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Resumen

La peliosis es una entidad benigna muy rara, que se caracteriza por cavidades repletas
de sangre dentro de 6rganos solidos, principalmente en el sistema reticuloendotelial. La
etiologia es ignorada, pero se ha relacionado con la ingestién o contacto con farmacos
y téxicos, asociandose a enfermedades tumorales hematoldgicas, infecciosas, en
particular a la tuberculosis; en algunos casos es idiopética. Le presentamos el caso de
una mujer de 60 afios con antecedentes de hipertension arterial. La exploracion fisica y
los estudios de imagen evidenciaron una hepatomegalia nodular gigante sin
esplenomegalia. Los exdmenes de laboratorio indicaron trastornos propios de
insuficiencia hepatica y la paciente fallece por shock hipovolémico y hemoperitoneo. El
estudio necrépsico determiné la existencia de wuna peliosis hepatoesplénica
parenquimatosa "mayor" de etiologia idiopatica. Para la presentacion del siguiente caso
se realizé una consulta bibliografica de 47 documentos a partir de bibliotecas virtuales
como Scielo, PubMed, Medline e Infomed.
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Introduccioén

La peliosis es una entidad patoldégica benigna, muy rara, que se caracteriza por
cavidades repletas de sangre dentro de érganos soélidos @. Tradicionalmente se
pensaba que la peliosis se desarrollaba en o6rganos que pertenecian al sistema
mononuclear-fagocitico como el higado, el bazo, la médula ésea y los ganglios
linfaticos, sin embargo, otros estudios (Y han demostrado que otros érganos pueden

estar involucrados tales como el pulmén, las glandulas paratiroides y los rifiones @,

La peliosis hepatica (PH) es una condicién benigna muy infrecuente. Las cavidades
estan distribuidas al azar, de forma irregular y con tamafios que oscilan entre 0.5
milimetros a varios centimetros & 3 4, Estas lesiones, cuando son mudltiples, estan
aisladas unas de otras; pero a veces se rednen en racimos 0 contactan entre si por

conexiones laterales formando redes ©: 6

La PH fue descrita por primera vez en 1861 por Wagner (); en 1899 Schrone ®
describe varios casos de peliosis. En 1916 Schoenlak ©), introdujo el término de
peliosis que significa "purpura” o "marron”, debido al color observado en el tejido
hepético por extravasacion sanguinea. En 1930 Hanser et 10 describieron las lesiones
de peliosis hepatica como focos hemorragicos multiples, esféricos, bien delimitados por
hepatocitos y que se comunican con las venas centrolobulillares. En 1950, Zak (D
describe esta entidad por primera vez en la literatura inglesa, revisando todas las
hipotesis relacionadas con la etiologia y la patogénesis. En 1964 Yanoff y Rawson (2),
diferenciaron las lesiones en tipo parenquimatoso y flebectasico. Transcurrieron 103
afios para que Caroli et 3 hicieran el diagnéstico en un paciente vivo. En 1971 Drut y
Pawlow 4 describen el primer caso de peliosis hepatoesplénica (PHE) en Argentina;
Fouquette y Lefebure % en 1975 sefialan esta asociaciéon por primera vez en el
Canadéa; mientras Chapoy et al 1 |la encuentran en Francia en 1976. En 1992 Mayes
et al @ y Radin 18, describen los primeros casos en Estados Unidos. En nuestro pais
se describio el primer caso en junio del 2011 en la provincia de Camaguey y hasta el

momento no se ha reportado mas ninguno.



Fisiopatologia

La peliosis afecta fundamentalmente a los érganos del sistema reticuloendotelial 1. 21
La afeccion hepatica es diversa de un caso a otro. En los estudios necrépsicos, el 10-
50% del érgano esta ocupado por lesiones pelidticas @9, sin embargo, en estudios
laparoscopicos suele ser menor la frecuencia ?%- Cuando el higado esta severamente

afectado, al corte muestra el aspecto tipico de “queso de gruyére” (20

La sangre contenida en estas cavidades suele ser liquida, lo que sefiala que se trata de
sangre circulante y no sometida a estasis; los trombos fibrinosos como los que se
observan en la coagulacion intravascular diseminada no se han reportado hasta el

momento @b

Las cavidades pelidticas se comunican con las estructuras vasculares vecinas, en
especial con las sinusoides, los cuales estan por lo regular dilatados 2. Los quistes y

las sinusoides dilatados no tienen una disposicion preferente 1. 22):

Yanoff y Rawson (12 describieron dos tipos de enfermedades: el tipo parenquimatoso,
con los espacios llenos de sangre alineados con los hepatocitos y usualmente
asociados con hemorragias del parénquima necrosado; y el tipo flebectasico, en el que
los espacios estan alineados con el endotelio y se producen sobre la dilatacion de los
aneurismas de las venas centrales. En 1978, DeGoitt et al 3 describen la forma “major”
y “minor”, la primera incluye grandes cavidades confluyentes que comprometen a la
mayor parte de los lobulillos hepaticos en los cuales las trabéculas hepéticas estan
adelgazadas o interrumpidas. En la forma “minor” el tamafio es pequefio y las lesiones
s6lo afectan a una parte de los lobulillos hepaticos y los hepatocitos pueden ser

normales.

Desde 1950 11 se han postulado teorias para explicar la fisiopatologia de la PH, las
mas aceptadas son las que incluyen la obstruccion del flujo sanguineo centrolobulillar y
sinusoidal ©@* 25, necrosis hepatocelular y efectos téxicos en la barrera sinusoidal y la

trama fibrosa (1. 21, 24).



Epidemiologia

Desde 1978, la peliosis esplénica (PE) sélo se habia reportado en 34 ocasiones en la
literatura con 7 casos bien documentados de ruptura esplénica ). Tada® et al
examinar 1200 casos seleccionados en autopsias en un periodo de 3 afos,

encontrando peliosis en 10 casos y en 8 de ellos estaba confinada al bazo solamente.

La PH es una enfermedad bastante rara siendo su incidencia del 0.13% ®). En 2018 en
estudios necrépsicos de fallecidos por tuberculosis sefala una prevalencia del 0.2% (2%
DeGott et al 3 en estudios laparoscopicos en pacientes con transplante renal la
sefialaron en el 2-4%; Bruguera et al ?") en estudios de biopsias hepaticas reportaron el
2.9%. Cereceda et al @9 encuentran el 0.85% de prevalencia en estudios

laparoscaopicos.

