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Malacoplaquia diseminada: evolucion
excepcional de una rara patologia
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Resumen

La malacoplaquia es una enfermedad granulomatosa cronica que afecta principalmente el
tracto genitourinario, si bien puede asentar en cualquier 6rgano de la economia,

habitual mente autolimitada y benigna. Las formas extravesicales presentan un curso mas
agresivo. El diagnéstico es histopatol 6gico, siendo patognomonicos los cuerpos de
Michaelis-Guttmann. Se vincula a infecciones cronicas, enfermedades sistémicas,
inmunodepresion y neoplasias. El tratamiento médico es inespecifico y en caso de masas
voluminosas se plantea conducta quirdrgica. El pronéstico esta intimamente relacionado a la
localizacién del proceso y a la presencia de enfermedades concomitantes.

El caso de malacoplaquia reportado es excepcional por la presentacién clinica (HDA
reiteradas), por €l origen topografico, el compromiso ganglionar y la diseminacién de la
afeccion, asi como por el curso evolutivo maligno de la misma.

Palabrasclave: MALACOPLASA.
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Introduccion

Lamalacoplaquiaes unaenfermedad granulomatosa cro-
nica, de etiol ogia desconocida, poco frecuente, que clini-
camente simulaunaenfermedad neoplasica. Se caracteri-
za por la presencia de una 0 mas tumoraciones en cual-
quier parte del organismo, siendo €l tracto genitourinario
el masfrecuentemente afectado, llegando en varias series
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hasta 75%-80% de | os casos. Generalmente es unaenfer-
medad benignay autolimitada. Su presentacion extravesi-
cal esraray mas agresiva®3.

El estudio anatomopatol 6gico de las|esiones muestra
uninfiltrado por c8ulasinflamatorias, con lapresenciade
inclusionesintracitopl asméticas denominadas cuerpos de
Michagelis-Guttmann, patognoménicos de esta enferme-
dad®.

Reportamos un caso clinico de esta infrecuente pato-
logia, que presenta tres peculiaridades excepcionales: la
diseminacion del proceso en distintas estructuras, el com-
promiso ganglionar y laevolucion malignacon final fatal.

Correspondencia: Lucia Curbelo

Mahoma 4293 Ap. 9. CP 11400. Montevideo, Uruguay.
Correo electronico: luchicurbelo@hotmail.com
Recibido: 6/8/10.

Aceptado: 14/2/11.



Rev Med Urug 201 1; 27(1): 38-41

Caso clinico

Paciente de 60 afios, sexo masculino, fumador intenso,
bronquitico crénico, enfermedad pulmonar obstructiva
crénica(EPOC) CF 11, con unaprimerainternacion en abril
de 2008 por hemorragiadigestivaata(HDA). Lafibrogas-
troscopia (FGC) muestra unalesion ulcerada subcardial,
confondoirregular y restosdetejido necrético, cuyaana
tomiapatoldgica (AP) revelaareas de ulceracion con ele-
mentos inflamatorios, sin elementos de malignidad. Una
tomografiaaxia computarizada (TAC) deabdomeny pel-
visdemuestralaexistenciade unamasacentroabdominal ,
heterogénea, en intima relacion con la curvatura menor
del estomago, 6rgano del cual impresiona originarse, y
gruesas adenomegalias retroperitoneal es que forman con-
glomerados. A nivel pulmonar, pequefios nddulos bilate-
rales, sinderrame pleural ni adenomegalias hiliomediasti-
nales.

Antesde que se dispusieradel informe histopatol 6gico
de labiopsia obtenida con la FGC, presenta nueva HDA
masiva (julio de 2008), que no selogracohibir con trata-
miento médicoy requiere unagastrectomiatotal de urgen-
cia. Seconstataanivel gastrico unamasapétreapolilobu-
ladaqueinvolucralacurvaturamenor einfiltrapancreasy
retroperitoneo. Informe de AP (Departamento de Anato-
mia Patolbgica del Hospital Pasteur): malacoplaquia
géstricacon compromiso de ganglioslinféticos de curva-
turamenor, sin elementos de malignidad.

El posoperatorio transcurre sin complicaciones 'y es
dado de alta, medicado con ciprofloxacina, no controlan-
dose posteriormente.

Seis meses después, en enero de 2009, ingresa con
intensa repercusion genera y diarrea cronica; en el exa-
men fisico se destaca una desnutricion proteico-cal érica
severa (indice de masa corporal [IMC]: 14,8 kg/m?), ane-
mia clinica, con estigmas carenciales. En la region
supraclavicular izquierda presentaunaadenomegaliade 2
cm, pétrea, inmovil, indolora. A nivel pleuropulmonar: sin-
drome en menosentercio inferior del hemitorax izquierdo
y en el abdomen se pal paunatumoracion paraumbilical y
enflanco derecho, de5 cmdediametro, firme, regular, lisa,
indolora.

