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Resumen

El bazo es un 6rgano hematopoyético, el cual en varios momentos durante la gestacion y/
o la vida extrauterina es capaz de dar sostén a las series hematopoyéticas eritroides,
mieloides, megacariociticas, linfoides y monocito-macréfago. El higado es el 6rgano
endocrino por excelencia, siendo su principal funcién la produccion de mudltiples
sustancias necesarias para el organismo. La alteracion en el tamafio de cualquiera de
estos drganos siempre debe alertar al clinico de que se encuentra delante de una entidad
nosologica importante.

La epidemiologia de nuestro medio esta en constante cambio, actualmente los
diagnésticos predominantes no son los mismos que hace 20 afos, por ello es necesario
investigar la epidemiologia actual y asi poder determinar que enfermedades tienen mayor
Impacto en nuestro medio actual, los conocimientos acerca de las enfermedades deben
actualizarse constantemente. Es esta la premisa que inspira a la realizacion de una base
de datos que de luz al conocimiento de las patologias mas frecuentes dentro del contexto
de la hepatoesplenomegalia.

Por lo cual el objetivo principal de este estudio fue el de describir cuales son las etiologias
mas frecuentes dentro del contexto de la hepatoesplenomegalia. Por lo que se llevo a
cabo un estudio observacional descriptivo y retrospectivo, a través de una revision de
expedientes de 2004 al 2014 de pacientes que ingresan con el diagnostico de
hepatoesplenomegalia en estudio a nuestra institucion.



Introduccion

El higado y el bazo son dos 6rganos abdominales de importancia crucial para el
funcionamiento del organismo, el higado es el 6rgano endocrino por excelencia, siendo su
principal funcion la produccion de mudltiples sustancias necesarias para el organismo,
mientras que el bazo es un 6rgano hematopoyético esencial dentro del sistema inmune
del organismo. La alteracion en el tamafio de cualquiera de estos 6rganos siempre debe
alertar al clinico de que se encuentra delante de una entidad nosoldgica importante.

La hepatomegalia se define como el crecimiento del higado mas alla de sus limites
normales, siendo estos para neonatos de 2 centimetros por debajo del reborde costal, 1
cm para lactantes y pre escolares y para nifilos mayores de 6 afios cualquier crecimiento
por debajo el reborde costal se considera patolégico. En cambio al esplenomegalia se
define como el crecimiento del bazo mas alla de sus limites normales, siendo para todos
los grupos de edad cualquier crecimiento por debajo del reborde costal. Originalmente se
ha dividido la etiologia de esta entidad en infecciosa, metabdlica, oncoldgica,
hematoldgica, congestiva e inmunoldgica, esta amplia complejidad etiolégica ha llevado a
diferentes autores a la creacion de rutas diagndsticas poco sistematizadas y sin una
validacion que las respalde. (1)

El bazo pesa 11gr al nacimiento, 55 gr a los seis afios, y 125 gr (de 100 a 250 gr) durante
la pubertad. Es posible palpar el bazo por debajo del reborde costal en hasta un tercio de
los neonatos, en 10% de los nifios normales y en mas del 2% de los adolescentes
normales. Sin embargo un borde esplénico mayor de 2 cm por debajo del reborde costal
es definitivamente un hallazgo patolégico.



Marco Tedrico

El higado tiene forma de cufia y esta presente en el cuadrante superior derecho del
abdomen. Tipicamente se extiende desde el quinto espacio intercostal hasta el margen
costal derecho en la lineo medio clavicular. El tamafio del higado incrementa con la edad,
con un tamafio promedio de 5 centimetros a los 5 afios hasta 15 centimetros en el adulto,
el tamafio del higado a su vez varia con el genero y el tamafio corporal. Relativo al
tamafo corporal, el higado es mas grande durante la vida fetal (1/18 del peso corporal)
gue en el adulto (1/36 del peso corporal).

Clasicamente el higado se divide en cuatro lobulos: cuadrado, caudado, derecho e
izquierdo. En el higado normal, el I6bulo derecho es mas grande que el izquierdo y ocupa
el hipocondrio derecho. El I6bulo izquierdo mas pequefio, es mas delgado y esta situado
en el epigastrio o el hipocondrio izquierdo. El higado se divide en ocho segmentos basado
en la vasculatura del mismo, cada uno contiene una rama de la vena porta, la arteria
hepética y conducto biliar. No hay fisuras en el superficie o marcas anatémicas que
dividan los segmentos individuales.

La hepatomegalia se puede sospechar con los hallazgos del examen fisico o con
imagenologia hepética. Aunque la percusion y la palpacién hepatica son herramientas
comunes para determinar clinicamente el tamafio de la glandula hepatica, los métodos
radiolégicos son usados frecuentemente para determinar el tamafio y la textura del
higado, asi como la presencia de signos de enfermedad hepatica crénica, masas
hepéticas focales, o evidencia de hipertension portal. Los estudios de imagen son
superiores para determinar el tamafio del higado que el examen clinico. (2)

El higado es el érgano mas grande del cuerpo, sin embargo, una medicion exacta del
tamanfo preciso del higado es complicada. El tamafio del higado variara dependiente de la
técnica de examinacién utilizada. La percusion sobre la lineo medio clavicular es la
técnica de examinaciéon fisica mas utilizada. Tomando en cuenta que los hallazgos
durante la examinacion fisica no son fiables para la deteccién de hepatomegalia.

El borde superior del higado es evaluado usando una técnica de percusion vigorosa. Una
percusion suave es utilizada para localizar el borde inferior del higado, esto es debido a
gue una percusion fuerte puede subestimar la extension del borde bajo del higado. La
percusion por si misma, puede subestimar el tamafio del higado al ser el borde inferior del
higado resonante a la percusion, particularmente si esta se hace con demasiada fuerza.

La palpacion del higado es otra técnica utilizada para determinar la consistencia y forma
del higado, la mano del examinador se coloca justo debajo de la marca dada por la
percusion en la linea medio clavicular, paralela al musculo recto del abdomen. El higado
se palpa durante la inspiraciéon profunda mientras se mueve hacia abajo hasta tocar los
dedos . El borde del higado puede ser blando en pacientes con hepatitis aguda o falla
cardiaca, o puede palparse petreo en pacientes con cirrosis o enfermedad metastasica.
Desafortunadamente la determinacion de la consistencia, nodularidad o sensacion no es
fiable, aun entre examinadores expertos. Aunque el diagnostico preciso y el tamafo
exacto difiere de observador a observador y se ha demostrado que existe mala
correlacion entre el examen clinico y las pruebas imagenoldgicas, siempre que exista la
posibilidad diagnéstica de hepatomegalia en un paciente pediatrico, ésta se debe de
estudiar cautelosamente. (3,4)



La inflamacién hepética es una respuesta poco especifica al dafio hepatico y puede
resultar en hepatomegalia. Algunas causas de inflamacién hepatica incluyen las
infecciosas (virales, bacterianas, fungicas, parasiticas), farmacoldogicas, toxicas, isquemia,
esteatosis hepatica alcohdlica y no alcohdlica, y hepatitis autoinmune. En un estudio
realizado con pacientes con infeccibn comprobada por hepatitis A y E, de 23 a 33
pacientes tenian hepatomegalia al momento de presentacion. (5)

La hepatitis crénica y la cirrosis compensada en etapas tempranas, pueden permanecer
asintomaticas por un tiempo, y la hepatomegalia ser descubierta en una examinacion de
rutina. En los casos de cirrosis, los pacientes pueden presentar una disminucién en el
tamafio de la hepatomegalia con una hipertrofia compensadora por parte del I6bulo
izquierdo, lo cual puede perderse facilmente al momento de la exploracion si esta
Unicamente se realiza en el cuadrante derecho.

Los desordenes que llevan al metabolismo anormal o al atesoramiento de triglicéridos,
glucdgeno, glucolipidos, esfingolipidos, proteinas, mucopolisacaridos o hierro, puede
causar hepatomegalia. Algunos desordenes comunes incluidos en esta categoria incluyen
a la esteatosis hepatica alcohdlica y no alcohdlica.

Los desordenes del metabolismo de los lipidos puede resultar en la acumulaciéon de
triglicéridos en el higado. Los desordenes del metabolismo de los lipidos se pueden
observan en esteatosis alcohdlica y no alcohdlica, resistencia a la insulina, diabetes
mellitus, y esteatosis hepatica del embarazo. La acumulacion de triglicéridos resulta de la
disminucién de recepcién y el exceso de entrega de acidos grasos libres al higado,
ademas existe un dafo en la beta oxidacion de los acidos grasos libres dentro del higado.
La acumulacion de triglicéridos resulta en esteatosis hepatica y hepatomegalia. (6)

La enfermedad por depdsito de ésteres de colesterol es otro desorden que se relaciona
con esteatosis hepatica y hepatomegalia, es un fenotipo leve de la deficiencia de lipasa
acida lisosomal que se presenta con hepatomegalia y esteatosis hepética en la nifiez o
juventud, dependiendo de la actividad de la lipasa acida lisosomal. Estas enfermedad se
caracteriza por acumulacion hepatica de esteres de colesterol y triglicéridos, elevacion de
aminotransferasas y dislipidemia con enfermedad ateroesclerética acelerada. Existe una
forma infantil fulminante conocida como enfermedad de Wolman.

