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RESUMEN

Se comenta el cuadro clinico de una enferma formado por la siguiente triada
sindrémica, a) Esplenomegalia gigante e hiperesplenismo, b) Coagulopatia de
consumo y anemia microangiopatica, ¢) Hipertensién portal. Se estudian los posi-
bles mecanismos patogenéticos de la afeccién evidenciando un claro sindrome de
Kassabach-Merritt generado por una angiomatosis mesentérica difusa y una gran

esplenomegalia.

INTRODUCCION

La asociacién de tumor vascular y
diatesis hemorragica data de antiguo!?,
habiéndose atribuido el mecanimo he-
morragico a un fenémeno de semestra-
cién plaquetaria y coagulopatia de con-
Sum022,2,23,19.

Las localizaciones del tumor vascular
son muy diversas, siendo mas frecuen-
tes en piel, sobre todo en cara y cuero
cabelludo, y también en miusculos y
huesos.

La localizacién intestinal es rara,
aunque conocida desde hace tiem-
polL12 siendo la afectacién principal en
el tramo distal!,'?,2¢ y muy rara su pre-
sencia en todo el tracto gastrointesti-
nal?4, y es excepcional que el mesente-
rio esté afectado?, '

Las grandes esplenomegalias de etio-
logias muy diversas han sido sefialadas

igualmente como generadoras de coa-
gulopatias de consumos’,8, junto con la
asociacién de pancitopenia periférica.

La coexistencia de una anemia mi-
croangiopatica en estos cuadros es a
veces muy evidente y su mecanismo se
atribuye a rotura eritrocitaria?,16,18,

A continuacién se refiere un cuadro
clinico complejo formado por una es-
plenomegalia gigante, cuadro pancito-
pénico periférico, anemia microangio-
patica junto con una coagulopatia de
consumo y signos evidentes de hiper-
tension portal.

MATERIAL Y METODOS

Caso clinico
Hembra de 18 anos de edad. Ingresa
para estudio de una esplenomegalia, y
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manifestaciones purpuricas en miem-
bros y cara. No hay antecedentes fami-
liares ni personales de interés. En la
exploraciéon destaca: Palidez cutaneo-
mucosa. Abodomen tenso y globuloso,
ligera onda ascitica. Esplenomegalia gi-
gante, hasta fosa iliaca izquierda dura y
no dolorosa. No hepatomegalia. Hema-
tomas diseminados por extremidades
inferiores.

Exploracién analitica: Pancitogenia
periférica: 3.400.000 hematies; 10,4 Hb;
2.000 leucocitos y 20.000 plaquetas. La
morfologia de la serie roja sufria pro-
fundas alteraciones, sugerentes de una
anemia microangiopatica. Bilirrubina
total 5,7 mg%, con predominio de la
indirecta de 3,4 mg%, SGOT, 56 U.lL
SGPT 29 U.L. Retencién de la bromo-
sulftaleina 12,5%. El resto de las prue-
bas no eran significativas.

Puncién esternal.—Presentaba una
notable hipercelularidad, ausencia de
‘monomorfismo celular. Eritropoyesis y
trombopoyesis hiperplasiadas. Granu-
loproyesis discretamente hipoplasiada
y desviada a la derecha.

Estudio Radiolégico: Térax AP y L:
Normal. Abdomen en vacio: Opacidad
de hemiabdomen izquierdo sugestivo
de esplenomegalia gigante. Varices eso-
fagicas, confirmadas por contraste bari-
cado y endoscopia (fig. 1).

Fig. 1.— Imagen de varices esofagicas que
presentaba la enferma, haciendo clara protu-
sién a la luz esofagica.
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Estudio isotépico (fig. 2).

Estudio de coagulacién (Tabla I). Su-
gerente de coagulopatia de consumo,

Fig. 2.— Gammagrafia hepdtica. Higado pe-
quefio de morfologia bien conservada; el bazo
capta gran cantidad de coloide uniforme-
mente.

con trombopenia, discreto alarga-
miento del tiempo de sangria, hipofi-
brinogenemia, alargamiento del tiempo
de protrombina, positividad del test de
protamina, niveles bajos de los factores
II'y Vy claros signos de angiohem©dlisis.

Se instauré terapéutica con hepari-
nato calcico 50 mg/12 h. via subcutanea.

Estos hallazgos apuntaban el diag-
noéstico hacia un hemangioma esplénico
que explicarian los sindoromes existen-
tes. Al no poder realizar los métodos
habituales de exploracién (esplenoma-
nometria, esplenoportografia, etc.), por
la trombopenia y coagulopatia existen-
te, se indicé la esplenectomia, previa
instauracién de medidas oportunas.

