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RESUMEN.

La peliosis es una rara entidad caracterizada por la presencia de espacios llenos de sangre
en bazo y/o en higado, y que pueden o no estar rodeados de células endoteliales. Se puede

acompailar de dilatacion sinusoidal y necrosis hepatocelular. Se ha asociado al uso de hormonales

orales, tamoxifén, danazol, esteroides anabélicos, cancer avanzado y a varias condiciones

infecciosas como tuberculosis pulmonar, absceso hepadtico bacteriano,

infeccién por
citomegalovirus e infeccion por virus de la inmunodeficiencia humana.

La peliosis esplénica se presenta con una frecuencia de solo 10% en relacion a la
frecuencia de la peliosis hepatica. Existen 78 casos de peliosis reportados en la literatura, pero
solo en unos cuantos casos se ha reportado ruptura esplénica asociada a peliosis. Aqui
presentamos un caso de peliosis esplénica causante de ruptura.

Se trata de una mujer de 48 aflos de edad con diagnostico de anemia refractaria tipo I de la
FAB, quien desde el inicio de su padecimiento recibié tratamiento con oximetolona en dosis
variables entre 25 y 150 mgs/dia y prednisona entre 10 y 50 mgs/dia, por espacio de 6 afios. La
paciente se presentd en nuestro Instituto con pancitopenia, recibiendo prednisona 10 mg/dia,
oximetolona 50 mg/dia y dcido folico 5 mg/dia. Desarrollé durante su internamiento abdomen
agudo y choque hipovolémico por lo que se realizd laparotomia exploradora encontrando
hemoperitoneo y ruptura esplénica. La paciente tuvo una evolucién térpida con trombocitopenia
refractaria a transfusion de concentrados plaquetarios. Cuatro dias después de la cirugia desarrollé
cefalea intensa subita y paro cardiorrespiratorio irreversible. En el estudio postmortem se
encontré peliosis hepatica y se reviso la pieza de la esplenectomia encontrando, también, peliosis
esplénica. Se presenta la descripcion detallada de los hallazgos patologicos.

De los 78 casos de peliosis hepatica que se han reportado solo 12 se han acompaiiado de
peliosis esplénica y de éstos 5 han desarrollado ruptura esplénica espontdnea. Esto corresponde al
6.5% del total de los casos de peliosis hepatoesplénica.

Por los hallazgos presentados en la revision de la literatura, resulta de gran importancia
reconocer €sta entidad, que aunque rara, puede amenazar la vida del paciente cuando se presente

como insuficiencia hepatica, pancitopenia, abdomen agudo e hipovolemia secundarios a ruptura
de uno de éstos espacios.




INTRODUCCION.

La peliosis es una rara entidad que consiste en la presencia de cavidades llenas de sangre,

en bazo o higado, y que pueden o no estar rodeadas de células endoteliales; a veces esto se puede

acompaiiar de dilatacion sinusoidal ( 1, 2 ), y frecuentemente se pueden encontrar focos de

necrosis hepatocelular ( 3 ). Estudios de microscopia electrénica muestran el paso de glébulos
rojos a través de la barrera endotelial y fibrosis perisinusoidal ( 4).

Esta alteracion se ha asociado al uso de medicamentos como hormonales orales (4),
tamoxifén y danazol (4) ,esteroides anabdlicos ( 5,6,7 ), cancer avanzado (2), y a varias
condiciones infecciosas como tuberculosis pulmonar ( 8 ), absceso hepatico bacteriano ( 9 ),
infeccion por Citomegalovirus (CMV) ( 10 ) y en relacion a infeccidn por el virus de la
inmunodeficiencia humana ( VIH) (1,11,12 ). En ninguna de estas asociaciones esta clara la
patogénesis de la peliosis hepato-esplénica. Sin embargo, existe un reporte sobre la produccion
de peliosis hepatica en ratones mediante la administracion oral de litocolato de sodio ( 13 ). Este
compuesto es un acido biliar, que al ser administrado a ratones causa necrosis hepatica
parenquimatosa a las 16 hrs. y progresa a lesiones peliéticas a las 48 hrs. Esta capacidad vinica del
litocolato, de entre los otros acidos biliares, de producir peliosis, corresponde con su también
unica capacidad de producir fiebre e inflamacién en el hombre, ademas tiene una estructura muy
similar a la etiocolanolona, que es un metabolito esteroideo de la testosterona; esto abre la
posibilidad de que dada la similitud estructural de el litocolato con esteroides androgenos, el
mecanismo de la oximetolona para causaar peliosis sea muy similar a lo que ocurre en este
modelo animal. Existen otras teorias para explicar la relacién entre esteroides andrégenos o
esteroides anabélicos como la oximetolona y la metiltestosterona, que esta en relacion con su
cercania estructural a los progestagenos y se basa en la capacidad de estos compuestos de
procucir induccién enzimatica hepatica, lo cual puede incrementar la conversion de estos
compuestos a metabolitos toxicos (14 )

