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CASO

SANT esplénico: Tumoracidn infrecuente
SPLENIC SANT: UNCOMMON TUMOR

Maria Paz Aguilera Gonzdlez', Hugo Hiram Cdceres Vdzquez?, Adriana Irene Gonzadlez Galarza?, Ana Belén Veldz-
quez Nunez*, Sofia Maria Alvarenga Giosa®, Maria Alejandra Aguayo Lugo$, José Nicolds Ayala Servin’.

RESUMEN

La Transformacion Nodular Angiomatoide Esclerosante del bazo (SANT) es una patologia poco comuin, que
afecta a vasos sanguineos de forma benigna con esclerosis extensa de la pulpa roja. Paciente masculino, 24 afios,
consulta en centro privado (Paraguay) por un cuadro de 7 meses de evolucién de disnea paroxistica y sudoracion
fria. Al examen fisico y laboratorial sin datos de valor. La ecografia abdominal demuestra bazo con parénquima
inhomogéneo con imagen pseudonodular 48x4] mm de diametro, la RMN con contraste confirma hallazgo
por nédulo irregular, con realce que predomina en la periferia de la fase arterial, con aspecto radiado y relleno
centripeto en fase venosa y tardia, la histopatologia confirma diagnéstico clinico-imagenolégico de SANT. Esta
tumoracion es frecuente entre los 45 a 48 anos, manifestada con esplenomegalia, poca sintomatologia, llama
la atencion la presentacion del caso que se contrapone con la bibliografia. Considerando la falta de métodos
auxiliares para descartar la malignidad, se aplica esplenectomia como conducta terapéutica.

ABSTRACT

Nodular Angiomatoid Sclerosing Transformation of the Spleen (SANT) is a rare pathology, which affects blood
vessels benignly with extensive sclerosis of the red pulp. A 24-year-old man consulted in a private center
(Paraguay) for a 7-month course of paroxysmal dyspnea and cold sweating. Physical examination and laboratory
evaluation show no abnormalities. Abdominal ultrasound shows a spleen with heterogeneous parenchyma and
a pseudonodular image that is 48mm x 4Imm in diameter. Contrasted MRI confirms the finding of an irregular
nodule, with enhancement that predominates in the periphery of the arterial phase, with radiated appearance
and centripetal filling in venous and late phase. Histopathology confirms diagnosis of SANT. SANT is frequent
between 45 and 48 years of age, manifested with splenomegaly and scarce symptomatology. The presentation of
this case differs with literature. Considering the lack of auxiliary methods to rule out malignancy, a splenectomy
is performed.

INTRODUCCION

se neutraliza a medida que se notifican mas
casos’.El 67% de la poblacién estudiada
estd entre 30-60 anos; no hay muchos datos
sobre la presencia de SANT en pacientes mas

a Transformacién Nodular Angiomatoide

Esclerosante del bazo (SANT) es una
patologia rara, descrita por primera vez por
Martel y colaboradores en 2004'.

Anteriormente, estas lesiones eran  jovenes.La mayoria son hallazgos incidentales
clasificadas como pseudotumores  en los estudios imagenolégicos o durante
inflamatorios, hemangiomas, hamartomas, procedimientos quirdrgicos por una afeccion

tumor miofibroblastico inflamatorio o tejido
de granulacién exuberante. pero hoy en dia, es
considerada una patologia independiente®*.

A nivel mundial no hay mas de 200 casos, los
cuales en su mayoria son de literatura inglesa®.
Estudios recientes reportan que corresponde
al 3,3% de todas las lesiones benignas
sometidas a esplenectomia, y 21,4% de todas
las esplenectomias en los 2 Ultimos afnos®.

Estudios recientes han puesto en evidencia
que el 44,3% de los casos corresponden a
hombres, restando valor a los estudios que
referian prevalencia en el sexo femenino y
nos hace suponer que este sesgo de género

no relacionada’®.

El objetivo de este articulo es reportar un
caso clinico de un paciente pediatrico con
atresia de vias biliares, enfatizar en el valor
de la semiologia para lograr un diagndstico
y tratamiento precoz, lo que permite
intervenciones quirurgicas oportunas.

Los diagnosticos diferenciales importantes
incluyen hamartomas esplénicos,
hemangiomas, y otras neoplasias malignas
esplénicas®.

