Esplenomegalia
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a esplenomegalia se define como el incremento

del tamafio de bazo mayor a sus dimensiones
normales, (en el adulto son 12 x 7 x 3.5 cm) con
un peso aproximado de 150 gy un volumen de 300
ml (figura 1). El bazo es el érgano linfitico mds
grande del organismo y ademds de participar en la
respuesta inmune primaria contra microorganismos
y proteinas extrafias, tiene otras funciones, entre las
que destaca ser un filtro de la sangre para retirar de
la circulacién a los gerocitos (eritrocitos senescentes)
asi como a otras células sanguineas unidas a anti-
cuerpos. La sangre entra al bazo, se filtra a través
de los cordones esplénicos y se expone a las células
inmunolégicamente activas.

La pulpa roja esplénica ocupa mds de la mi-
tad del volumen del bazo y es el sitio en donde se
destruyen los gerocitos y se extraen las inclusiones
celulares de los reticulocitos. La pulpa blanca con-
tiene macrofagos y linfocitos B y T que participan

sHemato-Oncologfa y Medicina Interna. Hospital Angeles del
Pedregal. México, DF.

®Médico Radidlogo. Unidad de Patologia Clinica. Guadalajara,
Jalisco, México.

Correo electrénico: dr.pablovargas.l@gmail.com

Recibido: 28-septiembre-2012. Aceptado: 14-enero-2013.

1. ACatmed A
Abduman

Bazo normal. Rastreo ecografico sagital del
bazo, el cual muestra dimensiones de 90 x 47 mm que
se encuentran dentro de pardmetros normales. Su
forma y tamafo no presentan alteraciones.

en el reconocimiento de microorganismos y pro-
teinas extrafias como parte de la respuesta inmune
primaria (el bazo es el principal productor de IgM,
sobre todo durante la infancia).

Por frecuencia, las principales causas de espleno-
megalia son la hipertensién portal por enfermedad
hepdtica crénica, linfomas, leucemias y neoplasias
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Esplenomegalia

mieloproliferativas, infecciones, congestién o infla-
macién y la trombosis de la vena esplénica.

Existen 7 mecanismos bdsicos que resultan en

esplenomegalia:

1.
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Hiperplasia de las células del sistema reticulo
endotelial (SRE) o lineas linfoides. Es uno de
los principales mecanismos de esplenomegalia.
Esto ocurre en varias infecciones sistémicas, en

enfermedades autoinmunes (sindrome de Fel-
ty, sindrome de Fisher-Evans, lupus eritematoso
sistémico) y en tirotoxicosis. Causas infecciosas
comunes de esplenomegalia incluyen endocar-
ditis infecciosa, tuberculosis, mononucleosis in-
fecciosa, tifoidea, histoplasmosis y paludismo.

Esplenomegalia congestiva. En la mayoria de los
casos resulta de enfermedad hepitica, en especial
por cirrosis con hipertensién portal (sindrome de

Figura 2. a), b) y ¢) TAC de abdomen superior, cortes axiales que muestran aumento del tamaiio esplénico en forma
difusa, con bordes lobulados y densidad heterogénea por la presencia de lesiones hipodensas de forma semi re-
donda, confluentes, compatibles con abscesos. Existe también incremento en las dimensiones hepaticas y multiples
imagenes hipodensas en su interior, de forma redonda que afectan ambos I6bulos. d) Producto de esplenectomia
correspondiente al caso de las imagenes a), b) y ¢) en la que se muestra bazo con esplenomegalia masiva de dimen-
siones 30 X 12 x 7 cm en cuya superficie se encuentran multiples abscesos pidgenos en diferente estadio de evo-
lucién, algunos incluso con secrecién purulenta activa. El diagndstico histopatolégico indicé abscesos por Candida
albicans.
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Se considera esplenomegalia masiva

al crecimiento del bazo cuyo polo
inferior de encuentra hasta la pelvis,

0 cuando cruza la linea media

hacia los cuadrantes abdominales
derecho o inferiores. Son pocas las
condiciones que cursan con este

grado de esplenomegalia: leucemia
mieloide crénica, mielofibrosis primaria
o secundaria a policitemia vera o
trombocitosis primaria, enfermedad

de Gaucher, linfoma de células
pequenas, leucemia de células peludas,
kala-azar (leishmaniasis visceral),
Talasemia mayor) y el sindrome
paludico con esplenomegalia reactiva
(esplenomegalia tropical).