La peliosis hepatica es una entidad muy rara y lo es todavia mas la esplénica. Existen sélo
unos cuantos casos reportados en la literatura. Se ha reportado que la incidencia de la peliosis
esplénica representa apenas el 10% de la incidencia de la peliosis hepitica (3). Sin embargo, es
muy probable que la incidencia de la peliosis esplénica se haya subestimado por ser mas obvia,
clinicamente, la presencia de enfermedad hepatica. Algunos observadores han clasificado a la
peliosis hepdtica en dos

variedades, lasﬂebectética y la parenquimatosa. La primera se
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caracteriza por una simple dilataciéon de los espacios sinusoidales o vasos venosos; y la
parenquimatosa por la sustitucion de los hepatocitos por espacios de sangre con gran cantidad de
necrosis ( 3.8,15 ). La lesion por esteroides parece ser basicamente flebectatica, mientras que la
lesion inducida por virus, suele corresponder al patréon parenquimatoso ( 3,16 ); sin embargo en
casi todas las descripciones se pueden encontrar ambas formas en mayor o menor grado en un
mismo organo, por lo que esta clasificacion podria no ser relevante.

Comparativamente la peliosis esplénica es aun mas rara que la hepatica, ya que su
incidencia se ha calculado en aproximadamente el 10 % de la hepatica ( 17). Esto probablemente
se deba a que clinicamente la lesion hepditica se identifica con mayor frecuencia por el uso
rutinario de biopsia, o bien a una predileccion inexplicable de ésta entidad por el higado
( 18). Aun cuando los érganos generalmente implicados en esta entidad son higado y bazo, existe
en la literatura la descripcion de espacios llenos de sangre en forma de lagos en nodulos linfaticos
y médula 6sea, como parte del involucro de la peliosis. ( 19).

La peliosis hepitica con lesiones pequeilas no causa sintomas. Sin embargo, cuando los
espacios son grandes y numerosos, pueden condicionar insuficiencia hepatica o abdomen agudo
por hemorragia intraabdominal secundaria a ruptura de alguno de estos espacios. Esta tultima
complicacién es infrecuente y solamente se han informado 5 casos en la literatura ( Tabla 3 ).

En éste reporte presentamos ¢l caso de una mujer con sindrome mielodisplasico en quien
el diagnéstico de peliosis hepatoesplénica fue establecido post-mortem.



PRESENTACION DEL CASO.

Se trata de una mujer de 48 ailos de edad originaria y residente del estado de Sinaloa, que
como Unico antecedente de importancia tenia el uso de hormonales orales de los 32 a los 36 ailos
de edad. Su padecimiento hematolégico inici6 en 1989, con sangrado transvaginal abundante,
pérdida de peso y sindrome anémico. Por ello se sometié a aspirado de médula 6sea (AMO),
encontrandola hipercelular y con disminucion de megacariocitos . Se establecié el diagnéstico de
Anemia Refractaria (AR) I, y se inicié tratamiento con esteroides ( prednisona 10 a 50 mg/dia),
vitamina B 12, folatos, hierro oral y oximetolona en dosis variables entre 100 y 25 mg/dia. La
administracion de oximetolona se inicié desde el momento del diagnéstico, 1989, y hasta la
muerte de la paciente, 1995. Permanecio asintomatica y sin requerimientos transfusionales hasta
1994 cuando requirié transfusion de paquetes globulares en cuatro ocasiones por sindrome
anémico severo. En abril de 1995 la paciente presentdé sindrome hemorragiparo caracterizado por
petequias generalizadas, equimosis y sindrome anémico; agregandose gran ataque al estado
general , diaforesis nocturna , orina roja por la maifiana, dolor abdominal difuso, diarrea 2 a 3
veces al dia e ictericia escleral intermitente, asi como pérdida de peso de 9 kg en dos meses,
fiebre de hasta 39 °C en picos cada 48 hrs. y sin predominio de horario.

