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Caso clinico:

Paciente mujer de 20 afios, natural y procedente de
Huanuco, estudiante.

Refiere que desde 10 meses antes del ingreso,
presenta dolor en rodilla derecha tipo hincada, de
moderada intensidad, no irradiado, que calma con el
reposo y con anti-inflamatorios no esteroideos, pero
gue vuelve aproximadamente cada 20 dias , con una
duracion de 1 a 2 dias.

Seismeses antesdel ingreso notaaparicion denddulos
no dolorosos en la regién mamaria izquierda,
subclavicular derecha y dorso.

Desde dos meses antes del ingreso presentaepisodios
de sensacion de alzatérmica a predominio vespertino
gue duran 1 dia, para ceder espontaneamente; y se
repiten aproximadamente 2 veces por semana.

Desde 1 mes antes del ingreso el dolor y la fiebre
son mas continuos por lo que vienea Limay acude
en consultaaotro hospital donde ademéas de los nédulos
subcutaneos le detectan “hepatoesplenomegalia’ y
“anemia’. Vuelve a Huanuco, donde le toman una

ecografia abdominal que informan muestra
“hepatoesplenomegaliay aumento del tamarfio renal”.

Una semana antes de ingresar presenta temperatura
de 38.5 grados centigrados y reaparece el dolor en la
rodilla por lo que acude al Hospital Arzobispo Loayza
para estudio.

Antecedentes Patol6gicos:

Tratada por fiebre tifoidea hace 4 afios.

Examen Fisico:

FC=84x’ PA=110/70 mmHg FR=17 x’
T°=37,2 °C. IMC=23,4

Regular estado general, buen estado de nutricion,
lGciday orientada en tiempo, espacio y persona. Piel
con leve palidez, no ictericia, llenado capilar <2”. No
edemas. Se pal pan nddul os subcutaneos sobre parrilla
costal izquierda por debajo de la mama, de 1 cm de
didmetro, no dolorosos, de consistencia solida, no
adheridos aplanos profundos; y un nédul o subclavicular
derecho de iguales caracteristicas.
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Los rangos de movimiento articular estaban
conservados. Rodillasno dolorosas alamotilidad activa
y pasiva; todas las articulaciones sin aumento de
volumen. Habiadolor alapresién enlacarainternadel
tercio distal del muslo derecho.

No se encontr6 linfadenomegalia.

Cuello: glandula tiroides no es palpable. Traquea
central. No hay ingurgitacion yugular.

Toérax y Pulmones: murmullo vesicular normal.
Cardiovascular: No se palpa chogue de punta. Ruidos
cardiacos ritmicos y de intensidad normal. No se
auscultan soplos.

Abdomen: blando, depresible; dolor a la palpacién
profunda en flancos. Se palpa masa sélida por debajo
del reborde costal derecho hasta8 cm debajo del mismo,
y otra debgjo del reborde costal izquierdo de iguales
caracteristicas, ambasdolorosasy de bordes regulares,
alapercusion el espacio de Traube ocupado. Losruidos
hidroaéreos eran normales.

Examen neurol dgico: Pares craneal es, coordinacion,
sistema motor y sensitivo normales.

Exadmenes Auxiliares:

Hb:8,8gm/dl
CHbCM:334
Microcitosis: 1+  Reticulocitos:0,8 %

Leucocitos: 3200 (A:1,E:2,B:0,M:3,L:29)

Plaguetas 285,000

Ex. Orina: pH= 6; Leucocitos:1-3/campo.

Hematies: 0-1/campo

Proteinas. + Cuerpos ceténicos. 2+
Creatinina serica:0,66 mgm/dl Urea:17,2 mgm/dl.
Fosfatasa. Alc :107

Depuracion. de Creat:46,2 ml/ minuto

Proteinuria de 24 horas:0,122 gr

Serologia para Brucella negativo. Anticuerpos anti-
nucleares negativos.

Anti-DNAds negativo.

VCM:77 HbCM: 25,7

Ecografiaabdominal: Higado, vesicula, viashiliares,
pancreas y bazo normales. Vena Porta y colédoco
normales. Rifién derecho: 15 cm de longitud,
parénquima de 27 mm. Rifién izquierdo: 15 cm de
longitud, parénquima27 mm. Ambosrifiones de bordes
regulares, ecogenicidad parenquimal ligeramente
aumentada en ambos rifiones. Discreta ectasia calicial
renal izquierda.