En nuestro pais se describié el primer caso en junio del 2011 en la provincia de

Camaguey y hasta el momento no se ha reportado mas ninguno.

En el momento actual con el mayor conocimiento de esta enfermedad y el empleo de la
laparoscopia, la biopsia hepética y los estudios de imagen se ha sefialado que se trata
de un hallazgo relativamente frecuente & 7. 18 | a |ocalizacién esplénica es
excepcional con menos de 100 casos publicados en la literatura mundial @8, casi
siempre se sefiala asociada a una PH ©®); de hecho, la PHE es muy poco documentada

en la literatura revisada (14-18. 29).

En la mayoria de los casos el diagnéstico se hace en pacientes adultos en la quinta
década de la vida, aunque la literatura sefiala la afeccion en nifios y adolescentes 4
30), ambos sexos estan comprometidos, no obstante, parece existir cierta predileccion

por el sexo masculino 9

Etiologia

La PH (Peliosis Hepatica) se ha visto asociada a:



a) Tumores como hallazgo incidental @& 3 11 28) (tumor de Wilms, neoplasias
hematoldgicas, hepaticas, suprarrenales, pancreaticas, de mama, colon;

carcinomatosis peritoneal, neoplasias endocrinas y seminomas).

b) Causas infecciosas @0 21 24, 28) (retrovirus, parotiditis, parvovirus, herpes virus,
rickettsias — fundamentalmente en pacientes con SIDA desarrollando angiomatosis
bacilar con peliosis secundaria a infecciébn por Bartonella henselae —; micobacterias,

hepatitis por virus B y C, Staphylococcus aureus).

c) Enfermedades sistémicas @ 1. 28) (sindromes purplricos, anemia aplasica de
Fanconi, sindrome mielodisplasico, cirrosis hepatica, hipertension portal, artritis
reumatoide, leucemia, gammapatias monoclonales, lupus eritematoso sistémico,
insuficiencia cardiaca, diabetes mellitus, mastocitosis, enfermedad de Castleman,

histiocitosis).

d) Enfermedades congénitas @1 28 29 (enfermedad de von Gierke, enfermedad de
Rendu-Osler-Weber).

e) Postcobaltoterapia (28 29.31-34),

f) Secundaria a farmacos en tratamientos prolongados & 3 20. 28) (esteroides
anabolizantes, corticoides, anticonceptivos orales, citostaticos, vitamina A,
eritropoyetina, alopurinol, paracetamol, aspirina, cimetidina, anticoleréticos,
ketoconazol, metildopa, verapamilo, nitrofurantoina, &cido valproico, clorpromazina,

oxazepam).

g) Tras exposicion a téxicos (21, 23, 24, 28) (arsénico, cloruro de vinilo, diéxido de

torio — Thorotrast — ; selenio, alcohol, faloidina, aflatoxina B1).
h) Sobrecarga hormonal en embarazo, parto y puerperio (% 24.28),
i) Posttransplante @b,

j) Trombosis de la vena esplénica (28 35 36),



Algunos autores @7 han sefialado la peliosis como una malformacién congénita;
aunque esta teoria no tiene una aceptacion generalizada, debe tenerse en cuenta que

esta entidad se observa en nifios @0 31

Duffard-Thierman et al ©®® indican que en ocasiones no se encuentra un factor
etioldgico que pueda explicar su presencia, de hecho, en la literatura médica se reporta
que el 25-50% de los casos no tiene una entidad o factor causal identificado (24 25. 30. 39).

Manifestaciones clinicas

Los pacientes con peliosis son usualmente asintomaticos y las lesiones son
incidentalmente encontradas en autopsias o durante estudios laparoscopicos, de
imagen o en procederes quirtrgicos 20 21: en ocasiones el enfermo puede presentar
hepatomegalia, esplenomegalia, dolor abdominal, masa abdominal palpable, distension
abdominal, o signos de la etiologia subyacente ¢4 ©: infrecuentemente debuta por una
de sus complicaciones, tales como: hipertension portal, hemorragia peritoneal por
ruptura de las cavidades, insuficiencia hepatica, sindrome hepatorrenal, coagulacién de
la cavidad pelidtica, e hiperesplenismo (20 31. 34 siendo en ocasiones dificil separar los
efectos de los farmacos utilizados en el tratamiento de la enfermedad asociada, de los

dependientes de la peliosis 9.

La evolucion clinica es variable, pudiendo ser asintomatica, a menos que aparezca
alguna complicacibn o se observen lesiones focales hepéticas o esplénicas como
hallazgos casuales en los estudios de imagen (7- 31, Las complicaciones por lo regular
aparecen en casos de grandes cavidades (% 23, Por todo esto, la evolucion natural de
la peliosis es desconocida, pudiendo fluctuar desde la resolucion de las lesiones tras la
supresion del agente implicado hasta la insuficiencia hepatica aguda con hemorragia

peritoneal fatal 49,

Diagnostico

La PHE se debe sospechar en pacientes con tratamiento prolongado con drogas o
téxicos conocidos capaces de producir la enfermedad y que presentan dolor abdominal

persistente o imagenes sugestivas de su presencia.



Debido a las pocas manifestaciones clinicas de la PHE, el diagndstico suele ser casual.
La laparoscopia permite reconocer lesiones de pequefios milimetros de diametro; las
de mayor tamafio son encontradas mediante estudio angiografico, donde es
caracteristico observar numerosos nodulos de tamafios variables llenos de material de
contraste durante las fases arterial tardia y parenquimatosa y que persisten al
comienzo de la fase venosa; estos nédulos se distinguen facilmente de los tumores
hepaticos primarios, metastasicos y hemangiomas por su aspecto mas uniforme (7. 18.

20.34) La gammagrafia hepatica es recomendada por algunos autores (13 38).