De la paraclinica destacamos: Hb 7,5 g/dl, VCM: 88
pume, CHCM: 29%, GB 3.000/mm?® con férmula normal.
Plaguetas 170.000/mm?. VIH,VDRL,AcHVB y C: negati-
vos. RXTX: derrame pleura izquierdo; e estudio del liqui-
do pleural muestra un trasudado, sin células atipicas.

LaTAC de cuello-térax-abdomen y pelvisrevelanu-
merosas lesiones: “ Tumoracion solida polilobulada y
heterogénea supraclavicular izquierda, compatible con
conglomerado adenopético. Derrame pleural masivo aiz-
quierdacon atelectasiadel [6bulo inferior. Nédulo apical
lobar derecho. Voluminoso conglomerado adenopético

retroperitoneal polilobulado. Nodul os esplénicos solidos,
hipodensos’. La biopsia ganglionar del conglomerado
supraclavicular izquierdo permite comprobar una
“linfadenitis crénica con histiocitos que presentan inclu-
siones citoplasmaticas con las caracteristicas histopato-
|6gicas de una malacoplaquia. No se evidencia proceso
linfoproliferativo”. Tanto los estudios citogenéticos como
€l inmunofenotipo son negativos para linfoma.

Se redliza tratamiento en base a nutricion parenteral,
con mala evolucién, presentando nueva HDA baja cuyo
origen topografico no logra establecerse, falleciendo en
marzo de 2009 a consecuencia de neumopatia aguda in-
trahospitalaria.

Discusion y revision del tema

Lamalacoplaguiaes unaenfermedad granulomatosa cro-
nica, descripta en 1902 por Von Hansemann; posterior-
mente, Michaelis y Gutmann describen las estructuras
intracitoplasméticas que actualmente |levan sus nombres
y se consideran marcadores histol 6gicos caracteristicos
de esta afeccion®24.

En 80% delos casos selocalizaen el tracto genitouri-
nario, vejiga, uréter, pelvisy paréngquimarena enordende
frecuencia decreciente. También se han descripto locali-
zaciones gastrointestinal es en 15% de | os casos predomi-
nando en colon, sistema nervioso central, pulmén, glan-
dulas adrenales, pancreas, piel, tiroidesy globo ocular®9.

Es excepcional la presentacion diseminada con una
evolucién seudoneoplasica como la de nuestro paciente
(en 1977, hay un caso publicado por Mc Clure J° de
Adrenocortical hyperactivity with disseminated malaco-
plakia).

L as manifestaciones clinicas dependen fundamental -
mente del érgano afectado. Generalmente se presentan
como tumoraciones que pueden llegar a constituir masas
con las caracteristicas imagenol 6gicas de tumoraciones
neoplésicas. En el caso delamalacoplaquiagastrointesti-
nal puede ser asintomatica o manifestarse como diarrea,
dispepsia, dolor abdominal o sangrado digestivo. Laen-
doscopia puede mostrar lesiones polipoideas, nodulares,
etcétera?569,

El diagnéstico es histopatol 6gico259,

Nuestro paciente, antelaevolucion atipicapor lo agre-
sivay diseminada de laafeccion, aun conociendo el ante-
cedente del diagnéstico de malacoplaguia documentado
previamente por la anatomia patol 6gi ca géstrica caracte-
ristica, se estudié exhaustivamente para descartar una
enfermedad neoplésica. La biopsia ganglionar volvi6 a
mostrar las|esiones histopatol égi castipicas delamal aco-
plaquia, |o que constituye también un compromiso excep-
cional y que puede tener un interés patogenico, dado que
se especula sobre la etiopatogenia infecciosa 'y su rela-
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Figura 1. Cuerpos de Michaelis-Gutmann confirmados
con la coloracién PAS positiva

cion con el sistemalinféticot,

Las lesiones de la malacoplaquia se caracterizan
macroscopi camente por placas Unicas o multiples, friables,
de aspecto granulomatoso, color café, amarillaso anaran-
jadasanivel delamucosa. Microscopicamente estan cons-
tituidas por uninfiltrado de célulasinflamatorias (macré-
fagos e histiocitos); los macréfagos son de gran tamario,
poligonales y citoplasma eosindéfilo (cuerpos de Von
Hansemann) con presencia de cuerpos de inclusién
intracitoplasmaéticos calcificados (cuerpos de Michaelis-
Gutmann), PAS positivos, que son fagolisosomas que
contienen fragmentos de bacteriasincompletamente des-
truidas con depdsitos anormales de hierro y calcio,
patognomanicos de esta enfermedad (figura 1)-3467,

En cuanto alaetiopatogeniaexisten multiplesteorias;
selaharelacionado con infecciones por E.Coli dado que
se ha demostrado en 80%-90% de los casos la concomi-
tanciadeinfecciones por estabacteria. L asenfermedades
sistémicasy lainmunodepresion (adquirida o farmacol 6-
gica) sereconocen como factores de riesgo para el desa
rrollo de esta enfermedad, asociandose hasta en 68% de
los casos. Las neoplasias, sobre todo el adenocarcinoma
colorrectal, son asociaciones lesionales frecuen-
tes(1,5,6,8,12,13)_

Ninguna de las condiciones previamente enunciadas
fue comprobada en nuestro paciente.