Tomografiaabdominal (FiguraN°1): muestramasiva

nefromegaliahomogéneabilateral.
Seis dias después del ingreso se realizaron
procedimientos.

DISCUSION
Dr. Jorge Casas *

Este interesante caso tiene varios problemas por
disecar, los que en una evaluacion inicia lucen poco
relacionados entre si. El primer reto esidentificarlosy
asignarleslaprioridad que cada problemaposee, paraa
continuacion intentar establecer un vinculo entre ellos;
sabiendo que no todos corresponden necesariamente a
una sola entidad. He escogido cinco problemas y los
listo en orden derelevancia.

1. Nefromegalia Bilateral: Es por el llamativo
incremento del volumen renal el problema mas
destacado. El primer paso es establecer la
consistencia del hallazgo, la informacion clinica
sefialael hallazgo previo de hepatoesplenenomegalia,
en la perspectiva de la informacion posterior, este
fue el primer dato sobre esta impresionante
nefromegalia. Lainformacion siguiente esdefinitiva,
tanto la ecografia como la tomografia coinciden,
un crecimiento renal bilateral homogéneo, sin
dilatacion del sistema pielocalicia (la causa mas
frecuente de riflones grandes). Informacién
adicional sobre este problema central esel cllculo
del incremento del volumen, €l cual llegaaun 320%
con respecto a lo normal y una funcién renal sin
compromiso significativo, y ademas con un
sedimento de orinanormal.

2. Bicitopenia: Una anemia normocitica con pobre
respuesta medular (IPM<0,4) y leucopenia
moderada sin células anormales en sangre
periférica.

3. Nodulos subcutaneos: Es importante recalcar que
tuvieron unaevolucion indolentey sin compromiso
delaepidermisni evidenciaclinicade compromiso
inflamatorio definido.

4. Gonalgia: con 10 meses de evolucion. Fue el

sintoma de apertura de la enfermedad actual; el
examen fisico sugiere que se origina en una
estructuraextrarticular, o en el fémur distal, debido
a la ausencia de compromiso de la movilidad
articular.

5. Fiebre: En lahistoria clinica no cuantificada en €l

examen fisico de admision. La divergencia entre
la anamnesis y el examen fisico respecto a fiebre
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FiguraN° 1. Tomografiaaxia computarizadaque muestranefromegaliamasiva.

no es rara, ocurre en el 7% de los casos. Esta
cifra baja no aplica a este caso porque implica
lecturatérmicamultiplealo largo de por lo menos
48 horas, no como la informacién de este caso
con un solo reporte de temperatura.

Definidos|os problemas el siguiente paso esrealizar
el diagnostico diferencial de este problema
multisistémico: renal, hematol 6gico, 6seo y de partes
blandas, tomando como gje diagndstico €l problema
mas [lamativo de esta paciente, lamasivanefromegalia
bilateral.

El primer grupo de enfermedades a considerar en
esta paciente joven es:

Condiciones Congeénitas

Sindrome de Perlman: Comprende nefromegalia,
tumor de Wilms, macrosomia, criptorquidiay maltiples
anomalias faciales, con pronéstico muy sombrio con
escasa sobrevida méas alla del periodo neonatal (1).

Nefroblastomatosis multinodular hiperplasica:
Condicién raraneonatal asociadaaoligohydramniosy
nefromegalia bilateral que puede llegar a triplicar el
volumen renal como en este caso, desarrollan
insuficienciarena tempranamentey lapatologiamuestra
rifion multinodular con calices hipoplasicosy ausencia
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de demarcacion corticomedular (2).

Sindrome de Bechwith-Wiedemann: Se caracteriza
por sobrecrecimiento somético y diversas anomalias
congénitas asociadas que incluyen malformaciones
renales en el 42% de los casos, especialmente
nefromegalia, presente en el 25% de los casos. Con
menor frecuencia existe hemihipertrofia (24%),
cardiopatia congénita (6,5%), y polidactilia (4%). Se
asocia con disomia paterna 11p15.5 (3,4).

Si bien algunas de las condiciones congénitas
mencionadas pueden explicar la nefromegalia, la edad
de presentacion, los otros problemas asociados, |a
carencia de componentes comunes en estas diversas
enfermedades no encajan con todo el contexto de este
caso.

Enfer medades infiltrativas:

Amiloidosis: Es una de las causas frecuentes de
nefromegalia en patologia médica, en este caso la
ausencia de sindrome nefrético asi como las extensas
manifestaciones extrarenales hacen a este diagnéstico
muy poco probable (5,6).

