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Varén de 37 afios con fiebre, sudoracion nocturna, lumbalgia y esplenomegalia

Presenta: Dr. Martin Chiaraviglio
Discute: Dr. Mauro Tortolo
Coordina: Prof. Dr. Roberto Gallo
Editan: Dr. Ramoén Ferro y Dr. Roberto Parodi

Presentacion del caso clinico

Enfermedad actual: Comienza un mes previo a la
consulta con dolor lumbar izquierdo, de caracter
continuo, que irradia hacia abdomen y region inguinal
contralateral, y que aumenta su intensidad con los
movimientos.

De una semana de evolucién, también refiere fiebre
vespertina (un registro diario), que se acompafa de
escalofrios y sudoracién nocturna.

Como antecedentes relevantes, el paciente presenta
desde hace 2 afios esplenomegalia en estudio (de
etiologia atn no filiada) y dolor lumbar episédico, de
similares caracteristicas a los actuales.

Antecedentes personales:

Diabético tipo 2, diagnosticado en 2008, en
tratamiento con hipoglicemiantes orales
(glibenclamida 2,5 mg/dia y metformina 500 mg/dia).

® Esplenomegalia en estudio desde hace 2 afios.

® Biopsias de médula ésea: en 3 oportunidades, la
altima realizada hace 9 meses informa
“compatible con proceso linfoproliferativo”,
considerando el resultado no concluyente.

® TAC de cuello, térax, abdomen y pelvis con
contraste (hace 9 meses):

O  Cuello: adenomegalias cervicales bilaterales,
algunas submaxilares y submentonianas y
supraclaviculares.

O  Térax: opacidades nodulares maultiples,
bilaterales, con mérgenes mal definidos, con
tenue halo en vidrio esmerilado.

O  Abdomen y pelvis: esplenomegalia homogénea,
aumento del ndmero de estructuras
ganglionares en region intercavoadrtica y
latero adrtica izquierda. Quiste renal seroso
simple izquierdo en polo superior.

Examen Fisico:
Paciente vigil, orientado en tiempo, espacio y persona.
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Signos vitales: PA: 120/80 mmHg, FC: 90 Ipm, FR: 18
rpm, T: 37,3 °C.

Cuello: no se palpan adenomegalias ni tiroides,
ingurgitacién yugular 2/6 con colapso inspiratorio.
Aparato cardiovascular: no se observan ni se palpan
latidos patolégicos. Ruidos normofonéticos, no se
auscultan soplos, R3 ni R4.

Aparato respiratorio: respiraciéon costo abdominal, sin
tiraje ni reclutamiento. Disminucién del murmullo
vesicular en base izquierda con matidez (no
desplazable) a la percusion.

Abdomen: ruidos hidroaéreos conservados. Blando,
depresible e indoloro. Esplenomegalia que llega hacia
linea media, sin hepatomegalia. Matidez en espacio de
Traube, flanco izquierdo y mesogastrio.

Miembros: tono, trofismo, fuerza y temperatura
conservados. Sin edemas ni adenopatias. Se observan
Lesiones maculares hiperpigmentadas en cara anterior
de ambas piernas, de contornos geograficos, no
pruriginosas. Pulsos periféricos conservados y
simétricos.

Examen proctolégico: Hemorroides externas Grado L
Resto del examen fisico sin alteraciones.

Examenes complementarios:

Laboratorio:
Ingreso Dia 4

Hemoglobina (g/dL) 10 9,9
Hematocrito (%) 32 32,5
Glébulos Blancos / mm3 5400 5140
Plaquetas / mm3 140000 145000
Glicemia (mg/dL) 62 97
Urea (mg/dL) 64 45
Creatinina (mg/dL) 1,13 0,98
Natremia (mEq/L) 137 139
Kalemia (mEq/L) 4,6 4,5
Calcemia (mg/dL) 8
Fosforo (mg/dL) 5
Bilirrubina total (mg/ dL) 0,65
ASAT (UI/L) 58
ALAT (UI/ L) 79
FA (UI/ L) 194
Amilasa (UI/L) 28
Gamma GT (UI/L) 17
LDH (UI/L) 282
CPK (UI/L) 27
Albumina (g/dl) 32
Proteinas Totales (g/dL) 7,6
Uricemia (mg/dL) 58
VES (mm/hora) 76
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Orina completa: ambar opalescente, pH: 6, densidad:
1025, proteinas: 0,9 g/1, hemoglobina: no contiene.
Sedimento: hematies 1 por campo, leucocitos escasos,
células epiteliales escasas, piocitos no contiene.
Cilindros granulosos 1 ¢/ 3 campos.

