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Introducciéon
El conocimiento de la espleno-
megalia maldrica hiperreactiva

(EMH), anteriormente denomina-
da sindrome de la esplenomegalia
tropical, puede tener un especial
interés , tanto por ¢l elevado nu-
mero de personas que conviven
con nosotros procedentes de paises
tropicales, como por aquéllas que
han habitado alli un considerable
espacio de tiempo, en las que le
palpamos una esplenomegalia que
nos puede plantear dudas diagnos-
ticas.

El bazo, 6rgano esencial ante
una infeccidén paltdica, interviene
con el secuestro de hematies para-
sitados y también de los sanos sen-
sibilizados por antigenos plasmodi-
cos solubles. También participa en
la activacién precoz de mecanis-
mos inmunitarios celulares y hu-
morales, de ahi la gravedad de cua-
dros agudos de paludismo en per-
sonas esplenectomizadas o con un
bazo no funcional, como en la dre-
panocitosis homozigota.

La esplenomegalia varia segin
la edad del paciente: en el caso de
los ninos entre 2 y 10 afios, la fre-
cuencia de esplenontegalia es con-
siderada como un indice fiable de
morbilidad paltdica. En las zonas

de endemia malarica estable, des-
aparece progresivamente entre los
10 y 15 aflos con la adquisicién de
la inmunidad. Este cuadro, deno-
minado paludismo visceral evoluti-
vo (PVE), se diferencia de la EMH,
tal y como se resume en la tabla 1.
LA EMH debe de cumplir prin-
cipalmente los siguientes criterios:

- Esplenomegalia voluminosa.
- Entorno tropical.

- Edad adulta.

- Ausencia de otra patologia.

Estos cuatro puntos se pueden
constatar en dos de cada 100 pa-
cientes de areas hiper u holoendé-
micas. El signo principal es una es-
plenomegalia de gran tamafio que
puede rebasar el nivel umbilical,
palpindose duro e indoloro. Los
pacientes, normalmente con pre-
dominio del sexo femenino, pre-
sentan astenia, delgadez, se mantie-
nen apiréticos y se suelen quejar de
sensacidén de pesadez en el hipo-
condrio izquierdo.

En las pruebas de laboratorio,
encontramos pancitopenia, con
una elevacidn de las inmunoglobu-
linas M policlonales (de 7 a 15 g/1).
La basqueda de hematozoitos san-
guineos mediante la técnica de la
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gota gruesa suele dar resultados ne-
gativos, aunque la serologia a mala-~
ria es positiva con tasas elevadas de
anticuerpos antipaliidicos (sobre
todo de clase M) dirigidos contra
los eritrocitos.

La evolucidon es lenta y puede
ser desfavorable si hay rotura trau-

matica, infeccién bacteriana o
transformaciones linfocitarias.
(Tabla 1).

Nuestra revision se centrard en
los pocos trabajos realizados en
relacion con la evolucién de la
EMH a linfoma esplénico de cé-
lulas peludas (LECP), intimamen-
te ligados por las transformacio-
nes linfocitarias antes comenta-

das.

Revisiones

[.Bates et al. han investigado
profusamente la relacion entre la
EMH y la LECP. Una de las carac-
teristicas que destacan es que aun-
que existen puntos coincidentes
entre los pacientes occidentales y
los de Ghana (pais donde realiza-
ron el estudio comparativo en la
revista Transactions of the Royal
Society of Tropical Medicine and
Hygiene 1997;91:171-4) tales
como el tipo de anemia y la pro-
duccidén de paraproteinas, hay no-
tables diferencias a pesar de las ca-
racteristicas clinicas comunes. En
Ghana, ¢l pico de incidencia ocu-
rre entre los 35 a 45 anos, mientras



Edad Parasitemia Ig G Ig M Anticuerpos Respuesta
palidicos  a antipaludicos
PVE <15  Positiva Elevada  Poco  Elevados Muy rapida
elevada
EMH >15  Cero Poco Muy Muy Muy lenta
elevada  elevada  elevados

(Reproducido de “Médicine Tropicale”, del Dr.Marc Gentilini)
TABLA 1

que en Norteamérica y Europa
esta alrededor de los 60 anos.
Ademas, establecen una mayor in-
cidencia en mujeres ancianas, dato
que no sorprenderia si no estuvie-
se en la mayoria de los casos prece-
dido de una EMH.

La tendencia que describen los
autores de una mayor afectacion de
mujeres por este cuadro, lo recogen
también Nosten et al. en la misma
publicacion (1991, 85, 424-9) don-
de observaron un mayor niunero
de mujeres afectas, relacionindolo
con la inmunodepresion que pro-
duce la malaria, sobre todo en mu-
jeres primiparas.

Wallace et al. en la misma revis-
ta (1998, 92:,463-7), describen que
la EMH y el LECP se presentan
fundamentalmente en mujeres en
edad reproductiva. Sefialan que
ambas patologias se acomparian de
un aumento de tamafio esplénico,
células peludas en la sangre perifé-
rica y un curso insidioso.

