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REUNION
ANATOMO-CLINICA

PRESENTACION DEL CASO
Dr. R. Moreno

Se trata de una paciente de 31 afios, que a los
16 afios tuvo su segundo embarazo. En el parto
hubo una retencién de placenta, por lo que se
hizo extraccibn manual con anestesia general.

Present6 lactancia por dos anos. Desde el
parto quedo en amenorrea. Ese mismo afio tuvo
una meningitis TBC, por la que recibi6 trata-
miento un afio. Existe el antecedente que desde
“la infancia” presentaba polidipsia y poliuria.
Desde los 16 afios presenté crisis de lipotimias,
que se repitieron por varios anos.

Enfermedad actual

Desde un ano antes de su hospitalizacioén ac-
tual presenta dolor epigastrico y retroesternal,
postprandial, que se alivia con antiacidos y se
exacerba con los alimentos grasos. Seis meses
mas tarde éste se tranforma en un dolor urente,
que se tiende a aliviar con hidréxido de alumi-
nio. Dos meses antes de ingresar se agregan vo-
mitos, anorexia (especialmente por la carne),
marcada astenia y sensacion febril. En esta oca-
sion tiene dos episodios de hematemesis (de
unos 200 cc.) y comienza a presentar disfagia
con alimentos solidos. También habria bajado
de peso unos 30 kilos en pocos meses. Un mes
después acusa disnea y presenta leve edema de
extremidades inferiores. Por presentar nueva
hematemesis se hospitaliza en el Hospital Sotero
del Rio. En el examen de ingreso se encuentra
caquéctica, con petequias y equimosis en la piel,
y en el examen abdominal se describe una masa
gue ocupa el hipocondrio izquierdo y el flanco
izquierdo, de unos 8 x 12 cm, que se mueve con
la respiracion. En los examenes de laboratorio
destacaban: fosfatasas alcalinas de 506 U/L;
protrombina baja de 38%, que no responde a
vitamina K proteina sérica total de 4.76 gr %;:

sodio plasmatico = 147 mEq/L y K = 5.6
mEq/L. El hematocrito era 37% vy el recuento
de leucocitos de 6.500 x mm3:
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Sedimentacion de 6 mm a la hora; recuento de
plagquetas de 178.000 x mm3; uremia de 0.2
gr%o; glicemia 0.8%o0; orina normal. Una me-
dicion de fibrindgeno fue de 91 mg%. Una en-
doscopia digestiva mostro, a 26 cm de la arcada
dentaria, una lesion ulcerada, levemente solevan-
tada, de unos 3 cm de diametro mayor, de fondo
irregular y mamelonado (se toman 6 biopsias); re-
gién subcardial normal; cuerpo gastrico normal.
En la cara anterior del antro hay una lesién super-
ficial solevantada y ulcerada de fondo rojizo (se
toman 6 biopsias); duodenoscopia normal. El
informe de las biopsias dio: gastritis cronica
inespecifica; esofagitis cronica inespecifica y te-
Jido granulatorio. En la evolucién destacod que
desde el ingreso presentaba temperaturas de
hasta 38° C y poliuria de sobre 7.000 cc. A raiz
de esto ultimo se hizo un test de supresion
acuosa (resultado al final). También tuvo vomi-
tos y disfagia. Nueve dias después del ingreso se
encontraba mas comprometida, febril, con
diarrea, hemodinidmicamente inestable (pulso
136 x’, P.A. 90/50 mm de Hg), ictérica (nuevos
examenes muestran bilirrubina total 5.3 mg%.,
fosfatasas alcalinas 352 U/L, SGOT 100 U/L,
SGPT 44 U/L), con ascitis y derrames pleurales
bilaterales; hemocultivos (—), urocultivos (—),
reacciones de aglutinacion (—), alfa-feto-
proteina (—).

Para entonces la enferma estaba disneica y
con una puntada de costado a izquierda. Cuatro
dias mas tarde, se trasladé al Hospital Clinico
de la Universidad Catolica; estaba muy compro-
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metida y esa noche habia tenido una P.A. =
50/40 mm Hg, pulso 152 x min., frecuencia res-
piratoria de 36 x min y marcada cianosis. Tenia
gases arteriales con PO, - 45 mm Hg (;FiO,?),
p%Oz = 45.5 mm Hg, pH = 7.5, HCO; = 13
mE/It.