La USG abdominal generalmente muestra lesiones hipoecoicas homogéneas en
pacientes con PH, aunque también puede demostrar lesiones heterogéneas en
enfermos complicados con hemorragias o lesiones hiperecoicas en casos de higados

aparentemente normales “b-

Los hallazgos de la TAC difieren con el tamafio de la lesion, la extension de la
comunicacion con los sinusoides, la presencia o ausencia de trombos dentro de la
cavidad y la presencia de sangre; las lesiones por lo regular son hipodensas antes y
después de la administracion del medio de contraste; si las cavidades de la peliosis son
menores de 1 cm los resultados pueden ser normales, si las cavidades son mayores y
se comunican con los sinusoides van a tener la misma atenuacion caracteristica, en el
caso de cavidades trombosadas, van a presentar la apariencia de nédulos calcificados
(40.41) La resonancia magnética nuclear no reporta en la peliosis no complicada ningtin
tipo de alteracién; los hallazgos mas sugestivos son los de lesiones hiperintensas en
secuencias T1 y T2, pudiendo agregarse pequefios focos hiperintensos debido a la

presencia de metahemoglobina (40-42)-

El estudio histopatoldégico mediante aspiracion con aguja fina afirma el diagnéstico, la
cual puede practicarse sin riesgo de accidentes en lesiones pequefias, pero no debe

realizarse en las lesiones de gran tamario por la iatrogenia resultante 0

Histolégicamente el proceso consiste en una dilatacion de los sinusoides con formacion

de quistes tapizados parcialmente por células endoteliales, constituyendo asi



colecciones hemaéticas rodeadas de una membrana que delimita perfectamente el

proceso de las estructuras vecinas, las cuales suelen estar indemnes 1. 43 44).

Tratamiento

El tratamiento de la PHE depende de la causa subyacente. Cuando la peliosis es
bacteriana, la administracion de antimicrobianos resulta en la mejoria e incluso en la
desaparicion de las lesiones “%; cuando se debe a un farmaco como los esteroides
anabdlicos, los inmunosupresores, la vitamina A, entre otros, la descontinuacién del
mismo permite que los organos afectados se recuperen; al igual que en los casos
relacionados con la ingestion de alcohol, el contacto con selenio y otros toxicos. En la
mayoria de las situaciones es necesaria la actualizacion terapéutica @8, pues no en

pocas situaciones el farmaco responsable es pasado por alto.

En enfermos con hemorragia intrahepética se recurre a la embolizacién a través de un
catéter en la arteria hepatica, pero si la hemorragia es grave, la hepatectomia puede
ser salvadora; no obstante, la esplenectomia endoscépica ha reducido la mortalidad,
comparada con la cirugia convencional “8. En estos momentos se estd empleando la
esplenectomia endoscopica de forma profilactica en condiciones que pueden producir

ruptura del bazo, como en la sarcoidosis esplénica “7).

Se presenta un caso atipico por tratarse del primer caso de Peliosis Hepatica en
nuestro pais. Se realizé un andlisis de los hallazgos clinicos, radiolégicos,
complicaciones y tratamiento del paciente, asi como una amplia revision de la literatura

actualizada acerca del tema.

Caso Clinico

Datos de Ildentidad Personal HC: B-510422

Paciente femenina C.R.S de 60 a afos de edad, natural del municipio de Vertientes de
la provincia de Camaguey.
Fecha de nacimiento: 22 de abril de 1951




Edad: 60 afos

Estado civil: Casada.

Ocupacion: Jubilada.

Nivel de escolaridad: Universitaria.

Direccion particular: Municipio Vertientes. Provincia de Camaguey.

Fecha de ingreso: 10 de junio de 2011.
Fecha de defuncion: 25 de junio de 2011.

Motivo de Ingreso: Dolor abdominal y pesantez.

Historia _de la Enfermedad Actual: Paciente de 60 afios de edad, jubilada, de

procedencia rural, sin historia de contacto con animales, toxicos o drogas, con
antecedentes personales de hipertension arterial primaria de 3 afios de evolucién bajo
tratamiento con tiazidas e inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina
(IECA); operada hace 4 afios de un tumor mediastinal que se informa como un quiste
pericardico benigno segun estudio histopatolégico. La paciente se mantiene
asintoméatica hasta hace 20 dias cuando comienza a presentar aumento de volumen
del abdomen a predominio de la regién superior, con sensacion de “llenura precoz” que
esta no guardaba relacion con la ingesta de alimentos y se acompafaba de un dolor
abdominal sordo, continuo, sin irradiaciébn en hipocondrio derecho y epigastrio, de
intensidad leve y que se exacerba con los movimientos y no alivia con ninguna
medicacion. Refiere astenia, anorexia, pérdida de peso (no precisa la cantidad) y
estrefiimiento desde hace 7 dias, todo esto acompafiado de una aumenta de pesantez
abdominal y el dolor. Por los motivos antes expuestos se deciden su ingreso para
estudio y tratamiento.

Antecedentes patologicos personales

e Operada hace 4 afios de un tumor mediastinal que se informa como un quiste
pericardico benigno segun estudio histopatoldgico.



e Hipertension arterial primaria de 3 afios de evolucion bajo tratamiento con
hidroclotiazidas una tableta diaria en horario de la mafiana 8am e inhibidores de
la enzima convertidora de angiotensina (IECA); en este caso enalapril una
tableta a las 8 am.

Antecedentes patoldgicos familiares

e Madre (fallecida) por un infarto agudo del miocardio.
e Padre (fallecido) por insuficiencia hepatica.
e Hermanos(2) con antecedentes de HTA.

Reaccion a medicamentos: No refiere.

Transfusiones sanguineas previas: No refiere.

Traumatismos: No refiere.

Operaciones: Operada hace 4 afios de un tumor mediastinal que se informa como un

quiste pericardico benigno segun estudio histopatolégico

Habitos toxicos: No refiere.

Examen fisico.

Interrogatorio por sistemas.

1. Sistema respiratorio: No refiere disnea, tos, expectoracion, vomica, epistaxis,

obstruccién nasal ni cianosis ni alteracion de la voz.

2. Sistema cardiovascular: No refiere vértigo, palpitaciones, edema, cefalea, astenia,

acroparestesias, lipotimia ni sincope.