Electrocardiograma: ritmo sinusal, FC 92 Ipm, eje -45°,
onda p 008", QRS 0,08”. ST isoeléctrico, sin
alteraciones de la onda T. Hemibloqueo anterior
izquierdo.

Radiografia de torax de frente (imagen 1):

Marco 6seo sin alteraciones, indice cardiotoracico
menor a 50%, sin alteraciones pleuro-parenquimatosas
evidentes. Por defecto de técnica (mal encuadre) no se
puede observar seno costo-diafragmatico izquierdo, el
derecho impresiona libre.

Radiografia de toérax de perfil (imagen 2):

Espacio claro retro-esternal impresiona conservado, en
espacio claro retro-cardiaco impresiona observarse
opacidad nodular heterogénea de contornos no
definidos (flecha). Se observan ambos hemidiafragmas,
senos costo-frénicos posteriores libre.

Ecografia abdominal:

Higado: de tamafio aumentado, ecoestructura
conservada. Sin lesiones netas.

Vesicula: de paredes finas, contenido liquido
homogéneo. Alitidsica.

Via biliar: de calibre conservado.

Pancreas: mal visualizado. No se visualiza dilatacion
del C. de Wirsung.

Bazo: se observa esplenomegalia moderada a severa.
Nota: rifién derecho aumentado de ecogenicidad, con
moderada dilataciéon pielocalicial con un didmetro AP
de pelvis de 27 mm. Vena porta y vena esplénica de
calibre aumentado.

Hemocultivos: negativos (primer repique).
Urocultivo: negativo definitivo.

Frotis de sangre periférica:

® Hematocrito 33% (macrocitos ++, hipocromia
leve).

® Leucocitos 4600 (78% neutréfilos, 14% linfocitos,
8% monocitos).

Evolucién:

Durante la internacién el paciente presenté los
primeros 2 dias 3 o 4 registros febriles diarios,
acompafiados de escalofrios y sudoracion profusa,
predominantemente por la noche. Se tomo conducta
expectante y se realizaron hemocultivos y urocultivo.
Se realiz6 nueva TAC de cuello, térax, abdomen y
pelvis con contraste.
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Por buen estado general y estabilidad del cuadro
clinico, se decide el alta hospitalaria y continuacién de
los estudios en forma ambulatoria.

Estudios pendientes:

® Resultado definitivo de cultivos.

® Inmunohistoquimica de dltima puncién biopsia
de médula 6sea.

® Serologias para HIV, VHB, VHC.

® Informe de TAC de cuello, térax, abdomen y
pelvis.

Imagenes

Radiografia de torax de frente (imagen 1):

Marco 6seo sin alteraciones, indice cardiotoracico menor a 50%, sin
alteraciones pleuro-parenquimatosas evidentes. Por defecto de técnica
(mal encuadre) no se puede observar seno costo-diafragmatico
izquierdo, el derecho impresiona libre.
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Radiografia de torax de perfil (imagen 2):
Espacio claro retro-esternal impresiona conservado, en espacio claro
retro-cardiaco impresiona observarse una opacidad nodular
heterogénea de contornos no definidos (flecha). Se diferencian ambos
hemidiafragmas, los senos costo-frénicos posteriores se encuentran

libres.

