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CLINICAL CASE

Hematopoyesis extramedular renal.
Caso clinico
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ABSTRACT

Renal extramedullary hematopoiesis. Case Report

Extramedullary hematopoiesis (EMH) is defined as the formation and development of erythrocytic, granulo-
cytic and megakaryocytic cell lines outside the bone marrow; it is a rare occurrence, which is limited to case
reports. Objective: To describe a case of renal EMH secondary to chronic hypoxia. Case report: The patient
is a 16 year old teenager who developed chronic hypoxia, central cyanosis, clubbing and lives more than 2,500
m above sea level. Chronic hypoxia is probably secondary to pulmonary hypertension, neither detected nor
previously treated. The Consultation was due to a mass in the left upper quadrant for the last three months.
An Echocardiogram showed pulmonary hypertension that could not be assessed by hemodynamic parameters.
A computed tomography showed bilateral left renal pelvic masses. The hemogram showed polycythemia, so
bone marrow aspiration was performed, which rule out malignant pathology. A biopsy of the renal mass re-
ported EMH with three hematopoietic cell lines. Conclusion: This EMH case is a response to chronic hypoxia
rather than to a bone marrow lesion as it has usually been described.
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RESUMEN

Introduccion: La Hematopoyesis Extramedular (HEM) se define como la produccion de células precursoras
de la linea eritrocitica, granulocitica y megacariocitica fuera de la médula 6sea, con una rara incidencia, la cual
se limita a reportes de casos. Objetivo: Describir un caso de HEM renal secundaria a un proceso hipdoxico
cronico. Caso clinico: Adolescente de 16 afios portador de hipoxia cronica, cianosis central, acropaquia, vi-
viendo a una altura superior a 2.500 metros sobre el nivel del mar. Hipoxia cronica, probablemente secundaria
a Hipertension Pulmonar, no pesquisada previamente ni tratada. Consulté por masa en hipocondrio izquierdo,
de 3 meses de evolucion. Ecocardiograma mostr6é Hipertension pulmonar que no pudo ser valorada por estu-
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dios hemodinamicos. En la Tomografia Computarizada (TC) se evidenciaron masas intrarenales bilaterales, de
predominio izquierdo e intrapélvicas. Hemograma con marcada policitemia, por lo que se realiz6 aspirado de
médula 6sea, que descarto patologia maligna que la invada. La biopsia de la masa renal report6 HEM con sus
tres lineas hematopoyéticas. Conclusion: Este caso de HEM, se plantea como respuesta al proceso de hipoxia
crénica y no a lesiéon de medula dsea como usualmente se ha descrito.

(Palabras clave: Hematopoyesis extramedular, rifion, hipertension pulmonar).
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Introduccion

Caso clinico

La Hematopoyesis Extramedular (HEM)
se define como la produccion de células pre-
cursoras de la linea eritrocitica, granulocitica,
y megacariocitica fuera de la médula dsea.
Este proceso, fisioldgico durante la vida fetal,
se realiza en el saco vitelino, higado y bazo.
Después del nacimiento, la presencia de HEM
se considera un fendémeno anormal', que pue-
de aparecer como compensacion de patologias
benignas o malignas, dentro de las cuales se
han descrito anemias hemoliticas hereditarias
con hemolisis severa en el periodo neonatal in-
mediato como talasemias y microesferocitosis,
ademas de mielofibrosis y sindromes mielo-
proliferativos!'-.

Este proceso es bien reconocido en la re-
gion toracica paravertebral, costillas, higado,
bazo, glandulas suprarrenales, retroperitoneo,
mama, piel, cerebro, corazon y rifiones?. Sin
embargo, se ha reportado que puede compro-
meter practicamente cualquier érgano'.

La etiologia exacta no esta clara. Existe una
teoria que plantea que el aumento en el nimero
de células madre en circulacion periférica pue-
de dar lugar a la siembra en tejidos que nor-
malmente no son huéspedes para la hematopo-
yesis®. En general se considera una respuesta a
la eritropoyesis fallida en la médula 6sea’.

El diagnéstico final se realiza mediante
evaluacion histopatoldgica en el tejido en el
cual se sospecha la hematopoyesis extrame-
dular, donde se encuentran los tres elementos
hematopoyéticos precursores: granulociticos,
eritrociticos y megacariociticos®.

EL objetivo de este articulo es describir un
caso de HEM renal secundaria a un proceso
hipoxico cronico.
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Adolescente de 16 afios procedente de zona
rural lejana, con altura superior a 2.500 m so-
bre el nivel del mar, en el Departamento de
Narifio-Colombia, con cuadro clinico de 3 me-
ses de evolucion consistente en aparicion de
masa abdominal en hipocondrio izquierdo. El
paciente nunca antes habia tenido contacto con
un servicio de salud.

Ingresé al Hospital con disnea de pequefios
esfuerzos, cianosis peribucal, conjuntivas hi-
percromicas y soplo holosistolico en todos los
focos grado IV/VI, de predominio tricuspideo,
con reforzamiento de segundo ruido. En abdo-
men, masa no movil, con bordes definidos, con
diametro de 14 x 15 cm, indolora, localizada
en dorso izquierdo llegando hasta hipogastrio.
Dedos en palillo de tambor y extremidades in-
feriores con edema grado 1.

Se decidi6 hospitalizar para estudio de la
masa abdominal, diagnostico y compensacion
de patologia cardiovascular.