Con este cuadro clinico la paciente se present6 en nuestro Instituto el 12 de junio de 1995, con
una citologia hemitica que mostré leucocitos 1.2 x 10°/L, Hb de 6.5 g/dl, plaquetas de 15 x 10°/L,
y recibiendo como tratamiento prednisona 10 mg /dia, oximetolona 50 mg /dia y acido folico 5
mg /dia. A la exploracion fisica se encontré con petequias y equimosis generalizadas, sin
adenopatias ni visceromegalias y con palidez de tegumentos.

Se realiz6é AMO de espina iliaca posterosuperior derecha que fue reportado con
abundancia celular disminuida ++, megacariocitos disminuidos +++, relacién eritroide /mieliode
de 4: 1, con un diferencial que mostré: pronormoblastos 1, normoblastos 75,linfocitos 7, células
plasmaticas 1, neutrofilos jovenes 9, neutréfilos adultos 3, blastos 3, monocitos 1; con presencia
de cambios de diseritropoyesis ( alteracién en la relaciéon nucleo/citoplasma), disgranulopoyesis (
detencion de la maduracion de la serie blanca, escasas bandas, disminucién de la cantidad de
granulos) y dismegacariopoyesis ( magacariocitos enanos e hipolobulados ), todo ello

diagnéstico de AR tipo.



I . También se realizé tincién para hemosiderina y se descarté AR II. La biopsia de hueso fue
reportada con celularidad del 80%, con relaciéon eritroide/mieloide de 3 : 1. Serie eritoide
aumentada en numero, serie mieloide incrementada con escasas bandas; megacarioctos
anormales, pequefios y con niicleo hipolobulado. Se realizaron pruebas de sucrosa, inulina y
hemodlisis acida para investigar hemoglobinuria paroxistica nocturna y fueron negativas. También
se realizé inmunofluorescencia de ADN que mostré patron citoplasmatico mitocondrial +++ de
1:160 y captacién de ADN de 27.6%. En las pruebas de funcién hepatica encontramos bilirrubina
total de 1.5 mg/dl, con bilirrubina directa de 0.8 mg/dl, fosfatasa alcalina de 62 U/dl, TGO de 18
U/dl y TGP 24 U/dl, proteinas totales de 5.8 g/dl, albumina de 2.6 g/dl , globulinas de 3.2 g/dl,
colesterol sérico de 89 mg/dl y la prueba de Coombs directa fue positiva para IgG 1:32 . El
tiempo de protrombina fue de 12.1/13.3 segundos, tiempo de tromboplastina parcial 20.7/36
segundos. El examen general de orina mostré eritrocitos escasos. Se tomaron cultivos de orina y
sangre, incluyendo bisqueda de micobacterias, resultando negativos.

Al quinto dia de hospitalizacién la paciente presenté en forma subita dolor abdominal
intenso, con abdomen agudo, choque hipovolémico y disminucién de la cifra de Hb de 7.2 g-dl a
4.0 g-dl. Se realizé ultrasonografia abdominal encontrando ruptura esplénica y liquido libre en
cavidad abdominal, por lo que fue sometida a laparotomia. Durante la cirugia requirié de
transfusion de cuatro paquetes globulares y seis concemtrados plaquetarios. Se drenaron 2,000 ml
de sangre de la cavidad abdominal, y se encontré ruptura esplénica, por lo que se realizé
esplenectomia. Posterior a la cirugia la paciente presenté inestabilidad hemodinamica, con
refractariedad a concentrados plaquetarios y en el 10o. dia de hospitalizacién la paciente presenté
cefalea intensa subita, pérdida del estado de alerta y paro cardiorrespiratorio irreversible. Su

evoluciéon hematolégica se presenta en la tabla 1.



Tabla 1. Evolucién hem légica.