Ingresa a Intensivo Respiratorio (TIR) en
muy malas condiciones generales, obnubilada,
enflaquecida, palida, ictérica, con pulso 120 x
min, PA 100/70 mm Hg, taquipnea superficial
de 36 x min, temperatura axilar 38°C. Piel seca,
con petequias en la cara anterior del térax y ab-
domen. Equimosis en los sitios de puncion ve-
nosa. Sin adenopatias.

Cabeza: cabello delgado, escaso, cola de las
cejas ralas, conjuntivas ictéricas, lengua seca,
depapilada, lesiones bucales tipo muguet.

Cuello: yugulares (—). Tiroides no se palpa.

Térax: sindrome de derrame pleural bilateral;
en la base derecha hay crépitos escasos. g

Corazon: VD(—) VI(—) AP(—). Ritmo regu-
lar en dos tiempos. Sin soplos.

Abdomen: distendido. Ascitis en moderada
cantidad. Sensibilidad superficial en epigastrio.
Masa dura, de limites mal definidos, que ocupa
epigastrio e hipocondrio izquierdo y que excur-
siona con los movimientos respiratorios. Rui-
dos hidroaéreos escasos, de tonalidad normal.
Higado: limite superior en 6 EIC; borde infe-
rior dificil de delimitar. Bazo (—). Rifiones (—).

Extremidades: edema bimaleolar (—); pulsos
conservados, llene capilar escaso.

Se vacian 1.000 cc de liquido pleural citrino
(a derecha) con pH 7.40, proteina 1.65 gr%,
leucocitos abundantes, de predominio PMN.

Se contintia tratamiento antibidtico que se
habia iniciado un dia antes en el Hospital So6-
tero del Rio con penicilina y gentamicina y
ademas se indica cimetidina endovenosa. Al dia
siguiente de su ingreso se repite endoscopia di-
gestiva y se observa nuevamente la ulcera eso-
fagica de 4 cm con bordes elevados, fondo sucio
e irregular; estdbmago con su mucosa atrofica y
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nose observo la tlcera gastrica. Se toman 5 mues-
tras para biopsia de la lesion esofagica (Informe:
inflamacion cronica). Se efectua una ecografia
abdominal, que resulta técnicamente dificil por
presencia de meteorismo: el higado —visible—
es normal, sin dilatacion de la via biliar (intra
y extrahepatica); vesicula normal; no hay co-
leccion subfrénica derecha. En el flanco izquier-
do, por delante del riiién, se observa una masa
redondeada de 7.5 x 7 x 4 cm, de ecogenici-
dad compleja e irregular, que puede correspon-
der a un absceso, una masa tumoral 0 a un gru-
po de asas intestinales, con liquido. Bazo nor-
mal.

Evaluada por endocrindlogos, se plantea una
diabetes insipida idiopatica v se inicia trata-
miento con tanato de pitresina (5 U s/c), con lo
que la diuresis disminuye.

El dia 3 de su hospitalizacion debe ser conec-
tada a ventilacion mecanica, después de un epi-
sodio de convulsiones tonico-clénicas con
compromiso de conciencia (posteriormente se
obtuvo el antecedente de epilepsia). Al dia si-
guiente se logra desconeccion de la ventilacion
mecanica.

El dia 5, los cirujanos opinan que la paciente
deberia someterse a una exploracion quirurgica,
pero antes debe mejorar su estado nutritivo. Se
plantea también la posibilidad de efectuar lapa-
roscopia.

En los dias siguientes hay progresiva agrava-
ci6n con hipotension arterial, taquicardia y ga-
lope ventricular. Fallece el octavo dia de su evo-
lucion.




Hemocultivos:

Rx torax:

Aspiracion
médula osea:

Examenes de laboratorio mas destacados

negativos.

(después de vaciamiento de
derrame derecho). Pequeiio de-
rrame 1zquierdo. Probables
sombras intersticiales en la
base izquierda.

médula osea levemente hi-
percelular. Infiltracion medu-
lar por histiocitos y macroéfa-
gos que pueden corresponder
a una reaccion del sistema ma-
crofagico, sin poder descar-
tar una histiocitosis maligna.
Sudan negro: 56% de los mo-
nonucleares reaccionan positi-
vamente.