Banty). Hay que recordar que el higado entre sus

multiples funciones, también es un reservorio de

sangre, y cuando la fibrosis hepdtica progresa, se
pierde esa funcién, por lo que la sangre se desvia

(fuga) hacia el bazo y otros sitios, por lo que au-

menta la presién en el territorio espldcnico. Sin

embargo, la trombosis de la vena porta o esplénica

y el cor pulmonale pueden tener el mismo efecto.

La hiperplasia reactiva del las células del SRE

de la pulpa roja ocurre con frecuencia en esple-

nomegalia congestiva, que aumenta atin mds el
tamafio del bazo. La esplenomegalia secundaria

a este mecanismo es por lo general asintomadtica.

3. Anormalidades en la morfologia de los eritro-
citos. En especial esferocitosis hereditaria, ta-
lasemias y enfermedad de células falciformes,
anemia hemolitica autoinmune y policitemia
vera pueden causar atrapamiento de eritrocitos
en los sinusoides de la pulpa roja, lo que produce
esplenomegalia y anemia.

. Hematopoyesis extramedular. Ocurre hemato-
poyesis esplénica en estados de insuficiencia de
médula dsea como en el caso de la mielofibrosis
con metaplasia mieloide, mieloptisis y osteope-

trosis. En estos casos se encuentra anemia y en
algunos otros reaccién leucoeritrobldstica.

5. Esplenomegalia maligna. Los linfomas (linfo-
ma de Hodgkin y linfomas no Hodgkin) re-
presentan las enfermedades malignas primarias
mds frecuentes del bazo, aunque también es un
foco de asentamientos de otras enfermedades
malignas como la Leucemia Mieloide Créni-
ca (LMC), leucemia linfocitica crénica (LLC),
leucemia de células peludas (tricoleucemia) y
algunas leucemias agudas. La esplenomegalia
que se acompafa de adenomegalia generalizada
es sugerente de Linfoma o LLC. Es muy raro
que las neoplasias no hematoldgicas se asienten
en el bazo (metdstasis). Entre los carcinomas
que lo pueden hacer estdn el de mama, pulmoén,
colorrectal, ovario y melanoma.

6. Esplenomegalia por depésito. La infiltracién del
bazo por material anormal ocurre en varias en-
fermedades, como la amiloidosis y varias “en-
fermedades por depésito” (Gaucher, Neimann-
Pick). La esplenomegalia en estas condiciones
con frecuencia se complica por hiperplasia reac-
tiva de los macréfagos de la pulpa roja.

7. Otras lesiones no neopldsicas. Hemangiomas,
quistes y hematomas son las entidades mds co-
munes en esta categoria. Otras causas inclu-
yen granulomas infecciosos por micobacterias y
hongos (figura 2), granulomas no infecciosos
(sarcoidosis) e infartos. Los infartos esplénicos
con frecuencia ocurren en anemia de células
falciformes como resultado del bloqueo de los
sinusoides esplénicos por los eritrocitos defor-
mes. También ocurre por embolismo cardiaco
en el caso de endocarditis infecciosa o trombos
murales. Otras causas de infartos esplénicos son
la esplenomegalia masiva de cualquier etiologia,
principalmente secundaria a hematopoyesis es-
plénica, leucemia mieloide crénica y mielofi-
brosis primaria.

