SeS|on C|IHICCI <
29 de D|C|embre de ‘_L)] O

MARIA LEDO LASO. Residente Medicina Interna. CAULE



Sesion clinica 29 de Diciembre de 2010

"Vardon de 54 ahos que ingresa para
estudio de sindrome g@?ﬁerol”.

. ANTEDEDENTES PERM?’

QO
o CN ~
— Fumador de 40 @%uetes/ano.

<
— Bebedor mod@ado.
: <
—Agrlcult%annadero.
— AN
—No m{@‘venuones quirdrgicas.
— Noct?%tamiento habitual.
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ENFERMEDAD ACTUAL
<

\Y%
7 meses: astenia progresiva, anorexia y E)@da de 20 Kg. de
peso. ,

Dolores articulares en los ultimos @@Ses, sobre todo en
manos, con rigidez matutina. \Q\'

Semana previa: aumento pro@@sivo de disnea hasta hacerse
de minimos esfuerzos, co&éﬁﬁtolerancia al decubitoy
episodios de DPN. Epi§7c?§‘tos de dolor toracico cada vez mas
frecuentes, opresivos,irradiados hacia mandibula,
acompanados de.sudoracion en relacion con el esfuerzo, de
unos 10-15 nginutos de duracion, que ceden
espontaneamente. Ligera disminucion de diuresis con
edemas en miembros inferiores.



ENFERMEDAD ACTUAL (li)

o
* Prurito intenso generalizado con Iesioneé}igrascado
secundarias. ,

* Dolor abdominal a nivel demggizquierdo de caracter

intermitente, que no lo relaciéna con las comidas ni con las
deposiciones. No néuseasgé\vémitos. No alteracion del habito
intestinal.

6®
X
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EXPLORACION FISICA

N
TA 115/60. FC 94 lpm. COC. REG. Intensag;ﬁdez cutaneo
mucosa. Bien nutrido, hidratado y perfundido. PVC normal.
70—
\ ti ifé N
o adenopatias periféricas. Q}

AC: ritmico 100 x‘ con tercer rum@ audible.
AP: hipoventilacion generall a con crepitantes bibasales.

Abdomen blando y depr @%le no doloroso a la palpacion. Se
palpa borde esplemcga epatomegalia de unos 4 cm.

No signos de TVP, €demas maleolares con févea.

C
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS (1)
%

: Qv
« HEMOGRAMA (al ingreso): ™

— Leucocitos 6000 (52% segmentados,,fd% cayados, 8%
metamielocitos, 5% mieloci

— Hb 2.9, Hto 9, VCM 85.

— Plaquetas 47.000. O
6\0
— VSG 3. <
— Frotis: anisopoiqug@utosis. Dacriocitos.
QO
LN

| T—
. COAGULACIOI\&Q%rmaI.
%)
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS (Il)
'

* BIOQUIMICA: Qv

— Urea 59, urico 8.01, calcio 8, b|||rrub||6:a?fotal 3.48,
bilirrubina directa 0.78, LDH 681, colesterol total 53, HDL
18, LDL 24, trigliceridos 76 @{‘

— Hormonas tiroideas, Ac. Fohc?@y vitamina B12 normales.
— Hierro 195, transferrlna.@@’, ferritina 627.
— Proteinograma: albug\m% 3.57, beta 0.48, resto normal.

— Marcadores tumorales (CEA, PSA, CA 12.5, CA 19.9, Alfa
fetoproteina, CA~/2.4, SCC): normales. Beta2
microglobulina-3.14, Enolasa 15.

— Proteina C+teactiva 6.7. Factor reumatoide 17.

— Autoinmunidad: ANAs positivo 1/40, Anti DNA, ENAs,
ANCAs: negativo. Complemento normal.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS (lil)
&

, N
+ SISTEMATICO Y SEDIMENTO DE ORINA: ncejga}ivo.

/

« SEROLOGIAS:
— Virus hepatitis B: Anti positivo).
— lgG CMV: positivo, IgM C\@,@: negativo.
— Virus hepatitis C, VIH@V%B, brucella, lues: negativos.
6@
O
©
2
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PRUEBAS de IMAGEN (1)
<

N
« RX TORAX: ?9
— Ligeros signos de atrapamiento aéreo, de predominio en

campos superiores, a dw&ﬁa.
— En LSl parece identificar gﬁ%a banda densa lineal, con

algun nodulillo asociado g@bablemente en relacion con
patologia previa. Q>\

— Silueta cardiaca en e\li\mlte alto de la normalidad.
— Hilios pulmonargs%rommentes de aspecto vascular.
Q\
66
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PRUEBAS de IMAGEN (Il)
<

\)\/
e ECOGRAFIA ABDOMINAL: v
— Hepatomegalia moderada a expensas de ambos [obulos,

sin lesiones ocupantes W
— Vena porta dilatada, con un d@ametro de1,5cm.y

permeable, con un flujo h@topeto discretamente

aumentado. 6\(’
— Vesicula biliar, rmo&%% pancreas y aorta abdominal
normales.
\O

— Esplenomega& de unos 20 cms, de ecogenicidad
homogenegb
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ENn resumen...