Fosfatasas
alcalinas:

RX craneo:

Pruebas de
coagulacion:

Test de supresion acuosa

318 mU/ml (N: 35—108) de
predominio hepatico (246
mU/ml) y algo de intestinal
(65 mU/ml).

multiples calcificaciones intra-
craneanas, especialmente en
relacion a cisura de Silvio.
Silla turca normal.

Protrombina 43%

TTPA 79.3” (N: 18 A 327
Fibrinégeno 210 mg%
Productos de degradacion de
fibrinogeno 8 ug/ml (normal)
Plaquetas 78.000 x mm3.

Osmolaridad Osmolaridad Diuresis
(plasma) (orina)
basal (min) 313 mOsm/L 144 m Osm/L 3.3 cc/min
60 149 3.75
120 148 6.3
180 322 * 149 3.0
240 146 2.2
300 155 3.2
360 325 Ly 150 2
420 142 6.3
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Al término de la prueba, la presion arterial
habia disminuido y el peso bajé un 5%.

Examenes endocrinolégicos:

FSH: 2.2 mUl/ml (0.6 — 3.7)
LH: 2.8 mUI/ml (0.6 — 3.9)
Prolactina: 21.3 ng/ml ({ =<2 )
Tiroxina (T4): 2.7 ug/dl (5.5 — 12.5)
TSH: 2.7 uUl/ml 05 — 5 )

Hip6tesis diagnosticas
1. Masa abdominal
— ;,peoplésica? (;linfoma?, ;cancer esofa-
gico?)
— ;absceso?
— (TBC?
. Lesion ulcerada esofagica
. Coagulacion intravascular diseminada

. :Sepsis?

. Diabetes insipida idiopatica

2
3
4
5. ;Miocarditis séptica?
6
7. TBC meningea tratada
8

. Epilepsia secundaria
9. ;Secuelas de endometritis TBC?

A continuaciéon se revisan las radiografias,
donde destaca principalmente la ecografia ab-
dominal con la masa ya descrita por delante del
rifion izquierdo. En las radiografias de torax
destacan los derrames pleurales, especialmente
el derecho.
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Discusion pre-necropsia
Dr. R. Gazitha

En resumen, se trata de una mujer joven,
de 31 afios, que a los 16 tuvo un embarazo y
en el parto se efectudé extraccion manual de
la placenta bajo anestesia general. Quedo en
amenorrea y presentéd lactancia por dos anos.
Tuvo también una meningitis tuberculosa y
presentaba crisis epilépticas. También desde la
infancia presentaba polidipsia y poliuria. Con
este telon de fondo, su enfermedad actual co-
mienza un afo antes de la hospitalizacion, con
dolor epigastrico, que cede a los antiacidos. En
los ultimos meses rapidamente se compromete
el estado general, con marcada baja de peso,
que la lleva a la caquexia. Se agregan vOmitos,
disfagia, sensacion febril, y presenta episodios
de hematemesis, que en definitiva la llevan a
hospitalizarse. Al examen de ingreso destaca la
caquexia, el sindrome petequial y la masa ab-
dominal, y en los examenes de laboratorio las
fosfatasas alcalinas elevadas, con protrombina
baja. Posteriormente se encuentra la ulcera
esofagica y desarrolla ictericia, ascitis y derra-
mes pleurales. La evolucion es febril.

Quisiera en primer lugar solicitarle al Dr. Eu-
genio Arteaga que comente los antecedentes
de esta paciente: ;de qué tipo es la diabetes in-
sipida?, ;se esta frente a un sindrome de Shee-
han post-parto?, ;es secundaria a la meningitis
tuberculosa o hay alguna otra explicacion?

Dr. E. Arteaga:
Desde el punto de vista endocrinologico, es-

ta paciente presenta tres aspectos dignos de
ser comentados:



1. el sindrome politrico
2. la amenorrea secundaria, y

3. la presencia de bajas concentraciones plas-

maticas de tiroxina

1. El test de supresion acuosa demuestra hi-

perosmolaridad plasmatica, la cual se acen-
tua durante el test, orinas permanentemen-
te hipotdnicas y volimenes urinarios eleva-
dos. Habiéndose descartado un factor ne-
frogénico, dada la excelente respuesta a la
administracion de pitresina, este examen es
diagnostico de una diabetes insipida central
completa.