[.Bates en Leukemia (1997,
11:12, 2162-7) establece la hipéte-
sis de que en la EMH, la disrregu-
lacién inmunolégica responde a
repetidas infecciones por malaria
con el resultado de la estimulacién
y proliferacién del pool de células
B, con la consiguiente perturba-
cién de las células del crecimiento
y la apoptosis por alteraciones me-
dioambientales y otros factores que
provocan el paso a LECP dato que
coincide con lo publicado por
Wallace et al en su ya citado articu-
lo, donde refuerzan la teoria de la
influencia medioambiental en la
patogénesis de patologias sangui-
neas, como en el linfoma de
Burkitt endémico, donde ademas
de las repetidas infecciones por
malaria que ocasionan un pool de
linfocitos B incrementado inci-
diendo asi en los cambios genéti-
cos que pueden ocurrir, el virus de
la mononucleosis, otro cofactor en
la génesis del lionforna de Burkitt,
es asociado con la translocacion del

gen c-myc, produc1endo una alte-
racibén su expresion.

Wallace et al. establecen que
una combinacidon de malaria, in-
fecciones viricas y otros cofactores
(nutricionales, medioambientales o
genéticos) se relacionan con el des-
arrollo del linfoma de Burkitt.

I. Bates et al. encuentran también
relacién respecto a la proliferacion
policlonal con una afeccién viral
(Lancet 1991, 337:8740, 505-7), lo
cual segiin ellos podria explicar una
seleccion clonal en una enfermedad
de este tipo. Explican que, al igual
que la malaria produce un incre-
mento de la poblacion de células B
que predisponen a cambios oncogé-
nicos, el virus de Epstein-Barr pue-
de inmortalizar a las células B y te-
ner la llave de una expansién poli-
clonal de estas células a un linfoma
de Burkitt monoclonal mediante
una translocacién cromosémica.
Esporadicas apariciones de este lin-
foma, fenotipicamente idénticos al
endémico, pero con diferencias en el
imbito molecular, pueden ocurrir
sin que exista la interaccidon del pa-
ludismo o el virus de Ebstein-Barr,
estando influidos por otros factores
atn no dilucidados.

Conclusiones

La EMH es una patologia practi-
camente desconocida debido a la baja
prevalencia que presenta en nuestro
medio. Sin  embargo, tanto el cre-
ciente nimero de personas prove-
nientes de paises tropicales que estan
fijando su residencia en las islas, como
el ser estas un lugar de paso obligado
desde el punto de vista maritimo co-
mercial nos exhorta a un conoci-
miento mas detallado de estos proce-
sos para poder establecer un diagnos-
tico lo mas certero posible.

Una historia clinica detallada,
recogiendo datos demograficos,
antecedentes personales y familia-
res, y practicas de riesgo, son esen-
ciales. Es muy importante interro-
gar si en alguna ocasion se ha reci-
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bido una transtusion sanguinea
practica muy habitual en esos pai-
ses, debido a las anemias que pro-
voca la injuria malarica. La explo-
racién fisica es fundamental por
aparatos, buscando sobre todo me-
galias y una minuciosa exploracién
en piel tanto visual como tactil en
busca de lesiones (por ejemplo las
producidas por determinadas fila-
riasis).

Una vez realizada la anamnesis
y la exploracién fisica, se reco-
mienda solicitar hemograma con
VSG, bioquimica general con in-
munoglobulinas, tres muestras de
parasitos en heces, serologia de he-
patitis B y C, serologia luética y
VIH si procede y con el consenti-
miento del paciente. Si proviene de
una region afecta por filaria, reco-
geremos muestras de piel de esca-
pula, gliiteos y palas iliacas y bus-
caremos la microfilarias en sangre
de las 4,9 v 11 horas. Realizaremos
gota gruesa en pacientes que acu-
dan de zonas endémicas y PCR en
caso de duda diagnostica.

Como ya se ha descrito en la
introduccién de este trabajo, hay
que descartar que estemos ante una
EMH en caso de palpar una esple-
nomegalia y haber excluido otras
patologias (esquistosomiasis, leis-
hmaniasis, tripasonomiasis, cirrosis,
sindrome de Dacie, etc.).

Si llegamos al diagnéstico, in-
vestigaremos el estado inmune de
nuestro paciente, para descartar
cuadros como los expuestos en
nuestra revisién bibliografica.

Todos los publicantes establecen
una clara relacién entre la posibili-
dad de padecer la EMH y la LECP.
En la actualidad, hay pocos estudios
sobre estas patologias, si bien, el cre-
ciente nimero de personas prove-
nientes de paises endémicos hace
que crezca el interés por su investi-
gacidn y conocimiento.

Los casos revisados, plantean
una clara evolucién a LECP en
personas que han presentado una
reiterada exposicién al paludismo
con el desarrollo de una EMH, so-
bre todo en mujeres primiparas.
Igualmente, esta claramente descri-
ta la coinfluencia que otros facto-
res, tanto fisicos como patogénicos,
pueden incidir en este proceso.

Estamos pues ante una enfer-
medad de la que atn hay mucho
que investigar, y de la que s6lo co-
nocemos su alta morbimortalidad,
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que resta calidad de vida a los pa-
cientes que la padecen.
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