Asi se considera al crecimiento del bazo cuyo polo
inferior de encuentra hasta la pelvis, o cuando cruza
la linea media hacia los cuadrantes abdominales
derecho o inferiores. Son pocas las condiciones que
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Figura 3. Exploracion de bazo por palpacion bajo el borde costal izquierdo y por percusién sobre la parrilla costal
izquierda para la determinacion del drea total de la esplenomegalia.

Ipacién del bazo se debe realizar

| examinador del lado derecho del
nte y palpar el cuadrante superior
erdo del abdomen con la mano

ha. El paciente debe permanecer
cubito dorsal. El examinador palpa
zo sintiendo el margen inferolateral.
Ipacion debe iniciar justo por arriba
ubis y desplazar la mano derecha
el cuadrante superior izquierdo
bdomen para detectar el borde

al o posterior del bazo en casos
ecimiento masivo. La percusion

la parrilla costal izquierda puede
tar esplenomegalia no evidente
alpacion. En el caso de patologia
onar obstructiva (hiperinsuflasion)
ede palpar aumento de tamafno
de higado como de bazo (por
lado normales) por desplazamiento
bos 6rganos hacia abajo
doesplenomegalia). Se puede

ndir esplenomegalia con tumores
zados en el cuadrante superior

ho del abdomen.

Revista de la Facultad de Medicina de la UNAM

cursan con este grado de esplenomegalia: leucemia
mieloide crénica, mielofibrosis primaria o secun-
daria a policitemia vera o trombocitosis primaria,
enfermedad de Gaucher, linfoma de células peque-
fias, leucemia de células peludas, kala-azar (leish-
maniasis visceral), Talasemia mayor), y el sindrome
palidico con esplenomegalia reactiva (esplenome-
galia tropical).

Historia clinica

A pesar de lo extenso del diagnéstico diferencial de
la esplenomegalia, la historia clinica (HC) cuidado-
say dirigida, asf como un examen fisico minucioso
y algunos estudios de laboratorio (biometria hemd-
tica completa [BHC], pruebas de funcionamiento
hepético [PFH]) reducen la lista de posibilidades
a unas cuantas causas. En la HC se debe incluir
especial atencién en las siguientes caracteristicas de
la esplenomegalia y aspectos relacionados:

Aspectos principales

* Desarrollo agudo o crénico.

* Presencia o ausencia de dolor u otros sintomas
locales.

* Ingestién o contacto con sustancias hepatotéxicas
que resulten en hepatitis o hipertensién portal.

* Traumatismo abdominal que pueda resultar en
hematoma esplénico.



Enfermedad aguda: hepatitis, mononucleosis,
paludismo, tifoidea.

Diarrea (por salmonelosis, enfermedad inflama-
toria del intestino).

Dolor 6seo, fiebre, diaforesis, malestar, fatiga,
letargia, hemorragias (por su asociacion frecuen-
te con leucemia).

Pérdida de peso, fiebre, sudoracién nocturna
(por su asociacién con linfomas).

Enfermedad cardiaca: insuficiencia cardiaca con-
gestiva, Cor pulmonale.

Cirugias previas: infecciones quirdrgicas, trom-
bosis, hipertensién portal.

Transfusiones: hepatitis crénica por Virus de
Hepatitis B o C (VHB o VHC), sindrome de
inmunodeficiencia adquirida (sida).
Traumatismo abdominal: posibilidad de forma-
cién de pseudo quiste.

Viajes recientes: contacto con malaria, leishma-
niasis, esquistosomiasis, tripanosomiasis.
Conducta sexual: considerar presencia de hepa-
titis, citomegalovirus (CMV), virus de la inmu-
nodeficiencia humana (VIH).

Enfermedad hematolégica conocida: deficiencia de
glucosa-6-fosfato deshidrogenasa (G-6-PD), ane-
mia de células falciformes, esferocitosis hereditaria.