Existen numerosos errores innatos del metabolismo que resultan en desordenes del
almacenamiento de glucégeno, incluyendo la deficiencia de glucosa-6-fosfatasa (GSD 1),
deficiencia de la enzima desramificante de glucégeno (GSD Ill), deficiencia de fosforilasa
hepatica (GSD 1V), y deficiencia de fosforilasa quinasa hepatica (GSD 1Xal). Diagndsticos
encontrados en neonatos, infantes o nifios jovenes. Ademéas de la hepatomegalia, los
pacientes con alteraciones en el almacenamiento de glucégeno se presentan con cetosis
e hipoglucemia durante el ayuno.(7)

La acumulacion de glucégeno dentro del hepatocito también se puede observar en
pacientes con diabetes mellitus con pobre control. Las aminotransferasas séricas pueden
variar entre 50-1600, generalmente sin esteatosis en la biopsia hepatica. Mejorar el
control glucémico resulta en mejoria de los sintomas, aminotransferasas, y reversion de la
hepatomegalia.

La enfermedad de Gaucher es un desorden que afecta el reciclaje de glucolipidos

celulares, resultando en su acumulacion en los lisosomas de los macrofagos del higado

(células de Kupfer), bazo, y médula 6sea. La hepatomegalia es universal, con un tipico
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incremento del tamafio del higado de dos a tres veces lo normal. Con aumento del bazo
aun mayor que el del higado. La hepatoesplenomegalia puede ser asintomatica o puede
relacionarse con saciedad temprana, dolor abdominal, anemia, y trombocitopenia.

La enfermedad hepatica en la deficiencia de alfa 1 antitripsina es causado por una
polimerizacion patolégica de la misma resultando en acumulacion intrahepatica de
antitripsina. Aquellos pacientes con formas hepaticas de deficiencia de alfa 1 antitripsina
pueden desarrollar hepatomegalia con aumento de las aminotransferasas, ascitis y
cirrosis. (8)

La hemocromatosis hereditaria es un desorden autosémico recesivo en el cual una
mutacion en el gen HFE causa una absorcion intestinal de hierro aumentada. Los
depdsitos progresivos de hierro en el higado se asocian a hepatomegalia, aumento de las
enzimas hepéticas, y eventualmente fibrosis y cirrosis hepética. Ademas los pacientes con
hemocromatosis pueden desarrollar fatiga extrema, hiperpigmentacion de la piel, diabetes
mellitus, artralgias, y anormalidades electrocardiogréficas.

Enfermedad granulomatosa. En el higado pueden existir granulomas en diversas
condiciones, como son infecciones, malignidad, condiciones autoinmunes, y lesion
hepatica inducida por farmacos. En hasta un tercio de los pacientes la causa de los
granulomas hepaticos es desconocida. Se puede presentar junto con fiebre, sudor
nocturno, perdida de peso, malestar general, y hepatomegalia. Las causas mas comunes
de granulomas hepaticos son sarcoidosis, infecciones por mycobacterias, cirrosis biliar
primaria, medicamentosas. (9)

En caso de infiltracion hepéatica por tumores solidos, puede existir hepatomegalia. Entre
los tumores primarios que pueden causar hepatomegalia se encuentran: los linfomas intra
y extrahepéticos, las leucemias linfoides y mieloides, el carcinoma hepatocelular, el
colangiocarcinoma y el hemgioendotelioma. Aquellos pacientes con una carga alta de
metastasis hepatica pueden presentar hepatomegalia. Entre los sintomas presentes en
caso de carcinoma hepatocelular podemos encontrar aquellos relacionados con
enfermedad hepéatica cronica. Algunos pacientes pueden presentar dolor abdominal
superior de leve a moderado, pérdida de peso, saciedad temprana. Los pacientes con
colangiocarcinoma pueden presentar ictericia, prurito, dolor abdominal, pérdida de peso, o
fiebre. En el caso de los linfomas, suelen presentarse con hepatoesplenomegalia en
estadios avanzados. Incluso otro tipo de neoplasias como lo es la neoplasia de células
blasticas dendriticas plasmocitoides, la cual es una neoplasia hematolégica poco
frecuente, clinicamente agresiva, que se manifiesta mas frecuentemente como lesiones
cutaneas con o sin implicacion de la médula ésea y diseminacion leucemoide. (10)

Entre los tumores benignos que pueden causar hepatomegalia incluyen los
hemangiomas, adenomas, y hiperplasia nodular focal. Estos tumores pueden presentarse
como lesiones discretas en imagenologia hepatica.

La obstruccion del drenaje venoso del higado produce congestién venosa. Esto puede
observarse en el sindrome de Budd-Chiari, en la falla cardiaca derecha, sindrome de
obstrucciéon sinusoidal, y peliosis hepatica. Todos estas entidades clinicas llevan a la
congestion pasiva del higado, resultando en hepatomegalia con un borde hepético firme,
liso y blando a la palpacién.

Pacientes con congestion pasiva del higado por falla cardiaca derecha pueden presentar
dolor en cuadrante superior derecho, ictericia, anorexia. También pueden presentar
9



sintomas como son disnea, fatiga, letargia, sincope, y angina. En casos asociados a
regurgitacion tricispide grave, el higado suele palparse pulsatil. Sin embargo, al progresar
la patologia hasta la cirrosis cardiaca desaparecera la pulsatilidad del higado relacionada
a regurgitacion tricuspidea. Estos pacientes suelen cursar con elevacién leve de
bilirrubinas y transaminasas.

El sindrome de obstruccion sinusoidal es causado por obliteracion fibrosa no trombdética
de las vénulas hepéticas. El sindrome tipicamente ocurre en el contexto del trasplante de
células hematopoyéticas. Sin embargo, puede ser inducido por la ingestion de alcaloides,
usualmente de fuentes herbales (tés, suplementos alimenticios, etc.), altas dosis de
radioterapia al higado ( usualmente mayores de 30 Gy) sin quimioterapia citorreductiva;
por radioembolizacién de tumores hepaticos, y en trasplante hepatico. Al incrementarse la
presion sinusoidal se desarrollan la dilatacion sinusoidal, la congestion central, y la
hepatomegalia. La congestion de larga evolucion puede causar fibrosis centrilobular y
finalmente cirrosis. Los datos que podemos encontrar en estos pacientes son la ganancia
subita de peso, palpacion blanda del borde hepatico, edema periférico, aumento de las
aminotransferasas, hiperbilirrubinemia, confusion, hemorragia, insuficiencia renal, falla
cardiorrespiratoria.

La peliosis hepatica es una condicion poco comun caracterizado por la aparicion de
cavidades llenas de sangre no delineadas por las células sinusoidales. Puede asociarse al
uso de esteroides anabdlicos y los estados de inmunocompromiso. Puede presentarse
con fiebre, hepatomegalia, hipertension portal y ascitis.

La mayoria de los pacientes con cirrosis biliar primaria avanzada presentan
hepatomegalia (70 por ciento). También se presenta en 55% de los pacientes con
colangitis esclerosante primaria, y es la entidad clinica mas frecuente notada al momento
del diagnostico. Un estudio encontr6 que al momento del trasplante hepético, los
pacientes con cirrosis por enfermedad hepatica colestasica tenian higados mas grandes
gue los pacientes con enfermedad hepatocelular, sin importar la gravedad de la cirrosis.
(11). No es clara la razon por la que los higados de pacientes con enfermedad hepatica
colestasica son mayores que la de los pacientes con etiologias virales y alcohdlicas. Los
pacientes con cirrosis biliar primaria pueden presentarse con fatiga, prurito, artritis,
hiperpigmentacion de la piel, aunque muchos pacientes pueden estar asintomaticos. Al
igual los pacientes con colangitis esclerosante primaria pueden presentarse con prurito y
fatiga, pero ellos también pueden encontrarse asintomaticos.

Los quistes hepaticos pueden llevar a la hepatomegalia. Las lesiones quisticas del higado
se pueden observar en pacientes con enfermedad de Caroli o con enfermedad hepatica
poliquistica.

La enfermedad de Caroli es una enfermedad congénita caracterizada por una dilatacion
mutlifocal y segmentaria intrahepéatica de los ductos biliares intrahepaticos grandes.
Asociado a enfermedad poliquistica renal de severidad variable. Los pacientes con
enfermedad de Caroli pueden desarrollar dolor abdominal, prurito, colangitis bacteriana,
ascitis y hemorragia variceal.