Varon de 54 anos, fumador y bebedor mong, 0, agricultory
ganadero. QV

Desde hace 7 meses: sd gene.pa—l"d‘@&es artlculares con
rigidez matutina, prurito mtenso@dolor en flanco izquierdo.

Ng

&)
N\
Desde hace 1 semana: s%ﬁ?mas de insuficiencia cardiaca y
episodios de dolor tog@ co.

o~

Ala explorauon fisica: palidez cutaneo-mucosa, taquicardia
con 32 ruido y crepitantes bibasales, hepato-esplenomegalia y
edemas en extremidades inferiores con fovea.
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... continuacion ...

* Enlas pruebas de LABORATORIO: \(5/

— Anemia severa normocitica, pIaqueto&?ma y aparicion de
formulas jovenes en sangre perifér'!ca. Anisopoiquilocitosis

y dacriocitos. ﬁ

— Ligera elevacion de Bili-rruioinﬂg\\'a expensas de Indirecta,
elevacion de LDH y ferrijcia@@'

— Discreta elevacion d&@microgmbulina, Enolasa, FRy
titulo de ANAs.

<
* Enlas pruebas dg(l)@?GEN:
— Signos de faelté\cardiaco incipiente y probable enfisema.
_ Hepato-esplenomegalia.
— Dilatacion de vena porta.
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7 Diagnostico

DRiferencial..
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Anemia segun VCM mm) ANEMIA NORMOCITICA ( )
ARREGENERATIVAS (Reticulocitos /) &
1. Fallo primario de la médula osea: \)\’

—  Anemia Aplasica C)?\

—  Aplasia congénita de células rojas (Blackfah-Diamond)
—  Aplasia pura de células rojag*
— Infiltraciéon medular: Q\'

. Mieloptisis (carcinoma mgt stasico)

. Enfermedad hematolé% ucemia, linfoma, mieloma, mielofibrosis)

2. Fallo medular secundariég

—  Trastornos Crénico® remia, Endocrinopatias, Colagenosis, Hepatopatia,
Carcinoma disem@ado

—  Deficiencia rr@@erada de hierro

\
— Infeccié@%erH
REGENERA'I%\’/AS (Reticulocitos 1TV)

- Sangrado
- Hemolisis
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SINDROME HEMOLITICO

&

= Elevacion de Bilirrubina indirecta. ?Q\/
= Elevacién de LDH. ,C)

-

Datos desnococidos o ausentese}Q(b'
— Haptoglobina senca&g@imwda (o indetectable).
— Reticulocitos aumggtados.

= Anemia (hormocitica).

— Examen de sa,r@ periférica: policromatofilia,
esquistocit%&sferocitos, células falciformes...

— Test de Cc%mbs (directo e indirecto).
Etc.
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Clasificacion ANEMIAS HEMOLITICAS

ADQUIRIDAS

ExtracorpusclLilassss

- Hiperesplenismo




Sesion clinica 29 de Diciembre de 2010

ANEMIAS HEMOLITICAS AUTOINMUNES

1. Anemia Hemolitica inmune por Anticuerpo%éerlientes:
Idiopatica ?9
Secundaria: Sd Linfoproliferativos: LLC, LNH, Mi,eqdma

Procesos autoinmunes: LES, AR it

Fosa

2. Anemia Hemolitica in 0s Frios:
Idiopatica
Secundaria: Infecciones: Myco @a mononucleosis

Procesos malign LC, LNH)

3. Hemoglobinuria pargiistica por frio:
|diopatica . Q\O
N
Secundaria: infec&@nes virales, sifilis.

4. Anemia Hen%ll'tica inducida por Farmacos:

Alfa-metil dopa, procainamida, penicilinas, cefalosporinas...
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— Esplenomegalia.

(No toda esplenomegalia

— Disminucion de plaquetas ucocitos, hematies, en

cualquier combinacion &C’
— Recambio celular a%ﬁentado (mielemia, reticulocitosis...).
— Médula osea no\cﬁal o hiperplasia compensadora.
— Normallzau@\ﬂ esplenectomia.