Anemia, colecistectomia a edad temprana: célcu-
los biliares asociados a anemia hemolitica crénica.
Esplenectomia: por anemia hemolitica.

Origen mediterrdneo: alta frecuencia de talase-
mia. Deficiencia de glucosa-6-fosfato deshidro-
genasa (G-6-PD).

Origen africano: alta frecuencia de anemia de
células falciformes, deficiencia de G-6-PD, pi-
ropoiquilocitosis hereditaria.

Origen Judio (Asquenazi): alta frecuencia de
enfermedad de Gaucher y enfermedad de Nei-
mann-Pick.

Origen nérdico: deficiencia de piruvato kinasa,
esferocitosis hereditaria.

Origen asidtico: deficiencia de G-6-PD.

Por frecuencia, las principales causas de
esplenomegalia son la hipertension portal
por enfermedad hepatica crénica, linfomas,
leucemias y neoplasias mieloproliferativas,
infecciones, congestion o inflamacion y la
trombosis de la vena esplénica.

Existen 7 mecanismos basicos que resultan
en esplenomegalia:

1. Hiperplasia de las células del sistema
reticulo endotelial (SRE) o lineas
linfoides.

Esplenomegalia congestiva.

3. Anormalidades en la morfologia de los
eritrocitos.

4. Hematopoyesis extramedular.

5. Esplenomegalia maligna.

6. Esplenomegalia por depdsito.

7. Otras lesiones no neoplasicas.

* Hemodlisis aguda en hombres: deficiencia de G-

6-PD.

La palpacién del bazo se debe realizar con el exami-
nador del lado derecho del paciente y palpar el cua-
drante superior izquierdo del abdomen con la mano
derecha. El paciente debe permanecer en dectbito
dorsal. El examinador palpa el bazo sintiendo el
margen inferolateral. La palpacién debe iniciar justo
por arriba del pubis y desplazar la mano derecha
hacia el cuadrante superior izquierdo del abdomen
para detectar el borde medial o posterior del bazo
en casos de crecimiento masivo. La percusién sobre
la parrilla costal izquierda puede detectar espleno-
megalia no evidente a la palpacién (figura 3). En el
caso de patologia pulmonar obstructiva (hiperinsu-
flasién) se puede palpar aumento de tamano tanto
de higado como de bazo (por otro lado normales)
por desplazamiento de ambos érganos hacia abajo
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Figura 4. Esplenomegalia. Imagen ecogréfica longi-
tudinal del bazo, el cual se encuentra aumentado de
tamaiio en forma difusa, mide 153 x 81 mm. No se
observan cambios en su parénquima el cual tiene una
ecogenicidad homogénea.

(pseudoesplenomegalia). Se puede confundir esple-
nomegalia con tumores localizados en el cuadrante
superior derecho del abdomen.

Otros aspectos importantes del examen fisico
son los siguientes:

Piel

* Palidez: por anemia que puede indicar hemdlisis,
infiltracién de la médula 6sea, hiperesplenismo.

* Petequias, purpura: por trombocitopenia que
puede indicar enfermedad autoinmune asociada
a leucemia linfoide crénica (LLC), hiperesple-
nismo.

¢ Ictericia: secundaria a anemia hemolitica, en-
fermedad hepitica.

* Prurito: por colestasis; actividad tumoral (lin-
fomas).

* Rash: Secundario a enfermedad aguda o créni-
ca, Lupus Eritematoso Sistémico (LES), artritis
reumatoide (AR), endocarditis infecciosa, his-
tiocitosis.

* Eczema: por histiocitosis de Langerhans, inmu-
nodeficiencia.

Cabeza, ojos, oidos, narizy garganta

* Ictericia: anemia hemolitica, disfuncién hepdtica.
* Fondo de ojo: manchas color rojo cereza en re-
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tina, opacidad de corneas (enfermedad por de-
pésito de lipidos).
e Upveitis, iritis: sarcoidosis, AR.