3. Sistema digestivo: No refiere ardor lingual, halitosis, disfagia, pirosis, acidez,
célicos, nausea, vomitos, hematemesis, melena enterorragia, intolerancia alimenticia,
aerogastria, aerocolia, diarreas, tenesmo rectal, constipacion, hemorroides ni ictericia.
La paciente refiere que hace mas menos 20 dias comienza a presentar aumento de
volumen del abdomen a predominio de la region superior, con sensacion de “llenura
precoz” que esta no guardaba relacion con la ingesta de alimentos y se acompafaba
de un dolor abdominal sordo, continuo, sin irradiacion en hipocondrio derecho y
epigastrio, de intensidad leve y que se exacerba con los movimientos y no alivia con
ninguna medicacién. Refiere estrefiimiento desde hace 7 dias. Refiere pérdida del
apetito de forma progresiva.

4. Sistema genitourinario: No refiere dolor lumbar, hematuria, nicturia, disuria,

polaquiuria, retencion urinaria, incontinencia, hemospermia, orina turbia.



5. Ginecoldgico.

Menarquia: 10 afios.

Menopausia: 49 afos.

Formula menstrual: Irregular.

Primeras relaciones sexuales: 15 afos.

No refiere leucorrea. No refiere embarazos ni abortos.

6. Sistema Hemolinfopoyético: No refiere adenopatias, petequias, equimosis,

hematomas, palidez cutdneo-mucosa ni hemorragias.

7. Sistema nervioso: No refiere dificultad para estar de pie ni para la marcha. No

refiere rigidez, pérdida de la fuerza, movimientos involuntarios, cefaleas, alteraciones
de los sentidos, traumas, convulsiones, pérdida de conciencia, ni alteraciones en el

lenguaje, la memoria

8. Sistema Endocrino: No refiere bocio, exoftalmia, polidipsia, polifagia ni poliuria.

9. SOMA: La paciente no refiere ni dolor articular ni muscular, ni aumento de volumen
de ninguna de las extremidades vy sin dificultad para la marcha y la realizacion de los

movimientos.

10. Otros: Refiere astenia ligera que le permite la realizacién con dificultad de sus
tareas habituales, anorexia, pérdida de peso (no precisa la cantidad) desde hace 7
dias, todo esto acompafiado de una aumenta de pesantez abdominal y el dolor. Refiere

haberse mantenido sin fiebre hasta el dia del examen fisico.

Examen fisico general.

Paciente normolinea, con facie, actitud y marcha no caracteristicos de procesos
patolégicos. Deambula sin dificultad con balanceo de los brazos normales y pasos
firmes. Adopta una actitud activa indiferente en el lecho.



Piel: De color blanco rosada (ligeramente hipo coloreada), tibia (normotérmica), seca,
sin pliegue cutaneo prolongado cuando se pellizca (normohidrica); lisa, de turgencia,

elasticidad, grosor y movilidad normales, con buena higiene y sin lesiones.
Mucosas: Humedas e hipo coloreadas

Fanera: Pelo castafio (tefiido) con buena higiene, de distribucion, cantidad, textura,

grosor e implantacion normales de acuerdo a su edad, sexo y raza.
Uias: Sin deformidades, con buen aspecto, resistencia, color y sin estriaciones.

Tejido celular subcutaneo: Infiltrado en la regibn maleolar derecha (+++), no
doloroso a la palpacién, consistencia blanda sin cambios troficos y térmicos de la

region.

Paniculo adiposo: Ligeramente aumentado.

Peso actual: 76 Kg.

Peso habitual: 72 Kg.

Peso ideal: 53-63 Kg.

Talla: 1.63m

indice de masa corporal (IMC): 28.38 Kg/m2. Sobrepeso
Temperatura axilar: 36.6°C

Examen fisico regional.

Cabeza: Posicion erecta y movimientos activos conservados .2

- Craneo: Simétrico. Sin deformidades.

- Cara: Simétrica. Musculos de buen tono que expresa un estado emocional.
Surcos de la frente que acentlan la mimica facial Ojos simétricos de color
marrén con pupilas redondas y de igual tamafio en cada 0jo, no lesiones en iris
conjuntivas y corneas, cejas sin caida de pelos. Los parpados cubren sus

pupilas. Nariz centrada con buena integridad del tabique nasal. Senos frontales y



maxilares no dolorosos a la palpacion. Orejas simétricas de igual tamafio y
forma.
Cuello: Central, con dimensiones de acuerdo a su biotipo. No se palpan contracturas ni

aumentos de volumen. No ingurgitacion yugular. Movilidad conservada

- Laringe y trdquea: Centrales, sin desviaciones ni dolor al deglutir.
- Glandula Tiroides: No palpable. No se auscultan soplos.
Torax: Simétrico de aspecto normal, de acorde a su biotipo, arménico con el resto del

cuerpo. Musculatura desarrollada

- Mamas: Simétricas, de forma y tamafio correspondientes a su sexo. De color y
textura normal, sin lesiones. Pezones y areolas sin lesiones ni secreciones. No
doloroso a la palpacion. No aumento volumen mamario ni nédulos.

Abdomen: Voluminoso que sigue los movimientos respiratorios y golpes de tos. No se
observan cicatrices ni tumoraciones. Abdomen globuloso distendido, sin contractura de
la musculatura, no doloroso a la palpacién superficial, pero si a la profunda en la region
del hipocondrio derecho. Paciente presenta una hepatomegalia de aproximadamente
24 cm, ligeramente dolorosa, de superficie irregular, de borde inferior romo, con borde
superior localizado en el 5° espacio intercostal derecho y el inferior alcanza la fosa
iliaca derecha; el I6bulo izquierdo se extiende hasta la fosa iliaca ipsilateral, no se
constata ascitis. Ruidos hidroaéreos conservados. Sonoridad abdominal dentro los

parametros. Anillo umbilical normal.
Tacto del canal anal diferido a peticion del paciente.

Columna vertebral: No hay presencia de deformidades en los planos sagitales ni

frontales. Movimientos no dolorosos ni limitados.

Extremidades: Sin deformidades. No limitaciones ni dolor en los movimientos. Tono y

trofismo muscular conservados.

Examen fisico por sistemas.

1. Sistema respiratorio.

Tipo respiratorio costal superior, no disnea, no tiraje, no aleteo nasal.