Dado el antecedente de la aparicion del sin-
drome politrico en la infancia y la ausen-
cia de historia familiar, se debe considerar
que esta diabetes insipida es probablemente
idiopatica. La posilidad de une etiologia tu-
moral o granulomatosa parece poco proba-
ble, dado que a pesar de la larga evolucion
de la diabetes insipida no hay evidencias de
estas patologias y no existe compromiso evi-
dente de otras funciones hipotalamo-hipofi-
siarias.

Cabe destacar ademas que la tendencia a la
hipernatremia durante la hospitalizacion
puede ser explicada por el compromiso par-
cial de conciencia de la paciente, que pro-
bablemente le impedia compensar debida-
mente la diabetes insipida a través de una
adecuada ingesta hidrica.

. Esta paciente presentaba una amenorrea
secundaria de 15 anos de evolucion. No es
posible sustentar la existencia de un sindro-
me de Sheehan, ya que el sintoma inicial
y mas llamativo de esta enfermedad no exis-
ti6. Por otro lado, en ausencia de hiperpro-
lactinemia u otra causa de anovulacion cro-
nica, la buena estrogenizacion clinica y la
normalidad de las gonadotropinas hipofisia-

rias razonablemente descartan las causas
hipotalamicas, hipofisiarias y ovaricas de
amenorrea.

En consecuencia, la amenorrea debe expli-
carse por una falla uterina, posiblemente de-
bida a una tuberculosis endometrial o a si-
nequias uterinas (sindrome de Asherman)
secundarias al legrado uterino que debi6 ha-
berse efectuado en su segundo parto para
extraer los restos placentarios.

3. La presencia de una tiroxina plasmatica
(T4), baja en concomitancia con la normali-
dad de TSH, descarta una falla tiroidea pri-
maria. Por otro lado, la ausencia de signos
clinicos de hipotiroidismo y la normalidad
de las demas funciones hipofisiarias hacen
poco probable la existencia de un hipotiroi-
dismo de origen hipotalamico o hipofisiario.
Si se considera que el 99.9% de la tiroxina
esta unida a proteinas (TBG y prealbumi-
nas), la baja tiroxinemia puede, al menos
en parte, ser debida a la hipoproteinemia de
la paciente. Otro factor que puede haber
contribuido es la posible existencia de poli-
péptidos circulantes no dializables, relati-
vamente frecuentes de observar en pacien-
tes en estado critico, los cuales determinan
disminuicion de la capacidad de union de
tiroxina a su proteina transportadora, de-
primiendo ain mas la tiroxinemia, lo que
forma parte de lo que se denomina “euthy-
roid sick patient” en la literatura anglosajo-
na. En todos estos casos la fraccion libre de
tiroxina permanece normal, lo cual ratifica
el estado critico de eutiroidismo.

Dr. R. Gazitua

Quisiera ahora preguntarle al Dr. Juan Car-
los Glasinovi¢ si se podria explicar la enferme-
dad actual de esta paciente como un cancer
de esofago (o gastroesofagico) que haya infil-
trado hasta la serosa y comprometido asas in-
testinales (explicando asi la masa que se palpa)
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y que haya enviado metastasis al higado (ex-
plicando el compromiso hepatico).

Dr. J. C. Glasinovi¢

Creo que la enfermedad que se desarrollo
tan violentamente fue una alteracion linforre-
ticular maligna, probablemente una histiocito-
sis maligna. Ella seria capaz de explicar la ca-
si totalidad de las manifestaciones multisiste-
micas que presento la enferma. Hace probable-
mente excepcion a esta unidad la lesion eso-
fagica.

