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Histológicamente, podemos dividirlos en:

--- Seudopólipos (de colesterol, inflamatorios, hiperplasia
adenomatosa), denominados así porque teóricamente no
presentan poder de malignización

--- PVB verdaderos (tumores mesenquimatosos, adenomas,
adenocarcinomas), por ser posible su evolución cancerí-
gena.

En adultos, los pólipos benignos más frecuentes son los de
colesterol (41-70%) y de los malignos los adenocarcinomas
(20%), pero estos datos no son extrapolables a los niños,
donde la anatomía patológica es muy variable.

El tratamiento consiste en la colecistectomía laparoscó-
pica (si no hay sospecha de malignización), pero no existe
consenso de cuándo es necesaria su realización: unos abogan
por la resección de todo PVB1,2,4,7, mientras otros extrapo-
lan los criterios utilizados en adultos9---12 (diámetro mayor
de 10 mm, sésil, litiasis biliar concomitante, crecimiento
rápido, sintomáticos) y siguen el resto mediante ecogra-
fías cada 3-6-12 meses. Estos criterios se basan en estudios
que definen unos factores de riesgo para su malignización;
parece claro que los pólipos sintomáticos o mayores de
10 mm deben ser intervenidos, aunque con el resto de los
criterios las evidencias son discutibles según diversos auto-
res. En la revisión, 12 pacientes fueron intervenidos y los
otros 7 fueron seguidos ecográficamente; de los pacientes
operados, solamente la mitad presentaba un tamaño mayor
a 10 mm.

Nuestra opinión es que, hasta que se obtengan más datos,
solamente deberían intervenirse aquellos pólipos mayores
de 10 mm o cuando produzcan una clínica compatible con
patología biliar.
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Peliosis hepática secundaria a tratamiento
hormonal

Peliosis hepatitis secondary to hormone
treatment

Sr. Editor

La anemia de Fanconi es la forma de aplasia medular con-
génita más frecuente, es una enfermedad hereditaria que
se transmite con carácter autosómico recesivo y caracte-
rizada por presentar inestabilidad cromosómica, múltiples

anomalías congénitas y aumento de la susceptibilidad a las
neoplasias.

El único tratamiento potencialmente curativo de las
manifestaciones del fallo medular asociado a la anemia de
Fanconi es el trasplante alogénico de médula ósea, si bien
las demás manifestaciones de la misma no se verán resueltas
con este procedimiento; si éste no es posible el desenlace
es mortal cuando se presenta la aplasia medular. Los andró-
genos fueron muy utilizados en el pasado en las aplasias
medulares en fases previas al trasplante de médula ósea
como estimulante de la función medular. El empleo pro-
longado de andrógenos en las diferentes formas de aplasia

mailto:aomher@hotmail.com
dx.doi.org/10.1016/j.anpedi.2011.04.006


CARTAS AL EDITOR 287

Figura 1 RM abdominal. Secuencia T1. Plano transversal.

Múltiples lesiones intrahepáticas, algunas de ellas con compo-

nente hemorrágico y otras quísticas, compatibles con peliosis

hepática.

medular conlleva un riesgo aumentado de desarrollar tumo-
res hepáticos.

Presentamos el caso de un paciente de 9 años con ante-
cedentes de anemia de Fanconi en fase de aplasia medular,
displasia renal bilateral, insuficiencia renal crónica y reflujo
vesicoureteral bilateral grado III que recibe tratamiento de
soporte de la insuficiencia renal y androgénico con oxime-
tolona durante los últimos 3 años.

Consulta por presentar un cuadro de dolor en hemiab-
domen derecho de 48 h de evolución y fiebre, destacando
leve afectación del estado general, palidez cutaneomucosa,
micropetequias en tronco y estigmas de hiperandroge-
nismo, soplo pansistólico panfocal y abdomen doloroso a
la palpación en hemiabdomen derecho con hepatomegalia
heterogénea.

