Enfoque clinico del paciente con
esplenomegalia

Clinical approach of the patient with splenomegalia

MyriaM Lucia RopbricuEz NEIRA ® BOGOTA

Anatomia Como parte del sistema reticuloendotelial, permite la
El bazo esté localizado en el hipocondrio izquierdo, al eliminacién de los elementos formes de la sangre, por edad
nivel de las vertebras dorsales novena a once, en vecindad por anormalidad (inclusiones intracitoplasmaticas, defec-
al estémago, el rindn izquierdo, el pancreas y el colon. tos de membrana, parasitismo, etc.) y favorece la remocién
Puede ser palpable solamente en el 3 al 5 % de la pobla-de inclusiones intracitoplasmaticas de los glébulos rojos.
cion, en condiciones normales, correspondiente a perso- Una vez aclarados los conceptos basicos primarios de la
nas sanas de constitucion delgada. El tamafio del bazo eranatomia y fisiologia del bazo, haremos la correlacion
longitud, no debe exceder los 13, maximo 15 cm. Su peso clinica-patologica, de acuerdo con las diferentes etiologias.
es de 150 gramos, con un volumen sanguineo correspon- Las principales causas de esplenomegalia, podran
diente a 300 ml. Esta altamente vascularizado y recibe 5% resumirse en tres grandes grupos. El primero, engloba las
de la volemia. Su irrigacion depende directamente de la causas relacionadas directamente con infiltracién del bazo
arteria esplénica, rama del tronco celiaco. El drenaje ve- (ya sea por procesos infecciosos, de depdsito o neoplasicos);
noso se hace por la vena esplénica, formada por las venagn el segundo grupo se contemplan aquellas relacionadas
esplénicas segmentarias y la vena gastro epiploica iz- con congestién (generada por hipertension porto esplénica)
quierda. Junto con la vena mesentérica superior, luego dey, en el tltimo grupo, aquellas relacionadas con hiperfuncion
recibir unas venas tributarias del pancreas, van a drenaresplénica (anemias hemoliticas de diferentes etiologias)
en el sistema porta. (Tabla 1).
Cada una de estas etiologias, sera analizada por otros
Fisiologia expositores en detalle. En esta conferencia se continuara,
El bazo tiene diferentes funciones inherentes al sistema haciendo la correlacion clinica del paciente con espleno-
hematopoyético e immune. Es coordinador de la respuestamegalia, con énfasis en la presencia o ausencia de linfade-
inmune, debido a su distribucién vascular en la pulpa blan- nopatias y en los parametros del cuadro hematico, de re-
ca, donde se da lugar a una interface entre los linfocitos B y cuento de leucocitos y su diferencial, volumen corpuscular
T y los elementos formes de la sangre, permitiendo la medio, bicitopenia, pancitopenia o0 compromiso de una
exposiciéon antigénica, que favorece la produccién de Ig M, linea celular y recuento de reticulocitos (Tabla 2).
el estimulo de celulas plasmaticas y de células de memoria.
Funciona, ademas, como reservorio de las celulas sangui-
neas circulantes. Es érgano hematopoyetlco en la vida Myriam Lucia Rodriguez Neira: Jefe del servicio de Hematologia del Instituto
fetal. Nacional de Cancerologia. Bogota.
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Tabla 1. Hiperfunciones esplénicas.