Enfermedad de Gaucher: Lapresenciade nefromegalia
en esta enfermedad es bien conocida; en la paciente en
discusion, la magnitud de ella y especialmente la
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ausencia de hepato y esplenomegalia, practicamente
descartan esta posibilidad (7,8).

Enfer medades infecciosas:

So6lo definiré las opciones vinculadas a virus,
micobacterias y hongos dado €l tipo de evolucion del
cuadro clinico.

Micosisy Tuberculosis. Debido asu comportamiento
similar lasincluyo en unasolacategoria. Excepto por
el tipo de nefromegalia, con el parénquima renal
difusamente aumentado, los otros cuatro problemas
identificados en esta paciente (fiebre, gonalgia, nédulos
subcuténeos y bicitopenia) son perfectamente
compatibles con estas condiciones.

Este tipo de infecciones puede ocasionar un notable
crecimiento bilateral de suprarrenales con o sin
enfermedad de Addison. A nivel renal, el mecanismo
de nefromegalia pasa por lesion ureteral con uropatia
obstructivao por lesiones asimétricas renales con zonas
de necrosis caseosa y calcificaciones, (9,10)
caracteristicas que no estan presentes en nuestro caso,
alejando por lo tanto estas posibilidades diagndsticas.

SIDA: Un estudio prospectivo con tomografia
computada en 86 pacientes con SIDA (11) mostro
anomalias en el 100% de los casos, dentro de estas:
nefromegalia en € 40%, adenopatias en €l hilio rena
en el 35%, engrosamiento de la pared vesical 22%,
calcificaciones renales 8%, masa anexial 6%,
hidronefrosis 5%, absceso renal 3% y masa solida 3%.

El cuadro hematol6gico, dérmico y febril puede ser
explicado directamente por el SIDA, como por alguna
de las infecciones oportunistas o neoplasias que
acomparian con tanta frecuencia a esta enfermedad.
La edad de la paciente implicaria que la enfermedad
fue adquirida en la adolescencia haciendo que esta
posibilidad diagnostica sea poco probable. El otro
aspecto poco compatible, es la magnitud de la
nefromegalia en este caso que escapa a lo descrito en
SIDA.

Enfermedades neopléasicas

Oncocytomatosis renal: Es una neoplasia benigna
rara. Lavariante con presenciade oncocitomas renales
difusos es alin masraray no se acompafiade lasvarias
manifestaciones extrarenales de este caso (12).

Hiperplasiaganglionar angiofolicular (enfermedad de
Castleman): Puede acompafiarse de citopenias aisladas

o combinadas como en este caso. Puede verse
hepatoesplenomegaliay nefromegalia(13). Laausencia
del compromiso ganglionar y abdominal aleja esta
posibilidad.

Linfomarenal primario: Esraro debido alaausencia
de células de estirpe linféticaen el rifién. En los pocos
casosdescritosen laliteraturase especulaquelascélulas
linfomatosas derivan de lacdpsularenal o deinfiltrado
inflamatorio crénico pre-existente en el rifién. Se
describen la presenciade hallazgos renal es compatibles
con este caso: compromiso bilateral sin evidencia de
uropatia obstructiva. La histopatologia muestra
infiltracién masivadel rifién por células mononucl eares;
lapresenciadeinsuficienciarena esfrecuente pero no
universal (14,15,16).

Linfoma renal secundario: El compromiso renal es
relativamente comin en Linfomano Hodgkiny llegaal
40%. El cuadro hematol 6gico, |os nédul os subcutaneos,
lagonalgiay lafiebre encajan bien con esta posibilidad
diagnéstica. Algjan esta alternativa la ausencia de
compromiso ganglionar asi como de hepato-
esplenomegalia(17,18).

Leucemiaaguda: Lapresenciade nefromegaliahasido
descrita en especial con la variante de leucemia
linfoblasticaaguda(LLA). Un estudio evalud 101 nifios
conLLA, 89 deellosfueron sometidosaunapielografia
excretoria antes del inicio de terapia, en este grupo €l
30% presentod nefromegalia, que fuebilateral en el 47%
de los casos y unilateral en el 53% restante. El grupo
con nefromegaliatuvo unasobrevidasignificativamente
mas corta que el grupo con rifiones normales adn
después de hacer una correccién con modulos de
regresion multiple (19). El compromiso renal ha sido
descrito claramente en esta condicion (20,21). La
ausencia de blastos esta en contra de esta posibilidad
pero no ladescarta, yaque laformaaleucémicade esta
enfermedad no es una condicién rara.

