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ABSTRACT:

Introduccién: La malacoplaquia es wuna enfermedad granulomatosa

cronica, caracterizada por la presencia de tumoraciones de apariencia neoplasica y
agresividad variable en lo local, mas comunes a nivel del aparato urinario. Se
caracteriza por presentar en la histologia células inflamatorias (monocitos y
macrofagos) con acumulos intracitoplasmaticos denominados cuerpos de Michaelis-

Gutmann.

Caso clinico: Presentamos el caso de un varén de 63 afios, que cursé con una

hemorragia digestiva alta con grave repercusion hemodinamica, por la que requirio
una gastrectomia total de urgencia por sangrado incoercible, evidenciando el informe
anatomopatoldgico de la pieza una malacoplaquia gastrica sin elementos sugestivos

de malignidad.

Conclusién: Si bien no es ésta una enfermedad neoplasica maligna, en

algunos pacientes puede generar una importante morbi-mortalidad.
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ENGLISH ABSTRACT:

Introduction: Malacoplakia or malakoplakia is a rare chronic disease in which

the patient can present malignant-like tumours, more commonly in the urinary tract,
often locally aggressive, with characteristic inflammatory cells known as Michaelis-

Gutmann bodies.

Case Report: We present the case of a 63 year-old man with a severe high

digestive bleeding, who required an urgent total gastrectomy. The pathology report

informed a gastric malacoplakia without malignant cells.

Conclusion: Even when this is not a malignant disease, in some cases
malacoplakia can be presented with severe complications that can lead the patient to

death.

Palabras clave: Malacoplaquia, Hemorragia, Gastrectomia, Michaelis-Gutmann.

NOTA CIENTIFICA:

Introduccioén:

La malacoplaquia es una rara enfermedad granulomatosa cronica,
caracterizada por la presencia de tumoraciones de apariencia neoplasica y
agresividad variable desde el punto de vista local, mas comunes a nivel del aparato
urinario, fundamentalmente en la vejiga, pero que también puede dafar al resto del
aparato urinario, al tracto gastrointestinal, a la piel, los pulmones, los huesos y los
ganglios linfaticos mesentéricos. Desde el punto de vista histolégico se caracteriza
por presentar células inflamatorias (monocitos y macréfagos) formando grandes
agregados de histiocitos conocidos como células de Von Hansemann, con acumulos

intracitoplasmaticos denominados cuerpos de Michaelis-Gutmann que también estan
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presentes a nivel extracelular. Desde el punto de vista macroscopico se caracteriza
por la presencia de unas placas blandas que dan el nombre a la enfermedad (placos

significa placas, y malacos blandas).

El compromiso del tracto gastrointestinal por esta enfermedad es
extremadamente infrecuente, existiendo contados casos publicados de

malacoplaquia gastrica exclusiva.

Presentamos el caso de un paciente que cursd con una hemorragia digestiva
alta con grave repercusion hemodinamica, que requirid una gastrectomia total de
urgencia por sangrado incoercible. El informe anatomopatologico evidencié una

malacoplaquia gastrica sin encontrar elementos sugestivos de malignidad.

Si bien es una patologia que rara vez afecta el aparato digestivo, la
malacoplaquia debe ser tenida en cuenta como diagnéstico diferencial en las

lesiones que simulan neoplasias.

La suspension de agentes potencialmente etiolégicos como la
inmunosupresion, el uso prolongado de antibidticos y drogas agonistas colinérgicas
y la administracion de vitamina C parecen ser efectivos en el tratamiento, quedando
la cirugia relegada a las complicaciones o dudas diagnosticas.

Aunque la malacoplaquia no es una enfermedad neoplasica ni maligna, su
agresividad local, asi como la posibilidad de extension a distancia (como se
observara en este caso) pueden generar graves repercusiones funcionales que

lleven a la muerte del paciente.