Discusion del caso clinico

Hoy voy a analizar el caso de un paciente varén joven
con fiebre, sudoracién nocturna, pérdida de peso,
hepatoesplenomegalia, adenopatias, infiltracion de la
grasa pelviana y “sugestivo” proceso linfoproliferativo
en médula 6sea. Voy a considerar la esplenomegalia
como dato guia.
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Las causas de esplenomegalia son miultiples. Una
forma préctica de agruparlas es segtin la patogenia:
e Aumento de las necesidades funcionales:

o Hiperplasia del sistema
reticuloendotelial, como en caso de las
anemias hemoliticas

o Hiperplasia del sistema linfoide como en
el caso de infecciones, trastornos de la
autoinmunidad

o Hematopoyesis extramedular, en casos
de insuficiencia de la médula 6sea

e Congestion hepatica, en el contexto de cirrosis,
insuficiencia cardiaca, etc.

e Infiltracién por depositos intra y extracelulares
(amiloidosis, mucopolisacaridosis, tesaurismosis)
o por células neoplasicas malignas y benignas.

La esplenomegalia en este caso puede describirse mas
precisamente como “masiva”, ya que se extiende hacia
la linea media y a la fosa iliaca izquierda. Asi se reduce
notablemente el nimero de causas probables: leucemia
mieloide crénica, mielofibrosis, enfermedad de
Gaucher, leishmaniasis visceral, malaria croénica,
linfoma esplénico, complejo Mycobacterium avium en
los pacientes con SIDA y quiste hidatidico.

Otro hallazgo significativo en este paciente es una
marcada infiltracién de la grasa pelviana, observada en
la tomograffa computada. La combinacién de estas dos
alteraciones - esplenomegalia e infiltracién de la grasa
pelviana - podria ser explicada por tres grupos de
patologias: procesos no neoplasicos, neoplasias no
hematolégicas, y linfomas.

En cuanto a los procesos no neoplasicos, existen
reportes en la literatura sobre infecciones crénicas
como la tuberculosis perirrectal y la actinomicosis de
esa region que pueden simular una neoplasia, también
la histoplasmosis y la candidiasis hepatoesplénicas.
Ademas la sarcoidosis o la enfermedad de Castelman
podrian comportarse, en casos excepcionales, con
rasgos similares a la de este caso. Sin embargo la
evolucién del cuadro, la ausencia de factores de riesgo
especificos, la  esplenomegalia  masiva, las
caracteristicas de la médula 6sea sugieren que estas
patologias son alejadas en este paciente.

Una neoplasia no hematolégica podria provocar el
severo compromiso perirrectal. Por ejemplo un
carcinoma colorrectal (a pesar de la falta de
preparacién adecuada se observa un engrosamiento
dudoso de las paredes coldnicas), carcinomas del
conducto anal, sarcomas, cancer de prostata y
metastasis de tumores extrapélvicos. Las metastasis
esplénicas de estas neoplasias podria fundamentar la
esplenomegalia, aunque esto es un hecho infrecuente.
Existen distintos factores que lo explican, algunos
mecanicos como el flujo esplénico constante y la
acodadura de los vasos esplénicos, asi como la
contracciéon ritmica de la cdpsula esplénica, sumados al
microambiente hostil para el crecimiento de implantes
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celulares dado por la gran densidad de tejido linfoide.
Las metastasis de neoplasias no hematolégicas ocurren
fundamentalmente en fases avanzadas de Ia
enfermedad. Los tumores mas frecuentes que pueden
producirlas son pulmén, mama, colon y melanoma; y
el patrén de compromiso esplénico puede ser nodular,
multinodular o difuso, como en este caso.