Como base fisiopatol 6gica se planteaque existiriauna
ateracion del ensamblgje de los microtibulos de los ma-
créfagos, déficit de guanosin monofosfato ciclico (GMP-
¢) (estimulante de este proceso de ensamblgje) y unadis-
minucion de la liberacion de enzimas como la -
glucuronidasa571213),

No hay un tratamiento especifico, es una enfermedad
habitualmente autolimitada. El tratamiento médico consis-
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teen: @) erradicar lainfeccién por E.Coli de demostrarse,
siendo de eleccion las fluorogquinolonas; b) suspension
de tratamiento inmunosupresor Si estuviera en curso; c)
para restaurar la funcion fagocitaria vitamina C (a atas
dosis) y betanecol (agonista colinérgico) que aumentan
los niveles de GMP-c intracelulart-36.13-15),

El tratamiento quirdrgico esta indicado ante masas
voluminosas y en casos progresivos o por complicacio-
nes de las masas tumorales (en nuestro caso el tratamien-
to quirdrgico tenia varias indicaciones)®51419),

El prondstico de esta enfermedad suele ser bueno,
aungue puede recidivar. En localizaciones extravesicales
puede adquirir un curso agresivo, como en el caso pre-
Sentad0(1’2’5'6'13’15).

Conclusiones

La malacoplaquia es una enfermedad granulomatosa
cronicaque afecta principal mente el tracto genitourinario,
si bien puede asentar en cual quier érgano delaeconomia,
habitualmente autolimitada y benigna. Las formas
extravesicales presentan un curso méas agresivo. El diag-
noéstico es histopatoldgico, siendo patognomonicos los
cuerpos de Michaelis-Gutmann. Se vinculaainfecciones
cronicas, enfermedades sistémicas, inmunodepresion y
neoplasias. El tratamiento médico esinespecificoy en caso
de masas voluminosas se plantea conducta quirdrgica. El
prondstico esté intimamente relacionado alalocalizacion
del proceso y ala presencia de enfermedades concomi-
tantes.

El caso de malacoplaguiareportado es excepcional por
lapresentacién clinica(HDA reiteradas), por €l origento-
pogréafico, el compromiso ganglionar y ladiseminacién de
laafeccion, asi como por el curso evolutivo maligno dela
misma

Summary

Malakoplakiaisachronic disease which primarily affects
the Genitourinary tract, although it can appear in any body,
usualy self-limited and benign. Extravesical formsevidence
a more aggressive course. Diagnostic is done through
histopatology, being Michaelis-Guttmann bodies
pathognomonic.

It is associated to chronic conditions, systemic
diseases, immune depression and neoplasia. Medical
treatment is non-specific and in the case of voluminous
masses surgery is recommended. Prognosis is closely
related to the localization of the process and the present
of concomitant diseases.

The malakoplakia case reported is unusual given its
clinical presentation (repeated high digestive hemorrhage),
thetopographical origin, lymph node commitment and the
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dissemination of the condition, as well as its malign
evolution.

Résumé

Lamalakoplakie est une maladie granulomatose chronique
qui atteint fondamental ement letract génito-urinaire, bien
gu’ elle puisse se présenter a n'importe quel organe de
I’ économie, en général autolimitée et bénigne. Sesformes
extra vésicales sont plus agressives. Le diagnostic est
histopathologique, les corps calcifiés de Michaelis-
Gutmann étant pathognomoniques. Elle est liée a des
infections chroniques, a des maladies systémiques,
immunodépression et a des néoplasies. Le traitement
medical n’est pas spécifique et en cas de masses volumi-
neuses, on pratique la chirurgie. Le pronostic est liéala
localisation du processus et a la présence de maladies
concomitantes.

L e cas de malakoplakie rapporté est exceptionnel par
sa présentation clinique (HDA répétées), et par I’ origine
topographique, |I’engagement ganglionnaire et la
dissémination delamaladieainsi que par samalignité.

Resumo

A malacoplaquiaé umadoencagranulomatosacronicaque
afeta principalmente o trato geniturinario embora possa
se desenvolver em outros 6rgdos; geralmente é autolimi-
tada e benigna.

Asformas extravesicais s80 mais agressivas. O diag-
néstico é histopatol6gico, sendo patognoménicos os
corposde Michaelis-Guttmann. Estavinculadaainfecctes
crénicas, doengas sistémicas, imunodepressdo e neoplas-
mas. O tratamento médico é inespecifico e quando se
observam massas voluminosas se indica cirurgia. O
prognastico estéa estreitamente relacionado alocalizagdo
do processo e a presenca de doencas concomitantes.

O caso de malacoplaquia que se descreve apresenta
caracteristicas excepcionais pelo quadro clinico (HDA re-
petidas), por suaorigem topogréfica, 0 compromisso gan-
glionar e a disseminacdo, como também pela evolugdo
maligna.
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