Caso clinico:

Varon de 63 afos, ex fumador intenso (IPA 42 con cese del habito tabaquico 1

afo antes del episodio) y que se reconoce como “estresado” de forma croénica.
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Refiere historia de un afio de evoluciéon de plenitud precoz, sensacion de
repugnancia no selectiva por los alimentos, anorexia, astenia y adelgazamiento de
10kg. Quince dias previos a la consulta comienza con dolor en epigastrio intenso,
punzante e irradiado al dorso y pirosis, que aparece de forma inmediata a la ingesta

de alimentos.

El dia del ingreso presenta hemorragia digestiva alta con repercusion
hemodindmica y anemia clinica, con hemoglobina de 8.7 g/dl y hematocrito de
25.6%. Se le repone con infusién intravenosa de cristaloides y un concentrado de
glébulos rojos, estabilizdndose el paciente y solicitAindose fibrogastroscopia de
urgencia que evidencia lesion ulcerada subcardial de bordes irregulares, cubierta por

coagulos y material necrotico (ver imagen 1).

Imagen 1: Fotografia de la primera endoscopia en la que se observa la lesion gastrica

de aspecto neoplasico.

El paciente tiene una evolucion inicial satisfactoria bajo tratamiento médico con
inhibidores de la bomba de protones y antiacidos, sin recidiva del sangrado. Ante la
posibilidad de estar frente a un cancer gastrico por las caracteristicas de la lesién en
la endoscopia, se solicita una tomografia téraco-abdominal que muestra pequefios
nédulos pulmonares bilaterales y una extensa masa centroabdominal heterogénea y

de centro hipodenso, en relacién con la curvatura menor gastrica. Ademas el higado
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presenta dos lesiones soélidas menores a 10mm en segmentos VI y VII, hay lesiones

hipodensas multiples en bazo de aspecto secundario y se observan gruesas

adenomegalias retroperitoneales periadrticas e intercavoadrticas (ver imagen 2).

Imagen 2: Imagenes de la tomografia computerizada en la que se observa el extenso
proceso que infiltra la curvatura menor gastrica y se extiende al retroperitoneo, asi como las

imagenes nodulares hipodensas esplénicas.

Se realiza toma de biopsias de la lesion gastrica por nueva endoscopia, no
mostrando la anatomia patologica elementos de malignidad, ni aportando un
diagnéstico concreto, refiriendo Unicamente el hallazgo de “cambios inflamatorios
inespecificos”.

Estando en espera de nuevo estudio endoscépico y biopsia que confirmara el
planteamiento diagnostico, el paciente presenta un episodio de hematemesis con
grave repercusion hemodindmica, incoercible mediante endoscopia, por lo que se
decide cirugia de emergencia.

En la exploracion quirargica destaca una masa pétrea polilobulada que
involucra la curvatura menor gastrica, infiltra la cabeza del pancreas y el
retroperitoneo, con multiples adenomegalias retroperitoneales. Se realiza

gastrectomia total de necesidad, con esofago-yeyunostomia en Y de Roux.
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El paciente tiene una buena evolucién postoperatoria, siendo dado de alta a los

10 dias de la intervencion, sin presentar complicaciones relevantes.

El informe anatomopatolégico de la pieza de reseccién destaca: extenso
proceso inflamatorio crénico, formado por conglomerados de macréfagos con el
aspecto de histiocitos de Von Hansemann, con inclusiones citoplasmaticas

correspondientes a cuerpos de Michaelis-Gutmann (ver imagenes 3y 4).
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Imagen 3: Imagenes de la microscopia en la que se observan las células de Von

Hansenmann y los cuerpos de Michaelis-Gutmann.