a) Lesion esoféagica

En primer lugar, se puede delimitar cla-
ramente la expresion clinica de la lesion ul-
cerada del esofago distal. En efecto, des-
de hacia un afio presentaba pirosis, dolor
epigastrico y retroesternal de caracter uren-
te, que se aliviaba con los antiacidos. Apro-
ximadamente 9 meses después se agrego
disfagia logica y mas tarde dos episodios
de hematemesis. Sobre la base de estos he-
chos se efectuaron dos panendoscopias,
la primera en el Hospital Sotero del Rio y
la segunda dos semanas mas tarde en este
Hospital. En ambos examenes hay una
descripcion perfectamente coincidente de
la ulcera esofagica. En el total de 11 mues-
tras que se tomaron para estudio histolo-
gico se encontrd solo tejido inflamatorio
en granulacion.
En una paciente portadora de una enfer-
medad multisistémica y de curso fatal re-
sulta l6gico plantear que la lesion esofagica
corresponde a:
1. cancer esofagico
2. una localizacion mas de una enferme-
dad infiltrativa de base
3. ulcera péptica
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La posibilidad de un cancer esofagico pue-
de descartarse por varios argumentos: edad
de la paciente, ausencia de estenosis, pre-
sencia de sindrome clinico de lesion pépti-
ca y negatividad al examen histologico.
Resulta también dificil atribuir el resto de
las manifestaciones como secundarias a un
cancer esofagico diseminado. Ninguno de
estos argumentos tiene valor definitivo,
pero en conjunto hacen mucha fuerza.
Los analizaré someramente. La disfagia
progresiva es caracteristica en el cancer
de esofago. En la gran mayoria de los ca-
sos no existen manifestaciones clinicas de
esofagitis. Puede, sin embargo, suceder
que por accion prolongada de un reflujo
gastroesofagico se produzca una metapla-
sia del es6fago con epitelio glandular (eso-
fago de Barrctt), en el cual hay alta posibili-
dad de que se desarrolle un adenocarcino-
ma. Esta posibilidad parece poco probable,
por existir manifestaciones de esofagitis
relativamente recientes y porque en las
biopsias se encontré epitelio esofagico.

En la gran mayoria de los canceres de eso-
fago hay estenosis. Como el diagnostico es
generalmente tardio, hay poca experiencia
en lesiones incipientes. En algunos de es-
tos casos se han observado lesiones planas
ulceradas.

La ausencia de neoplasia en las muestras
de tejido obtenidas por via endoscOpica es
un argumento de gran peso. En efecto, la
fidelidad del procedimiento depende de tres
factores: nimero de muestras, sitio en que
éstas se toman y caracter exofitico e in-
filtrativo del tumor. En un estudio prospec-
tivo, una primera muestra dio el diagnostico
en el 70% de los canceres gastricos y en el
93% de los canceres esofagicos. Siete mues-
tras dieron el diagnostico en el 100% de
los pacientes. Respecto al lugar de la mues-



tra, la posibilidad es alta cuando ésta se
toma en el centro o el margen interno de
la ulcera, menos en su vertiente externa y
mucho menos en la mucosa circundante.
Por consiguiente, las muestras de esta pa-
ciente parecen garantia suficiente.

Una segunda posibilidad es que la ulcera
sea secundaria a una infiltracién del eso-
fago, la cual a su vez seria parte de una en-
fermedad infiltrativa generalizada. FEsta
explicacion no puede descartarse, pero pa-
rece muy improbable por tratarse de una
localizacion excepcional que hubiera prece-
dido en meses al resto de las manifesta-
ciones.

Por ultimo, parece mas probable que se
trate de una ulcera péptica. Existe una his-
toria caracteristica y una lesion compatible.
La tlcera secundaria a una esofagitis por
reflujo es poco frecuente. Cuando se produ-
ce, su riesgo de hemorragia es similar al
de la gastrica o duodenal. El gran tamafio
de esta Ulcera es inhabitual. Podrian ac-
tuar factores coadyuvantes, tales como la
existencia de infiltraciéon linforreticular y
la accion de hongos por deterioro del es-
tado inmunologico.

b) Masa abdominal

Por sus caracteristicas semioldgicas y los
datos proporcionados por el estudio eco-
grafico, la masa descrita puede correspon-
des a un tumor retroperitoneal o a la aglu-
tinacion de asas con meso y/o pared infil-
trada.

