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RESUMEN

La peliosis esplénica es una rara entidad, de etiolo-
gia poco clara: toxica, infecciosa relacionada a
inmunodepresién (enfermedades consuntivas), infla-
matoria o vascular, caracterizada por la presencia de
espacios quisticos miltiples, con secuestro hemaitico,
que hasta puede llegar a producir trastornes de la
hemostasia, induciendo una extrema fragilidad y por
ende la ruptura ficil o espontinea del drgano, a veces
sin aumentar el volumen del mismo, Mucho mds rara
&5 su asociacién con la leucemia mielomonocitica cré-
nica (LMMC), sindrome mieloproliferativo crénico de
diagndstico controvertide. Habiendo estudiado en de-
talle la médula dsea, el bazo y la citogenética, conclui-
mos que se trata de una verdadera mieloproliferacidn.
Sugerimos ademds un estricto control clinico-hema-
tolégico y por imigenes para evaluar adecuadamente
a aquellas patologias que se acompafian de grandes
esplenomegalias en algin momento de su evn?ucién.
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INTRODUCCION

Se presenta la rara asociacién de dos patologfas
de muy baja incidencia, complicada con la ruptura
espontinea del bazo'?, a saber:

1) La peliosis esplénica, una rareza anatomopato-
légica™* 3478 que se caracteriza por una distensidén
sinusoidal masiva, que produce la formacién de ca-
vidades quisticas miiltiples y difusas, de tamarfio va-
riable, rellenas de sangre fresca o coagulada, que
pueden conferirle al bazo una fragilidad aumentada,
con riesgo de ruptura espontinea o ante traumas
mfﬂimﬂsg' 10, 10, 12, 13, 14, 15 .

2) La leucemia mielomonocitica crénica (LMMC)'*
17,1819, 20,21, 2,23, 2.3 gg un sindrome mieloproliferativo
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crénico de baja frecuencia, quizds subdiagnosticado
como tal, por la falta de aceptacidén de criterios diag-
ndsticos suficientemente reconocidos, y su inclusién
errénea en otras clasificaciones hematolégicas.

CASO CLINICO

Paciente L.A.F. vardn de 61 anios de edad (obrero
de la construccidén) quien es enviado a nuestro Ser-
vicio en interconsulta por presentar hiperleucocitosis
con formas «atipicas». Se presenta con deterioro del
estado general, acentuado en las semanas previas,
hepatoesplenomegalia, ictericia, dolor importante en
hemiabdomen inferior y signos de descompensacidn
hemodindmica. El hemograma al ingreso mostraba:
Hematocrito: 17%; reticulocitos: 3%; ERS: 45 mm;
leucocitos: 85,0 x 10%/L; mielocitos 1%, metamie-
locitos 2%, pmns 51%, eosinéfilos 4% y monocitos
42% muchos de los cuales presentaban caracteristi-
cas de blastos. Fosfatasa alcalina leucocitaria (FAL):
240. Plaquetas: 60 x 10°/L. Se observaron 2 eritro-
blastos cada 100 leucocitos. Proteinograma: 6,26 g/
dl. LDH: 1.133 UI/L. En el medulograma se obser-
vé: Celularidad: regular, megacariocitos: escasos,
progenie granulocitica: 53%, con 20% de precursores
granulociticos propiamente dichos, degranulados,
displdsicos; 15% de monocitos alipicos, 11% mono-
citos normales y 54% de PMNs. La inmunotipi-
ficacion por citometria de flujo sélo marcé en M.O.
un 17% de elementos monocitoides (CD45, CD14,
CD33 y CD13), detectando solamente un 0,7% de
células inmaduras CD34+. La histopatologia de MO
mostré una celularidad del 100%, con megacariocitos
dispersos, un total desplazamiento de la relacién
mieloeritroide en claro sentido mieloide, con aci-



PELIOSIS ESPLENICA

mulos eritrobldsticos dispersos. Progenie granulo-
citica con maduracién completa, predominio de for-
mas semimaduras y actumulos de precursores
paratrabeculares de aspecto monocitoide. Hemosi-
derina: positiva (+) . Existia un discreto incremento
de la trama fibrilar reticular. Células plasmaticas dis-
persas, maduras; mastocitos en cantidad normal y
ausencia de infiltrados y nédulos linfoides. Citoge-
nética (cariotipo): 46 XY; lisozyma sérica (murami-
dasa): 51 pg/ml (normal: 4-13). Al acentuarse el cua-
dro de descompensacién hemodindmico con el
transcurrir de las horas se le efectud una ecografia
abdominal, que constaté las visceromegalias y la
presencia de liquido libre en cavidad. Posterior-
mente se comprobd que era hemitico, que hacian
sospechar una lesion parenquimatosa esplénica. En
la TAC abdominal se visualizé una ruptura
esplénica. Se procedié a efectuar la esplenectomia
bajo estricto soporte hemoterapéutico, obtenién-
dose un bazo con un importante desgarro en cara
diafragmatica, cuyo tamario era de 18 x 13 x 7 cm,
de superficie congestiva y aspecto micronodular. La
macroscopia presentaba al corte focos hemorrigicos
bien delimitados (foto 1), La consistencia de la pie-
za anatomica era friable y se le practicé una pun-
cidn-aspiracidn con aguja fina.