Respiratorio y cardiovascular

* Disnea, fatiga: anemia, insuficiencia cardiaca
congestiva, sindrome de vena cava superior (por
trombosis o tumor mediastinal).

* Soplo reciente: endocarditis bacteriana.

Gastrointestinal

* Dolor abdominal: litiasis biliar, hepatitis, trau-
ma, esplenomegalia aguda (trombosis venosa
mesentérica).

*  Wascitis, hipertension portal.

* Tamano y textura del higado.

Musculoesquelético

¢ Dolor articular o artritis: LES, AR, enfermeda-
des inflamatorias autoinmunes, gota (por hiper-
leucocitosis o sindrome de lisis tumoral).

¢ Dolor éseo: leucemia, enfermedad de Gaucher.

Neurolégico

* Visién disminuida, osteopetrosis.

¢ Cefalea, desde sindrome anémico hasta infiltra-
cién infecciosa o maligna.

* Alteraciones encefélicas especificas por enfer-
medades por depdsito, inmunodeficiencia, in-
fecciones, encefalopatia hepdtica.

Evaluacion

Imagen

* Laevaluacién por ultrasonido puede confirmar
la presencia de esplenomegalia o quistes, tumo-
res, abscesos, hematomas y mide el tamafio real
del bazo (figura 4).

* La tomografia axial computarizada (TAC) y la
imagen por resonancia magnética (IRM) del
cuadrante abdominal superior izquierdo pueden
destacar con mayor fineza las anormalidades
en el tamafo y la forma, y definir la patologia
parenquimatosa. La TAC es el estudio de elec-
cién ante la sospecha de trombosis (figura 5).
La tomografia por emisién de positrones (PET-
CT) con 18F-FDG, se ha convertido en una
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Esplenomegalia grave por tomografia axial computada.
grave en forma difusa, sus bordes son regulares y la densidad del parénquima es homogénea. b) Reconstruccion
sagital del abdomen con equipo tomogafico multicorte, observando bazo aumentado de tamano en forma difusa,
sin cambios en su densidad, con desplazamiento de las estructuras abdominales.

Imagen axial del abdomen con esplenomegalia

herramienta dtil en el diagnéstico de lesiones
de origen maligno.

El gamagrama con Tc99m proporciona infor-
macién funcional del bazo.

La arteriografia selectiva confirma la existencia
de trombosis.

La esplenomegalia en la mayoria de las veces es el
resultado de una enfermedad sistémica y s6lo en
ocasiones orientard a un padecimiento primario
del bazo, por lo que los estudios diagnésticos no
se enfocan de manera directa al bazo, sino que
se orientan al diagndstico de enfermedades que
cursan con esplenomegalia.

Los estudios de laboratorio més ttiles son la bio-
metrfa hemdtica completa (BHC) con reticulocitos
y cuenta diferencial, examen del frotis de sangre
periférica y la prueba de funcién hepdtica (PFH).

La pancitopenia puede estar presente por infil-
tracién de la médula 6sea.

La cuenta de leucocitos puede revelar la presen-
cia de linfocitos atipicos (irritativos) en enfer-

medades virales, blastos en leucemias agudas,
neutropenia o neutrofilia por infeccién. Formas
maduras mononucleares en leucemias crénicas
linfoides (figura 6).

La cifra de hemoglobina, el estudio del frotis
de sangre periférica y la cuenta de reticulocitos
pueden demostrar anemia, morfologfa anormal
de eritrocitos, reticulocitosis en hemdlisis o la
presencia de pardsitos como en el paludismo.
La cifra de plaquetas puede indicar trombocitope-
nia por disminucién en la produccién (mieloptisis,
mielofibrosis), aumento en la destruccién (autoin-
munidad en LLC y linfomas, reaccién a drogas,
infeccién viral), o secuestro o hiperesplenismo.