6@



Hematoldégicas  Defectos mb eritrocitaria Talasemia mayor
Hemoglobinopatias
Anemia Hemolitica autoinmune

Reumatoldgicas Artritis Reumatoidea
LES
Sarcoidosis

Infecciosas Viral, bacteriana, fungica, l_.eishmaniasis visceral
micobacteriana, parasitaria Malaria
MAC

Congestivas Cirrosis hepatica

Trombosis venosa {hepatica,
portal, esplénica)
ICC

Infiltrativas Linfomas Linfomas
Sd. Mielcproliferativos Sd. Mieloproliferativos
Metastasis Enf. Gaucher
Amiloidosis
E. Gaucher. E. Niemann-Pick
Enf. glucdgeno
Sd. Hemofagocitico
Histiocitosis X




CLASIFICACION DE LAS ESPLENOMEGALIAS POR PATOLOGIAS

Esplenomegalias hematolégicas

Sindromes hemoliticos: esferocitosis hereditaria, talasemia, drepanocitosis, anemias
hemoliticas autoinmunes

Sindromes mieloproliferativos cronicos: leucemia mieloide cronica, policitemia vera,
mielofibrosis idiopética, trombocitemia esencial

Sindromes linfoproliferativos: leucemia aguda linfoblastica, leucemia linfatica crénica,
enfermedad de Hodgkin, linfomas no hodgkinianos, leucemia prolinfocitica,
tricoleucemia y macroglobulinemia

Afecciones del sistema mononuclear fagocitico

- Reactivas: histiocitosis hemofagocitica reactiva

- Proliferativas: histiocitosis X e histiocitosis malignas

- Tesaurismosis: enfermedad de Gaucher, enfermedad de Niemann-Pick, sindrome

del histiocito azul marino

Esplenomegalias infecciosas y parasitarias

Fiebre tifoidea, brucelosis, endocarditis, sepsis bacteriana, mononucleosis infecciosa,
hepatitis virica, tuberculosis, sindrome de inmunodeficiencia adquirida, viriasis

citomegalica (sindrome posperfusion), kala-azar, paludismo, quiste hidatidico

Esplenomegalias hepatégenas y por hiperiension portal

Trombosis de la vena esplénica, trombosis de la vena porta,malformaciones congénitas
del area esplenoportal trombosis de las venas suprahepaticas (sindrome de Budd-Chiari),
cirrosis hepatica, esquistosomiasis hepatica y otras

Esplenomegalias de naturaleza variada

Enfermedades sistémicas, sindromes de Felty y de Still

Linfadenopatia angioinmunoblastica

Esplenomegaliz idiopatica no tropical (sindrome de Dacie)

Amiloidosis

Sarcoidosis

Quistes no parasitarios y hamartomas

Tumores vasculares (hemangiomas, linfangiomas, hemangioendoteliomas, angiosarcomas)
Tumores no linfoides (lipoma, histiocitoma fibroso,

fibrosarcoma, leiomiosarcoma, teratoma maligno,metastasis epiteliales)

Esplenomegalia inducida por silicona
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Existencia en frotis de sangre periférica de DACRIOCITOS:

* HEMATOPOYESIS EXTRAMEDULAR: C)v
— Mieloptisis.
— Invasion medular.
* Esplenomegalia.

e Otras posibles causas: 'O ,
— Talasemias. @ 7 ¥ |
— Anemia megalobléstié@o : e
ferropénica. . é}O
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Sindromes I\/IieIoproIiferal(;/ivos

L] (N 4 V 4 (] V4 IV
Proliferacion neoplasica de células proge@boras

pluripotenciales mieloides.
4

Esplenomegalia. =
V4 . 3 @ e 7
Curso cronico, salvo fases n@’x‘sformaaon de unos en otros

o evolucidn a leucemias agué@s

Cierto grado de FIBROSI%&?\eduIar reactiva a la proliferacion
neoplasica. @

Elevacion de audcb@lco LDH y vitamina B12.
Posibilidad de @%quon a Leucemias agudas
Hlperpla5|a%egacarlocmca en médula 6sea.
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Sindromes Mieloproliferativo§,
LEUCEMIA MIELOIDE CRONICA

MIELOFIBROSIS IDIOPATICA

TROMBOTHEEMIA ESENCIAL
\

LEUCEMIW CRONICA
SD HIPEREOSINOFILICO IDIOP# EUCEMIA EOSINOFILICA
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LEUCEMIAMIELIGIDECRONICA

SMPC clonal con origen en una célula madr ripotencial
comun a las 3 series hemopoyéticas carafd zado por una

intensa proliferacion granulocitica, con letcocitosis marcada.