[ Fecha Hb g/dl Hto.% Leucos ~Dit. Monos Neutros Plaquetas Retis
x 10°%/L Totales Totales x 10°/L %
15/06/95 58 17.4 1.9 15 3.0
17/06/95 72 23.0 1.2 9
19/06/95 9.5 27.8 1.7 23/12 204 1088 3 1.2
0/0
59/5

1/0

rmsl 6.0 l 16.6 I 2.8 35/15 330 l 1400 I 3 ] o.sj

0/0
39/11
22/06/95 10.1 31.2 4.6
23/06/95 9.4 25.5 3.9
Fecha: , Hb= bil Hto. = h ito, I 1 i} difi= di de féormula bl LIt / i
dos/b i i Monos T i T les; retis=

reticulocitos.

HALLAZGOS HISTOPATOLOGICOS.

El bazo peso 150 g, estaba parcialmente fragmentado y cubierto por un hematoma de 10.1
x 9 cm. En la superficie de corte se identificaron lesiones circulares o mal definidas hemorragicas
con tamaiio promedio de 1.4 cm ( Figura 1. ). El examen histolégico mostré ruptura de la capsula
del bazo y en la pulpa roja asi como en la blanca habia numerosos espacios ocupados
exclusivamente por eritrocitos, cambio que era prominente en la porcion subcapsular En éstos
lagos hematicos no se observoé revestimiento de tipo endotelial o sinusoidal. ( Figura 2 ). El tejido
linfoide de la pulpa blanca no mostré alteraciones y las arterias penicilares estaban rodeadas por
espacios sanguineos. En la pieza quirurgica de la esplenectomia se encontraron granulomas,
formados por células gigantes tipo Langhans, sin necrosis caseosa ( Figura 3 ). Por la presencia de

ellos se realizaron tinciones especiales para micobacterias, las cuales fueron negativas. En
9



esta pieza inicialmente no se reconocio la presencia de peliosis esplénica. En la autopsia llamaba
la atencion la presencia de grandes espacios llenos de sangre en higado y se establecié el
diagnostico de peliosis hepadtica. Ante la presencia de este hallazgo y la falta de una clara
explicaciéon para la ruptura esplénica, se realizaron nuevos cortes de los bloques de parafina en
que se incluyé el bazo y se documento la presencia de peliosis esplénica también . Los cultivos

para micobacterias fueron negativos y en la autopsia no se encontraron datos de tuberculosis (tb)

a ningtn nivel.

En el estudio postmortem, el higado pes6 2,856 g y tenia numerosas lesiones con aspecto,
tamafio y caracteristicas histopatoldgicas similares a las descritas en el bazo. Histologicamente no
se identificé revestimiento por células sinusoidales ni se observé compromiso en los espacios
porta o venas centrales. Nuestra paciente fallecié directamente por hemorragia parenquimatosa e

intraventricular del encéfalo que afectaba extensamente las porciones supra e infratentorial.



Fig.1. Bazo peliético:Vista macroscépica
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panorama microscopica

Fig. 2. Bazo pelidtico
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Fig. 3 . Granulomas en bazo.



1 REVISION DE LA LITERATURA.

; Como ya se menciond, las teorias sobre la patogénesis de la peliosis son multiples y hasta
{

el momento ninguna explica en forma absoluta esta entidad. A continuacion se enlistan las teorias
t ( 20 ) que se han propuesto.
i

TEORIAS SOBRE LA PATOGENESIS DE LA PELIOSIS.
: e - Malformacién angiomatosa congénita (manifestado unicamente en higados congestivos).
H L J

- Varices con o sin angeitis preexistente.

e - Ruptura, con o sin inflamacion preexistente.

e - Necrosis hepatica seguida de hemorragia.
L]

- Efecto combinado de necrosis y angeitis.
m e - Daiio sinusoidal primario, dafio hepatocelular secundario.

e - Otros autores estan de acuerdoen que varios de los mecanismos mencionados pueden

coincidir para producir la enfermedad.

Se ilustran los dos mecanismos implicados en la formaciéon de espacios peliéticos en el
higado.

Zak 8 Kent_y Thompson (19 )

Toxico
<4

Necrosis focal del parénquima hepitico Alteraciones de la microcirculacion

N NP

Transformacién hemorragica
“T presion) |
; N U~

Cavidad peliética

Dilatacidn sinusoidal

i
i
y
¥

Esclerosis Atrofia del parénquima

i R ST

Cavidad pelidtica



Como es patente, no existe un mecanismo fisiopatogénico de la enfermedad establecido en

forma contundente, pero las evidencias muestran las diferentes posibles explicaciones a la génesis
de la enfermedad.