¢) Compromiso hepatico

El compromiso hepatico que presenté es-
ta paciente es bastante caracteristico de
una infiltracién hepética difusa. Esta se ca-
racteriza por la existencia de una hepato-
megalia y una colestasia, donde la eleva-
ciébn de las fosfatasas alcalinas es despro-

porcionadamente alta respecto a la bilirru-
binemia; no existen signos al examen fisico
ni ecografico de compromiso focal (absce-
sos, metastasis), ni dilatacion de vias bi-
liares. Las ascitis es mas probablemente
una consecuencia de una infiltracion peri-
toneal que de una hipertension portal.

El compromiso hepatico de las enfermeda-
des linforreticulares malignas, en la mayo-
ria de los casos, se hace clinicamente evi-
dente sélo en las etapas terminales de la en-
fermedad. En etapas mas precoces, solo
pueden encontrarse algunas manifesta-
ciones bioquimicas sugerentes de infiltra-
cién o su evidencia histologica en la etapifi-
cacion. La histiocitosis maligna se caracteri-
za por un curso clinico fulminante, en el
cual puede destacarse el compromiso hepa-
tico. Histolégicamente existe una infiltra-
cion de los espacios portales y de los sinu-
soidales por las células malignas.

Dr. R. Gazitua

Tal como el Dr. Glasinovi¢ lo ha sugerido,
es posible que la enfermedad de esta paciente
sea de tipo linforreticular. Quisiera pedirle al
Dr. Gonzalo Grebe que comente en este sen-
tido.

Dr. G. Grebe

La primera duda diagnostica es si el cuadro
corresponde a un proceso infeccioso crénico
que conduce a la caquexia, provoca fiebre, ulce-
raciones digestivas, infiltracion hepatica, polise-
rositis y tumoracién abdominal. Presumiendo
que la paciente presentd a los 16 afios de edad
una meningitis TBC, aparece atractiva la hipo-
tesis de nueva actividad TBC sistémica.

Sin embargo, la secuencia de sintomas de
compromiso inicial de tubo digestivo alto, con
ulceraciones inflamatorias no especificas y
ausencia de imagenes pulmonares de granulia
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en casi un mes de hospitalizacion en ambos hos-
pitales, la hacen poco probable.

Similares argumentos se deben emplear para
discutir el diagnoéstico de una micosis genera-
lizada.

Es sin duda mas probable la hipotesis de una
afeccion neoplasica que motivo su enfermedad
final y la condujo a la muerte. Analizaré mas
detalladamente la posibilidad de un proceso ma-
ligno linforreticular.

1. Linfoma no Hodgkin (histiocitico). El
CEG. la fiebre, sintomas digestivos altos
(dolor y hematemesis), infiltracion hepati-
ca, masa abdominal, derrames y ascitis,
pueden perfectamente configurar el diag-
nostico de linfoma en una mujer joven. La
negatividad de las biopsias no lo descartan,
aungue se reconoce que la localizacion eso-
fagica es la mas infrecuente en los linfomas
gastrointestinales. La aspiracion medular
demostréd la presencia de histiocitos, algu-
nos con actividad macrofagica, lo que es
posible de observar en un linfoma histiociti-
co: sin embargo, una biopsia de médula
osea habria sido mas categorica, va que
tiene mas rendimiento diagnostico.

2. Histiocistosis maligna, también llamada

“reticulosis medular histiocitaria”, que
corresponde a una invasion sistémica y
progresiva de histiocitos atipicos o de sus
precursores. Se caracteriza por fiebre, con-
suncion, adenopatias generalizadas, hepa-
toesplenomegalia y frecuentemente se
acompaia de ictericia. Estos histiocitos a
menudo muestran eritrofagocitosis.
Dada la gran profusion del tejido histiocita-
rio en el organismo, es posible la presencia
de compromiso en otros territorios como el
tubo digestivo y secundariamente sintomas
y signos de dolor y sangramiento, compro-
miso de serosas (derrame, ascitis), infiltra-
cion pulmonar, etc.

3. Histiocitosis X (tipo Hand-Schiiler-
Christian). La ausencia de compromiso
Oseo cutaneo, de exoftalmo, asi como la
evolucion y la edad, hacen plantear este
diagnostico exclusivamente por la descrip-
cion de histiocitosis en médula Osea y
diabetes insipida.