Frecuencia respiratoria: 18 respiraciones por minuto. Expansibilidad toracica
ligeramente disminuida en ambos vértices y bases. Vibraciones vocales disminuidas en
hemitérax izquierdo en la base. No frémitos bronquiales. Presencia de matidez en
hemitérax izquierdo en la base. Murmullo vesicular abolido en base del hemitérax

izquierdo. No se precisan estertores. No roce pleural. No alteracion de la voz.

2. Sistema cardiovascular.

- Region precordial: No se observan abovedamientos ni depresiones. Latido de
la punta no visible ni palpable. No thrill. Matidez cardiaca dentro de los limites
normales. Ruidos cardiacos ritmicos, de buen tono, timbre e intensidad. No
soplos. No roce pericéardico.

- Region del cuello: No presencia de latidos ni dilataciones. Pulsos carotideos
sincronicos y de buena intensidad. No ingurgitacion yugular. No soplos.

- Regidn del epigastrio: No se observa ni se palpa latido epigastrico. No soplos.

- Sistema arterial: Pulsos periféricos presentes y sincronicos. No soplos.
Frecuencia cardiaca: 97 pulsaciones por minuto.

Tension arterial: 130/80 mmHg.

- Sistema venoso: No ingurgitacion venosa. No presencia de varices ni

microvarices. No circulacion colateral. Vaciamiento venoso total normal

3. Sistema digestivo.

Labios de color y tamafio normales. Las comisuras labiales son simétricas y sin
desviaciones. La mucosa yugal normo hidrica e hipo coloreada. Lengua central,
himeda, de color, tamarfio y forma normal. Uvula central. No hay presencia de lesiones.
Paladar duro y blando de coloracién, forma dentro de limites normales. Amigdalas
palatinas de coloracion y tamafio normal, no presenta secreciones y lesiones en su

superficie Orofaringe normal.

Abdomen: voluminoso que sigue los movimientos respiratorios y golpes de tos. No se
observan cicatrices ni tumoraciones. Abdomen globuloso distendido, sin contractura de

la musculatura, no doloroso a la palpacion superficial, pero si a la profunda en la region



del hipocondrio derecho. Ruidos hidroaéreos conservados. Sonoridad abdominal dentro

los parametros. Anillo umbilical normal.

Higado: presencia de una hepatomegalia de aproximadamente 24 cm, ligeramente
dolorosa, de superficie irregular, de borde inferior romo, con borde superior localizado
en el 5° espacio intercostal derecho y el inferior alcanza la fosa iliaca derecha; el I6bulo
izquierdo se extiende hasta la fosa iliaca ipsilateral, no se constata ascitis.

Vesicula biliar: no presenta dolor a la palpacion con ningunas de sus maniobras.

Punto doloroso negativo.

Pancreas: no palpable con ningunas de sus maniobras. Punto pancreatico negativo.
Apéndice: Maniobra Blumberg negativa

Regidén anal: No explorada por decision de la paciente.

4. Sistema genitourinario.

Fosas lumbares y flancos sin deformidades ni cambios de coloracion. Rifiones no
palpables. Puntos pielorrenoureterales no dolorosos (anteriores: superior y medio,
posteriores: costomusculares y costovertebrales). Maniobra de pufio-percusion

negativa. No soplos.

5. Sistema Reproductor Femenino

Coloracion de aspecto normal, sin lesiones ni secreciones a nivel vulvar.

Especulo: Vagina de elasticidad normal de acorde a su edad, cuello central de

coloracidon normal sin lesiones a este nivel ni secreciones.

Tacto vaginal: Vagina normo térmica, cuello consistencia y tamafio normal, Utero

anteversion, tamarfio normal, no doloroso a la movilizacién no tumoraciones.
Anejos: no palpables, no tumoraciones.

6. Sistema hemolinfopoyético.




Presencia de manifestaciones purpuricas en la region lumbar que confluyen en forma
de equimosis y se extienden por toda la zona como una sufusion (Ver Anexo # 1); bazo

no palpable por las dimensiones enormes del I6bulo izquierdo hepatico.

Cadenas ganglionares cervicales, axilares, epitococleraes, inguinales y popliteas no

palpables.

7. Sistema Nervioso Central.

Paciente diestra, vigil, orientada en tiempo, espacio y persona, que responde al
interrogatorio con lenguaje claro, preciso y coherente, cuya facie y marcha no
corresponden a procesos patolégicos. Memoria retrégrada y anterograda conservadas.

Actitud en el lecho de decubito activo indiferente, actitud de pie correcta.
Taxia.

- Estética: Maniobra de Romberg simple y sensibilizada: Negativa.
- Dinamica: Indice-indice: Negativa.
indice-Nariz: Negativa.

Praxia.

- Actos transitivos: Conservados.
- Actos intransitivos: Conservados.
- Actos imitativos: Conservados.

Motilidad voluntaria.

- Activa: Movimientos activos: Conservados.
Fuerza muscular: Conservada.
- Pasiva: Tono muscular: Conservado.
Motilidad involuntaria: No existen movimientos involuntarios: tics, temblores,

convulsiones, coreas ni balismos.
Trofismo muscular: Conservado.

Reflectividad.



Osteotendinosos: Mentoniano, bicipital, tricipital, radial, cubital, aquileo, patelar.
Conservados
Cutaneomucosos: Conjuntival, nauseoso, cutaneoabdominal, cutaneoplantar.

Conservados

Sensibilidad.

Superficial: T4ctil, térmica y dolorosa. Conservada
Profunda: barognosia, barestesia, batiestesia, palestesia y estereognosia.

Conservada.

Signos meningeos.

Maniobra de Kering: Negativa.

Maniobra de Brudzinski: Negativa.

Pares craneales:

Par Olfatorio: Sin alteraciones

Par Optico: Sin alteraciones. No usa espejuelos agudeza visual conservada de
acorde a su edad. Vision de colores conservada. Campimetria y perimetria sin
alteraciones. Fondo de ojo no realizado.

Par Oculomotor, Troclear y Abductor: Globos oculares y parpados normales.
Pupilas redondas de tamafo central y normal. Movimientos extrinsecos e
intrinsecos oculares sin alteraciones. Reflejo consensual, acomodacion vy
convergencia normal.