RESULTADOS

La citologia por puncién del bazo mostraba una
notable disminucidn de los elementos linfoides ha-
bituales, con un predominio de las progenies hemo-
poyéticas: precursores mieloides, islotes eritro-
blisticos con sus células nodriza y megacariocitos
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displisicos. La microscopfa esplénica revelaba un re-
emplazo de la arquitectura esplénica por una proli-
feracién mielomonocitica predominantemente madu-
ra, con presencia de nidos erilrobldsticos y acimulos
focales de megacariocitos de aspecto polimorfo. Exis-
tia un incremento de la trama fibrilar y se veian ade-
mas dreas de necrosis hemorrdgica multiples - cavi-
dades conteniendo eritrocitos, fibrina y elementos
mieloides- (foto 2) que con la téenica de Gomori pre-
sentaban una fina condensacién de fibras de
reticulina en su periferia. El estudio inmuno-
histoqufmico esplénico (con mieloperoxidasa, glico-
forina A y CD 61, demostré la presencia de las tres
progenies hemopoyéticas, mieloide, eritroide vy
megacariocitica respectivamente, asf como numero-
sos macrdfagos CD 68 +, con reactividad asociada de
elementos monociticos. Existia la presencia de
actimulos de linfocitos T (CD3+) de distribucién
heterogénea y linfocitos B (CD20cy+) muy disminui-
dos.

EVOLUCION Y TRATAMIENTO

La cifra de leucocitos una semana después de la
esplenectomia ascendid hasta 106 x10°/L con 31% de
monocitos, de los cuales la cuarta parte eran blastos
monocitoides. Se observaron elementos inmaduros
mieloides y eritroblastemia, Para esa época comen-
26 con picos febriles vespertinos (>38°C), acompafia-
dos de sudoracién profusa, que atribuimos a una fle-
bitis bilateral de miembros superiores, a lo que se
agregd una neumopatia con derrame pleural izquier-
do y un abceso subfrénico homolateral. Luego de 14
dias de tratamiento intravencso con ceftazidime,
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vancomicina y metronidazol se retira de alta con 10
dias adicionales de tratamiento ambulatorio con
ciprofloxacina y metronidazol, con muy buena res-
puesta. Una semana mads tarde, ya repuesto, se co-
menzé con 1500 mg/d de hidroxiurea y allopurinol
600 mg/d, obteniéndose en 15 dias un descenso de
la cifra leucocitaria de 12,1 x 10 /L con un 30% de
formas monocitoides (cifra que ha mantenido como
promedio en los 2 aios de evolucion de su enferme-
dad), con un buen estado clinico, sin signos ni sin-
tomas de repercusion general y una muy buena to-
lerancia a la medicacion que fue permanente con
dosis ajustadas a los resultados de los hemogramas.
Un nuevo medulograma con biopsia de médula ésea
en diciembre de 1999 no mostré cambios significati-
vos, salvo una celularidad global del 80% y una leve
disminucion de la trama fibrilar reticular, con respec-
to al diagndstico. El cariotipo repetido arrojé resul-
tado normal: 46, XY, Cabe consignar que en una
tomografia de control se observd un aneurisma de
aorta abdominal por debajo de la salida de las arte-
rias renales con un didmetro de alrededor de 4 a 5,5
cm. El resto de las visceras no mostraba alteraciones.

DISCUSION

En la génesis de la ruptura esplénica-hemoperi-
toneo, se cree que puede haber jugado un papel pre-
ponderante la lesién parenquimatosa esplénica, co-
nocida de antano como peliosis. Se trata de espacios
quisticos redondeados u ovales, marcadamente dila-
tados, llenos de sangre, de 1 a 5 mm o mis, que en

ocasiones se pueden trombosar, organizar e ir a la
fibrosis, pudiendo no alterar el volumen de los dr-
ganos afectados; predominando en el drea para-
tolicular del tejido esplénico (pulpa roja); que cuida-
dosamente deben ser diferenciados de los sinusoides
dilatados. Actualmente se postula que se puedan
producir como resultado de un proceso inflamatorio
con destruccidn de las fibras reticulares y depdsito
local de 1gG y complemento activado (C'3)*.