La posibilidad de que un tumor sélido
fuera responsable de la evolucion del pre-
sente caso me parece menos probable. Un
cancer gastrico puede presentar los sinto-
mas digestivos, la fiebre, la masa palpable y
la infiltracion hepatica. La negatividad de
las biopsias endoscopicas, la imagen citolo-
gica de la médula Osea y la edad son algu-
nos de los elementos negativos.

En resumen, me parece que la hipotesis diag-
nostica de un proceso linforreticular maligno
(linfoma histiocitico o histiocitosis maligna) res-
ponsable de su cuadro clinico es perfectamente
planteable.

Respecto a las alteraciones de la coagulacion
no se puede fundamentar una coagulacion
intravascular diseminada, teniendo productos
de degradacion del fibrinogeno normales. Gran
parte de las alteraciones encontradas se deben
al dano hepatico.

Dr. R. Gazituaa:

En resumen, se puede decir que se trata de
una paciente con antecedentes de una meningi-
tis tuberculosa, una diabetes insipida idiopatica,
una epilepsia y una amenorrea secundaria a una
endometritis TBC o un legrado muy enérgico
en el momento del parto. La enfermedad actual
seria un proceso linforreticular maligno, del tipo
linfoma histiocitico o una histiocitosis maligna.
Esto explicaria la masa abdominal, €l compro-
miso hepatico, la evolucion febril y en general el
grave compromiso general. Respecto a la lesion
esofagica, o es parte del proceso linforreticular,
0 es una tulcera péptica. Veamos el resultado de
la autopsia.
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Anatomia patolégica
Dr. Sergio Gonzalez
Los hallazgos son los siguientes:

1. Linfoma maligno histiocitico difuso (segtin
Rappaport), inmunoblastico (segin Kiel)
(Figura 1), con compromiso de:

— ganglios mesentéricos y mediastinicos
— metastasis pulmonares
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2. Sindrome hemorragiparo de piel y muco-
sas.

2. Higado graso (1.510 gr).
3. Hidrotoérax bilateral.

5. Leptomeningitis de la base encefalica, fi-
brocretacea (presumiblemente tuberculosa)

6. Cavidad uterina con sinequias, sin elemen-
tos de TBC.

Comentario post necropsia
Dr. H. Figueroa:

El diagnostico de la necropsia ha sido el de un
linfoma histiocitico difuso con compromiso de
ganglios mesentéricos y mediastinicos, parén-
quima pulmonar y esofago (este ultimo érgano
por contigiiidad).

El linfoma histiocitico esta clasificado entre
los linfomas no-Hodgkin y su evolucion natural
esta definida por la etapa clinica y el cuadro his-
tologico. Aunque la etapa clinica es menos im-
portante que en los linfomas de Hodgkin, es util
en la conducta terapéutica, especialmente cuan-
do la enfermedad es localizada, ya que permite
un tratamiento local con excelente pronostico.

Esta paciente, de acuerdo a los hallazgos de
necropsia, estaba en etapa IV por su compromi-
so nodal sobre y bajo el diafragma y por el
compromiso de un 6rgano extranodal, en este
caso pulmon.

De mayor importancia pronostica es la clasi-
ficacion histologica; la actualmente en uso los
divide seguin el tipo y grado de diferenciacion
celular y el hecho de ser nodulares o difusos.

Estudios posteriores a la clasificacion de Rap-
paport, que data de 1966, demostraron que el
linfoma histiocitico agrupaba a un conjunto he-
terogéneo de cuadros histopatologicos y clinicos
con distintos comportamientos biologicos, res-
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puesta a terapia y pronostico. Esto, sumado a la
demostracion que en su mayor porcentaje el
origen celular correspondia al linfocito B y no al
histiocito, llevo a proponer una nueva clasifica-
cién que se conoce como la de Kiel. En esta cla-
sificacion el linfoma de la paciente corresponde
al linfoma inmunoblastico de origen linfocitario
B, como lo demuestra la inmunofluorescencia
positiva en células tumorales para IgA.

Independiente de la clasificacion usada, el lin-
foma de la paciente es de histologia desfavora-
ble o de alto grado de malignidad y disemina-
cion.

El diagnostico explica la evolucion acelerada
que llevd a la paciente a la muerte, explica la
masa abdominal palpada en la sala, la lesion
esofagica y el derrame pleural bilateral. La evo-
lucion fue la de un linfoma dejado a su evolu-
cién natural.

