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DATOS DEL PACIENTE

Nombre y apellido: G. L.

Edad: 7 afios.

Procedencia: Moreno, Buenos Aires, Argen-
tina.

Motivo de consulta: Alteraciones conductuales
de dificil abordaje.

Motivo de internacidon: Evaluacion multidisci-
plinaria por alteraciones de conducta en una pa-
ciente con esclerosis tuberosa.

Enfermedad actual

Paciente de sexo femenino de 7 afios con diag-
ndstico clinico de esclerosis tuberosa a los 2 afios
de vida. Concurre al Hospital de Nifios Ricardo Gu-
tiérrez por presentar alteraciones conductuales de
dificil manejo terapéutico y dificultad en el segui-
miento ambulatorio en contexto de pandemia CO-
VID-19. Se decide su internacién para evaluacién
multidisciplinaria.

Antecedentes personales

¢ Nacida de término (40 semanas) de peso ade-
cuado para la edad gestacional (2.750 kg).

e Pesquisa neonatal, fondo de ojo y otoemisio-
nes acusticas normales.

¢ Condiciones socioecondmicas: necesidades ba-
sicas insatisfechas.

e Vacunas incompletas, pendientes vacunas de
los 5 afios.

¢ Diagndstico de sindrome de West a los 6 meses
y Esclerosis Tuberosa a los 2 afios de vida que
evoluciona con hamartomas en cerebro, angio-
miolipomas renales y rabdomioma cardiaco.

a. Médica de Planta. Unidad 8. HNRG.

b. Residente de 24 afo. Clinica Pedidtrica. HNRG.
c. Residente de 1¢ afio. Clinica Pedidtrica. HNRG.
d. Residente de 4" afo. Clinica Pedidtrica. HNRG.
e. Jefa de Residentes. Clinica Pedidtrica. HNRG

Examen fisico al ingreso

Buen estado general, eutrdfica con peso de
20 kg y talla de 117 cm ambos en percentil 25.
Como datos positivos se observan angiofibro-
mas faciales y mdacula hipopigmentada en “ho-
ja de fresno” en la pierna izquierda. Ademas, se
constata retraso del desarrollo neuromadurativo
a predominio de las areas psicosocial y del len-
guaje, conductas impulsivas relacionadas con la
alimentacidn principalmente (negarse a comer,
escupir la comida y tirar alimentos) y episodios
de hetero y autoagresion.

Planteos diagnésticos

e Progresion de enfermedad de base.

e Movimientos paroxisticos convulsivos.

e Alteraciones conductuales de causa psicogena.

Estudios complementarios

e Resonancia Magnética Nuclear (RMN) con
contraste de cerebro, columna y abdomen: en
sistema nervioso central se constatan hamar-
tomas subependimarios y tubers corticales
que ya habian sido observados en estudios por
imdgenes previos. A nivel abdominal presenta
como hallazgo incidental una formacidn sélida
heterogénea redondeada de 52 x 52 mm en el
bazo (Figura 1).

EVOLUCION

Debido al hallazgo en la RMN, se abordé la pa-
ciente interdisciplinariamente con cirugia, oncolo-
giay clinica pediatrica. Para evitar complicaciones
debidas al tamafio de la lesion esplénica (mayor a
5 c¢m), se decidid realizar una esplenectomia total
con estudio anatomopatoldgico con fines diagnds-
ticos y terapéuticos.

En la anatomia patoldgica de la pieza quirurgi-
ca, se observo parénquima esplénico con histoar-
quitectura desorganizada a expensas de multiples
canales vasculares irregulares con moderada ecta-
sia eritrocitaria (Figura 2). En la inmunomarcacion
presentd células endoteliales ingurgitadas CD8 y
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CD34 positivas, rodeadas por estroma de tipo pul-
pa roja, sin atipia ni figuras mitdticas (Figura 3 y 4).
Diagnostico: Hamartoma esplénico.

Evoluciond favorablemente, sin presentar
complicaciones posteriores al procedimiento qui-
rurgico.

Durante la internacion, se realizé interconsul-
ta con servicios de neurologia y psiquiatria por
sus alteraciones conductuales.

Se descarto foco epiléptico como posible etio-
logia de movimientos paroxisticos con la reali-
zacién de electroencefalograma y se profundizé
en la evaluacion a través de entrevistas y activi-
dades ludicas. De las mismas se rescatd que la
paciente se encontraba al cuidado de su madre
Unicamente, y en oportunidades por su abue-
la para que ella pudiese trabajar; se encontraba
escolarizada desde el afio 2018 en una escuela

Figura 1. Corte axial de RM abdominal en secuencia
T2 que evidencia lesién tumoral en bazo

cercana a su domicilio, la cual fue interrumpida
debido a la pandemia por COVID-19; las dificul-
tades para mantener seguimiento radicaban en
barreras fisicas relacionadas a la accesibilidad a
los centros donde se seguia previamente y no se
puntualizo algin hecho causal a partir del cual
hayan comenzado las conductas que motivaron
la consulta. Se indicd tratamiento farmacoldgico
con acido valproico como estabilizador del esta-
do de dnimo, logrando una mejoria conductual y
sin impulsividad.

En posteriores entrevistas, se asesoré a la ma-
dre para comenzar psicoterapias en zonas cerca-
nas a su domicilio como parte de su tratamiento.

Actualmente, se encuentra escolarizada, y
con seguimiento clinico ambulatorio en los con-
sultorios externos del Hospital Ricardo Gutiérrez,
de forma multidisciplinaria acorde a su patologia.

Figura 3. Panel de inmunomarcacién CD8 positivo
en células endoteliales

Corte de Resonancia Magnética Nuclear realizada durante la
internacion.

Figura 2. Tincidn con hematoxilina eosina donde
se evidencia la pérdida de histoarquitectura.