Por otro lado, la presencia de fiebre, sudoracion,
pérdida de peso, infiltrados linfoides en la médula
6sea, el incremento en nimero de ganglios “normales”
en regiébn cervical y retroperitoneal, y Ila
esplenomegalia masiva me obligan a pensar en un
linfoma como diagnéstico mas probable. Podria
tratarse de un linfoma primario de bazo que en su
extension compromete la regién pelviana; o un
linfoma colorrectal con diseminacién esplénica, o con
menos probabilidad un fenémeno de fibrosis
retroperitoneal pelviano secundario al mismo. Por los
aflos de sobrevida sin tratamiento, se tratarfa de un
linfoma de bajo grado de malignidad, de tipo no
Hodgkin y de estirpe B por distribucién y frecuencia.
Los mas habituales dentro de este grupo son el linfoma
folicular, el linfocitico pequefio, el linfoma de células
en manto y el de la regiéon marginal. A diferencia de
los linfomas de alto grado estos tumores no responden
totalmente a las terapias convencionales (a pesar de lo
cual presentan mayor sobrevida), afectan el bazo y al
higado en forma difusa y en un porcentaje de casos no
despreciable presentan remisiones y recurrencias
espontaneas. Este fenémeno, aunque poco habitual,
podria explicar la desaparicién de nédulos pulmonares
y adenomegalias cervicales observadas en tomografias
previas; o la recurrencia de fiebre, sudoracién y dolor
abdominolumbar similar al de los episodios anteriores
que nuestro paciente present6 después de un periodo
de meses libre de sintomas.

Ante la esplenomegalia masiva que domina el cuadro
clinico planteo la posibilidad de que un linfoma
primario de bazo esté afectando a este paciente.
Estrictamente se habla de esta entidad cuando el
linfoma estd confinado al bazo y a sus ganglios
hiliares. Sin embargo con los avanzado métodos
diagnosticos es casi una casualidad diagnoéstica
identificar un proceso linfoproliferativo tan limitado,
aun si la localizacién primaria sea el bazo. Por esto
actualmente hay consenso en hablar de linfoma
primario de bazo cuando el grueso de la neoplasia
afecta a este 6rgano, a pesar de que exista extension a
médula 6sea, ganglios en otras regiones, etc.

Una cuestion a plantear en este caso es la
esplenectomia. Seria favorable en caso de tratarse de
un linfoma primario de bazo (es la terapia de eleccién),
para aliviar los sintomas, para prevenir una eventual
rotura espontanea o para llegar al diagnéstico
definitivo si los otros métodos no lo hacen. Por otro
lado es un procedimiento no exento de
morbimortalidad quirtargica y como es bien sabido, los
pacientes esplenectomizados estan predispuestos a
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sufrir infecciones severas por gérmenes capsulados.
Este riesgo se incrementa en este caso pensando en que
podria recibir quimioterapia en un futuro cercano.
Aun sin esplenectomia, el compromiso masivo del
bazo (como en este caso) puede asociarse a
hipoesplenismo. En este escenario se observan en los
globulos rojos fragmentos nucleares no digeridos
(cuerpos de Howell Jolly) en el microscopio 6ptico, o
més del 2% de vacuolas endociticas llamadas “pitts”.
La conducta en estos pacientes es controversial,
aunque la mayoria de los autores acuerda en la
inmunizacién contra gérmenes capsulados.

Como conclusién creo que las caracteristicas clinicas,
imagenolégicas y evolutivas de este paciente
corresponden en primer lugar a un linfoma no
Hodgkin de bajo grado de malignidad. Son menos
probables  otros linfomas y neoplasias no
hematolégicas con metastasis esplénicas. Considero
alejados a los procesos no neoplésicos, aunque no
puedo descartarlos.

Como conducta sugiero aguardar el resultado de la
inmunohistoquimica de la biopsia de la médula 6sea y
realizar una colonoscopfa con eventual toma de
biopsias debido al probable compromiso colorrectal.
Con respecto a la esplenectomia -y considerando las
ventajas y desventajas planteadas previamente- creo
que debe llevarse a cabo s6lo en caso de no llegar al
diagnostico con los métodos anteriores. A pesar del
alto rédito y de la seguridad de la biopsia esplénica, en
este escenario preferiria la reseccién total del érgano
para el alivio de los sintomas y para evitar una rotura
espontanea si el 6rgano sigue creciendo.

Creo fundamental el abordaje de la wuropatia
obstructiva del rifién derecho ante un inminente
compromiso de su funcién. Recomiendo ademas la
vacunaciéon contra gérmenes capsulados por el
probable hipoesplenismo y ante wuna eventual
esplenectomia.
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