Ante el resultado histolégico, se decide ampliar el estudio del paciente, en
busqueda de lesiones asociadas y potenciales causas. Para descartar lesiones
similares a nivel de la mucosa intestinal, asi como colopatias generadoras de
inmunodepresion (Colitis Ulcerosa o Crohn) se realiza fibrocolonoscopia que no
objetiva lesiones mucosas. Se solicitd consulta con el equipo de urologia,
realizandose una cistoscopia en busca de una malacoplaquia por su frecuencia en

dicha localizacion, no observandose lesiones a dicho nivel. Se considera por todo
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ello que la enfermedad seria primariamente gastrica, pudiendo corresponder las
imagenes hepaticas y pulmonares a una diseminacion sistémica de la enfermedad, o
bien a una asociacion lesional con otra patologia. El caso es discutido en sesion

multidisciplinar y se decide en principio no realizar biopsia de dichas lesiones

hepato-pulmonares.
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Imagen 4: Células de Von Hansenmann y cuerpos de Michaelis-Gutmann observados

en la microscopia Optica.

Se realizé la busqueda de enfermedades generadoras de inmuno-supresion,
descartandose VIH, VHB y VHC, otros canceres (digestivos, urinarios y pulmonares),
hemopatias, lupus y otras enfermedades autoinmunes, el uso cronico de medicacion
inmunosupresora, asi como trastornos nutricionales previos (IMC 22.9 al ingreso).

Por ello el origen en este caso puede considerarse idiopético.

Se mantiene bajo tratamiento antibiético con ciprofloxacina y con vitamina C,
con un seguimiento irregular en policlinica, a la que asiste en contadas revisiones,
presentando un descenso ponderal progresivo importante, llegando a un IMC de

14.8. Reingresa a los 6 meses debido a una desnutricion proteico-caldrica severa,

N° ISSN: 2340-9053 Rev Acircal. 2019; 6 (2): 97.



Diego Lapiedra et al. Notas cientificas: Malacoplaquia gastrica y hemorragia digestiva.

con deposiciones liquidas abundantes, y un derrame pleural bilateral, que determina
una importante insuficiencia respiratoria. Presenta ademas el hallazgo clinico y
tomografico de adenopatias en ambas regiones supraclaviculares de aspecto
neoplasico, sin cambios en cuanto a los hallazgos hepaticos y pulmonares respecto
a la tomografia previa. La biopsia de dichas adenopatias observa células de Von
Hasenmann y cuerpos de Michaelis-Gutmann. El liquido de derrame pleural resulta
ser un trasudado, con células inflamatorias en el estudio citologico. A pesar de todas
las medidas el paciente mantiene un mal estado general y una evolucién similar al
paciente oncoldgico evolucionado, con un gran deterioro del estado nutricional que
no se logra mejorar. Fallece por insuficiencia respiratoria en el contexto de una

neumonia intrahospitalaria a los 8 meses de la cirugia.

Discusion:

La malacoplaquia es una enfermedad granulomatosa crénica extremadamente
infrecuente, descripta por primera vez por el profesor Von Hansemann en Alemania
en 1901, siendo éste quien otorga el nombre a la enfermedad (del griego “malakos”

blando, y “plakos” placa) (1-5).

Afecta al aparato genitourinario en hasta el 80% de los casos, siendo su sitio
de presentacion mas frecuente la vejiga, existiendo, aunque menos frecuentemente,
casos reportados a nivel del rifion, los uréteres y la pelvis renal, asi como en la
prostata y a nivel uretral (2.5-7).

El aparato gastrointestinal ocupa el segundo Ilugar en frecuencia,
predominando la localizacién de la enfermedad en el colon descendente, colon
sigmoide y recto. También se afectan, aunque en menor proporcion el ileon terminal,

el apéndice y el ciego (2,8-9). El compromiso gastrico en esta patologia es
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extremadamente infrecuente, existiendo pocos casos documentados (2,10-16),
siendo mas infrecuente aun el compromiso exclusivo gastrico (15). Es excepcional la
presentacion diseminada con una evolucion seudo-neoplasica (17), como se ha

presentado la enfermedad en nuestro paciente.

Otros sitios que pueden verse afectados son el cerebro, la piel, la lengua, el
globo ocular, la glandula tiroides, glandulas suprarrenales, la parétida, ganglios

linfaticos, los pulmones, el pancreas y hueso (4,18-24).