: . ﬂ&f
Las células proliferantes presentdn casi siempre el

cromosoma Filadelfia (Ph) y/é@,‘%ordenamiento del gen bcr/
abl, como reflejo de una tééhslocacién reciproca entre los
cromosomas 9y 22.

66

P
Edad mediana: Q&\anos.
c®

50% asintomaticos al diagnostico.



LEUCEMIA MIELGIDECRONIGCA(II)

* Presentacion tipica: \(f/
SD. GENERAL y ESPLENOMEGALIA (giga@%).

* Sintomas constitucionales, molestias abdominales, sindrome

anémico, dolores oseos, go X

O
U

* Exploracion fisica: Hepato-gsbﬁ\enomegalia, palidez cutanea,

adenopatias... @@

6®

* Pruebas complerr’@ﬁtarias: leucocitosis granulocitica intensa,

. . \ V 4 . 7 . LY 4
mielemia, ane@ﬁ normocitica y normocrémica, elevacion
LDH, 4cido ufico...
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LINE@IVIAS

* Las manifestaciones clinicas son muy variable@/ dependen de

cada tipo especifico de linfoma. \)\/
X

no clinico ‘cuente, aunque
ne un origen
N

Q
O
.\0\

* Muchos linfomas pued&&%fectar al bazo y presentarse con

esplenomegalia, prin&{ialmente los LNH.
O
P\
\4\0
e Sintomas gerzg@ales y prurito frecuentes en LH.

e Las adenopatias son el sig
aproximadamente el 25%
extraganglionar.

* Fenomenos autoinmunes muy frecuentes en LNH: anemia
hemolitica, trombopenia inmune.
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Linfoma EsplenicordENERZeonaMansinal
<

Raro linfoma de células B. \)\/

Tipicamente cursa con ESPLENOMEGALIEXue puede ser
masiva).

Anemia.
Minima cantidad de linfaden:

W :
Sintomas abdominales ine@%uﬁcos (derivados del aumento
de tamafio del bazo). @Q

’ : <
Fenomenos automrgﬁhwes.
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Linfoma de celtlashipE EpatoEESPIEnIco

* Poco frecuente, en total los Linfomas T periféricos
representan alrededor del 5% de todos I@?ﬁnfomas.

/

* Frecuente la afeccion extragangliona esencia de

sintomas B en el moment Co.

* Hepato-esplenomegalia. (\(b'\

* Anemiay trombocitopenia&ﬁa\
* Menos frecuentes las Iils;?sa@denopatl'as.

6®
X

&
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Enfermedades poiRt epositeoliSeseomal
\)\(’O
Trastorno AR causado por un defecto en@véctividad de la
Glucosidasa beta acida, se han descritg mas de 175

mutaciones. l\a@‘

Enf de Gaucher tipo 1: trastorn,g'\go neuropatico que puede
manifestarse en la infancia‘c\g&i edad adulta, con afeccion
visceral lenta o rapidam progresiva.

Hepato-esplenomeg%li@ leve o masiva).
Anemiay trombq)(&)@penia.

N\

Infiltracion no éﬁforme de la MO por macrofagos cargados
7 . o L 124

de lipidos “ceflilas de Gaucher”.

Osteopenia, osteoporosis, infarto avascular, fx vertebrales.
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Artritis RetinateItea

* Enfermedad cronica multisistémica de etiol desconocida.
* Sinovitis persistente, generalmente articq)lg“ciones periféricas.

4

* Clinica tipica: .
“poliartritis inﬂamatowemmteral”

: N ’ ,
e A favor: dolor articular con ng@ez matutina, sindrome
N

*

general, prurito, anemia. &0
<

SINDROME de FELTY: _&
— A. R. Crodnica co&\é}plenomegalia y leucopenia (neutropenia).

— Posible: an y/o trombocitopenia.
— Elevaciéon FR y ANAs +
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Diagnostices MasiPIeRaRIES

Sindrome Mieloproliferativo: Qv
* Leucemia Mieloide cronica C)v
= Mielofibrosis idiopatica

Linfomas

= Tener en cuenta: Linfoma‘esplénico de la zona marginal

o
Enfermedad de Gatgxb%r

Menos probables:®
= Carcinoma r&g}gstésico

c@
Diagnostico 22 - ICC secundaria a Anemia.
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Estudios ComplEMERLERGS
<

- Reticulocitos. )4
Q?‘

-  Test de Coombs (directo e indirecto)
- Haptoglobina. (Test de HM

- Fosfatasa Acida granuloug@o

- Estudio de MEDULA OS@A Citometria de flujo.
¥

- ECG (y valorar EC@@ARDIOGRAMA)

- Pruebas de @fégen para estudio de extension:

-  TAC toraco-abdomino-pélvico.
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