La poliquistosis hepatica ocurre predominantemente en pacientes con enfermedad renal
poliquistica autosémica dominante, con una carga de quistes hepaticos mayor conforme
aumenta la enfermedad renal. Las pacientes femeninos tienden a desarrollar quistes a
una edad menor, con la aparicidon de quistes masivos con mayor frecuencia en pacientes
femeninos. Los pacientes con enfermedad renal poliquistica no diagnosticada pueden
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confundirse con hepatoesplenomegalia al examen fisico debido al tamafio incrementado
de los quistes renales.

Menos frecuentemente se puede encontrar una enfermedad poliquistica hepatica
autosémica dominante no asociada a la enfermedad renal poliquistica. La mayoria de los
pacientes se encuentran asintomaticos, pero con la progresion de la hepatomegalia y un
mayor numero de quistes, los pacientes se pueden presentar con dolor progresivo,
distension abdominal, nausea, y saciedad temprana. El tratamiento ofrecido a los
pacientes con sintomas debilitantes son la reseccion, fenestracibn de los quistes
hepéticos, trasplante hepatico, o combinacion del trasplante hepatico y renal.

La fibrosis hepatica congénita es otra entidad causal de hepatomegalia, esta se presenta
desde el nacimiento, siendo la lesién béasica de esta fibrosis corresponde a una
malformacion de la placa ductal de los conductos biliares intralobares, resultado de una
interaccion inductiva epitelio mesenquimatosa andmala. Los conductos biliares inmaduros
son blanco de una colangiopatia destructiva progresiva, de duracién y velocidad variables
en cada paciente, apareciendo en Ultima instancia hepatomegalia de diversos tamafios
(12).

Los pacientes con hepatomegalia se encuentran a menudo asintoméaticos. Sin embargo,
pueden presentar dolor en cuadrante superior derecho o sintomas relacionados a la
causa de la hepatomegalia, por lo cual los signos, sintomas y resultados de laboratorio
variaran segun la causa etiologica de la misma. (13)

El bazo es un 6rgano hematopoyético, el cual en varios momentos durante la gestacion y/
o la vida extrauterina es capaz de dar sostén a las series hematopoyéticas eritroides,
mieloides, megacariociticas, linfoides y monocito-macréfago. En algunas enfermedades
este puede convertirse en un sitio de hematopoyesis extremedular, como es el caso en las
beta talaseis mayores y la mielofibrosis primaria, entre otras, albergando asi en su interior
células precursoras de la estirpe eritroide, mieloide o megacariocitica.

La pulpa blanca del bazo es un componente mayor del sistema linfatico del cuerpo
humano (hasta 25%). Como los linfonodos, tiene un centro germinal donde predominan
los Linfocitos Pre-B, junto con células plasmaticas. Los linfocitos T son la poblacion
mayoritaria alrededor de los vainas periarteriolares. Cuando los antigenos se encuentran
presentes en la circulacion, el bazo juega un rol clave en proporcionar el ambiente
adecuado para montar una respuesta inmunoldgica. Por ello, en caso de ausencia de
bazo, la produccion de anticuerpos se ve significativamente disminuida. (14)

El componente mayor del bazo, es una masa de células rojas conocido como la pulpa
roja. Consiste en eritrocitos rodeando cordones endoteliales de Billroth e interdigitando
sinusoides esplénicos, los cuales se encuentran alineados con macréfagos. Debido al
arreglo anatémico de los vasos sanguineos, los eritrocitos estan relativamente
concentrados en las arterias esplénicas terminales, mientras que el plasma con material
potencialmente antigénico es enviado a la pulpa blanca. La alta concentracion de
eritrocitos en estas arteriolas y sinusoides explica porque los grados relativamente leves
de hipoxia pueden causar transformacion de las células falciformes a la variedad
irreversiblemente endurecida y pomover infartos esplénicos (autoesplenectomia).

En los sinusoides esplénicos, que cursan a través de la pulpa roja y blanca, los

macrofagos se alinean en los espacios vasculares. Estos macréfagos son una parte

importante del sistema inmune al presentar antigenos a los linfocitos en la pulpa blanca,
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asi como en la destruccion de las células hematopoyéticas o las bacterias recubiertas de
anticuerpos. Cuando los eritrocitos pasan a través de estos sinusoides, los macrofagos en
la periferia son capaces de remover los eritrocitos senescentes, destruir aquellos con
anormalidades en la membrana, y remover las inclusiones eritrocitarias (como los
remanentes nucleares). A consecuencia, cuando el bazo se encuentra ausente, muchos
de estos eritrocitos anormales pueden circular, asi como aquellos con remanentes
nucleares. (15)

El bazo actia como un reservorio para plaquetas; un tercio de la masa plaquetaria
circulante se encuentra temporalmente secuestrada dentro de un bazo de tamafio normal,
y hasta 90% se pueden encontrar en un bazo marcadamente crecido. Cuando éste se
remueve, la reserva esplénica se pierde, por ello un hallazgo comdn en los nifios
esplenectomizados es una cuenta plaquetaria que excede 1,000,000, sin riesgo de
eventos de trombosis.

Como se puede observar de todos estas funciones dentro del bazo, la etiologia de la
esplenomegalia puede relacionarse a el aumento de un proceso eplénico normal
(hemolisis, por ejemplo) o puede deberse a un proceso infiltrativo, infeccioso, o vascular.
Similarmente, la remocion del bazo puede aminorar la enfermedad por mas de un
mecanismo. Por ejemplo, la trombocitopenia de un paciente con purpura trombocitopénica
inmune puede aligerarse posterior al procedimiento quirdrgico, por la perdida de un
namero considerable de linfocitos productores de anticuerpos antiplaguetarios, asi como
el retiro de macrofagos esplénicos capaces de destruir las plaquetas recubiertas de
anticuerpos.

Las medidas ultrasonograficas del bazo varian con la edad, los limites superiores del bazo
descrito son 6cm para los 3 meses, 7 cm para los 12 meses, 9.5cm para los 6 afios,
11.5cm para los 12 afios, 12 cm para adolescentes femeninos de 15 afios en adelante, 13
cm para adolescentes masculinos mayores de 15 afios.

Las causas de esplenomegalia que se pueden elucidar por estudios de imagen incluyen:
hipertension portal (por cirrosis o0 trombosis de la vena porta), quistes aislados,
hemangiomas, linfangiomas, hamartomas. Anormalidades focales multiples pueden
resultar como consecuencia de trauma esplénico (hematoma subcapsular, ruptura
esplénica), abscesos, granulomas, enfermedades linfoproliferativas, histiocitosis de
células de langerhans, enfermedad de Gaucher, Niemann-Pick, o sarcoidosis.

Dentro del espectro de la exploracion fisica es patologico palpar un borde esplénico por
debajo de 2 cm del borde subcostal derecho. Sin embargo, multiples estudios han
demostrado amplia variabilidad interobservador en la abilidad para detectar la presencia
de esplenomegalia, independientemente de la experiencia clinica del observador. (13)

El bazo es palpable en casi un tercio de los neonatos sanos, 10 porciento de los nifios
sanos, y en mas del 2 porciento de los adolescentes y adultos jovenes. Esto se evidencio
en un estudio de 2,200 estudiantes del primer afio de universidad, de los cuales el 3
porciento (63 estudiantes) tenian un borde esplénico palpable, detectado por 1 de 3
examinadores. Unicamente se encontr una patologia de base en 6 estudiantes, de los
cuales 4 padecian mononucleosis infecciosa. Tres afios después, 19 sujetos (30 porciento
de la poblacién que originalmente se encontré6 con esplenomegalia) continuaban con
borde esplénico palpable. (13)
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La palpacién adecuada del bazo requeire tanto de relajacion de la musculatura abdominal
del paciente, como de la mano del examinador. La efectividad de la palpacién del bazo
puede optimizarse de la siguiente manera:

« Con el paciente en posicion supina permitir al paciente sentir la mano del examinador
en el abdomen y acostumbrarse a su presencia antes de presionar en busqueda del
borde esplénico. No incrementar la presion subitamente durante la exploracion, ya que
un bazo aumentado de tamafo puede ser bastante sensible (especialmente si el
crecimiento ha sido rapido) y el paciente puede resistirse a continuar cooperando con
la exploracion, especialmente los pacientes pediatricos.

« Asegurarse que el paciente se encuentra relajado, con los brazos a los lados del
abdomen. Si los brazos se levantan, esto puede endurecer la musculatura abdominal y
dificultar la exploracion del abdomen.