ESPLENOMEGALIA POR INFILTRACION

Infecciosa

TBC

Leishmaniasis

Malaria

Histoplasmosis diseminada aguda
Endocarditis bacteriana
Brucelosis

Mononucleosis

Enfermedad de depésito
Enfermedad de Gaucher
Enfermedad de Fabry

Neoplasica

Linfomas primarios esplénicos
Linfomas

Leucemias (agudas y crénicas)
Tricoleucemia

Metaplasia Mieloide Agnogenica
Amiloidosis

POEMS

Otras
Sarcoidosis
Sindrome Felty

ESPLENOMEGALIA POR CONGESTION

Hipertensién Portal

Cirrosis alcohdlica

Cirrosis biliar

Enfermedad veno-oclusiva
Budd-Chiari

Cirrosis cardiaca

Trombosis de la vena esplenica

ESPLENOMEGALIA POR HIPERFUNCION

Anemia Hemolitica
Autoinmune
Hemoglobinopatias (antes del infarto esplénico)

Tabla 2. Parametros a evaluar en el paciente con esplenomegalia

Presencia o ausencia de adenopatias
Pancitopenia — Bicitopenia — Citopenia Unica
VCM — macrocitico — microcitico - normocitico

Inversion del diferencial blanco

Reticulocitosis - Reticulocitopenia

en pacientes jévenes (hay dos picos de presentacion en los
grupo etarios extremos de la vida), que puede cursar 0 no
con esplenomegalia y linfadenopatias. La medula 6sea ha
sido invadida por unas células blasticas (proliferacion
monoclonal), que impide su funcionamiento normal, es una
medula arregenerativa (cursaran con reticulocitopenia).

Las patologias infecciosas, paludismo y leishmaniasis,
probablemente cursen con un cuadro clinico mas insidioso
y progresivo, y las manifestaciones en cuadro hemético
seran de pancitopenia por hiperesplenismo, es decir, con
reticulocitosis.

En los pacientes con hiperesplenismo por hipertension
portal, la historia clinica ayudara a orientar la etiologia
(téxica, viral, autoinmune, etc), los hallazgos del examen
fisico también orientaran (cambios en la implantacion del
vello, ginecomastia, atelectasias, etc). En el cuadro hematico
los hallazgos seran de bi o pancitopenia con VCM elevado
y reticulocitosis (eventualmente se encontraran cuadros de
megaloblastosis con reticulocitopenia propios del paciente
alcohdlico cronicamente desnutrido, que hace déficit de
acido félico).

Defectos de membrana del GR (esferocitosis, etc)
Defectos enziméticos

Segunda pregunta
Un paciente de 60 afios, con antecedente de ingesta
A través de un cuestionario, cuyas respuestas estaranalcohdlica cronica, quien serd intervenido quirirgicamente,
disponibles al final del texto, se haréa la evaluacion de los es remitido a la consulta por prolongaciéon del PT, para
diferentes pacientes que se pueden presentar con esplevaloracion prequirirgica. En la consulta de hematologia,
nomegalia, de multiples etiologias. con sospecha de cirrosis hepatica, le es solicitada una EGD,
gue demuestra varices esofagicas. Con diagnéstico de ci-
Primera pregunta rrosis hepatica, como la opcién mas probable, para este
Un paciente con 20 afios de edad, con manifestacionespaciente, los hallazgos del CH, serian:
clinicas de 15 dias de evolucion, purpuricas y por anemia, a. Citopenia, bicitopenia o pancitopenia de una linea celu-
ademas de un cuadro de faringoamigadalitis aguda, con lar, con diferencial normal, VCM aumentado, reticulo-
linfadenopatia generalizada, con leucocitosis e inversion  citos elevados.
del diferencial, muy probablemente curse con un cuadro b. Citopenia, bicitopenia o pancitopenia de una linea celu-

clinico de: lar, con diferencial normal, VCM aumentado, reticulo-
a. Leucemia Linfoide Aguda. citos disminuidos.
b. Paludismo. c. Pancitopenia, con diferencial invertido, VCM disminui-

c. Hipertension portal. do, reticulocitos disminuidos, con presencia de multi-
d. Leishmaniasis. ples linfadenopatias.