Se presenta mas comunmente en el sexo femenino, sobre todo en mayores de
50 afios (aunque hay escasos casos presentados en nifios como en el articulo de
Jadhay y Patil (9)), y en general en pacientes inmunodeprimidos, ya sea aquellos
que recibieron poliquimioterapia, portadores de VIH-SIDA, lupus eritematoso
sistémico, enfermedad celiaca, colitis ulcerosa o trasplantados (3,4,18). Existen sin
embargo casos de malakoplakia en pacientes sin antecedentes de inmunodepresion,
como el presentado por Kyung en 2013 (25). El diagnostico de la enfermedad es

eminentemente histoldgico.

La etiologia es desconocida, pero se asocia a infeccion urinaria por
Escherichia coli en el 95% de los casos y a sindromes de inmunodeficiencia,
enfermedades autoinmunes o carcinomas en el 40%. La asociacion entre
malacoplaquia y cancer ha sido comprobada en multiples casos, existiendo trabajos
gue encuentran adenocarcinomas colorrectales hasta en un 30% de pacientes con

malacoplaquia del tracto gastrointestinal (2,5).

De mecanismo poco claro, aparentemente existiria una pobre actividad
bactericida de los monocitos-macrofagos, quienes serian capaces de fagocitar pero
no de digerir los microorganismos intralisosomales. Estudios de biologia molecular

en los macrofagos de estos pacientes han demostrado un déficit de Guanosin
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Monofosfato Ciclico (GMPc), quien a su vez participa en la sintesis del factor de
necrosis tumoral, clave en la funcion bactericida celular. Por tanto existirian factores
inherentes al propio paciente que lo harian susceptible de padecer la enfermedad. Al
mismo tiempo, estos enfermos tienen la particularidad de haber cursado o
encontrarse cursando infecciones cronicas y/o recidivantes a gérmenes muy
variados, entre los que predomina hasta en un 80-95% Escherichia coli. Se han
encontrado también a nivel intralisosomal, gérmenes como Proteus, Klebsiella,
Shigella, Paracoccidioides br., Rodococcus equi, Pseudomona, Enterobacter,
Staphylococcus aureus y hongos entre otros (1,2,4). Asi, la teoria mas aceptada es
gue existiria un defecto en la respuesta de los lisosomas de los macréfagos frente a
una infeccion bacteriana crénica, con acumulacion de los microorganismos no
digeridos a nivel intracelular y formacion de masas inflamatorias de crecimiento
progresivo (1).

En el 6rgano afectado se puede observar macroscopicamente la infiltracion de
la pared por un tejido friable, amarillento-anaranjado, originado en la submucosa que

pude configurar una o mas lesiones.

Microscopicamente estas masas se componen de acumulos de células
inflamatorias (histiocitos y macrofagos) poligonales, con citoplasma eosinofilo, que
se acumulan en la muscularis propia y reciben el nombre de células o cuerpos de
Von Hansemann. Estos contienen inclusiones citoplasmaticas caracteristicas
calcificadas, PAS positivas denominadas cuerpos de Michaelis-Gutmann. La
presencia de estas células con sus tipicas inclusiones en un tejido, es
patognomonico de la malacoplaquia (1-4,18-20). La observacion celular mediante
microscopia electréonica ha demostrado que la matriz de los cuerpos de Michaelis-

Gutmann esta compuesta por microorganismos intracelulares no digeridos (3).
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La presentacion clinica dependera del 6rgano afectado por la enfermedad, no
existiendo asi un cuadro caracteristico (4). Muchas veces el proceso simula otras
enfermedades mas frecuentes, fundamentalmente canceres. De la misma forma no
existen estudios paraclinicos que puedan hacer el diagndstico, salvo la biopsia

lesional en la que se identifiquen los mencionados cuerpos de Michaelis-Gutmann.