Imagenes aportadas por Servicio de Anatomia Patoldgica
del Hospital de Nifios “Ricardo Gutiérrez”.

Imdgenes aportadas por Servicio de Anatomia Patoldgica
del Hospital de Nifios “Ricardo Gutiérrez”.

Figura 4. Panel de inmunomarcacién CD34 positivo
en células endoteliales

By, S E O N XL o e R ROk S )
o] %A _,3"\*.‘ T % N v'ﬁ il
I e S W I ENAN R 2 e

Imagenes aportadas por Servicio de Anatomia Patoldgica
del Hospital de Nifios “Ricardo Gutiérrez”.
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DISCUSION

Los hamartomas esplénicos (HE) son extrema-
damente infrecuentes.! Su incidencia en poblacion
sana es baja, entre 0,024 - 0,13 %, tal es asi que se
han comunicado menos de 200 casos. Tipicamen-
te se diagnostican en adultos, a partir de |a sexta
década de la vida,? mientras que sélo el 14,3 % de
los reportados aparecen en edad pediatrica.?

La presentacidn clinica es variada. Mas del
80 % son asintomaticos y se encuentran inciden-
talmente en autopsias o en imagenes, como en
nuestro caso. El 20 % restante, se presenta como
masa abdominal palpable, esplenomegalia, ruptu-
ra esplénica, anemia, trombocitopenia, pancitope-
nia o sintomas digestivos.*

Son lesiones redondeadas solitarias o multi-
ples, bien circunscritas, como protuberancias no-
dulares sin capsula, que comprimen el parénquima
con un tamafio que varia entre 5y 20 cm como
maximo, como en el caso presentado.’ En la eco-
grafia se visualizan como masas sélidas hiperecoi-
cas, con aumento del flujo sanguineo al Doppler
color. Este método sigue siendo la prueba de ima-
gen mas sensible para su diagndstico.? En la tomo-
grafia computada los hallazgos caracteristicos son
cambios quisticos y calcificaciones combinadas,
aunque también aparecen como masas sélidas
iso 0 hipodensas. En la RMN la imagen difiere si el
tumor es o no fibroso. La mayoria de los hamarto-
mas esplénicos son isointensos en T1y heterogé-
neos e hiperintensos en T2.

El principal diagndstico diferencial son los tu-
mores vasculares y lesiones sélidas del bazo, entre
estos se destaca el hemangioma, tumor esplénico
primario mas frecuente. Otros son el angioma de
células litorales, linfangiomas, hemangioendote-
liomas, angiomas nodulares y tumores miofibro-
blasticos inflamatorios.® Aunque la naturaleza del
HE es benigna, es importante diferenciarlo de neo-
plasias malignas esplénicas como angiosarcomas,
linfomas y tumores metastasicos.

El diagndstico definitivo es anatomopatoldgi-
co.” Hay dos tipos histoldgicos: un tipo de pulpa
blanca constituido por tejido linfoide y un tipo de
pulpa roja formado por un complejo aberrante
de senos nasales. La mayoria de los tumores son
una mezcla de los dos subtipos. Puede observarse
conglomerados de sinusoides revestidos de células
endoteliales, membrana basal de tejido conectivo,
ausencia de la pulpa blanca y fina capa de tejido
conectivo, que delimita la lesién. A su vez por in-
munohistoquimica podemos ver su caracteristica

clasica, en donde las células que recubren los ca-
nales vasculares expresan CD8+, a diferencia de
los hemangiomas, y en los cordones de la pulpa
se aprecian macrdéfagos CD68+ y células vicenti-
nas positivas.®

Dada su baja incidencia no existen consen-
sos sobre su seguimiento o intervencidn. Si las
lesiones no pueden ser diferenciadas de lesiones
malignas por los hallazgos imagenoldgicos, es-
ta recomendada la esplenectomia. Su principal
complicacién es la ruptura y la hemorragia por lo
que ante tamafios mayores a 5 cm se recomienda
la exéresis, como ocurrié con el caso presentado.

Para su tratamiento quirurgico la laparoscopia
es la técnica preferida, dado que ofrece menos
morbilidad, con mejores resultados cosméticos,
menor dolor y menos dias de hospitalizacién.

No hemos encontrado en la revisién de la bi-
bliografia reportes de casos con asociacion de ha-
martomas esplénicos en pacientes con Esclerosis
Tuberosa, y se trataria de un hallazgo no relacio-
nado al motivo de consulta e internacion de la
paciente.

CONCLUSION

El hamartoma esplénico es una patologia de
baja incidencia en pediatria, y rara vez se encuen-
tra asociado a otras patologias. La mayoria son
asintomaticos y se presentan como un hallazgo en
imagenes de rutina. Se debe realizar analisis histo-
l6gico de esplenectomias o autopsias para diferen-
ciarlos fundamentalmente de neoplasias malignas
esplénicas, entre otros.

La esplenectomia es el tratamiento de elec-
cion, para lograr un diagndstico de certeza y evitar
potenciales complicaciones.
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Premios Revista Hospital de Ninos
a la produccion cientifica 2020

Primer premio

Neurorradiologia Intervencionista. Experiencia en el Hospital de Nifos

“Ricardo Gutiérrez”.
(Rev Vol 62 Ne 279, afio 2020)

Ana Lis Lopez Garcia, Walter Casagrande, Cynthia Purves, Mario Jaikin, César Petre

Premio Accésit

Chagas congénito en atencién primaria de la salud en la Provincia de Santa Fe.

(Rev Vol 62 Ne 278, afio 2020)

Santiago M. Suasndbar, Lorena V. Olivera, Evelyn E. Arias, Maria L. Bizai, Andrea Franco,

Marcelo Nepote, Diana L. Fabbro