La peliosis se puede producir en higado y bazo’;
siendo la peliosis esplénica aislada «pura: suma-
mente rara. Habilualmente cuando se detecta en
bazo, siempre o casi siempre estd afectado el higa-
do, no asi a la inversa. Mds raramente se presenta en
médula dsea y ganglio¥, y excepcionalmente es
multiorganica' ¥, donde se han visto afectadas ade-
mis: adrenales, rifones, pulmon, tracto gastroin-
testinal. Como complicaciones podrian producirse la
ruptura quistica con hemorragia, secuestro de gran
niimero de elementos formes de la sangre dentro de
los grandes quistes y por ende citopenias
(hiperesplenismo) y eventualmente un cuadro de
coagulopatia de consumo.

Esta patologia se puede observar en enfermeda-
des consuntivas: cancer™*, TBC", SIDA* * ¥ y tam-
bién en pacientes que reciben esteroides anabdlicos
androgénicos, contraconceptivos orales y corticoes-
teroides™ * * ¥, as{ como asociada a desdrdenes
hematoldgicos tales como: anemia aplistica™,
mielofibrosis idiopatica®, esferocitosis hereditaria,
mieloma muiltiple, enfermedad de Hodgkin, leuce-
mia mielomonocitica crdnica’, ele.
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Se postulan como factores predisponentes en la
eliopatogenia de la peliosis:

a) malformacién congénita vascular

b) factores téxico, infecciosos (HIV™ 2 3
bartonella'™ ¥ %4 etec.), inflamatorios focales con
necrosis -desdrdenes inmunoldgicos- y

c) dilatacion varicosa de los
esplénicos.

Con respecto a la leucemia mielomonocitica créni-
ca acompanante pedemos inferir que la asociacién de:

1) proliferacion mielomonocitaria,

2) fibrosis reticulinica medular,

3) la metaplasia mieloide esplénica (hemopoyesis
extramedular), abogan claramente en favor de un
cuadro clinico y hematoldgico e histopatoldgico, co-
rrespondiente  sin  dudas, a un sindrome
mieloproliferativo crénico #4447 diferencidndose
de los SMDss por la madurez celular encontrada, con
escasa displasia y conservacion topografica medular
de las progenies. Asimismo corresponderia diferen-
ciarla de una LMC cldsica por la negatividad
citogenética y de una LMC atipica por la fuerte
monocitosis, la ausencia o acentuada escasez de
blastos, asi como de basofilia®. Existe un consenso
actual en la cual los clinicohe-matélogos tenderfan
a ubicar la LMMC, la LMC atipica y la LMM juvenil
dentro de los sindromes mieloproliferativos crénicos,
mientras los hematopa-télogos preferirian un grupo
aparte por la comunién de hallazgos en las proge-
nies granulocitica y monocitica®.

sinusoides

CONCLUSIONES

Concluimos remarcando que la peliosis es algo
mds que una curiosidad histopatoldgica, ya que la
ruptura de las lesiones pelidticas pueden conducir a
complicaciones fatales™' por hemorragia peritoneal.
Sugerimos por tal motivo el estudio cuidadoso y
exhaustivo por medio de imdgenes: tomografia,
centellografia, ecografia, angiografia, etc., de aquellos
pacientes portadores de esplenomegalia y hepato-
megalia considerables y con «factores de riesgo» para
su evaluacién y prondstico® ™ 5455.%6.57. 58,59, 60,61 Njn-
guna de dichas metodologias resulta claramente su-
perior al resto, lo que deja librado a las posibilida-
des de disponibilidad, economia y al juicio clinico,
la ejecucion de una o mds de ellas para arribar a un
diagndstico de certeza.

SUMMARY

Splenic peliosis is a rare entity, yet of unknown
etiology: toxic, infectious related to inmunodeficiency,
inflamatory or vascular. It is characterized by multilocular
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blood filled spaces, that would led to hemostatic dyscrasias
or extreme splenic fragility with easy or spontaneous
rupture, often without enlargement of the spleen, Even,
extremely uncommon is its association with Chronic
Myelomonoeytic Leukemia (CMML), a diagnosis
controverted chronic myeloproliferative syndrome. We
have studied in detail the bone marrow, the spleen and the
cytogenetics and we concluded that CMML is a true
myeloproliferation. We also Su%%est a strict clinical,
hematologic and radioimage surveillance for an appropiate
evaluation of those diseases which course with huge
spleens at any time of its evolution,

Key words: Splenic peliosis - Spontaneous splenic
rupture - Myeloproliferation
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