« La relajacion del paciente s e puede mejorar si el cuello y las piernas se encuentran
ligeramente flexionadas. Mientras que la relajacion del examinador puede mejorar al
encontrarse comodamente sentado en una silla a lado de la cama del paciente o de la
mesa de exploracion dentro del consultorio, con el examinador a la derecha del
paciente, la mano derecha realizando la palpacion y con la mano izquierda dando
soporte al borde inferior izugierdo de la caja toracica de manera dorsal. (17)

Un borde esplénico minimamente crecido pude ser sensible a los movimientos
respiratorios, por lo que podria Unicamente palparse al final e la inspiracién. Con un toque
ligero, con la piel deprimida por debajo del borde subcostal izquierdo, se puede sentir un
bazo minimamente crecido como un borde redondeado con la consistencia de un higado
normal, que se resvala debajo de los dedos del examinador al final de la inspiracion y de
regreso con la espiracién. Un bazo normal es suave y poco sensible.

Con mayores grados de crecimiento, el bazo gira a una posicibn mas anterior y hacia la
derecha y puede extenderse inferiormente hacia la pelvis. En esta circunstancia, el polo
inferior del bazo puede no palparse debido a que se encuentra muy por debajo del
reborde costal. En estos casos la esplenomegalia puede apreciarse al palpar margenes
sucesivamente menores en el flanco izquierdo del abdomen o al palpar el borde medio del
bazo.

En casos méas extremos, el bazo engrandecido se extiende més alla de la linea media y
puede palparse en el cuadrante superior derecho. La presencia de hiperlagesia exquisita
del borde esplénico puede sugerir la presencia de un infarto o periesplenitis en el contexto
de un bazo con crecimiento masivo.

Otros hallazgos en la exploracion fisica pueden ser guias Utiles para la evaluacion

diagndstica, como son:

« Linfadenopatias, que pueden ser un signo sugerente de un proceso infeccioso de fondo
(como en el caso de infeccién por virus de epstein barr o virus de inmunodeficiencia
humana) o bien un signo de un proceso neoplasico malingo dependiendo de las
caracteristicas propias de las linfadenopatias per se.

« Ictericia, que puede indicar un proceso hemolitico o hepético de fondo.

« Exantema o artralgias, que pueden sugerir un proceso autoinmune sistémico, como es
el caso de lupus eritematoso sistémico o artritis reumatoide.

« Petequias y equimosis, que pueden presentarse en pacientes con trombocitopenia
secundaria a secuestro esplénico, asi como en casos de neoplasias malignas,
especialmente en las hematoldgicas.
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El estudio imagenolégico del bazo con ultrasonido abdominal, radiografias, tomografia
computada, resonancia magnética, estudio nuclear del coloide hepatoesplénico, o
tomografia por emision de positrones pueden ser un adjunto importante de la exploracion
fisica para definir cambios patoldgicos tanto esplénicos como hepéaticos. Sin embargo, se
deben tomar en cuanto de algunos artefactos que pueden encontrarse con estas
tecnologias para asi evitar al interpretacion erronea de las mismas. Los estudios de
imagen pueden revelar la presencia de bazos accesorios (encontrados en el 30% de las
autopsias), mas frecuente en el sexo femenino; asi como la existencia de poliesplenia
asociada a defectos congénitos cardiacos, atresia biliar o situs inversus. Un bazo
vagabundo secundario a la falta de ligamentos de fijacién puede encontrarse en cualquier
lugar dentro del abdomen. (18)

Algunas causas de esplenomegalia que se pueden detectar mediante estudios de imagen
son por ejemplo, la hipertension portal (debido a cirrosis o trombosis de la vena portal),
quistes aislados, hemangiomas, linfangiomas, o hamartomas. Las anomalias focales del
bazo pueden ser secundarias a traumatismos (como es el caso de hematomas
subcapsulares o ruptura esplénica), abscesos, granulomas, enfermedad linfoproliferativa,
histiocitosis de celulas de langerhans, enfermedad de gaucher, enfermedad de Niemann-
Pick, o sarcoidosis.

Para definir la longitud esplénica normal por ultrtasonido (desde la base hasta la punta) se
realizo un estudio con 230 nifios a los que se les realizdé un ultrasonido abdominal por
razones no relacionadas al bazo. Los limites superiores del bazoconsiderado como
normal se definieron de la forma siguiente:

« Edad de 3 meses: 6 cm

Edad de 12 meses: 7 cm

Edad de 6 afios: 9.5cm

Edad de 12 afios: 11.5cm

Edad mayor del5 afios: 12 cm para nifias y 13cm para nifios

Cabe mencionar que dentro de este estudio todos los pacientes que tuvieron la presencia
de un borde esplénico palpable por exploracion fisica tenian mediciones del borde
esplénico mayores a las medidas estandar.

La evaluacién de laboratorio de los nifios con esplenomegalia en estudio incluyen
biometria hematica completa que incluya conteo plaquetario y diferencial leucocitario,
revision por microscopia Optica del frotis sanguineo, estudio de funcidon hepética, y
examen general de orina. (19)

La biometria hematica completa que iuncluya conteo plaquetario y diferencial leucocitario,
de la mano con revision cuidadosa del frotis sanguineo, son de importancia crucial para la
determinacion etioldgica-causal de esplenomegalia. El frotis sanguineo por si mismo
puede dar suficientes datos que sugieran un diagndéstico inmediato. Los ejemplos mas
claros son:

» La presencia de blastos leucemoides que contengan bastones de Auer, inmediatamente
indica la presencia de leucemia mieloide aguda.

« La presencia de células rojas hipocromicas y microciticas, junto con células en tiro al
blanco, en un paciente sin deficiencia exdgena de hierro sugiere un diagnéstico de
talassemia.

« En algunos casos de lupus eritematoso sistémico se pueden visualizar las células de
lupus eritematoso circulante
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Las citopenias, como son neutropenia, anemia y/o trombocitopenia, pueden presentarse
en el contexto de esplenomegalia, ya que estas tres lineas celulares pueden quedar
atrapadas detro de los sinusoides esplénicos, dandose asi el nombre inespecifico de
hiperesplenismo. Sin embargo las citopenias son poco especificas para realizar el
diagnostico de hiperesplenismo desde el inicio, pues se epueden encontrar en muchos
otros padecimientos, incluyendo algunas infecciones, procesos neoplasicos o hemoliticos.

El diagndstico de malaria (paludismo) se debe considerar en el caso de cualquier nifio que
se encuentre con una combinacion variable de esplenomegalia, trombocitopenia, fiebre y
viaje reciente a un area endémica.

El bazo se puede encontrar crecido en los desordenes congénitos de la serie roja
asociado a disminucion de la vida media del eritrocito y aumento del secuestro esplénico.
Los datos compatibles con estos desordenes son la presencia de:

» Esferocitos

« Eliptocitos

« Xerocitos

« Células falciformes

« Estomatocitos

» Grados severos de hipocromia asociado a aumento en el nimero de celulas en diana

en un sindrome talasémico

La presencia de neutrofillia, con aumento del valor total de neutrofilos mayor del
establecido para la edad, con o sin bandemia y/o formas metamielociticas ("curva hacia la
izquierda") sugiere la presencia de un proceso infeccioso. En ocasiones los organismos
infecciosos se pueden observar en el frotis sanguineo, ya sea libre en el plasma como
puede ser en algunos casos de septicemia, asi como dentro de neutrofilos/monocitos o
eritrocitos (bartonellosis, babesiosis), y malaria. (20)

Los pacientes con septicemia pueden presentar otras alteraciones en el frotis sanguineo
incluyendo cambios en los eritrocitos secundarios a microangiopatia y degranulacion
toxica, vacuolas, y cuerpos de Dohle en los neutrofilos. Algunos microorganimos se
relacionan con cambios especificos, como es el caso de la aglutinacion de los glébulos
rojos secundario a la presencia de aglutininas frias dentro del espectro de mycoplasma
pneumoniae 0 mononucleosis infecciosa, asi como los linfocitos atipicos observados en
las etapas posteriores de la enfermedad. La combinacion de sepsis, anemia grave con
hemoglobinemia, hemoglobinuria, y la presencia de microesferocitosis sugiere una
infeccién por un organismo Clostridial productor de fosfolipasa.

La presencia de formas juveniles leucocitarias (células con menor maduracion que
metamielocitos) y glébulos rojos nucleados en el frotis periférico, acompafiado de globulos
rojos en forma de lagrima (en la forma de una imagen leucoeritroblastica) sugiere la
presencia de invasion extendida de la médula ésea. Esta imagen puede observarse en el
caso de invasidon de la medula 6sea de origne noplasico, infecciones tales como
tuberculosis, enfermedades hematoldgicas como las talassemias, osteopetrosis,
eritroblastosis fetal, y en algunos desordenes mieloproliferativos como son la
mielofibrosis, la policitemia vera, y el sindrome de Down con enfermedad
mieloproliferativa transitoria.