Con un cuadro clinico agudo, de presentacion agresiva, d. Citopenia de una linea celular, con diferencial invertido,
y compromiso clinico manifiesto por deficiencia enlastres ~ VCM aumentado, reticulocitos disminuidos.
lineas hematopoyéticas, con hallazgos en el cuadro hematico Los pacientes cirréticos, con frecuencia cursan con
con leucocitosis, predominio de linfocitos y compromiso hiperesplenismo, por congestion del sistema porta esplénico.
de linea roja y plaquetaria, el diagndstico méas probable es Este hiperesplenismo, que se define como la triada de
leucemia linfoide aguda, entidad de frecuente presentacion citopenias, esplenomegalia y reticulocitosis, en un comien-
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Z0 ocasiona citopenia Unica, que progresara hasta conver- Cuarta pregunta

tirse en pancitopenia. Generalmente el diferencial es con-  Otras causas de reticulocitosis son:

servado, ya que la medula 6sea esta sana y continla era. Anemia Hemolitica Autoinmune.
hiper-produccion, para tratar de mantener un buen niumero b. Hemorragia gastrointestinal del paciente cirrético.
de células formes en la sangre. La respuesta de la médulac. Enfermedad de Gaucher.

Osea, es posible verla reflejada en la hiperproduccién de d. Los items 1y 2 son verdaderos.

reticulocitos, cuyo volumen corpuscular medio es siempre e. Ninguna de las anteriores.

mayor al del glébulo rojo maduro. Cualquier situacion de pérdida aguda de sangre, ya sea
por hemdlisis o por hemorragia, activa los mecanismos de
Tercera pregunta defensa del organismo generando un estimulo en la produc-

Los reticulocitos son: cién de eritropoyetina, que obliga a la hiperproduccion de

a. Células rojas inmaduras que aun conservan el nicleo, sula medula 6sea. Si la situacidn de estimulo es permanente,
tamafio es un poco mayor que el de los globulos rojos como sucede por ejemplo en los fendmenos hemoliticos
maduros (anisocitosis). autoinmunes, tempranamente se sucedera una deficiencia

b. Células rojas inmaduras que ya perdieron el ntcleo, perode &cido fdlico, que ocasionara un freno medular de tipo
gue aun conservan restos de RNA que hacen mas oscurccarencial. Es por esta razén que en las anemia hemoliticas,
su citoplasma (policromatofilia), su tamafio es un poco de cualquier etiologia, esta indicada la suplencia de &cido
mayor que el de los glébulos rojos maduros (anisocitosis). fdlico.

c. Glébulos rojos maduros. Las enfermedades de depésito, del tipo enfermedad de
d. Glébulos rojos inmaduros de menor tamafio, con rela- Gaucher, son de caracter hereditario, autosémico recesivo,
cion al glébulo rojo maduro. gue ocasiona alteracién del metabolismo de los esfingo-

Los reticulocitos son células rojas inmaduras que ya lipidos. Clinicamente manifiestas por hepatoesplenomegalia,
perdieron el nucleo, pero que aun no han logrado los anemia, trombocitopenia y lesiones éseas, con un amplio
caracteres de madurez del glébulo rojo (tamafio menor y espectro de severidad en los pacientes. La infiltracion de la
coloraciéon mas pélida), porque aun conservan restos demedula 6sea por las células de Gaucher ocasiona invasion
RNA, que forman una maya o red fina sobre el citoplas- de la misma con disminucién de la hematopoyesis normal,
ma haciéndolo méas oscuro al microscopio de luz. Estos manifiesta por bicitopenia o pancitopenia con reticulo-
fendmenos son descritos como anisocitosis y poli- citopenia.
cromatofilia. Para lograr su recuento se utiliza una colo-
racién denominada supravital, el azul de cresil que per- Quinta pregunta
mite su identificacién. El nimero normal de reticulocitos Paciente de 15 afios, con historia de fracturas patoldgi-
en sangre periférica es de 0,5 a 1,5%, para pacientes corcas, hepatoesplenomegalia y pancitopenia. El diagndéstico
hemoglobinas y hematocritos normales, pero la correc- mas probable es:
cion debe hacerse de acuerdo al valor del hematocrito a. Mieloma Mdultiple.
segun la formula: b. Enfermedad de Gaucher.

