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DATOS DEL PACIENTE
Nombre y apellido: G. L.
Edad: 7 años.
Procedencia: Moreno, Buenos Aires, Argen-

tina.
Motivo de consulta: Alteraciones conductuales 

de difícil abordaje.
Motivo de internación: Evaluación multidisci-

plinaria por alteraciones de conducta en una pa-
ciente con esclerosis tuberosa.

Enfermedad actual
Paciente de sexo femenino de 7 años con diag-

nóstico clínico de esclerosis tuberosa a los 2 años 
de vida. Concurre al Hospital de Niños Ricardo Gu-
tiérrez por presentar alteraciones conductuales de 
difícil manejo terapéutico y dificultad en el segui-
miento ambulatorio en contexto de pandemia CO-
VID-19. Se decide su internación para evaluación 
multidisciplinaria.

Antecedentes personales
•	 Nacida de término (40 semanas) de peso ade-

cuado para la edad gestacional (2.750 kg).
•	 Pesquisa neonatal, fondo de ojo y otoemisio-

nes acústicas normales.
•	 Condiciones socioeconómicas: necesidades bá-

sicas insatisfechas.
•	 Vacunas incompletas, pendientes vacunas de 

los 5 años.
•	 Diagnóstico de síndrome de West a los 6 meses 

y Esclerosis Tuberosa a los 2 años de vida que 
evoluciona con hamartomas en cerebro, angio-
miolipomas renales y rabdomioma cardíaco.

Historia Clínica
Sección a cargo de Elizabeth Y. Sapiaa

Matias Jimenezb, Rodríguez Lilenc, Pombo Diegoc, Aboud Gabrielad, Aliano Johannae

a.	Médica de Planta. Unidad 8. HNRG.
b.	Residente de 2do año. Clínica Pediátrica. HNRG.
c.	Residente de 1er año. Clínica Pediátrica. HNRG.
d.	Residente de 4to año. Clínica Pediátrica. HNRG. 
e.	Jefa de Residentes. Clínica Pediátrica. HNRG 

Examen físico al ingreso
Buen estado general, eutrófica con peso de 

20 kg y talla de 117 cm ambos en percentil 25. 
Como datos positivos se observan angiofibro-
mas faciales y mácula hipopigmentada en “ho-
ja de fresno” en la pierna izquierda. Además, se 
constata retraso del desarrollo neuromadurativo 
a predominio de las áreas psicosocial y del len-
guaje, conductas impulsivas relacionadas con la 
alimentación principalmente (negarse a comer, 
escupir la comida y tirar alimentos) y episodios 
de hetero y autoagresión.

Planteos diagnósticos
•	 Progresión de enfermedad de base.
•	 Movimientos paroxísticos convulsivos.
•	 Alteraciones conductuales de causa psicógena.

Estudios complementarios
•	 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 habían sido observados en estudios por 
imágenes previos. A nivel abdominal presenta 
como hallazgo incidental una formación sólida 
heterogénea redondeada de 52 x 52 mm en el 
bazo (Figura 1).

EVOLUCIÓN
Debido al hallazgo en la RMN, se abordó la pa-

ciente interdisciplinariamente con cirugía, oncolo-
gía y clínica pediátrica. Para evitar complicaciones 
debidas al tamaño de la lesión esplénica (mayor a 
5 cm), se decidió realizar una esplenectomía total 
con estudio anatomopatológico con fines diagnós-
ticos y terapéuticos.

En la anatomía patológica de la pieza quirúrgi-
ca, se observó parénquima esplénico con histoar-
quitectura desorganizada a expensas de múltiples 
canales vasculares irregulares con moderada ecta-
sia eritrocitaria (Figura 2). En la inmunomarcación 
presentó células endoteliales ingurgitadas CD8 y 
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CD34 positivas, rodeadas por estroma de tipo pul-
pa roja, sin atipia ni figuras mitóticas (Figura 3 y 4). 
Diagnóstico: Hamartoma esplénico.

Evolucionó favorablemente, sin presentar 
complicaciones posteriores al procedimiento qui-
rúrgico.

Durante la internación, se realizó interconsul-
ta con servicios de neurología y psiquiatría por 
sus alteraciones conductuales. 

Se descartó foco epiléptico como posible etio-
logía de movimientos paroxísticos con la reali-
zación de electroencefalograma y se profundizó 
en la evaluación a través de entrevistas y activi-
dades lúdicas. De las mismas se rescató que la 
paciente se encontraba al cuidado de su madre 
únicamente, y en oportunidades por su abue-
la para que ella pudiese trabajar; se encontraba 
escolarizada desde el año 2018 en una escuela 

cercana a su domicilio, la cual fue interrumpida 
debido a la pandemia por COVID-19; las dificul-
tades para mantener seguimiento radicaban en 
barreras físicas relacionadas a la accesibilidad a 
los centros donde se seguía previamente y no se 
puntualizó algún hecho causal a partir del cual 
hayan comenzado las conductas que motivaron 
la consulta. Se indicó tratamiento farmacológico 
con ácido valproico como estabilizador del esta-
do de ánimo, logrando una mejoría conductual y 
sin impulsividad. 