La existencia de un aumento en el nimero de células anormales en el frotis periférico
sugiere la presencia de un proceso hematoldgico maligno, como lo es un linfoma folicular,
leucemia de células peludas, leucemia linfocitica aguda, o leucemia mieloide. (21)
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Si después del abordaje establecido hasta ahora no se encuentra un diagndstico
definitivo, se debera valorar la realizacién de una tomografia axial computada de torax y
abdomen en busqueda de la presencia de malignidad ya sea diseminada o
intraabdominal, como es el caso del linfoma, neuroblastoma, enfermedad hepatica
avanzada o hipertension portal.

En dltima instancia se recomienda la realizacion de una biopsia dependiendo de la
sospecha clinica. Asi si se sospecha de un proceso infeccioso, estara indicado la
realizacion de una biopsia de linfonodo o bien de médula ésea, o bien en el caso de
sospechar una enfermedad hepatica se debera realizar el procedimiento en dicho 6rgano.
Sin un 6rgano o tejido especifico para biopsiar, el abordaje razonable seria la realizacion
de un aspirado de médula ésea, con biopsia y cultivo, algunas enfermedades pueden
diagnosticarse de esta manera como aquellas relacionadas con el atesoramiento de
lipidos, enfermedades diseminadas por bacterias o enfermedad granulomatosa, el
sindrome hemofagocitico, y tumores ocultos.(22)

Tabla 1. Causas de Esplenomegalia mas frecuentes en nifios

Congestivas

Cirrosis

Falla Cardiaca

Trombosis de las venas hepaticas, portales o esplénicas
Malignas

Linfoma (generalmente variantes indolentes)
Leucemias agudas y cronicas

Policitemia Vera

Mieloma multiple y sus variantes
Trombocitemia esencial

Mielofibrosis primaria

Tumores esplénicos primarios

Tumores sélidos metastésicos

Inflamatorias

Sarcoidosis

Enfermedad del suero

Lupus eritematoso sitémico

Artritis reumatoide (Sindrome de Felty)
Inflatrativas (no malignas)

Enfermedad de Gaucher
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Congestivas

Enfermedad de Niemann-Pick

Amiloidosis

Glucogenosis

Histiocitosis de células de langerhans

Enfermedad de Rosai-Dorfman®

Hematologicas (hiperesplenismo)

Anemias hemoliticas agudas y cronicas (todas las etiologias)
Anemia de células falciformes

Uso de medicamentos estimuladores de la formacién de colonias hematopoyéticas

Tabla 2. Causas de hepatomegalia mas frecuentes en nifios

Hepatitis

Infecciosa Hepatitis viral aguda y cronica
Absceso hepatico bacteriano
Infecciones por parasitos
Hepatitis granulomatosa

Isquemia Hepatitis isquémica (higado de choque)

Toxinas Hepatitis alcoholica

Esteatosis Esteatosis hepatica alcohdlica
Esteatosis hepatica no alcohdlica

Medicamentos Dafo hepatico inducido por
medicamentos

Inmunoldgico Hepatitis autoinmune

Depdsitos de cobre Enfermedad de Wilson

Enfermedades por depdsito

Glucégeno Glucogenosis
Diabetes mellitus

Lipidos Enfermedad de Gaucher
(glucocerebrocidos)
Esteatohepatitis no alcohdlica

Proteinas Deficiencia de alfa-1-anti-tripsina

Hierro Hemocromatosis
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Causas de drenaje venoso anémalo

Cardiaco

Obstruccion de la vena hepatica o cava
inferior

Intrahepatica

Desordenes infiltrativos que afectan el
higado

Tumores benignos primarios de higado

Tumores malignos primarios de higado

Metastasis/tumores diseminados

Obstruccion biliar/Enfermedad
colestasica

Cirrosis biliar primaria
Colangitis esclerosante primaria
Atresia de vias biliares

Otros

Variaciones anatomicas

Enfermedad hepética quistica

Falla cardiaca derecha
Pericarditis constrictiva

Trombosis de la vena hepatica
Obstruccién del flujo de cava inferior

Sindrome de obstruccién sinoisoidal
peliosis hepatis

Hemangiomas
Adenomas

Hiperplasia nodular focal
Carcinoma hepatocelular
Colangiocarcinoma
Carcinoma fibrolamelar
Hemangioendotelioma
Mieloma

Limphoma

Leucemia

Tumores solidos metastasicos

Lébulo de Riedel
Enfermedad hepética poliquistica

Enfermedad de Caroll
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Antecedentes

La epidemiologia de nuestro medio esta en constante cambio, actualmente los
diagnosticos predominantes no son los mismos que hace 20 afos; en tiempos anteriores
los diagnosticos infectoldgicos se encontraban entre los mas frecuentes, sin embargo con
forme han pasado los afios y la sociedad ha cambiado, también lo han hecho los
padecimientos, por ello hoy en dia es mas comin observar un paciente con un
diagnéstico neoplasico o inmunoldgico que uno infeccioso, esto es mas notorio en el
contexto de los paises desarrollados (23, 24), sin embargo, México es un pais en
transicion y como tal ha tomado mas tiempo en darse a notar este cambio, el cual ya es
facilmente observable en la actualidad, lo observamos dia con dia en cada uno de
nuestros pacientes que acude a consulta en un dia cualquiera, lo observamos dia con dia
en nuestros pacientes ya hospitalizados, por ello es de vital importancia actualizar el
abordaje diagndstico que utilizamos para nuestros pacientes, dandole la importancia
debido a los nuevos padecimientos y dejando atras los que en nuestra actualidad ya no
son frecuentes como lo fueron en el pasado. (25)

En el afio 1995 se publico un articulo que dio un cambio significativo en el abordaje
diagnostico que se le daba los pacientes pediatricos con presencia de
hepatoesplenomegalia, este los dividia en 4 sub tipos, hepatoesplenomegalia sin fiebre y
sin anemia, hepatoesplenomegalia con fiebre y sin anemia, hepatoesplenomegalia con
fiebre y anemia y hepatoesplenomegalia sin fiebre y con anemia, con el objetivo de
disminuir la tasa de biopsias hepaticas innecesarias; tanto esta division como el abordaje
propuesto en aquel afio se basé en la epidemiologia prevalente que existia durante los
afios 70, 80 y la primera mitad de los 90, una epidemiologia que se ha modificado
ampliamente en los Udltimos afios con la implementacibn de medidas amplias de
prevencion, como lo fue el esquema nacional de vacunacion o la potabilizacion del agua,
asi como la mejora en los métodos diagndsticos, lo cual marcé un cambio notable en las
enfermedades presentes en nuestra poblacion. Esto solo nos puede llevar a concluir que
es necesario investigar la epidemiologia actual y asi poder determinar que enfermedades
tienen mayor impacto en nuestro medio actual.(16)

Justificacion

La epidemiologia de nuestro medio se encuentra en constante cambio, las patologias
prevalentes en el pasado no son las mismas en nuestro tiempo, por ello los conocimientos
acerca de las enfermedades deben actualizarse constantemente. (26) Es esta la premisa
que inspira a la realizacion de una base de datos que de luz al conocimiento de las
patologias mas frecuentes dentro del contexto de la hepatoesplenomegalia.

Planteamiento del problema

La hepatoesplenomegalia como entidad nosolégica, al igual que el resto de los
padecimientos, ha sido parte del cambio epidemiolégico frecuentemente comentado, por
ello plantea una nueva problematica el tratar de definir cuales son las causas actuales de
un padecimiento conocido desde la antigiiedad, el cual ha cambiado junto con la
poblacién a la que ha afectado, siendo las causas de este padecimiento diferentes para
cada generacion, es por eso necesario investigar con cada generacion los cambios
etioldgicos que podran posteriormente ayudar a mejorar la manera en gue se diagnostican
estos padecimientos, en particular el de la hepatoesplenomegalia.
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Pregunta de investigacion
¢, Cual es la etiologia mas frecuente de la hepatoesplenomegalia en pacientes del Hospital
Infantil de México Federico Gbmez?

Objetivos
« Principal
« Describir la etiologia mas frecuente de hepatoesplenomegalia en pacientes dentro del
hospital infantil de México Federico Gomez durante los ultimos 10 afios
« Secundarios:
» Describir la ruta diagnostica empleada en el estudio de los pacientes con
hepatoesplenomegalia de origen desconocido dentro de los ultimos 10 afios.
« Describir con base en los resultados obtenidos si el orden de las pruebas diagnosticas
continda siendo vigente en la actualidad respecto a hace 10 afios.

Hipotesis

El disefio del estudio no requiere hipétesis ya que es un estudio retrospectivo,
observacional y descriptivo.

Métodos

Estudio observacional descriptivo y retrospectivo.