Ciertamente la bicitopenia, |0s nédul os subcutaneos,
lagonalgiay fiebre encajan dentro de la opcién de una
enfermedad hematol 6gicamaligna.

En resumen, las probabilidades diagndsticas en este
caso son: linfoma renal y leucemia aleucémica
linfoblasticaaguda.

Dr. Cesar Chian Garcia*
Como muestras de la biopsia de nédulo subcutaneo,
se recibieron cuatro pequefios fragmentos de tejido de

color pardo claro, parcialmente cubiertos por tejido
adiposo.
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Al examen microscopico con coloracion de
hematoxilina-eosina se observa una proliferacion de
células con nucleos hipercrométicos y escaso
citoplasma (FiguraN° 2 y FiguraN° 3). Estas células
se disponen en mantos invadiendo el tejido adiposo.
Las caracteristicas de las células y la infiltracion del
tejido adiposo corresponden a una neoplasia maligna.
Las neoplasias que pueden presentar estas
caracteristicas son principalmente neoplasias
hematol 6gicas, como linfomas o leucemias; aunquelas
leucemias miel oidestienen caracteristicamente un tinte
verdoso por lo que reciben el nombre de cloromas o
sarcomas granulociticos. Otras neoplasias que pueden
tener estas caracteristicas morfoldgicas son el
rabdomiosarcoma alveolar y el carcinoma
indiferenciado.

L as caracteristicas nucleares, €l uso de histoquimica
einmunohistoquimica, y lacorrelacion clinicopatol 6gica
son muy importantes para llegar al diagnostico. Se
requieren marcadores inmunohistoquimicos (CD3,
CD20) para precisar € diagnostico diferencia entre
linfomaoriginario enlinfocitos“B” que marcan positivo
para CD20; y los originarios en linfocitos “T” que
marcan positivo con CD3.

El diagndstico anatomo patol 6gico de la biopsia del
nédulo subcuténeo fue: proceso linfoproliferativo.

Dra. Aimee Torres Argandofia 3

El estudio de médula Gsea en la paciente, revel6 a
estudio microscépico una celularidad muy
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incrementada; el 100% de las células observadas en la
médula 6sea eran blastos. Estos blastos eran grandes
con abundante citoplasma basofilico pero con
considerable variacion en el tamafio. Los nicleostenian
formas irregulares y con patrén cromatinico
heterogéneo (Figura N° 4). Los blastos presentaban
nucledlos grandes. El citoplasma de los blastos no
mostraban ni granulos ni cuerpos de Auer. Todo esto
sefiadla el diagndstico de una Leucemia Linfoblastica
Aguda (LLA), morfol 6gicamente del subtipo L2. Esta
infiltracion medular por blastos originabaausenciatotal
de las células hematopoyéticas normales.

El agrandamiento renal bilateral encontrado en la
paciente, es hallazgo comun en esta enfermedad y
representa una infiltracion difusa por células blasticas
(22,23). En ausenciade nefropatia por écido Urico, no
suele haber disfuncion renal.

El crecimiento renal como presentacién primaria de
LLA ha sido descrito muy esporadicamente en paises
en vias de desarrollo; pero si es ampliamente conocido
en laliteratura de paises desarrollados (24).

La nefromegalia como presentacion primaria es
relativamente frecuente en nifios con LLA. Reportes
previos reportan agrandamiento renal en el 24% de
todoslos casos, similar alo visto en rifiones poliquisticos
del adulto. Sinembargo, €l estrechamiento deloscalices
e infundibul os no se asocia con quistes en estos casos
(25).

La sobrevida en nifios diagnosticados con LLA es

=
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FiguraN°2. Amediano aumento seobservaunadensaproliferacién decélulasdenucleoshipercromaticosy
pleomor ficosqueinfiltrael tejido adiposo.
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FiguraN°3. A mayor aumento se puedeobser var losnulcleoscon unacromatinagrumosa, con presenciade
ocasionalesnucledlos. L ascélulastienen escaso citoplasma.

FiguraN°4. Estudio demédula dsea mostrando masivainfiltracion con célulasblasticasdeestirpelinfoide.

mayor en aquellos que no presentan nefromegalia al
inicio de la enfermedad (26).

La tomografia computarizada parece tener un valor
importantetanto en el diagndstico de compromiso renal
leucémico, como parafinesderadioterapiay evaluacion
de los resultados de | a terapéutica (20).
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