Par Trigémino: Sensibilidad tactil, térmica y dolorosa de la cara conservada.
Movilidad de la mandibula sin dificultades, tono y trofismo de los musculos
maseteros conservada. Reflejo corneo, estornutorio presente.

Par Facial: Gusto de los 2/3 anteriores de la lengua conservada. Musculos de la
mimica facial conservada, no se aprecia desviaciéon de la comisura labial.
Sensibilidad del pabellén auricular conservada.

Par Vestibulo-Coclear: Rama Coclear: paciente que escucha la voz
cuchicheada a la misma distancia en ambos oidos. Prueba Weber, Rinne dentro
los limites normales. Rama Vestibular: Marcha fluida y coordinada en linea recta,

no estrella de Babinski. Maniobra de Romberg simple y sensibilizada: Negativa



- Par Glosofaringeo: Sensibilidad del 1/3 posterior de la lengua conservado.
Reflejo faringeo y del seno carotideo presente.

- Par Vago: Examen del velo del paladar normal. Reflejo faringeo presente.
Reflejo del seno carotideo y oculocardiaco presente.

- Par Espinal: Cuello y nuca simétricos. Tono y fuerza de los musculos
esternocleidomastoideo y trapecio normal.

- Par Hipogloso: Inspeccion de la lengua dentro de la cavidad bucal no se
observé atrofias, ni desviaciones de la punta de la lengua. Fuerza muscular de la
lengua conservada.

Datos positivos al examen fisico:

Frecuencia respiratoria: 18 rpm, frecuencia cardiaca central: 97 Ipm, tension arterial:
130/80 mm Hg. Datos relevantes: afeccion del estado general, asténica, palidez
cutdneo-mucosa, edema maleolar (+++), no doloroso. Aparato respiratorio: vibraciones
vocales disminuidas, matidez y murmullo vesicular abolido en base del hemitérax
izquierdo. Abdomen: voluminoso, distendido, sin contractura de la musculatura, con
hepatomegalia de aproximadamente 24 cm, ligeramente dolorosa, de superficie
irregular, de borde inferior romo, con borde superior localizado en el 5° espacio
intercostal derecho y el inferior alcanza la fosa iliaca derecha; el |6bulo izquierdo se
extiende hasta la fosa iliaca ipsilateral, no se constata ascitis. Sistema
Hemolinfopoyético: presencia de manifestaciones purpuricas en la regiéon lumbar que
confluyen en forma de equimosis y se extienden por toda la zona como una sufusion
(Ver Anexo # 1); bazo no palpable por las dimensiones enormes del |6bulo izquierdo
hepético Sistema nervioso: paciente diestra vigil, orientada en tiempo, espacio y

persona; no déficit motor. El resto de la exploracion: sin alteraciones.

Estudio analitico y evolucién

En la tabla 1 se exponen algunas de las investigaciones clinicas realizadas en el
momento de la hospitalizacion (Ver tabla # 1). Lamina periférica: hipocromia +++,
anisopoiquilocitosis +, leucocitos y plaquetas normales. Sedimento urinario: normal.
Estudio inmune: normal. Hemocultivos, VIH, AgsHVB, Ac-HVC, VDRL, urocultivo,

pruebas serolégicas y cultivos para brucelosis, prueba de tuberculina: todos negativos.



ECG: taquicardia sinusal. Radiografia PA y lateral de térax (Ver Anexo # 2). silueta
cardiaca normal, sin alteraciones del marco 6seo; en el hemitorax izquierdo se observa
radiopacidad homogénea paracardiaca, de borde superior horizontal, con borramiento
del &ngulo costofrénico ipsilateral; en la proyeccion lateral, se aprecia presencia de aire
en el centro de la radiopacidad, la cual debe estar en relacion con la cavidad gastrica
por posible hernia diafragmatica. Ultrasonografia (USG) abdominal: hepatomegalia
multinodular gigante con I6bulos hepaticos que llegan hasta las fosas iliacas
correspondientes, mala ventana sonica dada la magnitud del higado para valorar otras
visceras; bazo de tamafo normal con dos imagenes redondeadas, ecolucidas de 0.7
cm y 0.9 cm de diametro; no se observan adenopatias intraabdominales. Tomografia
axial computarizada (TAC) simple y contrastada de abdomen (Ver Anexo # 3):
Hepatomegalia gigante de aspecto multinodular con I6bulo derecho que se extiende
hasta la pelvis mayor y su l6bulo izquierdo hasta el flanco izquierdo produciendo
compresion y efecto de masa sobre las asas intestinales, rechazandolas hacia la fosa
iliaca izquierda y la pelvis menor; bazo de tamafio normal con dos imagenes
redondeadas, hipodensas de 0.75 cm y 0.92 cm de didmetro; elevacion del
hemidiafragma izquierdo; pancreas comprimido por el higado, que impresiona normal;
rifones y suprarrenales sin alteraciones; no se observan adenopatias

intraabdominales; Gtero con mioma calcificado.

Durante el ingreso precisé de multiples transfusiones de glébulos rojos, plasma fresco
congelado, administracion parenteral de vitamina Ki; analgésicos debido a
intensificacion diaria del dolor, requiriendo incluso farmacos opiaceos. A los 15 dias de
hospitalizacion presenta signos de shock hipovolémico asociado a dolor abdominal
intenso, irradiado al dorso, con reaccion peritoneal, falleciendo horas después. En el
estudio necrépsico (Ver Anexo # 4) se constata la marcada hepatomegalia nodular, con
un bazo ligeramente aumentado con lesiones nodulares mucho mas discretas y con
abundante sangre en la cavidad abdominal. Al corte de ambos o6rganos llama la
atencion la presencia de multiples cavidades llenas de sangre. El estudio microscopico

(Ver Anexos # 5 y 6) confirmé el diagnéstico de una peliosis hepatoesplénica (PHE).



No se encontraron elementos de malignidad o de procesos infecciosos en las muestras

analizadas, por lo que se asume una etiologia idiopatica.
Discusion
La PHE se presentd en nuestro caso en una mujer de 60 afos.