Revision de expedientes de 2004 al 2015 de pacientes que ingresaron con
hepatoesplenomegalia a nuestra institucién, para la realizacion de una base de datos que
nos permita conocer los cambios especificos en la epidemiologia de la
hepatoesplenomegalia en nuestro medio y tiempo.

Comparar los resultados obtenidos con aquellos usados para la creacion de la ruta
diagnéstica de hepatoesplenomegalia

Generar conclusiones y recomendaciones con la informacion obtenida, que nos permita
proponer cambios y actualizaciones a la ruta critica actualmente usada para el diagnoéstico
de hepatoesplenomegalia en el paciente pediatrico.

Criterios de inclusion
« Pacientes del Hospital Infantil de México Federico Gémez de 0 a 18 afios de edad al
momento de su ingreso dentro de los afios 2004 al 2016 con diagnostico de
“hepatoesplenomegalia de origen a determinar”

Criterios de exclusion
« Pacientes mayores de 18 afios al momento de su ingreso con hepatoesplenomegalia
en estudio
« Pacientes con diagndéstico de ingreso de “Sindrome mieloproliferativo”
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Consideraciones éticas

De acuerdo al reglamento de la ley general de salud en materia de investigacion para la
salud, el empleo retrospectivo de expedientes clinicos de sujetos atendidos en el Hospital
Infantil de México Federico GOmez, el presente se clasifica en categoria | y se considera
una investigacién sin riesgo (seccion “de los aspectos éticos de la investigacion en seres
humanos “pagina 424, titulo segundo, capitulo I, Articulo 17) por lo que no se requiere
solicitar carta de consentimiento informado ni revisiéon del proyecto por el Comité de Etica
y de Bioseguridad.

Plan de analisis estadistico

Se realizaron pruebas de normalidad de los datos obtenidos y de acuerdo a la distribucion
de los mismos se emplearon pruebas paramétricas y no parameédicas, los resultados se
muestran en tablas de salida y se empled el paquete estadistico SPSS version 21 para el

analisis de los datos.

Variables.

Variable Definicion Definicion Tipo de variable  Indicador
conceptual operacional

Edad Numero de dias  Se obtendrda del  Cuantitativa Meses
transcurridos expediente clinico continua
desde el
nacimiento hasta
la atencion
hospitalaria

Sexo Caracteristicas Se obtendra del  Cualitativa Femenino
sexuales expediente clinico norminal Masculino
fenotipicas dicotomica
otorgadas desde
el nacimiento

Lugar de origen Localidad Se obtendra del  Cualitativa Distrito Federal
geografica donde expediente clinico nominal Estado de México
ocurrié el politémica Oaxaca
nacimiento del Guerrero
individuo Puebla

Otros

Diagnastico final  Etiologia dada Se obtendra del  Cualitativa Anatomico
por uno o varios  expediente clinico nominal Metabdlico
estudios como la politbmica Infeccioso
causa del Hematolodgico
padecimiento Neoplasico
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Palidez

Alteracion en las
pruebas de
funcién hepatica

Anemia

Serologia virales

Ictericia

Fiebre

TORCH

Apariencia
blanquecina o
tendencia
blanquecina de
los tegumentos
de un individuo

Valores fuera del
rango normal
para la edad de
enzimas
hepaticas
presentes en el
torrente
sanguineo

Valores de
hemoglobina
sanguinea
menores a los
determinados
para la edad

Prueba que
identifica la
infeccion o no
infeccion de un
individuo contra
un agente viral

Tinte amarillento
de los
tegumentos

Elevacion de la
temperatura
mayor a 38.3 °C
en una sola toma
0 mayor de 38 °C
durante mas de 1
hora

Prueba
estandarizada
con medicion
especifica de
anticuerpos
contra ciertas
infecciones tanto
bacterianas,
parasitarias,
fungicas o virales

Se obtendra del

expediente clinico

Se obtendra del

expediente clinico

Se obtendra del

expediente clinico

Se obtendra del

expediente clinico

Se obtendra del

expediente clinico

Se obtendra del

expediente clinico

Se obtendra del

expediente clinico
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Cualitativa
nominal
dicotémica

Cualitativa
nominal
dicotémica

Cualitativa
nominal
dicotémica

Cualitativa
nominal
politbmica

Cualitativa
nominal
dicotomica

Cualitativa
nominal
dicotémica

Cualitativa
nominal
politdmica

Presente
Ausente

Presente
Ausente

Presente
Ausente

Virus de Epstein
barr

Leishmania
Tuberculosis
VIH

Otros

Presente
Ausente

Presente
Ausente

Toxoplasmosis
Rubeola

Herpes virus
Citomegalovirus
Otros



Tamiz metabdlico Prueba con alta

Resultado de
biopsia

Adenomegalias

Aspirado de
médula 6sea

Perfil
reumatoldgico

Alteracioén por
pruebas de
imagen

Resultados

Se encontraron un total de 81 pacientes con el diagnostico de ingreso de
“Hepatoesplenomeglia en estudio” en el Hospital Infantii de México Federico Gémez;
encontrando los datos presentados a continuacion. Excluyéndose del estudio 6 pacientes

sensibilidad que
determina el
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especificidad
para un
diagnéstico dado

Aumento del
volumen de un
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proceso
mieloproliferativo
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clave para el
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del tipo
autoinmune o
reumatologica
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tomografia axial
computada o
ultrasonografia
diferentes a los
hallazgos
directamente
relacionados con
hepatoesplenome
glaia

Se obtendréa del
expediente clinico

Se obtendra del
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Se obtendra del
expediente clinico

Se obtendréa del
expediente clinico
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expediente clinico
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nominal
dicotémica
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Cualitativa
nominal
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Cualitativa
nominal
dicotdmica

Cualitativa
nominal
dicotdmica

Cualitativa
nominal
dicotémica

por falta de informacién disponible en el expediente clinico.

En cuanto a la edad de los pacientes, se encontr6 una edad media de 53.36 meses +/-
50.75. De estos pacientes el 55.6% fue del sexo masculino. El sitio mas frecuente de
lugar de origen fue el Estado de México con 45.7% de los pacientes, Distrito Federal con
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19.8%, Oaxaca, Guerrero y Puebla contaron con 6.2% de la poblacion y el resto de los
estados de la republica mexicana con una poblacién menor.

La sintomatologia encontrada con mayor frecuencia presentada por los pacientes con

hepatoesplenomegalia se muestra en la siguiente tabla (Tabla 3), siendo la presencia de
fiebre mayor de 38.3 °C el sintoma mas frecuentemente asociado.

Tabla 3. Sintomas mas frecuentemente asociados a hepatoesplenomegalia

Fiebre 47 (58%)
Palidez 20 (24.7%)
Ictericia 17 (21%)
Adenomegalias 14 (17.3%)

Dentro de los estudios de laboratorio realizados se encontraron los siguientes datos
(Tabla 4), sin contar el nimero de pacientes a los cuales no se les realiz6 cada estudio
especifico. Otros menos representativos por su baja frecuencia no se mencionan como
los tiempos de coagulacion. Posteriormente se muestra la informacion obtenida acerca de
los estudios de gabinete realizados. (Tabla 5)

Tabla 4. Estudios de laboratorio

Estudio cualitativo Positivo / Alterado
Complemento 4 (5%)
Anticuerpos antinucleares 13 (16%)
Inmunoglobulinas 17 (21%)
Tiempos de coagulacién 11 (14%)
Serologias infecciosas 38 (47%)
Aspirado de médula 6sea 13 (16%)
Biopsia de tejido 48 (59%)
Tamiz metabdlico 9 (11%)
Coombs 5 (6%)
Hemoglobina < 10mg/dl 39 (48%)
Alanino aminotransferasa (ALT) 45 (55.5%)
Aspartato aminotransferasa (AST) 42 (51.8%)
Deshidrogenasa lactica (DHL) 24 (29.6%)
Bilirrubina total 28 (68.2%)
Bilirrubina directa 25 (30.8%)
Bilirrubina indirecta 23 (28.4%)
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Tabla 5. Estudios de gabinete

Alteracion por ultrasonograma 20 (25%)

Alteraciéon por tomografia 19 (23%)

El total de pacientes incluidos en el estudio se dividieron en 6 grupos de acuerdo a su
etiologia en: metabdlico en 22.2%, anatomico en 21%, infeccioso en 18.5%,
reumatolégico en 17.3%, neoplasico en 10%, Hematoldgico en 8.6%, y finalmente por
inmunodeficiencia en 2.5% de los pacientes (Grafica 1).

Se realiz6 una evaluacion de los resultados obtenidos segun diagndstico etioldgico,
encontrando para cada uno de los 7 grupos diagnésticos diferentes resultados en
porcentaje en cuanto a cada prueba diagnostica diferente y al diagnostico especifico o
etiolégico para cada grupo, los cuales son expuestos a continuacion.