Hipoalbuminemia, tiempo de protrombina pro-
longado, hiperbilirrubinemia directa e indirec-
ta (insuficiencia hepdtica), hiperbilirrubinemia
indirecta (hemdlisis), transaminasemia (dafio
hepdtico), gamma glutamil transpeptidasa y fos-
fatasa alcalina elevadas (colestasis).
Anticuerpos antinucleares: LES.

Nivel sérico de inmunoglobulinas, subclases de
linfocitos T (inmunodeficiencia).
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Figura 6. alteraciones en sangre periférica y médula 6sea que cursan con esplenomegalia: a) linfo-
cito atipico en mononucleosis infecciosa, b) leucemia de células peludas, c) linfocitos irritativos en

infecciones virales, d) trombocitemia primaria, €) paludismo, f) criptococosis, g) biopsia de hueso
con mielofibrosis grado Il, h) biopsia de hueso con mielofibrosis grado Il
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* Anticuerpos séricos para virus de Epstein-Barr
(VEB), citomegalovirus (CMV), toxoplasmosis
y VIH.

* Cultivos: presencia de infecciones bacterianas o
micdticas; solicitar cultivos especiales.

* Estudio de trombofilia (proteina Cy S, antitrom-
bina, resistencia a proteina C activada, factor V
Leiden A506G, gen de protrombina G20219A,
anticuerpos antifosfolipidos y anticardiolipina):
trombosis venosa mesentérica, trombosis venosa
extrahepdtica, trombosis portal.

e Determinacién de la mutacién de JAK2 (V617F):
pacientes con sospecha de mielofibrosis primaria
o pospolicitemia vera o trombocitemia primaria
(en general neoplasia mieloproliferativa cromo-
soma Filadelfia negativa).

» Aspirado y biopsia de médula dsea (leucemia,
linfoma, neoplasias mieloproliferativas, enfer-
medad por depésito, infecciones diseminadas
por hongos o micobacterias).

Es un sindrome clinico caracterizado por citope-
nias resultantes de un estado funcional excesivo
del bazo. La fisiopatologia esplénica (reduccién de
las células sanguineas circulantes) se atribuye a 4
posibles mecanismos: actividad fagocitica excesiva,
produccién de anticuerpos esplénicos que resultan
en destruccién de células hematopoyéticas, hiperac-
tividad de la funcién esplénica y secuestro esplénico.

Conforme el bazo crece, puede secuestrar eritro-
citos, leucocitos y plaquetas y produce disminucién
leve a moderada en estas lineas celulares. Las citope-
nias severas no son frecuentes por este mecanismo
y se deberd descartar otra etiologia.

La obstruccién venosa es la causa mds frecuente de
hiperesplenismo. Cualquier incremento en la presién
portal se refleja en los sinusoides venosos del bazo. Esto
impide el flujo sanguineo de los cordones y resulta en
secuestro de las células sanguineas e hiperesplenismo.
La obstruccién venosa extrahepdtica por trombosis de
vena porta es de las causas mds comunes de hiperten-
sién portal. En la obstruccién venosa extrahepdtica la
funcién del higado es normal. La obstruccién venosa
intrahepdtica usualmente es secundaria a cirrosis.

Los infartos esplénicos con frecuencia ocurren en
anemia de células falciformes como resultado del
bloqueo de los sinusoides esplénicos por los eritro-
citos deformes. También ocurre por embolismo car-
diaco en el caso de endocarditis infecciosa o trombos
murales. Otras causas de infartos esplénicos son
la esplenomegalia masiva de cualquier etiologia,
principalmente en mielofibrosis y LMC.

Se presenta en forma espontdnea o con minimo
trauma en casos de esplenomegalia. Es una compli-
cacion catastréfica de aparicion subita que conduce
a hemorragia masiva intra abdominal, choque y la
muerte se presenta en pocos Minutos a Menos que
se proceda de manera inmediata a la reanimacién
e intervencién quirtrgica.
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