El diagnoéstico no fue hecho en vida. La ra-
z6n mas importante fue su forma de presenta-
cion, con ausencia de adenopatias periféricas
ylo de esplenomegalia, que impidieron que se
planteara clinicamente con fuerza suficiente pa-
ra agotar los procedimientos diagnosticos. De
los linfomas no-Hodgkin, alrededor de un 20%
llegan a la mesa de operaciones con fines diag-
nosticos, ya sea por esplenomegalia o por de-
mostracion de adenopatias retroperitoneales en
ecografia, por ejemplo. En este grupo, €l que se
observa con mayor frecuencia es el linfoma his-
tiocitico. En una revision de linfomas no-Hodg-
kin hecha en este hospital recientemente por la
Dra. V. Monsalve, y no publicada, 9 pacientes
tenian diagnoésticos de linfoma histiocitico. De
éstos, dos casos se presentaron sin adenopatias
periféricas y 6 sin adenopatias clinicas. Un caso
se presentod sin esplenomegalia ni adenopatias
periféricas. A pesar de lo pequefio de la
muestra, las cifras coinciden en forma gruesa
con lo publicado previamente.

Se debe hacer mencion a dos procedimientos
diagnosticos que fueron desorientadores en este
caso. Uno es el hallazgo en el mielograma de in-



filtracién histiocitaria y macrofagica con obser-
vacion de eritrofagocitosis, que plante6 una his-
tiocitosis maligna. La eritrofagocitosis es un
hallazgo inespecifico que puede ser observado
ocasionalmente en linfomas histiociticos u otras
neoplasias y se acompana en estos casos de his-
tiocitos de apariencia benigna. En la histiocito-
sis maligna, la eritrofagocitosis es condicién ne-
cesaria para el diagnostico y se acompaiia de
histiocitos alterados y tumorales.

La apariencia citologica en el mielograma ha-
cia poco probable este diagnostico.

La posibilidad de que lo observado en la aspi-
racion de médula 6sea fuera infiltracion medu-
lar por linfoma es altamente improbable, dado
el escaso rendimiento de esta técnica en de-
mostrar infiltracion por linfoma, por su caracter
focal y la baja frecuencia con que este tipo de
linfoma invade médula (alrededor de 10%).

En el estudio de médula 6sea de necropsia no
se demostro infiltracion y la demostracion del
origen linfocitario B del tumor descarta definiti-
vamente la histiocitosis maligna.

El otro procedimiento diagnéstico que deso-
rienté fue la biopsia de la lesion esofagica infor-
mada en 11 biopsias como esofagitis crénica
inespecifica. El diagnéstico de linfoma por biop-
sia endoscopica es dificil, como lo demuestran
una serie publicada recientemente, en que s6lo
en 5 casos de 15 se hizo el diagnéstico y en los
otros se planted carcinoma, sospecha de tumor
o simplemente no fue diagnéstica.

Es posible que una Rx EED, que hubiera de-
mostrado compresion extrinseca de eséfago su-
mada a la presencia de masa abdominal, hu-
biera permitido plantear el diagndstico sobre ba-
ses mas solidas para realizar todos los procedi-
mientos diagnosticos.

En todo caso so6lo se hubiera podido hacer la-
paroscopia y biopsia, o laparotomia, lo gue no
fue posible por la condicién de la paciente. Sin
embargo, un apoyo nutricional intensivo precoz
quizas hubiera permitido llevar a la enferma al
uso de métodos invasivos de diagnostico.

Esto adquiere mayor importancia si se consi-
dera su edad y el posible beneficio de remision
de un 40% en estos linfomas.

Este caso permite recordar que los linfomas
son enfermedades de presentacién variada y
que la ausencia de adenopatias periféricas y/o
esplenomegalia, si bien no es lo mas frecuente,
no descarta el diagnostico. Me recuerda tam-
bién que la aspiracion medular no es util ante la
sospecha de un linfoma y que la conducta ade-
cuada es la biopsia de médula 6sea y que las
biopsias endoscopicas de lIesiones linfomatosas
digestivas son de utilidad limitada.

Diagnéstico

Linfoma maligno histocitico difuso (segiin
Rappaport), inmunoblastico (segin Kiel).
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