El higado estaba afectado practicamente en toda su extension, con mas del 60% de
lesiones de muy variable tamafio, muchas de ellas unidas, con aspecto “apanalado” a
la observacibn macroscopica. Se concluyd que se trataba de una forma

parenquimatosa y “major”.

La paciente no reporté la ingestion de medicamentos sospechosos de producir esta
entidad y solamente tomaba farmacos del tipo tiazida e IECA. Por otro lado, el unico
antecedente quirdrgico era el de una exéresis de un quiste benigno pericardico sin
relacion etiolégica; los estudios clinicos no demostraron la existencia de otra
enfermedad predisponente y el estudio histopatologico exhaustivo efectuado en la
necropsia no evidencié ningun tipo de afeccion capaz de producir una PH, por lo cual

se concluyé como de etiologia idiopéatica.
Las manifestaciones clinicas presentadas estaban relacionadas con:

1. Presencia de una hepatomegalia gigante,

2. Anemia por atrapamiento progresivo de sangre en las cavidades pelioticas,

3. Aparicion de complicaciones (propias de PH extensa y de grandes cavidades):
insuficiencia hepética y hemoperitoneo, los cuales fueron la causa basica de

muerte.

La laparoscopia no pudo efectuarse por el estado de la paciente, al igual que la
gammagrafia hepatica. La USG abdominal puso en evidencia no solo la gran
hepatomegalia con sus lesiones caracteristicas y la compresion de los 6rganos
vecinos, sino también la afeccion esplénica con presencia de dos nédulos de baja
ecogenicidad de 0.7 y 0.9 cm y ausencia de adenopatias. La TAC corroboro la

gigantesca hepatomegalia a expensas de ambos Iobulos, de aspecto multinodular, con



hipodensidades de tamafios variables, desde 0.5 cm a varios centimetros, sin
esplenomegalia, pero con este érgano afectado por dos lesiones hipodensas de 75 y

92 mm. Todos estos hallazgos fueron confirmados en el estudio necrépsico.

La paciente fallecié antes de llegar a una conclusion diagndstica y fue en el estudio

postmortem que se evidencio la presencia de la PHE.

Planteamiento sindromico

e Sindrome doloroso: se plantea por la presencia de dolor abdominal sordo,
continuo, sin irradiacién en hipocondrio derecho y epigastrio, de intensidad leve y
gue se exacerba con los movimientos y no alivia con ninguna medicacion.

e Sindrome anémico: se plantea por las cifras de hemoglobinas presentes en la
paciente, acompafiadas de palidez cutaneo mucosa y astenia.

e Sindrome general: se plantea porque refiere astenia ligera que le permite la
realizacion con dificultad de sus tareas habituales, anorexia, pérdida de peso (nho
precisa la cantidad) desde hace 7 dias.

e Sindrome de hipertension arterial: se plantea por los antecedentes de la paciente
gue probablemente sea de causa idiopatica, en estos momentos se encuentra con
tratamiento regular.

e Sindrome hepatomegalico: se plantea por la presencia de una hepatomegalia de
aproximadamente 24 cm, ligeramente dolorosa, de superficie irregular, de borde
inferior romo, con borde superior localizado en el 5to espacio intercostal derecho y
el inferior alcanza la fosa iliaca derecha; el lI6bulo izquierdo se extiende hasta la
fosa iliaca ipsilateral.

Planteamiento nosoldgico.

Peliosis hepatoesplénica se plantea porque el higado estaba afectado practicamente
en toda su extension, con mas del 60% de lesiones de muy variable tamafio, muchas
de ellas unidas, con aspecto “apanalado” a la observacion macroscopica. Se concluyo
que se trataba de una forma parenquimatosa y “major”. No encontré ningun factor que
pudiera predisponer la aparicion de la mismo por lo se confirmd su diagnéstico a través
estudio histopatologico exhaustivo efectuado en la necropsia no evidencié ningun tipo
de afeccion capaz de producir una PH, por lo cual se concluyé como de etiologia
idiopatica. Los métodos diagndsticos que corroboraron esta patologia fueron el USG

abdominal puso en evidencia no soOlo la gran hepatomegalia con sus lesiones



caracteristicas y la compresion de los 6rganos vecinos, sino también la afeccion
esplénica con presencia de dos nodulos de baja ecogenicidad de 0.7 y 0.9 cm y
ausencia de adenopatias. La TAC corroboroé la gigantesca hepatomegalia a expensas
de ambos Iébulos, de aspecto multinodular, con hipodensidades de tamafios variables,
desde 0.5 cm a varios centimetros, sin esplenomegalia, pero con este 6rgano afectado
por dos lesiones hipodensas de 75 y 92 mm. Todos estos hallazgos fueron confirmados

en el estudio necropsico.

Diagnostico diferencial

El diagndstico diferencial desde el punto de vista de los estudios de imagen mediante
TAC debe tener presente a los adenomas, que se comportan como hiperdensos en
fase arterial y se hacen isodensos con el resto del parénquima en fase portal; en el
caso de hiperplasias nodulares estas son hipervasculares en fase arterial haciéndose
isodensas en fase portal tardia; las metastasis hipervasculares en fase arterial tardia se
hacen hipodensas debido al lavado rapido del contraste y por otro lado, frecuentemente
producen distorsion de la trama vascular ¢%42); no obstante el diagnéstico diferencial
fundamental es con las neoplasias primarias o0 metastasicas, desordenes
hematolégicos de todo tipo, abscesos hepéticos y tumores vasculares como

hemangiomas o hemangioendoteliomas (1. 20, 24, 27, 40).

e Tumor hepatico se descarta porgue no presentar una masa palpable en la regién
del hipocondrio derecho, con marcadores tumorales normales, ausencia de
ascitis y de fiebre persistente en ausencia de sepsis.

e Hepatitis se descarta por la ausencia de ictericia, fiebre, inapetencia preferencial
a grasas y carnes, ausencia de coluria y acolia

¢ Hemocromatosis se descarta ser un trastorno propio del metabolismo del hierro
y esta paciente presenta valores normales de hierro sérico.

e Absceso hepético pidbgeno se descarta por la ausencia de fiebre y la
hipersensibilidad en el hipocondrio derecho.



