedes contagiarte la CEP de alguien,
o es infeccioso?

> La CEP no es algo de lo que te hayas contagiado. Esta causada
por un sistema inmunoldgico defectuoso y por lo tanto es una
enfermedad autoinmune.

> La CEP no es una enfermedad contagiosa. Algunas personas
asocian la piel amarilla con enfermedades causadas por
infecciones y que pueden transmitirse de una persona a otra.
iPero esto no es el caso de tu enfermedad! Esto significa que
las personas con CEP no han hecho nada malo que les ha © Christi .
causado la enfermedad vy las personas que los acompafan no >Hane Komethey/ MHH
tienen nada que temer.

¢Como me ayudara mi médico?

> No hay un medicamento que se cure la CEP, pero hay algunas
cosas que los médicos pueden hacer para ayudar a las personas
con CEP a sentirse mejor. Hay medicamentos, o en algunos
casos, pueden ser necesarios una endoscopia u operacion.
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> En comparacioén con la CEP en adultos, los signos y sintomas de la CEP en niflos y jovenes tienden a ser
mas leves. Sin embargo, la CEP en personas mas jovenes puede implicar mas inflamacién en el higado y una
respuesta autoinmune mas fuerte que la observada en los adultos. Por esta razén, los medicamentos que
amortiguan el sistema inmunoldgico pueden ser una buena manera de tratar la CEP en niflos y adolescentes.

- Las biopsias hepaticas son necesarias cuando se toma este enfoque. Una biopsia hepatica es un
procedimiento en el que se toma una pequena porcion del higado medienta un pinchazo con una aguja y se
evalua bajo el microscopio.

> Tu médico te hara analisis de sangre para comprobar qué tan bien estan funcionando las cosas dentro de tu
cuerpo y para verificar tus niveles de vitaminas. Esto no significa que algo esté mal — todo el mundo con CEP
tiene que hacerse analisis de sangre regulares.

> Enlos nifios a veces los medicamentos que suprimen tus defensas (sistema inmunoldgico) o algun antibidtico
pueden ayudar.

> Aveces se recomiendan suplementos vitaminicos (vitamina A, E, D, K).

¢Cuales pueden ser los sintomas de CEP?

- No todo el mundo experimenta sintomas, pero para aquellos que lo hacen, la fatiga, el picor y la ictericia son
los mas comunmente reportados. La ictericia es cuando tu piel y el blanco de los ojos adquieren un tinte
amarillo. Siempre tienes que informar a tu médico del higado si comienzas a experimentar nuevos sintomas
como la ictericia. Tu médico del higado querra saberlo y te ayudara a manejarlos.

- El picor puede ser un sintoma realmente molesto. No lo minimices, especialmente si esta perturbando tu
sueno. Habla con tus padres y tu médico al respecto.

- jHablemos de cacal Muchas personas con CEP también tienen una afeccién intestinal llamada enfermedad
inflamatoria intestinal (Ell). Esto significa que tu médico te preguntara rutinariamente sobre si tienes dolor de
barriga y sobre tu caca. Es posible que también necesites someterte a un procedimiento especial en el
hospital llamado colonoscopia (donde con una camara unida un tubo se puede examinar tu intestino grueso).
No seas timido o avergonzado a la hora de hablar de diarrea y otros sintomas. Es muy importante que tu Ell
esté bien controlada porque la Ell no tratada puede tener un impacto negativo en tu higado y en la vida
cotidiana. Afortunadamente, hay muchas opciones de tratamiento eficaces para controlar los sintomas de la
Ell, por lo que siempre es mejor hablar de ellos abiertamente con tu médico.
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¢Puedo ir a la escuela y hacer deporte?
- Si, puedes hacer todo lo que hacen tus amigos y companeros de clase.

> Con CEP en general puedes practicar cualquier deporte que desees. No hay restricciones, a menos que tu
bazo esté agrandado. Si este es el caso, entonces tu médico te guiara sobre las actividades que puede hacer
de manera segura.

¢Tengo que seqguir una dieta especial?

> No, puedes comer todo lo que quieras y esto debe incluir alimentos saludables ® como todos los nifos.
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