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Falla hepatica aguda fulminante como manifestaciéon de leucemia de células
T del adulto en paciente con infecciéon por HTLV-1

Acute liver failure as presentation of adult T-cell leukemia in an HTLV-1 patient
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RESUMEN

La falla hepatica aguda es el desarrollo de injuria hepética severa con deterioro de la funcién de sintesis y encefalopatia. Dentro
de la variedad de causas, las infiltraciones neopldsicas representan menos del 0,5%. Presentamos el caso de un paciente varén
HTLV1 positivo que debuta con una clinica de hepatitis aguda, siendo posteriormente diagnosticado con diseminacién de
linfoma/leucemia de células T del adulto. Desafortunadamente el paciente presenté deterioro répido y progresivo de la funcién
hepatica, falleciendo a los pocos dias de la hospitalizacion.

Palabras clave: Falla hepatica; Leucemia-linfoma de células t del adulto; Virus 1 linfotrépico T humano (fuente: DeCS BIREME).

ABSTRACT

Acute liver failure is the development of severe hepatic injury with deterioration of liver synthesis function and encephalopathy.
Among all the variety of causes, neoplastic infiltration represents less than 0.5%. We present the case of a male patient with a
past medical history of HTLV-1 infection, who reports symptoms of acute hepatitis, being diagnosed with Adult T-cell leukemia/

lymphoma. Unfortunately, the patient had a rapid deterioration and passed away a few days after admission.
Keywords: Liver failure; Leukemia-lymphoma, adult T-cell, Human T-lymphotropic virus 1 (source: MeSH NLM).

INTRODUCCION

La falla hepética aguda es el desarrollo de injuria
hepatica severa con deterioro de la funcién de sintesis
(caracterizado por alteraciones en la coagulacién) y
encefalopatia . Existen una variedad de causas de
falla hepatica aguda, siendo los agentes téxicos (como
el acetaminofén) y los virus las mas comunes *2. Las
infiltraciones neopldsicas representan menos del 0,5%
de las causas, siendo los linfomas no Hodgkin la etiologia
neoplasica mas frecuente ¥. Reportamos el caso de un
varén que presenta falla hepéatica aguda secundaria a
infiltracién neoplasica por leucemia/linfoma de células
T del adulto en un paciente con HTLV 1.

CASO CLINICO

Paciente varén de 61 anos, procedente de Lima-
Per( sin antecedentes epidemiolégicos ni familiares
de importancia, acude a consulta con 2 semanas de
malestar general, fiebre e hiporexia. Una semana
después del inicio de sintomas el paciente present6
ictericia y linfoadenopatias generalizadas en cadena

cervical, axilar e inguinal. Un diagnéstico de
hepatitis viral probable fue realizado en otro hospital
basado en elevacién de transaminasas, pero debido
a la ausencia de mejoria de los sintomas el paciente
solicita una segunda opinién y es hospitalizado para
estudio.

Al examen fisico se encontré al paciente febril,
ictérico y deshidratado. La piel present6 lesiones
descamativas en palmas de manos y plantas de pies
sugerentes de sarna costrosa (Figuras 1y 2). Al examen
por sistemas se evidenci6 linfoadenomegalias entre 2 a
3 cm y hepatoesplenomegalia. El resto del examen no
mostr6 hallazgos significativos. Dentro de los exdmenes
auxiliares se evidencié hemograma con leucocitos en
14 300 cel/dL con linfocitosis (54%), prolongacion
del tiempo de protrombina (16,4/12) con INR en 1,3,
transaminasas elevadas (TGO: 1430 UI/L y TGP: 690
UI/L), hiperbilirrubinemia a predominio directo y leve
elevacion de fosfatasa alcalina. La ecografia abdominal
evidencié higado y bazo aumentados de tamafo sin
lesiones focales ni dilatacién de vias biliares y/o liquido
libre intraabdominal.
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Figura 1. Lesiones hiperqueratésicas en palmas
sugerentes de sarna costrosa.

Las serologias buscando infecciones virales tipo:
hepatitis A, B, C, Epstein-Barr, citomegalovirus, Herpes
tipo 1Ty 2 y VIH fueron negativas. Sin embargo, se
encontré un resultado positivo para HTLV 1.

Figura 3. Sangre periférica mostrando linfocitos
atipicos. Se puede observar la clasica morfologia de
flores u hoja de trébol en la esquina inferior derecha.

Figura 4. A) Biopsia hepatica con infiltracion linfoide y
distorsién de los sinusoides hepaticos. B) Arquitectura
hepética distorsionada. Infiltracién de células linfoides
con atipia celular.
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Figura 2. Lesiones hiperqueratésicas en planta de pies.
Nétese la presencia de un surco hiperqueratésico.

Asimismo, se obtuvo unaldminaperiféricaendondese
encontraron linfocitos atipicos tipo “células flor” (Figura
3). Debido al deterioro clinico, se procede a realizar
biopsias de ganglio e higado, las cuales evidenciaron
infiltracién de linfocitos atipicos caracterizado por
alteraciones cromatinicas y de diferente tamafo en
todo el parénquima hepatico CD 3+ y CD30 + (Figura
4), diagnosticando leucemia de células T del adulto.
Asimismo, se realizaron biopsias de piel, las cuales
mostraron infiltracion de células neoplasicas y presencia
de 4caros, haciendo el diagnéstico de sarna costrosa
(Figura 5). El paciente presenté deterioro rapido y
progresivo de la funcién hepatica, evidenciandose en
los pardmetros bioquimicos y en la encefalopatia (Tabla
1), falleciendo 4 dias posteriores a la hospitalizacién
debido a compromiso multisistémico.