Brucelosis se descarta por la ausencia de antecedentes de contacto con
animales o de haber tomado leche cruda, fiebre, mialgias, cefalea, artralgias,
sudoracion profusa y hemocultivo negativo.
Tuberculosis se descarta por la ausencia de manifestaciones respiratorias de
tos, expectoracion y hemoptisis y con un hemocultivo negativo.
Cirrosis hepética se descarta por la ausencia de antecedentes de alcoholismo y
de hepatitis, ausencia de ginecomastia en la region axilar, pubismo, eritema
palmar, vémitos, flatulencias.
Linfoma de Hodgking se descarta por la ausencia de adenopatias simétricas , de
ganglios duros.

Leucemia aguda se descarta por la ausencia de foco séptico, células

inmaduras y pancitopenia periférica.

Conclusiones

La peliosis es una entidad patoldgica benigna muy rara, tanto asi que esta
presentacion de caso corresponde con el reporte del primer caso en nuestro
pais.

En la peliosis hepatica, las cavidades estan distribuidas al azar, de forma
irregular y con tamafios y extension variables.

La PHE es muy poco documentada en la literatura revisada. Su identificacion
requiere de un alto indice de sospecha. Se debe sospechar en pacientes con
tratamiento prolongado con drogas o toxicos conocidos capaces de producir la
enfermedad y que presentan dolor abdominal persistente o imagenes
sugestivas. El diagndstico es incidental y en otras ocasiones de exclusion. El

tratamiento depende de la causa subyacente.
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Anexos

Tabla 1. Exadmenes de laboratorio.

Investigacion Rango normal Resultado
Hemoglobina (g/dL) 13-17 6.5
Hematdcrito 0.37-0.47 (mujeres) | 0.20
Leucocitos (x10%/L) 45-11 6.5
Neutrofilos 0.55-0.70 0.59
Eosindfilos 0.01-0.04 0.02
Basofilos 0.00-0.02 0.01
Linfocitos 0.25-0.40 0.34
Monocitos 0.02-0.08 0.04
Conteo de reticulocitos (%) 0.5-1.5 7
Volumen corpuscular medio (fL) 80-100 70
CMHC (g/dL) 32.3-35.9 32
Conteo de plagquetas (x10%/L) 150-450 170
Tiempo de sangrado (min) 5-10 6
Tiempo de coagulacion (min) 1-5 4
TPTa (kaolin) (s) 26-39 28
Tiempo de trombina(s) 15-18 16
Dimero-D (ug/mL) 0.22-0.74 0.2
Fibrinbgeno (mg/dL) 150-400 130
Hierro sérico (ug/mL) 35-140 (mujeres) 32
VSG (mm/12 h) 3-20 (mujeres) 35
Glucemia (mg/dL) 65-100 83
Creatinina (mg/dL) 0.5-1.5 1.08
Urea (mg/dL) 8-25 49
Acido urico (mg/dL) 2.5-5.6 (mujeres) 8.52




Calcio sérico (mmol/L) 8.5-10.5 8.8
Colesterol (mg/dL) <200 178
Triglicéridos (mg/dL) 40-150 120
ALAT (U/L) 7-41 37.2
ASAT (U/L) 12-38 59
Fosfatasa alcalina (U/L) 40-190 694
Gamma glutamil transpeptidasa (U/L) 7-32 (mujeres) 229
Lactato deshidrogenasa (U/L) 100-250 908
INR >5
Tiempo de protrombina (s) 11-17 >70 s
Proteinas séricas totales (g/L) 60-80 63.3
Albumina sérica (g/L) 35-50 38
Bilirrubina total (mg/dL) 0.3-1.1 1.3
Bilirrubina directa (mg/dL) 0-0.3 0.68
Alfa-feto proteina (ng/mL) 0-8.5 6

CMHC: Concentracibn media de hemoglobina corpuscular,
TPTa: Tiempo parcial de tromboplastina activado, VSG:
inglés,

velocidad de sedimentacion globular,
international normalized ratio.

INR: del




Anexo # 1. Imagen donde se observa la confluencia de las equimosis en toda la region

lumbar en forma de sufusion.

Anexo #2. A. Obsérvese la radiopacidad homogénea paracardiaca izquierda que no

dibuja una curva de Damoiseau, descartando la posibilidad de un derrame pleural. B.



Apréciese la presencia de aire detras del corazon, en posible relacidbn con hernia

diafragmaética.
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Anexo #3. TAC de higado. A. Nétese la presencia de parénquima hepatico, estbmago
y bazo rechazados en hemitérax izquierdo sin verdadera soluciéon de continuidad en el
diafragma. B. Hepatomegalia gigante de aspecto multinodular que abarca la totalidad
del érgano. El bazo es de tamafio normal con dos imagenes redondeadas hipodensas
de 0.7 cm y 0.9 cm. C. Corte frontal donde puede apreciarse como el I6bulo derecho

del higado se extiende hasta la pelvis mayor y su l6bulo izquierdo hasta el flanco



ipsilateral produciendo compresion y efecto de masa sobre las asas intestinales. D.

Corte parasagital donde los rifiones, el pancreas y las glandulas suprarrenales se

encuentran severamente comprimidos por el higado.

Anexo # 4. Fotografia macroscépica. A. Obsérvese la marcada hepatomegalia de
aspecto nodular, con nédulos gris-azulados de diferentes tamafos, dando un aspecto

manchado al érgano. Bazo ligeramente aumentado con lesiones mucho mas discretas



de iguales caracteristicas. B. Imagen anterior en un corte parasagital, donde puede
apreciarse la presencia de multiples cavidades de contenido hemorragico dando un

aspecto apanalado.

Anexo # 5. Microfotografia. A. Imagen panoramica de higado, donde puede observarse
gran dilatacion de las sinusoides hepaticas como lagunas ocupadas por sangre que
sustituyen todo el parénquima hepatico (H/E 20x). B. Imagen a un campo de gran
aumento. Obsérvese la gran dilatacion sinusoidal, sin presencia de un verdadero
endotelio (H/E 40x).




Anexo # 6. Microfotografia. A. Figura microscopica del bazo, mostrando las mismas
dilataciones ocupadas por sangre (H/E 20x). B. Imagen anterior a un campo de gran
aumento (H/E 40x).