El hemograma de ingreso mostré marcado
aumento de globulos rojos (9.320.000/mm?),
hemoglobina de 19,9 g/dL, hematocrito de
66%, globulos blancos 3.500/mm?, plaquetas
48.000/mm?, acido arico 10,5 mg/dL.

El ecocardiograma report6 dilatacion seve-
ra de cavidades derechas, insuficiencia tricus-
pidea e hipertension pulmonar (HTP) severa a
nivel suprasistémico, (presion sistolica arterial
pulmonar- PSAP: 115 mmHg).

Se realizé tomografia computarizada (TC)
de abdomen con medio de contraste endove-
noso, que mostré grandes masa tumoral intra-
rrenales bilaterales, de mayor tamafio gran ta-
mafio y de crecimiento exofitico a izquierda y
con marcado adelgazamiento del parénquima
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Figura 1. TC de abdomen con medio de contraste endove-
noso muestra grandes masas intrarrenales bilaterales (A, B),
de mayor tamafio y de crecimiento exofitico a izquierda y
con marcado adelgazamiento del parénquima en ambos ri-
flones (flechas). En el rifién izquierdo hay ademas hidrone-
frosis secundaria (asterisco).

en ambos rifiones (figura 1). El examen mostré
ademas adenopatias retroperitoneales multi-
ples y lesiones osteoliticas vertebrales. La TC
de térax no mostro alteraciones en el parénqui-
ma pulmonar.

Por sospecha de HTP severa con signos
clinicos de hipoxia cronica, se le administrd
sildenafil y oxigeno como vasodilatadores pul-
monares, furosemida para manejo de su sobre-
carga hidrica y alopurinol como tratamiento de
hiperuricemia para prevenir lesion renal.

La biopsia de médula 6sea report6 hiperpla-
sia eritroide sin evidencia de infiltracion, por
lo que se descart6 linfoma. Por riesgo anesté-
sico, secundario a HTP, se realizo biopsia renal
con Trucut guiada por Ecografia, cuyo reporte
de patologia confirmo diagnostico de HEM.

Se ha realizado seguimiento durante 8 me-
ses, sin cambios significativos en su evolucion.

Discusion

En la HEM el compromiso renal puede ser
parenquimatoso, intrapélvico o peri-renal. En
el tipo parenquimatoso, los rifiones se pue-
den agrandar difusamente, o tener pequefias
lesiones focales. El compromiso pélvico es a
menudo una extension de las lesiones del pa-
rénquima, pero también puede ser aislado. En
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el tipo peri-renal, se puede encontrar una masa
tenue o nodulos alrededor de los rifiones. El
tipo intrapélvico y peri-renal suelen ser bilate-
rales. La apariencia de esta entidad en el TC es
un leve a moderado aumento homogéneo de la
masa de tejido blando que encierra el sistema
pelvicalicial”?.

El diagnéstico diferencial de una masa que
encierre la pelvis renal incluye lesiones malig-
nas como tumor de Wilms, leucemia, linfoma
no Hodgkin y menos frecuente en edad pedia-
trica el carcinoma de células transicionales y
carcinoma de células renales; enfermedades
metabodlica, como lipomatosis y patologias
premalignas como la nefroblastomatosis*®.

Las complicaciones mas importantes de la
HEM a nivel renal son la obstruccion urete-
ral y/o insuficiencia renal debido a la extensa
afectacion parenquimatosa bilateral.

La hipoxia tisular produce una estimula-
ciéon de la eritropoyesis tanto intramedular
como extramedular, explicando asi, casos de
HEM secundarios a cardiopatias cianoticas en
adultos'®. En el caso presentado se interpre-
t6 la HEM como un mecanismo de respuesta
compensadora a la hipoxia cronica, secunda-
ria a la HTP severa, y no a patologia malig-
na medular. El diagndstico definitivo se logro
mediante biopsia renal percutanea que reportod
hallazgos similares a los reportados en la lite-
ratura'*?; se destaca que el compromiso renal
bilateral era de predominio intrapélvico, mas
que parenquimatoso, sin compromiso de la
funcion renal.

Con el diagnostico histopatologico se con-
firmé una patologia benigna’, lo que evitd ne-
frectomia parcial o total innecesaria. Se espera
que con el tratamiento de la HTP se reduzca la
respuesta compensadora de la HEM. No hay
publicaciones sobre HEM secundaria a un pro-
ceso hipoxico cronico en pediatria, por lo que
se desconoce la evolucion a largo plazo. En
adultos hay reportes de pacientes con evolu-
cion estacionaria durante afios’.

Una de las limitaciones de este caso, fue la
falta de un estudio hemodindmico mediante el
cual objetivar la HTP, no obstante, no repre-
senta una limitacion para la descripcion del
caso de HEM, el cual es el objetivo de esta co-
municacion.
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Conclusiones

La HEM se considera una entidad clinica
muy poco frecuente y su epidemiologia se
remite a pocos reportes de caso. La HEM se
describe como un fendémeno compensatorio
de procesos que comprometen la médula dsea,
pero en este caso se desarrolld6 como un me-
canismo compensatorio al proceso de hipoxia
cronica presentado en un paciente portador de
HTP. La HEM puede desarrollarse en cual-
quier 6rgano y generalmente es asintomatica.
En el caso de la presentacion renal se debe
descartar obstruccion de las vias urinarias y el
compromiso de la funcion renal.
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