c. Leishmaniasis visceral.

d. Linfoma no Hodgkin.

e. Ninguna de las anteriores.

o ) La enfermedad de Gaucher bioquimicamente, se carac-

Diariamente, se reemplaza aproximadamente 1% de 175 por una deficiencia de la enzima lisosomal glucosil-
todo el pool de células rojas, por células jovenesajo el oramida-b-glucosidasa; EC3.2.1.45 (b-glucocerebrosidasa:
estimulo de la eritropoyetina. En situaciones de estrés, gcy que ocasiona el dep6sito aumentado de esfingolipidos
ademas de aumentar la produccion de reticulocitos en 6 a 8g| ting cerebrosidos en tejidos normales. Clinicamente los
veces sobre su produccion normal, también la vida media pacientes cursan con hepatoesplenomegalia y lesiones 6seas,
del reticulocitos se prolonga de 1 a 2 dias. Otra practica 45qciadas a citopenias variables. De acuerdo al compromi-
usual es calcular el nimero absoluto de reticulocitos, que ¢, neurolégico y su gravedad, se clasifica en tres tipos: tipo
debe estar entre 25.000 y 75.000, que se pueden calculan g ng neuropatico, compatible con supervivencias prolon-
mediante la formula gadas, el tipo 2 o neuropatico, tempranamente fatal y el tipo
3 o intermedio con compromiso visceral y neuropatico,
Reticulocitos absolutos = % Reticulocitos x Recuento de células rojastL3 pero de menor intensidad o compatibles con la vida

La forma mas frecuente es la denominada tipo 1, en la

Cualquier valor por encima de 100.000 reticulocitos 9U€ S€ diagnostican casos desde la primera infancia hasta

absolutos es indicativo de reticulocitosis (médula 6sea en €dades muy avanzadas. Cuando se produce sintomatologia,
hiper produccién) ésta depende de las citopenias sanguineas por mieloptisis
(infiltracién de la medula ésea por células de Gaucher o

Reticulocitos corregidos = % Reticulocitos x Hematocrito del paciente/45.
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histiocitos cargados de material lipidico), o por secuestro Octava Pregunta

esplénico. Las molestias 6seas, generalmente son graves, El diagndstico de este paciente, debe ser determinado,

con limitacién fisica por dolor o con fracturas patologicas. mediante:

Los casos asintomaticos no son raros. a. Biopsia excisional de ganglio cervical o axilar con estu-
dio de inmunohistoquimica.

. Aspirado con aguja fina (ACAF).

. Biopsia de medula ésea.

Sexta pregunta

El paciente con amiloidosis cursa con esplenomegalia:
a. Verdadero. . TAC toraco-abdominal-pélvico.

b. Falso. . Ninguna de las anteriores.

La amiloidosis es una enfermedad neoplasica de la célu-  El diagnéstico del linfoma, debe practicarse con biop-
la linfoide B, productora de inmunoglobulinas, caracteriza- sia excisional del ganglio comprometido, que permita el
da por el deposito de un material denominado proteina estudio anatomopatolégico completo, con evaluacion de
amiloide. Hay diferentes tipos de amiloidosis, la forma foliculos, cordones medulares, zona marginal, zona del
primaria o amiloidosis de cadenas ligeras, la forma secun- manto, sinusoides, etc. La Unica utilidad del ACAF, sera
daria y la forma familiar. Los sintomas de la amiloidosis para estudio de inmunocitometria, complementario al es-
son inespecificos e incluyen fatiga, edema y pérdida de tudio de la biopsia del ganglio. El estudio de la biopsia de
peso. Algunos pacientes pueden manifestar disnea progre-médula ésea, asi como la practica de las tomografias de
siva, edema de MMII agrandamiento de la lengua y linfade- térax y abdomen corresponden al estudio de extension, de
nopatias (estas Ultimas con frecuencia no periféricas). un paciente con diagnostico histoldgico de linfoma con-