En el grupo de pacientes con diagndstico de tipo anatomico se encontraron 17 pacientes
siendo de estos el 47% del sexo masculino. El 37.5% fue originario del Estado de México,
18.8% del Distrito Federal y 12.5% del estado de guerrero, siendo el resto en menor
proporcion del resto de los estados de la republica. La edad promedio de presentacion fue
44 meses +/- 43 meses. De los sintomas presentes el mas frecuente con un 41% fue la
presencia de ictericia, en cuanto a los estudios de laboratorio mas significativos se
encontré6 con anemia el 47%, con elevacion de ALT 52%, elevacion de AST 58.8%,
elevacion de bilirrubinas el 47%. Alteracion en biopsia de tejido en 82.4%. En cuanto a
estudios de gabinete se encontré alteracion por ultrasonido en 76% de los casos y por
tomografia en el 23%. El diagnéstico etioldgico mas frecuente fue el de fibrosis hepatica
congénita en 35.3% de los casos, seguido de atresia de vias biliares y degeneracion
cavernomatosa de la porta, ambos en 17.6% de los casos.

En el grupo de pacientes con diagnostico de tipo infeccioso se encontraron un total de 15
pacientes, siendo 73% del sexo masculino, en cuanto al lugar de origen 20% fueron
residentes del Distrito Federal, 40% del Estado de México, 20% de pacientes del estado
de Oaxaca (20%). La edad de presentacion media fue de 45 meses +/- 43 meses. De los
pacientes estudiados el 93.3% se presentaron con temperatura mayor a 38.3 °C (fiebre),
sélo el 13 % presento ictericia, 53.3% se presentaron con anemia, 33% con elevacion de
ALT, 46.6% con elevacion de AST, 40% con elevacion de bilirrubinas, 33% con elevacion
de DHL. Se solicité para los 15 pacientes serologias infecciosas encontrandose los
siguientes resultados (tabla 8) siendo el patdgeno mas frecuente el virus de Epstein-Barr,
cabe mencionar que en cuanto a la poblacion total de 81 pacientes estudiados también se
observo este fenbmeno, encontrandose dicho patdgeno viral en 22 casos (27%), siendo el
segundo en frecuencia la tuberculosis con 13%. Mientras que otros como la hepatitis B, el
virus de inmunodeficiencia humana, el virus herpes simple, el virus rubeola, o los
parasitos de plasmodium, leishmania y toxoplasma se encontraron en una muy baja
frecuencia (Unicamente en 1 caso reportado para cada patégeno)

Dentro del grupo de pacientes con diagndstico de tipo metabdlico se encontraron 18
pacientes, siendo 61.1% del sexo masculino, con una edad media de 35.7 meses +/- 29
meses, originarios del Estado de México en 50%, del Distrito Federal en 27.8%, de Puebla
11%; el 40% se presentd con fiebre y el 11% con ictericia; 22% se presentaron con
anemia, 38.8% con elevacion de ALT, 50% con elevacion de AST, el 22.2% con elevacion
de las bilirrubinas, el 44% presento alteracion por tamiz metabdlico tomando en cuenta
gue a 56% no se les solicitd dicho estudio, el 61% cursd con alteraciones en biopsia de
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tejido y el 33% en aspirado de médula ésea. Los diagnosticos etioldgicos especificos mas
frecuentes fueron: enfermedad de Gaucher, enfermedad de Nieman Pick y la
mucopolisacaridosis, todos en un 27.8% cada uno.

Dentro del grupo de pacientes con diagndstico neoplasico se encontraron un total de 8
pacientes, siendo 50% del sexo masculino, con una edad media de 47 meses +/- 31, el
62.5 fueron originarios del Estado de México, siendo el resto de otros estados de la
republica no representativos. El 62.5% presentaron temperatura mayor a 38.3°C, el 50 %
se presentd con adenomegalias (50%), el 75% presenté anemia, mientras que el 25%
presento elevacion de ALT y so6lo el 12.5% presento elevacion de AST; el 25 % curs6 con
elevacion de bilirrubinas y otro 25% con elevacion de DHL. Al 100% de los pacientes se
les realiz6 biopsia de tejido y el 100% resulto alterada, en 75% de los pacientes se
encontré alteracion por tomografia. El diagnéstico etioldégico especifico mas frecuente
para este grupo fue el de histiocitosis de células de langerhans en 37.5% de los casos,
seguido del neuroblastoma y el Linfoma de Hodgkin ambos con una frecuencia del 25%.

En cuanto al grupo de pacientes con diagndstico de tipo reumatolégico se encontré un
total de 14 pacientes, de los cuales el 64% fue del sexo femenino, la edad media fue de
94 meses +/- 62 meses, el 57.1% fue originario del Estado de México y el 21.4 del Distrito
Federal, el resto de los estados se presentaron en menor proporcion. El 85.7% se
presentd con fiebre, el 37.5% con adenomegalias, el 21.4% con palidez y sélo el 14.3%
con ictericia. El 50% curs6 con anemia, otro 50% curso con elevacion de ALT, 57% con
elevacion de AST, el 35.7% con elevacion de DHL; el 71.4% presento alteracion a nivel de
los anticuerpos antinucleares, el 78.6% a nivel de inmunoglobulinas, el 28.6% a nivel del
complemento y el 21.4% curs6 con Coombs positivo. Se encontré en el 78.6% de los
casos alteracion en biopsia de tejido. El diagnostico etioldégico mas frecuente fue el de
lupus eritematoso sistémico en 35.7%, siendo una proporcion menor de casos para el
resto de diagndsticos.

Por ultimo en el grupo de pacientes con diagndstico hematoldgico se encontraron un total
de 7 pacientes de los cuales el 57.1% eran del sexo masculino, siendo el 28.6%
originarios del Distrito Federal, y el resto en menor proporcion del resto de los estados de
la republica. La edad media de presentacion fue de 66 meses +/-42 meses. El 85.7 %
curso con palidez, eL 43% con fiebre, otro 43% cursoé con ictericia. El 85% se observé con
anemia, 71% con aumento de las bilirrubinas, otro 71% con aumento de DHL, so6lo el 14%
presentd coombs positivo, el 43% cursd con alteracion por aspirado de médula 6sea. El
diagnéstico etiolégico més frecuente fue la esferocitosis hereditaria en un 43%, seguida
de la beta talasemia en 28.6%.

En el grupo de pacientes con diagndstico por inmunodeficiencia Unicamente se
encontraron 2 pacientes, uno con diagndstico de agamaglobulinemia de Bruton y otro con
sindrome de Wiskott Aldrich.

Asimismo, con base en el abordaje propuesto en 1995 por Trejo y Pérez JA, et al, en el
Hospital Infantil de México Federico Gomez, previamente mencionado.(16) Se clasificaron
los datos de los 81 pacientes en 4 subcategorias de acuerdo a la presencia de fiebre
(definida como temperatura mayor de 38.3 °C) y/o anemia (definida como niveles de
hemoglobina menores a 10). Siendo estas subcategorias las siguientes:
1.Hepatoesplenomegalia con presencia de fiebre y anemia, con un total de 23 pacientes
(28.4%). 2. Hepatoesplenomeglia con presencia de fiebre y sin anemia: quedando en este
subgrupo 22 pacientes (27%). 3. Hepatoesplenomegalia sin fiebre y sin anemia con 14
pacientes (17.2%); 4. Hepatoesplenomeglia con presencia de anemia y sin fiebre: con 15
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pacientes (18.5%). Se excluyeron un total de 7 pacientes (8.6%) por no contar con
informacion suficiente en el expediente clinico para ser clasificados.

Finalmente se prosiguié a cuantificar al nUumero de pacientes de acuerdo al diagnostico
final que presentaron en cada uno de los 4 subgrupos (Tabla 6), sin embargo, se observé
gue no existe correlacion entre el grupo diagnostico y la presencia de cada subgrupo
establecido.

Tabla 6. Clasificacion por grupo diagnostico en cada subrgrupo de acuerdo a la presencia fiebre y/o anemia

Anatémico Infeccioso Metabdlico Neopléasico Reumatolégico Hematoldgico
Con fiebre y 1 8 2 3 6 2
con anemia
Con fiebre y 4 6 5 1 5 1
sin anemia
Sin fiebre y 6 0 1 3 0 4
con anemia
Sin fiebre y 3 1 8 0 2 0
sin anemia
Discusién

La hepatoesplenomegalia es una entidad frecuente en el Hospital Infantii de México
Federico Gomez por ser un lugar nacional de referencia, lo cual representa un reto
diagnéstico debido a la diversidad de patologias que se van a manifestar con hepato-
esplenomegalia. Se requiere un equipo multidisciplinario para su diagnéstico y posibilidad
de tratamiento etiolégico especifico, sin embargo, el mismo padecimiento se puede
presentar de diversas maneras para un mismo precedente etiolégico, por lo que requiere
un abordaje claro, ordenado y metddico.