Presentamos una revision de la literatura hasta el afio de 1996, de todos los casos

reportados de peliosis hepitica, peliosis hepatoesplénica y en particular

hepatoesplénica asociada a ruptura esplénica, entidad reportada en cinco_casos
ademas de el que nos ocupa.

de peliosis

unicamente,

En cuanto a la edad de presentacion mas frecuente, los casos reportados en la literatura y
que se resumen en la tabla 2, tienen edades con rango de 2 a 75 afios y una media de 43 afios.
Existen dos reportes en la literatura sobre peliosis en edad pediatrica, en un nifilo de 10 affos y 11
meses ( 20 ), asociado a fibrosis quistica y que recibi6é en el curso de su tratamiento durante el
ultimo aifio de vida metandrostenolona y otro de 2.5 afios asociado a anemia aplasica congénita y
uso de oximetolona ( 3 ).

Por otro lado es importante subrayar, que dentro de las causas mas recientemente
relacionadas a peliosis hepatoesplénica, se encuentra un agente infeccioso, semejante a las
ricketsias y relacionado a Rochalimaea quintana, en pacientes con infecciéon por el virus de la

inmunodeficiencia humana. ( 1,11,12)

Mas recientemente se ha invocado al tratamiento con eritropoyetina como una posible
causa de peliosis. (21).
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Tabla 2: Casos reportados de Peliosis Hepiitica.

Fuente No. de Diagnaéstico Exposicién a Causa de muerte
pacientes esteroides
edad,sexo
Bagheri y Boyer 7 Cancer de Fluoxi ona | Falla hepatica por peliosis y cancer
45,F metastasico.
67.M Enfermedad de | Oximetolona Enfermedad de Hodgkin diseminada,
Hodgkin insuficiencia respiratoria.
43.M Timoma Noretandrolona y | Timoma metastasico; bronconeumonia.
propionato de
testosterona.
20.M Anemia de | Oximetolona Insuficier:cia hepatorrenal, hepatoma.
Fanconi
63.M A ia aplasi Fluoxi ona | Insufici hepatica por peliosis.
y enantato de
testosterona.
36,F Anemia aplasica | Enantato de | Insuficiencia respiratoria.
testosterona.
64,.M Anemia aplasica | Oximetolona Choque hipovolémico por ruptura de
higado peliético.
Zak 1 Cancer de riiién [ Ninguna Sepsis.
S7.M metastasico.
Burger y Marcuse 1 Cancer de utero Testosterona Cancer
39,F
Hamilton y 3 Diabetes, Ninguna. Enfermedades subyacentes.
Lubitz 35.M
s2.M Poliserositis. Ninguna. Enfermedades subyacentes.
sS7M Tuberculosis Ninguna. Enfermedades subyacentes.
pulmonar.
Young 3 Tuberculosis Ninguna Tuberculosis.
63,M
60,M Tuberculosis Ninguna Tuberculosis.
30,M Tuberculosis Ninguna Tuberculosis.