El hallazgo de la intervencién fue el
siguiente: Esplenomegalia gigante de
aspecto congestivo, cuyo estudio ana-
tomopatolégico evidencié un bazo duro
de 2,4 kgs. Al corte, coloracién rojo
intenso, arrastra poca pulpa roja y gran
numero de cuerpos de Gamma Gandi,
amplios senos vasculares de aspecto
cavernoso. Discreta dilatacién de la
vena esplénica y ligera fibrosis portal.
Higado normal. El mesenterio estaba
profusamente salpicado de neoforma-
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Ingreso Tto.Heparina '} PostEsplenec. %éag?nﬁg;‘{al
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T. Coagulacion 740" i e &
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ciones de muy diversos tamafos (fig. 3)
con pequenas trombosis en el meso. La
estructura histolégica tipicamente vas-
cular de aspecto angiomatoso (fig. 4)
donde aparecen fenémenos de trombo-
sis repetidas, existencia de macroéfagos
hemosiderinicos. El cuadro es super-
ponible al de la angiomatosis mesenté-
rica difusa de tipo cavernoso.

Fig. 3.— Vista panoramica de todo el mesen-
terio, salpicado por neoformaciones vascula-
res de muy diversos tamanos.

Fig. 4— Corte histolégico de las neoforma-
ciones con clara estructura vascular. En el
intersticio macréfagos hemosiderinicos. Algu-
na luz vascular obliterada por contenido
trombotico.

DiscusiON

La observacién de un cuadro clinico
con un complejo sindrémico tan varia-
do, tanto en sus manifestaciones clini-
cas como anatomopatolégicas, nos lle-
van a hacer sugerencias sobre la pato-
génesis y fisiopatologia del mismo.
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El dato objetivo méas sugerente de la
enferma era su enorme esplenomegalia
acompanada de pancitopenia periférica
florida, muy sugestiva de un claro hipe-
resplenismo.

Las varices esofagicas y la ligera onda
ascitica, sostenian firmemente el hecho
de una hipertensiéon portal. La ligera
alteraciéon de las pruebas de funcién
hepatica no justificaban la hipertension
portal, ni una esplenomegalia relacio-
nada con una clara patologia hepaética.
El hallazgo de un bazo congestivo, con
abundantes senos vasculares, explica-
rian el origen de la hipertensién portal.

Fué el hallazgo de la angiomatosis
mesentérica difusa el dato mas llamati-
V0, ya que su aparicién es excepcional y
las referencias bibliograficas en la ac-
tualidad son muy escasas’'424. Apro-
ximadamente la mitad de los casos de
angiomatosis intestinal de diversas lo-
calizaciones suelen ir unidas a neofor-
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maciones en otros lugares, fundamen-
talmente en piel3,’® y se han descrito
otras malformaciones como ausencia de
bazo?* y en el caso que nos ocupa una
esplenomegalia gigante con dilatacio-
nes de los senos vasculares y la presen-
cia de cuerpos de Gamma-Gandi hacen
el diagnéstico histolégico compatible
con el de fibroadenia esplénica.

La esplenomegalia y la angiomatosis
mesentérica difusa constituyen el fondo
patogenético del complejo sindrémico
que explicamos en la tabla I

La angiomatosis motiva indudable-
mente una alteracion del endotelio vas-
cular que condiciona una disregulacién
del flujo, conduciendo a profundas alte-
raciones morfolégicas de la serie roja
(anemia microangiopatica)® y en la que
participa la alteracién del lecho vascu-
lar esplénico.

TABLA i
MECANISMO PATOGENETICO

- | ANGIOMATOSIS MESENTERICA |

_ Alteracién

del endotelic \
~ . Deposito de

Emmekm Agregacion
. plaquetaria
Hlperespienisma 5/

CA | m—Lisis Eritrocﬂica{

plaquetas

COAGULOPATIA |
DE CONSUMO |
ADP

Fosfolipidos
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Fig. 5— Evolucién de las cifras
de hematies,

leucocitos y plaquetas

tras esplenectomia.

Fig. 6— Trazado tromboelastografico
de la paciente
en su ingreso,

tras heparinoterapia,
post-esplenectomia
dicumarinizacién.

EXPLORACION TROMBOELASTOGRAFICA

= Ingreso

= Heparinizaciéh

= Post. Esplenectomia y
Dicumarinizacion
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Por otra parte, tanto en las neoforma-
ciones vasculares mesentéricas, como
en los amplios senos vasculares esplé-
nicos, habria un enlentecimiento del
flujo, con depdsito de plaguetas favore-
cido por una alteracién del endotelio,
produciéndose la agregacién plaqueta-
ria y activacién de la coagulacién de-
mostrable por el consumo de fibriné-
geno exitente?20,

Este estado de hipercoagulacién po-
tencia la formacién de redes de fibrina
que agravarian y ayudarian a la mani-
festacién de la anemia microangiopati-
ca%,’®. De otro lado, la lisis eritrocitica
producida, condicionaria la liberacién
de ADP eritrocitico, aumentando la
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agregacion plaquetaria? y la liberacién
de fosfolipidos de la pared del hematie
incrementando asi la coagulopatia de
consumol?20,

Quedaria formado un circulo vicioso
donde la angiomatosis mesentérica di-
fusa y la gran esplenomegalia genera-
rian una CID y anemia microangiopa-
tica potenciandose reciprocamente
cada sindorme.

Al realizar la esplenectomia y tras la
instauracién de un tratamiento con di-
cumarinicos, desaparecieron los sin-
dormes existentes y los signos de hiper-
tensién portal (fig. 5 y 6). La evolucién
de la paciente es muy satisfactoria ha-
ciendo vida normal en la actualidad.
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