La hepatoesplenomegalia como entidad clinica, se ha dividido en sus dos componentes,
siendo estudiado en la mayoria de las series internacionales por separado, existiendo
abordaje claros para la hepatomeglia y la esplenomegalia en estudio, mas no para la
presentacion conjunta.

En el afio de 1995 se propuso por primera vez un algoritmo para el abordaje de
hepatoesplenomeglia en estudio por Trejo y Pérez JA, et al, en el Hospital Infantil de
México Federico Gémez, dividiéndolo en 4 categorias de acuerdo a la presencia y/o
ausencia de dos signos: Fiebre (definida como la temperatura mayor de 38.3°C) y anemia
(definido como hemoglobina basal menor a la esperada para la edad). Este abordaje
previamente mencionado se realizé con base en los estudios hechos entre los afios 1980
a 1990 sobre la frecuencia de cada uno de los diagnosticos posibles de
hepatoesplenomegalia desde la década de 1970, siendo el grupo diagnéstico mas
frecuente de la época el de tipo infeccioso con un 33.3%. (16)

En la revisién de expedientes del Hospital Infantil de México Federico Gomez de los afios
2004 al 2016 se evidencia que la epidemiologia de las enfermedades presentadas por la
poblacion que acude a nuestra institucion se ha modificado, aunque prevalecen las
causas infecciosas con un porcentaje del 18.4% la diferencia entre este grupo y los otros
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grupos diagnosticos encontrados resulta minima, observando un aumento en la
frecuencia del diagndstico de las enfermedades metabdlicas con un 22.2%, anatémicas
21%, reumatoldgicas 17.3%, neoplasicas 10% y hematoldgicas 8.6%; probablemente
debido a la mejora en los métodos diagndsticos en los Ultimos afios; mientras que los
procesos infecciosos han disminuido como causa de hepato-esplenomegalia,
probablemente por la mejora en los programas nacionales de vacunacién y en la
promocion de la higiene. (27)

Cabe mencionar la exclusion de los pacientes con diagnostico inicial de “sindrome
mieloproliferativo”, siendo la principal causa diagndstico de este padecimiento la leucemia
linfoblastica aguda, padecimiento de muy alta prevalencia que requiere de una ruta
diagnéstica acelerada y diferente a la de los pacientes que se presentan Unicamente con
hepato-esplenomeglaia sin causa aparente, por lo que debe de mantenerse al sindrome
mieloproliferativo por fuera del estudio de la hepatoesplenomegalia; lo cual explica la
ausencia de pacientes en nuestra casuistica con el diagnostico de leucemia linfoblastica o
mieloblastica aguda, que de haberse incluido existe una posibilidad de que estos dos
diagnostico se encontraran en una frecuencia superior que el resto de los padecimientos
encontrados.

La frecuencia de los padecimientos descritos en la presente revision indica un cambio
epidemiolégico de muy alta importancia, especialmente al comparar la frecuencia de las
enfermedades encontradas anteriormente con su frecuencia actual; es claro que siguen
existiendo casos de enfermedades infecciosas asociadas a hepatoesplenomeglia,
especialmente las de origen viral, tomando importancia como patégeno mas frecuente el
virus de Epstein Barr que por el tipo de evolucion natural de la enfermedad que presenta
muchos de estos casos remiten durante su atencién en hospitales de segundo nivel de
atencion, por lo que es probable que su presentacion sea mayor en el contexto de estas
instituciones, sin embargo, éstas no tienen el impacto epidemioldgico que era referido en
los afios previos a nuestra institucion (16,28), especialmente en lo que se refiere a las
enfermedades tropicales, puesto que los pacientes con estos padecimientos logran ser
atendidos con prontitud en sus lugares de origen y en instituciones de primer contacto del
resto de la Republica Mexicana, especialmente posterior a la extension de los programas
de salud a través de nuestro pais, sin necesidad de ser referidos, por lo que se debe de
considerar que a futuro sean cada vez menos los casos de etiologia infecciosa que
encontremos en nuestra institucion a pesar de ser un centro nacional de referencia y por
lo tanto el resto de posibilidades diagnésticas deban ser consideradas y priorizadas.
(29,30)

En cuanto a los estudios de laboratorio solicitados los que con mas frecuencia y en todos
los grupos se encontraron alterados fueron aquellos relacionados con la biometria
hematica (anemia) y los relacionados con las pruebas de funcionamiento hepético, otros
estudios frecuentemente alterados fueron la deshidrogenasa lactica; otros como la prueba
de Coombs y el perfil reumatologico soOlo fueron representativos para el grupo
hematolégico y reumatoldgico, por lo que se sugiere solitario Unicamente si se sospecha
durante el abordaje en alguno de estos padecimientos, mientras que otras pruebas
menos representativas como los tiempos de coagulacion no mostraron ser necesarios en
el abordaje inicial de la hepatoesplenomegalia, por lo que no se recomienda su toma
rutinaria. En cuanto a los estudios de gabinete se encontré una alta frecuencia de
alteraciones por ultrasonografia en todos los grupos diagnosticos, por lo que resulta Gtil en
el abordaje inicial, a diferencia de la tomografia axial computada que presenta alteracion
mas frecuentemente en los grupos de diagnostico anatomico y neoplasico, por lo que
recomendamos solicitarlo en caso de la sospecha de alguno de estos diagndsticos. Por
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altimo se encontré una alta frecuencia de alteracion por biopsia de tejido, sin embargo,
por la complejidad y eventos adversos asociados a este procedimiento, debe de
solicitarse unicamente en ultima instancia.

Nuestros resultados son similares a lo encontrado en la literatura actual (31) observando
un aumento de la frecuencia de enfermedades no infecciosas y disminucion de las
infecciosas, sin embargo, al comparar nuestros datos con aquellos realizados en estudios
previos al afio 2010 encontramos diferencia en cuanto a la etiologia mas frecuente de
hepatoesplenomeglia, siendo para estos estudios mas frecuente la etiologia infecciosa,
compatible con la observacion de que la epidemiologia de las enfermedades que presenta
nuestra poblacién se ha modificado. (32,33)

Finalmente es importante destacar que la frecuencia de la etiologia de la
hepatoesplenomeglia esta cambiando, lo cual es un reflejo del cambio epidemiologico
que se ésta viviendo en nuestra entidad federativa (30), esto debe dar paso a una
modificacion en un futuro a los algoritmos diagndsticos tomando en cuenta los
antecedentes de cada paciente y no apegarse estrictamente a guias que consuman
recursos monetarios, tiempo excesivo de estudio y el abuso que existe en la toma de
examenes que solo pueden retrasar el diagndstico. Debemos, en un futuro cercano, tratar
de encontrar la estrategia adecuada para el estudio de la hepato-esplenomegalia de
manera eficiente con el menor tiempo y recursos necesarios.

Conclusiones

1.-En la presente revision la etiologia mas frecuente de la hepato-esplenomegalia fueron:
Enfermedades metabdlicas, seguido por causas anatomicas, infecciosas, reumatologicas
y por ultimo neoplasias y trastornos hematoldgicos.

2.-La infeccion por virus por Epstein-Barr estuvo presente incluso en pacientes de otros
grupos diagnosticos diferentes al infeccioso. Por lo que se considera la infeccion por este
virus la entidad clinica mas frecuente, sin ser necesariamente el diagnéstico final ya que
puede coexistir con otras entidades diagndsticas.

3.-La presencia o ausencia de los dos signos clinicos utilizados actualmente para
clasificar a la hepato-esplenomegalia con fiebre (con o sin anemia) o con anemia (con o
sin fiebre), no se correlacion6 en forma exclusiva en ninguno de los grupos etioldgicos
estudiados.

4.-La ruta diagnéstica utilizada actualmente podria no ser vigente, ya que da prioridad a
cuadros infeccioso por encima del resto de los diagndsticos posibles (16), lo cual no fue
encontrado en nuestra poblacion.

5.-Es necesario proponer en un futuro la creacion de un nuevo abordaje que considere
esencial la historia clinica y exploracion fisica completa para el estudio de los pacientes,
pues hemos observado se ha perdido esta muy importante base para la toma de
decisiones al momento de la eleccidon de los estudios de laboratorio y gabinete solicitados
para el estudio de hepatoesplenomegalia de origen a determinar.
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Limitaciones del estudio

Por tratarse de un estudio restrospectivo en el que la busqueda de la informacién se
realiza en base a lo plasmado en el expediente clinico de cada uno de los sujetos
incluidos en el estudio, es posible no contar con toda la informacién posible o necesaria,
por lo que este dato debe de estar presente durante el analisis de los resultados.
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