16




[ Begg vy Berry 4 Hepatoma Ninguna Vivos.
ND,ND
Trites 1 Glomerulonefriti | Ninguna. Uremia.
56,M s subaguda.
Gordon et al 2 Pénfigo, Noretandrolona Coma hepatico
43.M osteoporosis.
57,F Pancreatitis Noretandrolona Coma hepiatico
crénica.
Kintzen y Silny 1 Cancer de mama | Fluoximesterona | Embolia cerebral
60,F
Kent y Thompson 2 Tuberculosis Ninguna Tuberculosis
36.,F
58, M Cancer de | Ninguna Ciancer,
pulmén
Weir et al 1 Peliosis hepatica | Posible Desconocida
39,F
Yanoff y Rawson 2 Choque séptico Ninguna Sepsis
73,F
42M Teratoma Ninguna Cancer
mediastinal
Bemnstein et al 1 Anemia de | Oximetolona Coma hepitico
20M Fanconi
Crossen et al 1 Anemia de | Fluoxi ona, | Hemorragia
ND,ND Fanconi oximetolona
Naeim et al 2 Anemia de | Fluoximesterona | Insuficiencia hepéatica
26,M Fanconi
Infarto Agudo | Sulfato de | Insuficiencia cardiaca
65,F del miocardio estrona
Guy y Auslander 1 Anemia de | Esteroides Neumonia, carcinoma hepatocelular
383.M Fanconi androgénico.
Groos et al 1 Anemia aplasica | Oximetolona Vivo
ND,ND
Contostavios 1 Mujer sana Hormonales Hemoperitoneo por ruptura hepitica
37,F orales
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Knapp y Ruebner 1 Mujer sana Estrogenos Viva
ND,F
O’ Sullivan Y 3 Mujer sana Hormonales Vivas
Wilding 34,F orales
35.F Mujer sana Hormonales Vivas
orales
S1,F Mujer sana Hormonales Vivas
orales
Poulsen y 1 Mujer sana Hor 1 H P
Winkler ND,F orales
Chopra et al 2 Esferocitosis Predni N nia
46,M
48, M Anemia aplasica | Prednisona y | Insuficiencia hepatica
oximetolona
Perkocha et al 8 Complejo No se menciona Meningoencefalitis
26,M relacionado a
SIDA
46,F HIV positivo No se menciona | Insuficiencia hepatica.
35,M SIDA No se menciona | Vivo, con M. avium intracellulare
39,.M SIDA No se menciona | Hemotérax
40.M SIDA No se menciona Sarcoma de Kaposi., tenia peliosis
esplénica.
43,M SIDA y linfe No se iona |Sep tenfa peliosis esplénica.
45.M SIDA No se menciona Vivo, con CMV Y M.avium-
intracellulare
42,.M SIDA No se menciona Vivo con Sarcoma de Kaposi
Taxy 5 Enfermedad de | Fluoximesterona | Insuficiencia hepatica.
35,M Hodgkin,
leucemia aguda.
41,F Enfermedad de | Glucocorticoides | Accid cerebrovascular.

Hodgkin
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HEMOPERJTONEO POR RUPTURA

74.M Mieloma Oximetofona
L ] !mulnple l ESPLEN!CA bazo pelidtico.
[‘ l 38.M [Glomemlonefrm IF.‘;...- i [VIVO, con hiperesplenismo no peliético. ]
52,M rombocitopenia | Fluoximesterona | Vivo, on bazo pelictico vy
[ [ Icrdmca [ I esplenectomizado. I
Nadell y Kosek 12 nemia Oximetolona Insuficiencia hepitica
[ [ 72,F [ Refractaria I [ I I
75,F nemia aplasica | Oximetolona Sepsis por Gram negativos, hemorragia
I T j ] [ en sistemma nervioso central. ]
3LF Anemia aplasica | Metiltestosterona angrado de tubo digestivo
I l ] Jy oximetolona T I
75.M Anemia apldsica | Testosterona ¥y | Necrosis hepatica masiva.
[ [ l ] oximetolona ] ]
70.F Mielofibrosis Oximetolona Hemorragia en Sistema nerviosos
[ ] ] cen!ral ]
2.5.M Anemia aplasica Oxxme!olona Insuficiencia cardiaca congestiva,
congénita Infarto agudo miocdrdico y neumonia
hemorrdgica.
Policitemia vera, | Oximetolona Sepsis por Gram negativos
47.M mielofibrosis
leucemia
42,M Mieloma Oxnmetolona lnsuf‘ctencna hepiatica
[ [ lmﬁltiple ]
29.M Mielofibrosis Metiltestosterona | Sepsis y enfermedad mieloproliferativa
I [ I ‘Ly oximetolona ! no especificada. ] :
Mieloma Oximetolona Meningitis, absceso cerebral ‘,
] T S51LF [mmtiple 1 [ I '
NDM Mieloma Fluoximesterona | Infeccién no especificada
l } lmultiple l [ ]
Anemia aplasica | Oximetolona Sepsis y hemosragia no especificada 5
25.M secundaria
solventes ."
orgénicos.
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Hirose et al ] Anemia Oximetolona RUPTURA ESPLENICA Y
69.M refractaria | HEMORRAGIA
Lacson et al 2 Esferocitosis Pred ona psi
46,M
Anemia aplasica { Oximetolona Insuficiencia hepdatica y renal con
48.M sepsis. Peliosis esplénica
Czapar et al 2 SIDA Se desconoce Insuficiencia hepatica
26,M
SIDA Se desconoce Insuficiencia hepatica. Con peliosis
40,M esplénica.
Parsons et al 1 Transplantado Prednisolona Vivo. RUPTURA ESPLENICA CON
28.M renal cadavérico. HEMOPERITONEO, no fatal.
Benjamin y 1 Anemia aplasica | Oximetolona y | RUPTURA ESPLENICA CON
Shunk 14M prednisona HEMOPERITONEO.
Usatin y Wigger 1 Fibrosis quistica | metandrostenolo | Pneumotorax y sepsis por P.
11.M na aeruginosa.
Allimant Yy 2 ND ND Ambos peliosis esplénica y uno con
Mangold ND,ND RUPTURA ESPLENICA
Lam y Chan 1 Insuficiencia Eritropoyetina Arritmia por 1AM.
62,F renal crénica