La Tomografia Computarizada de abdomen puede mostrar la presencia de un
proceso infiltrante de aspecto neoplasico, con zonas hipodensas por necrosis o
abscesificacion, y conglomerados ganglionares retroperitoneales, como ocurrié en el
paciente que estamos presentando, llevando al diagnostico errébneo de probable
cancer. Esto se debe al comportamiento agresivo en lo local que la enfermedad
puede adoptar en algunos pacientes, sobre todo inmunodeprimidos, infiltrando las

paredes del érgano y tejidos adyacentes (1,4,5).

La endoscopia puede ser de utilidad en el diagndstico ya que permite valorar la
lesion macroscopica y tomar muestras. La lesion tipica es nodular o plana, de 1 a
2cm, con una depresion central. Existen 3 patrones endoscépicos de malacoplaquia:
lesiones mucosas unifocales, lesiones multinodulares o polipoideas difusas y

grandes masas lesionales que ocupan amplios sectores de la mucosa (2).

El tratamiento de la enfermedad se compone de varios pilares fundamentales;
en primer lugar, si el paciente se encuentra bajo tratamiento inmunosupresor el
mismo debe ser suspendido de inmediato. En segundo lugar, debe realizarse un
tratamiento antibiotico prolongado, para lo cual las fluoroquinolonas han demostrado
ser las mas efectivas por su alta penetrancia a través de la membrana celular. La
utilizacién de ciprofloxacina 500mg cada 12 horas por al menos 6 meses ha logrado
remision completa de la enfermedad en varios casos. Se ha citado también el uso de

rifampicina, trimetroprim-sulfametoxasol y gentamicina con buenos resultados
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(1,3,4). Como complemento al tratamiento antibiético y a fin de reforzar la funcion de
los fagocitos puede utilizarse vitamina C, ya que la misma aumentaria los niveles de
AMPc y GMPc y favoreceria la sintesis del colageno y la reparacion tisular. De la
misma forma, el betanecol (agonista colinérgico) elevaria los niveles intracelulares
de GMPc, potenciando la accion bactericida de los macréfagos (3,5). El tratamiento
quirudrgico no es la primera eleccion, estando reservado para casos en que falla el
tratamiento meédico, o frente a complicaciones como las presentadas por nuestro
paciente (1,3,5).

La enfermedad puede recidivar, sobre todo si la inmunosupresion se mantiene,

por lo gue se debe controlar periddicamente al paciente.

A pesar de lo expuesto y lo que indica la bibliografia consultada, en nuestro
paciente no se encontré una causa de inmunosupresion que favoreciera la aparicion
de la malacoplaquia, asi como tampoco la asociacion con canceres del aparato
digestivo, urinario o pulmonar. Esta ausencia de una causa que explique la
enfermedad, la presentacion predominantemente gastrica, y su evolucion fulminante
pseudo-neoplasica, con la aparicion en la evolucion de adenopatias
supraclaviculares de aspecto metastasico (que fueron confirmadas por biopsia como
debidas a la misma enfermedad) lo transforman en un caso muy particular y por ello
lo reportamos. También hay publicados casos con afectacion digestiva de curso

mucho mas indolente.

Conclusiones:

La malacoplaquia, aunque infrecuentemente, puede presentarse en forma de
lesiones loco-regionalmente agresivas con caracter infiltrante, pudiendo asociar una

diseminacion visceral y ganglionar a distancia, como las neoplasias malignas.
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La localizacion mas frecuente es la urinaria, pero también estd descrita la
gastrica, por lo que debe ser tenida en cuenta como diagndstico diferencial ante
lesiones en las que no se logre un diagndstico histologico, sobre todo en

inmunodeprimidos.

La presentacion como una hemorragia digestiva alta grave y como enfermedad
diseminada simulando un cancer, define el interés de nuestro caso. De la misma
forma es llamativa la ausencia de una causa clara, situacién descrita pero

excepcional.

Declaraciones y conflicto de intereses: Los autores han participado en el manejo
del paciente asi como en la concepcién del manuscrito y la redaccion del texto. No hay

conflictos de interés con la Revista Electrénica ACIRCAL.
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