En posteriores entrevistas, se asesoró 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 clínico ambulatorio en los con-
sultorios externos del Hospital Ricardo Gutiérrez, 
de forma multidisciplinaria acorde a su patología.

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

Imágenes aportadas por Servicio de Anatomía Patológica 
del Hospital de Niños “Ricardo Gutiérrez”.

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

Corte de Resonancia Magnética Nuclear realizada durante la 
internación.

Figura 3. Panel de inmunomarcación CD8 positivo  
en células endoteliales

Imágenes aportadas por Servicio de Anatomía Patológica 
del Hospital de Niños “Ricardo Gutiérrez”.

Imágenes aportadas por Servicio de Anatomía Patológica 
del Hospital de Niños “Ricardo Gutiérrez”.

Figura 4. Panel de inmunomarcación CD34 positivo  
en células endoteliales
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DISCUSIÓN
Los hamartomas esplénicos (HE) son extrema-

damente infrecuentes.1 Su incidencia en población 
sana es baja, entre 0,024 - 0,13 %, tal es así que se 
han comunicado menos de 200 casos. Típicamen-
te se diagnostican en adultos, a partir de la sexta 
década de la vida,2 mientras que sólo el 14,3 % de 
los reportados aparecen en edad pediátrica.3

La presentación clínica es variada. Más del 
80 % son asintomáticos y se encuentran inciden-
talmente en autopsias o en imágenes, como en 
nuestro caso. El 20 % restante, se presenta como 
masa abdominal palpable, esplenomegalia, ruptu-
ra esplénica, anemia, trombocitopenia, pancitope-
nia o síntomas digestivos.4

Son lesiones redondeadas solitarias o múlti-
ples, bien circunscritas, como protuberancias no-
dulares sin cápsula, que comprimen el parénquima 
con un tamaño que varía entre 5 y 20 cm como 
máximo, como en el caso presentado.5 En la eco-
grafía se visualizan como masas sólidas hiperecoi-
cas, con aumento del flujo sanguíneo al Doppler 
color. Este método sigue siendo la prueba de ima-
gen más sensible para su diagnóstico.3 En la tomo-
grafía computada los hallazgos característicos son 
cambios quísticos y calcificaciones combinadas, 
aunque también aparecen como masas sólidas 
iso o hipodensas. En la RMN la imagen difiere si el 
tumor es o no fibroso. La mayoría de los hamarto-
mas esplénicos son isointensos en T1 y heterogé-
neos e hiperintensos en T2.

El principal diagnóstico diferencial son los tu-
mores vasculares y lesiones sólidas del bazo, entre 
estos se destaca el hemangioma, tumor esplénico 
primario más frecuente. Otros son el angioma de 
células litorales, linfangiomas, hemangioendote-
liomas, angiomas nodulares y tumores miofibro-
blásticos inflamatorios.6 Aunque la naturaleza del 
HE es benigna, es importante diferenciarlo de neo-
plasias malignas esplénicas como angiosarcomas, 
linfomas y tumores metastásicos.

El diagnóstico definitivo es anatomopatológi-
co.7 Hay dos tipos histológicos: un tipo de pulpa 
blanca constituído por tejido linfoide y un tipo de 
pulpa roja formado por un complejo aberrante 
de senos nasales. La mayoría 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 lesión. A su vez por in-
munohistoquímica podemos ver su característica 

clásica, 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 macrófagos CD68+ y células vicenti-
nas positivas.5

Dada su baja incidencia no existen consen-
sos sobre su seguimiento o intervención. Si las 
lesiones no pueden ser diferenciadas de lesiones 
malignas por los hallazgos imagenológicos, es-
tá recomendada la esplenectomía.1 Su principal 
complicación es la ruptura y la hemorragia por lo 
que ante tamaños mayores a 5 cm se recomienda 
la exéresis, como ocurrió con el caso presentado.

Para su tratamiento quirúrgico la laparoscopia 
es la técnica preferida, dado que ofrece menos 
morbilidad, con mejores resultados cosméticos, 
menor dolor y menos días de hospitalización.

No hemos encontrado en la revisión de la bi-
bliografía reportes de casos con asociación de ha-
martomas esplénicos en pacientes con Esclerosis 
Tuberosa, y se trataría de un hallazgo no relacio-
nado al motivo de consulta e internación de la 
paciente.

CONCLUSIÓN
El hamartoma esplénico es una patología de 

baja incidencia en pediatría, y rara vez se encuen-
tra asociado a otras patologías. La mayoría son 
asintomáticos y se presentan como un hallazgo en 
imágenes de rutina. Se debe realizar análisis histo-
lógico de esplenectomías o autopsias para diferen-
ciarlos fundamentalmente de neoplasias malignas 
esplénicas, entre otros.

La esplenectomía es el tratamiento de elec-
ción, para lograr un diagnóstico de certeza y evitar 
potenciales complicaciones.
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