El material amiloide puede depositarse en drganos blan- firmado.
co como el corazédn, rifion, higado y nervio periférico. La
amiloidosis debe considerarse como diagndstico diferen- Novena pregunta
cial en pacientes con sindrome nefrético, sin causa clara. Paciente de 25 afios de edad con historia de episodios de
La mitad de los pacientes con diagnéstico de amiloidosis ictericia desde la infancia. Antecedente familiar de historia
sufren compromiso cardiaco, con manifestacion clinica de clinica similar, que mejor6 con esplenectomia. Clinicamente
insuficiencia cardiaca congestiva progresiva. Solamente la con ictericia en escleras y esplenomegalia. Con colelitiasis
sexta parte de los pacientes presentaran compromiso hepéevidente en ecografia abdominal. Coombs negativo. Es-
tico, manifiesto por hepatomegalia, asi como neuropatia quistocitos negativos en FSP.
periférica, con compromiso inicial en MMII, de caracter El diagnéstico mas probable de este paciente es:
sensitivo y menos frecuentemente motor. La mitad de estosa. Hepatitis Crénica.
pacientes presentaran sindrome de tunel del carpo y algu-b. Anemia hemolitica autoinmune.
nos de ellos disautonomia, manifestada por diarrea alterna-c. Anemia hemolitica por defecto de membrana (esfe-
da con estrefiimiento, vomito, impotencia e hipotension rocitosis).
ortostatica. d. Anemia hemolitica microangiopatica.

La combinacion de las manifestaciones clinicas, con la e. Ninguna de las anteriores.
presencia de cadenas ligeras por inmunofijacién o por  Los fendmenos hemoliticos por defectos de membrana,
nefelometria, dan un indicio de sospecha elevada, que debeespecificamente la esferocitosis hereditaria, desorden
ser confirmada con biopsia de tejido comprometido, en el hemolitico familiar, caracterizado por anemia, ictericia
gue se demuestre la presencia del material amiloide me- (hiperbilirubinemia indirecta) intermitente, esplenomegalia
diante la coloracion del rojo congo. En biopsia de médula y respuesta a la esplenectomia en pacientes jévenes, desde
Osea, cerca del 60% de los pacientes seran positivos. Entemprana edad. El espectro clinico es amplio, con algunos
grasa subcutanea del 70 al 80%. También la biopsia de pacientes asintomaticos y otros con cuadros de hemolisis

D QO T

mucosa rectal puede ser util. fulminante. El Coombs es negativo. Los pacientes cursan
con reticulocitosis. Eventualmente en crisis hemoliticas
Séptima pregunta prolongadas, sin suplencia de &cido félico puede presentar-

Paciente de 30 afios de edad, con adenopatias cervicalese reticulocitopenia.
y axilares de 1 mes de evolucién, de crecimiento progresi- La esplenomegalia es leve o moderada, y generalmente
vo. Sin visceromegalias. Asociado a diaforesis profusa y cursan con colelitiasis.

pérdida de peso. El diagnéstico de la enfermedad se hace mediante la
El diagnéstico mas probable de este paciente es: determinacion de la curva de fragilidad osmdtica, en la que
a. Linfoma. se exponen los glébulos rojos del paciente a diferentes
b. Tuberculosis. concentraciones de solucidn salina. El defecto corresponde
c. Mononucleosis infecciosa. a un déficit en una proteina de membrana denominada la
d. Toxoplasmosis. espectrina/ankirina. En el FSP es posible evidenciar formas
e. Todas las anteriores. denominadas microesferocitos. El tratamiento definitivo
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de estos pacientes es la esplenectomia. Puede indicarse ef Poupon RE, Poupon R, Balkau B, The UDCA-PBC Study GroupJrsodiol

el mismo tiempo quirdrgico la colecistectomia.
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