Se realizan las siguientes pruebas complementarias:
hemoglobina 4,7 g/dl, hematocrito 13,6%, VCM 88,8 fl,
leucocitos 1.921/mm3 (neutrófilos 990/mm3, linfocitos
829/mm3), plaquetas 7.000/mm3. Bioquímica: glucosa 137
mg/dL, urea 118 mg/dL, creatinina 3,19 mg/dL, FA 351 UI/l,
GOT 126 UI/l, GPT 178 UI/l, LDH 692 UI/l, PCR 146 mg/l,
PCT 2,99 ng/ml, ferritina 2.460 ng/ml. Marcadores tumora-
les: CEA, CA, NSE, AFP y beta-HCG negativos. Coagulación
normal. Cultivos para bacterias y hongos seriados negativos.
Serologías de Bartonella, VEB, Parvovirus, herpes simple,
VH6 negativas y carga viral de CMV indetectable.

En las pruebas de imagen realizadas, ecografía abdominal
y RM abdominal se pone de manifiesto una hepatomega-
lia a expensas de múltiples lesiones intrahepáticas alguna
de ellas con componente hemorrágico y otras claramente
quísticas compatible con peliosis hepática (fig. 1).

Tras el diagnóstico se inicia tratamiento antibiótico empí-
rico ante la sospecha de sobreinfección y se suspende el
tratamiento hormonal, presentando mejoría clínica a las
24 h del ingreso lo que se confirma posteriormente en las
pruebas radiológicas.

La peliosis es una entidad patológica en la que existen
numerosos quistes de contenido hemático principalmente
en los parénquimas hepáticos y esplénico. Se ha asociado al

tratamiento prolongado con esteroides, andrógenos, inmu-
nosupresores, anticonceptivos orales, etc., así como al
alcoholismo crónico, adicción a drogas por vía parenteral,
trasplante de órganos sólidos, enfermedades hematoló-
gicas malignas e infecciones crónicas (tuberculosis, VIH,
Bartonella henselae o quintana en inmunodeprimidos). En
un 20-50% de los casos no se logra identificar ningún agente
causal1.

La aparición de tumores hepáticos en los pacientes con
anemia de Fanconi tratados con andrógenos ha sido bien
documentada2,3, estos pacientes son más sensibles a sus
propiedades oncogénicas y desarrollan la enfermedad con
cursos más cortos y en dosis menores de tratamiento que
los pacientes con otras formas de aplasia medular4. El andró-
geno más comúnmente empleado en los casos descritos es
la oximetolona4.

La clínica se presenta generalmente de manera insidiosa
y abarca un amplio rango de síntomas, desde la práctica
ausencia de los mismos hasta el fallo hepático progresivo o
la hemorragia intraabdominal espontánea5.

El diagnóstico debe establecerse mediante pruebas de
imagen siendo los hallazgos variables6. La confirmación
mediante biopsia debe evitarse por el alto riesgo de san-
grado, por tanto, si la sintomatología y las imágenes son
compatibles la actitud a seguir será la de retirar el fármaco
causante y administrar medidas de soporte.

Anteriormente se pensaba que la peliosis se desarrollaba
exclusivamente en los órganos del sistema mononuclear
fagocítico, sin embargo, algunos estudios indican que
otros pueden verse afectados: riñón, pulmón y glándu-
las parotídeas. Las lesiones pelióticas dan al hígado el
aspecto de un «queso suizo» debido a la distensión de los
sinusoides hepáticos. Microscópicamente se pueden dife-
renciar 2 tipos de peliosis: peliosis parenquimatosa en la
que cavidades irregulares están delimitadas por células
sinusoidales y peliosis flebectásica, caracterizada por cavi-
dades regulares esféricas delimitadas por endotelio o por
fibrosis7.

La patogenia no está clara, la alteración de las condi-
ciones de presión local, el efecto de sustancias tóxicas o la
activación de la proliferación de las células endoteliales pro-
vocada por factores angiogénicos (por ejemplo, Bartonella8)
pueden desencadenar una alteración en el sistema sinusoi-
dal que conduzca a esta malformación.