ND = No disponible.
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CASOS REPORTADOS DE PELIOSIS HEPATOESPLENICA ASOCIADOS A
RUPTU! S NICA.

Fuente No. de Diagnodstico Exposicién a Causa de muerte.
pacientes esteroides
Taxy. Human Pathol 1 Mieloma multiple. | Oximetolona. Ruptura esplénica.
1978:331
Benjamin y Shunk. 1 Anemia aplasica. | Oximetolona Ruptura esplénica.
Am J Dis Child y prednisona
1978:207
Parsons. 1 Transplante renal | Prednisolona. Ruptura esplénica, no
Postgraduated Med J cadavérico fatal.
1980:796
Hirose. BrJ 1 Anemia refractaria | Oximetolona. Ruptura esplénica.
Haematol 1991:128 tipo I
Allimant y Mangold 1 ND ND Ruptura esplénica.
J-Chir-Paris
1995:451
Hernandez y Cortés. 1 Anemia refractaria | Oximetolona Ruptura esplénica no
ILLN.N.S.Z. 1996 tipo 1 y prednisona fatal y hemorragia
cerebral.
DISCUSION.

En éste reporte se presenta el caso de una paciente con diagnostico de AR tipo I segun la
F.A.B. ( 22 ) de seis afios de evolucion, tiempo durante el cual la paciente tomé diariamente
oximetolona en dosis variables. Es muy probable que el uso de oximetolona durante estos seis
afios esté relacionado al desarrollo de peliosis hepatoesplénica en ésta paciente. La paciente usé
también hormonales orales doce afios antes del diagnéstico de peliosis y por espacio de 4 afios.
Sin embargo es poco probable, por el tiempo de evoluciéon , que la ingesta de los mismos
estuviera relacionada con el desarrollo de peliosis. Si bien la patogénesis de la peliosis no se ha

establecido del todo, se conoce que ésta entidad esta relacionada al uso de esteroides sintéticos



alquilados en el C-17 con actividad androgénica, como la oximetolona ( 6 ). La mayor frecuencia
de afeccion hepatica por peliosis asociada a esteroides anabodlicos ¢ a otras drogas que se
metabolizan en higado, se puede explicar precisamente por el efecto tdoxico que éstas drogas o sus
metabolitos pueden tener sobre éste organo. La afeccion a otros organos, como el bazo,
probablemente dependa de la dosis total acumulada o del tiempo de exposicion (17).

Es de llamar la atencién la leve alteracion de las pruebas de funcidn hepidtica en éste caso,
ya que como se ha seflalado en los pacientes con peliosis hepatica, lo que suele dominar el cuadro
clinico es la insuficiencia hepatica (17 ). Sélo en cinco casos (16,23,24,25,26 ) se ha reportado
ruptura esplénica por peliosis. De tal forma que la relevancia de la presentaciéon de ésta paciente
estriba en la complicacion de la peliosis esplénica caracterizada por ruptura espontanea de éste
organo y la dificultad diagnoéstica, ya que el diagnostico solo pudo establecerse en la autopsia. En
los 6 casos referidos, cinco enfermos habian ingerido esteroides, y cuatro recibieron oximetolona
por mieloma, anemia aplasica y anemia refractaria tipo I . En tres de ellos , la ruptura del bazo
causé hemoperitoneo, con descenlace fatal para los pacientes. En nuestra paciente la ruptura
esplénica se detecté tempranamente y pudo ser sometida a esplenectomia.