DISCUSION

El HTLV 1 es un retrovirus que compromete
principalmente a los linfocitos CD 4 y esta asociado
como agente causal de la leucemia /linfoma de
células T del adulto (ATLL como sus siglas en inglés:
Adult T-Cell Leukemia/linfoma) y otras enfermedades
como mielopatia / paraparesia espastica tropical, sarna
costrosa, formas severas de estrongiloidiasis, entre
otras ©.

Figura 5. Biopsia de piel con presencia de acaros e
hiperqueratosis del estratocorneo.
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Tabla 1. Valores a lo largo de la hospitalizacion.
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Valores 2do dia de hosp. 3er dia de hosp. 4to dia de hosp.
TGP 3080 5450 5790
TGO 1870 3660 4820
Bilirrubina total 2,36 4,23 4,80

INR 1,5 2,0 2,3
Encefalopatia Grado |-l Grado Il Grado IV

La infeccion por HTLV-1 tiene una distribucién
mundial y es endémica en el Caribe, en algunas regiones
de Japon y en el Perd. El mecanismo de transmision es
principalmente a través de lactancia materna en zonas
endémicas, transfusion sanguinea o via sexual. Sélo
alrededor del 5% de las personas con la infeccién llega
a enfermar en algiin momento de su vida, siendo la
paraparesia espastica tropical y la leucemia/linfoma de
células T del adulto las enfermedades mas conocidas y
claramente asociadas a HTLV-1 ©.

Las manifestaciones de ATLL incluyen: compromiso
dérmico, linfadenopatias, hepatoesplenomegalia,
lesiones pulmonares, gastrointestinales o del sistema
nervioso central, siendo el compromiso hepatico
fulminante extremadamente raro ?. El diagndstico
requiere la deteccion de células ATL en sangre periférica
en pacientes con manifestaciones leucémicas ©?, y tal
y como lo observamos en nuestro paciente estas células
son las llamadas células flor debido a la morfologia
que presenta su ntcleo 9. Dicho hallazgo debe ser
acompanado con el inmunofenotipo adecuado .
Generalmente no se requiere estudio de medula 6sea
y si el diagnéstico no se puede lograr con el andlisis de
sangre periférica, se debe realizar una biopsia 2. Por
otro lado, Shimoyana realiz6 la clasificacién de ATLL en
aguda, linfomatosa, crénica y subaguda, encontrandose
nuestro paciente dentro de la variante aguda, el
cual presenta un pronéstico malo con un tiempo de
sobrevida de aproximadamente 3 a 6 meses 2.

El higado es el 6rgano mas comdnmente afectado
por metastasis tumorales. Pese a esto la funcion hepatica
se mantiene preservada hasta llegar a la etapa terminal,
que es cuando existe un deterioro progresivo de curso
crénico. Es inusual la presentacién de infiltracién tumoral
que se manifieste inicialmente como falla hepdtica y
los pocos casos descritos son causados por neoplasias
hematoldgicas como enfermedad de Hodgkin,
enfermedad no Hodgkin o leucemias "*. Es asi que existe
un reporte de caso de un paciente con linfoma difuso de
células B que sobrevivid a la falla hepatica aguda debido a
este tumor "¥; sin embargo, tal y como pasé con nuestro
paciente, una serie de casos sobre infiltracién hepatica
muestra un mal pronéstico de esta presentacién, con la
mayoria de pacientes (17 de los 18 pacientes) fallecidos
dentro de los 6 dias de hospitalizacién @.

En cuanto a falla hepética aguda debido a leucemia
de células T, existen en la actualidad dos reportes de
caso previos alrededor del mundo: El primero fue
en Japon en el aiio 1986 en donde el diagnéstico se
realizé post mortem ¥ mediante una biopsia hepética
y el segundo reporte de caso fue en el 2006, en una
mujer del Caribe quien no pudo recibir quimioterapia
debido al estado avanzado de la falla hepatica y
lamentablemente fallece 8 semanas después del inicio
de sintomas "®. Lamentablemente nuestro paciente
present6 una evolucién térpida falleciendo a los pocos
dias de haber sido hospitalizado.

El tratamiento para ATLL se construye en base en
los subtipos ya descritos, factores prondsticos, y la
respuesta a la terapia inicial. Dicho régimen consiste
en quimioterapia con agentes como vincristina,
ciclofosfamida, doxorubicina en formas agudas,
linfomatosas y crénicas ?. IFN-alfa y zidovudina
es la terapia de eleccion en formas subagudas con
sintomas, agudas con pobre respuesta a terapia inicial
o crénicas 1¢'9. Por Gltimo, el trasplante alogénico de
medula 6sea es considerado en pacientes jovenes con
formas agresivas de ATLL 920, No obstante, nuestro
paciente no llego a recibir tratamiento alguno debido a
su rapido deterioro clinico.

Lafallahepéticaagudadebidoainfiltracion neoplésica
es extremadamente rara, mucho més debido a ATLL.
Creemos pertinente reportar el presente caso con el
fin de considerar a las neoplasias hematolégicas como
posibles etiologias de falla hepatica aguda. Se debe
tener particular atencién a manifestaciones clinicas
relacionadas a la infeccién por HTLV-1 en pacientes
provenientes de zonas endémicas, considerando la
asociacion de leucemia/linfoma de células T con la
infeccién por este virus.
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