Si bien la peliosis es una enfermedad extremadamente
infrecuente en la edad pediátrica, representa uno de los
efectos secundarios más graves del tratamiento a largo
plazo con andrógenos. Creemos recomendable la realización
de ecografías abdominales seriadas durante el tratamiento
en pacientes con anemia de Fanconi dado que presentan
un riesgo aumentado de desarrollar tumores hepáticos,
tanto adenomas como peliosis, ambos dependientes de
andrógenos, con el objetivo de detectar dichas lesiones
de forma precoz y retirar el tratamiento hormonal, lo que
generalmente conduce a la disminución del tamaño de las
lesiones y finalmente a su resolución.
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Anemia hemolítica y pancitopenia en
un lactante hijo de madre con anemia
perniciosa mal controlada

Haemolytic anaemia and pancytopenia in an
infant of a mother with poorly controlled
pernicious anaemia

Sr. Editor:

La anemia hemolítica se caracteriza por la reducción en la
vida media de los hematíes. La destrucción prematura de los
eritrocitos puede producirse por alteraciones corpusculares
(anomalías de membrana, enzimáticas o hemoglobinopa-
tías) y extracorpusculares (mecanismos inmunitarios/no
inmunitarios)1.

Presentamos el caso de un lactante de 3 meses con
letargia, hiporexia, retraso ponderoestatural e involución
psicomotriz (hipotonía, irritabilidad y pérdida de sonrisa
social) de un mes de evolución. Como antecedentes per-
sonales destacaban un crecimiento intrauterino retardado
disarmónico, una serología materna positiva para lúes
durante la gestación y anemia perniciosa mal controlada.
No había consanguinidad. La alimentación era con lactancia
materna exclusiva.

En la exploración física presentaba un estado gene-
ral regular, hipoperfusión periférica, palidez e ictericia
mucocutáneas, un soplo sistólico eyectivo, taquicardia (que
mejoró tras la expansión de volumen), papilitis lingual,
aftas palatinas, muguet, queilitis angular y hepatoespleno-
megalia de 2 cm. En la exploración neurológica destacaban
hiporreactividad e hipotonía axial.

En la analítica inicial se observó anemia (hematocrito
14,6%), normocítica, normocrómica e hiporregenerativa
(reticulocitos absolutos 26.900/�l, índice reticulocitario
corregido 0,9%), trombocitopenia (76.000/�l) y leucopenia
(3.600/�l) con neutropenia grave (200/�l). La extensión de

sangre periférica mostró esquistocitos y macroovalocitos. En
la bioquímica sanguínea destacaban hiperbilirrubinemia (6,9
mg/dl) de predominio indirecto y elevación de LDH (2.087
U/l). Se amplió el estudio etiológico de anemia hemolítica,
previamente a conocer el antecedente materno, siendo
negativos el test de Coombs, las crioaglutininas, el test
de Donath-Landsteiner, la cupremia, la ceruloplasmina, la
hemoglobinuria, las hormonas tiroideas y la determinación
de glucosa-6-fosfatodeshidrogenasa y piruvato quinasa. Se
descartó sífilis congénita y se realizaron serologías para
virus, obteniendo una PCR de citomegalovirus positiva
(160 copias/ml), con PCR negativa en sangre de talón
(probable primoinfección posnatal). Los niveles de vitamina
B12 fueron de 8 ng/l (normal: 200-980) y el folato de 21,3
�g/l (2,5-15). Los anticuerpos anti-factor intrínseco, la
anti-peroxidasa y la anti-tiroglobulina fueron positivos.

Tras el diagnóstico de déficit de cobalamina el cuarto día
de ingreso, se instauró tratamiento parenteral con vitamina
B12 (100 �g/día im los 10 primeros días, con una dosis acu-
mulada de 1 mg; 100 �g/48 h durante 2 semanas y luego
de forma mensual). Recibió ácido fólico como tratamiento
coadyuvante. La recuperación hematológica se observó a
partir del cuarto día de tratamiento, según se aprecia en
la figura 1.

Posteriormente, se mantuvo tratamiento mensual, con
controles hematológicos normales. Tras la negativización de
los autoanticuerpos maternos a los 6 meses de vida (tabla 1),
se suspendió el tratamiento. No se observaron otras manifes-
taciones autoinmunitarias. La evolución neurológica sigue
un curso favorable.

El déficit de cobalamina es una causa infrecuente de
anemia hemolítica y pancitopenia1. En la práctica, se des-
cribe principalmente en lactantes con lactancia materna
exclusiva cuyas madres son vegetarianas estrictas1,2 y
más infrecuentemente en hijos de madres con anemia
perniciosa3-7. En la literatura se describe una disminución de
la transferencia placentaria de vitamina B12 y una carencia
nutricional posnatal. El mecanismo de destrucción eritro-
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