Hirose y cols. al revisar la literatura, encontraron que de los cuatro casos de peliosis
esplénica con ruptura, publicados hasta 1991, en dos existia trombocitopenia, la cual se identifico
en nuestra paciente dos meses antes de fallecer. La trombocitopenia se podria atribuir a la anemia
refractaria tipo I ,sin embargo en ésta, la trombocitopenia no suele ser tan grave ( 22 , 27 ) En
sindromes mielodisplasicos, cerca del 25% de los pacientes pueden cursar con trombocitopenia
leve a moderada; y en particular en la Anemia Refractaria tipo I , lo que predomina es la anemia
vy las otras citopenias , de existir, son leves. De cualquier forma la presencia de trombocitopenia
grave puede aparecer en el curso del padecimiento, aunque no sea lo mas frecuente. Por otro lado,
los pacientes con sindromes mielodisplasicos pueden cursar con alteraciones de la funcion
plaquetaria, viéndose afectada la agregacién en respuesta a colagena o epinefrina ( 27 ), ésto
pudiera ser un factor que contribuyera a la continua hemorragia de la paciente, aunque no se
realizaron pruebas para demostrarlo.

Hirose y cols. también plantearon que la trombocitopenia puede estar relacionada a la

génesis de la peliosis, pero no discuten los probables mecanismos. Otros investigadores han
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propuesto que €l secuestro de elementos sanguineos en los lagos contribuye a la trombocitopenia
Yy leucopenia observada en estos pacientes. En ¢l bazo observado por nosotros solo se observaron
eritrocitos en los espacios hematicos, por ello los cambios histolégicos por peliosis no explican la
causa de la trombocitopenia. También Lacson y cols. han sefialado que la coagulaciéon y
organizacion de elementos sanguineos en los espacios puede condicionar coagulopatia por
consumo; en la paciente no tenemos evidencia laboratorial ni histolégica de ello.

El origen de la hemorragia en el sistema nervioso central fue sin duda la trombocitopenia,
refractaria a transfusion de plaquetas, condicionando la muerte de la paciente. La mortalidad por
homorragia o infeccién en pacientes con sindromes mielodisplasicos es hasta del 25% ( 27 ).

Es importante comentar el hallazgo de granulomas esplénicos, asi como la sintomatolgia
que se agregd al cuadro clinico de la paciente en los dos ultimos meses de su evolucion, que
pudieran sugerir la presencia de Tuberculosis, apoyado ésto por la gran incidencia de ésta
enfermedad en nuestro pais y al hecho de que la paciente se encontraba tomando prednisona los
ultimos 6 afios, asi como a la inmunosupresion propia de los pacientes con sindromes
mielodisplasicos Todos estos factores podrian sugerir la presencia de una enfermedad agregada en
el caso que nos ocupa. Sin embargo en los cultivos tomados y en las tinciones especiales para
microorganismos, no se pudo demostrar infeccién.

A pesar del uso generalizado de oximetolona y otros esteroides anabdlicos en pacientes con
anemia refractaria,la peliosis hepatoesplénica es una entidad rara y probablemente en muchas
ocasiones asintomatica.lLLa peliosis hepatoesplénica debe ser considerada en el diagnéstico
diferencial de pacientes con enfermedad hepatica o ruptura esplénica que tengan una enfermedad
hematolégica ( 28 ) por la que hayan sido o sean tratados con esteroides anabdlicos, como se ha
comentado en previos reportes. En nuestra paciente el desarrollo de hemoperitoneo por ruptura

esplénica ilustra una de las complicaciones mas graves y raras de esta entidad.
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CONCLUSIONES.

- Existen 78 casos de peliosis hepatica y/o esplénica reportados en la literatura.
- La edad media de presentacion es de 43 afios.

- La relacién hombre / mujeresde 2 a 1.
- Existen tres casos pediatricos reportados.

- En solo 5 casos previos se ha reportado peliosis esplénica asociada a ruptura esplénica.

- En tres de éstos cinco casos la ruptura esplénica fue causa de muerte.

- La presencia de peliosis hepatoesplénica se asocia a uso de esteroides anabdlicos, por lo
que puede presentarse en pacientes con padecimientos hematolégicos ( anemias refractarias,

hemoglobinuria paroxistica nocturna, anemias aplasicas) , en quienes se utilizan estos farmacos.

- La peliosis esplénica puede manifestarse con citopenias por secuestro o choque
hipovolémico por ruptura esplénica espontanea.
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