El proposito de este articulo es documentar
la existencia de esta patologia en Paraguay
dado que no existen investigaciones previas
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acerca de la prevalencia de SANT en la
poblacion. Es un tema de relevancia en la
salud publica debido al hallazgo accidental
de la patologia; se considera necesario
promover registros de esta patologia de modo
a brindar conocimiento acerca del diagnéstico,
tratamiento y rehabilitacion de los pacientes.
El propésito de este caso es describir las
caracteristicas encontradas y el manejo clinico
seguido en un paciente con SANT en Paraguay.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de sexo masculino de 24 afos que
acude a consultar a un hospital de servicio
privado (Paraguay), estado civil soltero y de
ocupacion estudiante. Cuadro de 7 meses
de evolucién, presenta inquietud, disnea
paroxistica, acompanada de sudoracién fria,
que no le permitia conciliar el suefo y no
cedia con salbutamol. Niega dolor opresivo
retroesternal, abdominal, fiebre, mareo,
debilidad. Ante la persistencia de los sintomas,
acude a consulta, donde le solicitan un control
de rutina para descartar organicidad.

En cuanto a los antecedentes patoldgicos
personales, el paciente refiere haber sido
asmatico hace 13 anos, tratado con Salbutamol
y hace 13 meses, haber presentado positivo
para RT-PCR COVID-19, en el transcurso de los
meses posteriores refiere disnea de grado llI
y trastorno de ansiedad diagnosticado hace 4
meses. Niega otras patologias de base de valor.

Dentro de los antecedentes patoldgicos
familiares presenta padre vivo de 51 afos
portador de hipertensién arterial, madre viva
de 41 anos portadora de hipotiroidismo y
ovario poliquistico, y hermano vivo de 18 aios,
portador de vitiligo y estenosis de valvula
aortica.

Lohabitosalimenticiosreflejanunadietamala
en cantidad y calidad de aproximadamente 2
anos, urinarios y defecatorios conservados, y en
cuantoalos habitos téxicos consumo dealcohol
ingesta diaria de bebidas destiladas hace 2 afios
aproximadamente 1000 ml/dia alcanzando la
embriaguez, cigarrillo electrénico desde hace
8 anos de manera intermitente, consumo de
drogas de uso recreativo ocasional 2-3 veces
al ano de Marihuana, niega consumo de otras
sustancias ilicitas.

Al examen fisico, no se encuentran hallazgos
de valor

Aparato respiratorio

+ A la inspeccién, fosas nasales libres y
permeables, no se constata secrecién, ni
aleteo nasal, el torax, de conformacion
normal, normolineo, simétrico, que
excursiona con los  movimientos
respiratorios, de tipo toracoabdominal,
la piel que lo recubre tiene coloracién
normal, no se observa circulacion venosa
colateral, fistulas, estrias, cicatrices, ni
tiraje intercostal.

«  Temperatura y sensibilidad conservada
en todo el térax, tonismo y trofismo
conservado,  expansién  respiratoria
normal de vértice a base de forma
bilateral.

« A la percusién, sonoridad pulmonar
conservada de vértice a base forma
bilateral

« A la auscultacion murmullo vesicular
conservado de vértice a base en forma
bilateral, no se auscultan rales ni ruidos
pulmonares sobreagregados.

A I iv

« Alainspeccion abdomen plano, simétrico
que excursiona bien con los movimientos
respiratorios, piel de coloracion normal,
distribuciéon pilosa acorde a edad y
sexo, cicatriz umbilical evertida. No se
observan cicatrices operatorias, estrias
atréficas ni circulacion venosa central.
Zonas herniarias libres

«  Ala palpacién, temperatura, sensibilidad,
tonismo y trofismo conservado. Blando,
depresible y no doloroso, no se palpa
defensas nisignos de irritacion peritoneal.
No se palpan visceromegalias

« A la percusién, sonoridad abdominal
conservada

«  Alaauscultacion RHA positivos, presentes,
con numero y frecuencia normal

Aparato Cardiovascular

« Pulso radial regular con frecuencia,
amplitud y dureza conservadas con igual
tensién. Isécrono con el lado opuesto y
sincrénico con el area central.

«  Precordio de conformacion normal, no
se observan deformidades, no se ven,
ni se palpan latidos, abombamientos, ni
retracciones. No se ve ni se palpa ictus
cordis. A la auscultaciéon; ritmo regular,
frecuencia conservada, no se auscultan
soplos ni ritmos de galope
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Se  solicitd  laboratorio  incluyendo
hemograma de rutina, sin datos de valor (Ver
Tablas 1, 2).

Se solicita ademas ecografia abdominal,
donde retornan hallazgos ecograficos. En el
estudio se demostré, bazo de un parénquima
inhomogeneo a expensas de imagen
pseudonodular 48 x 41 mm de didmetro
aproximadamente (Ver Figura 1).

Figura 1: Imagen ecogrdfica abdominal de bazo, se
observa imagen pseudonodular 48 x 41 mm de diame-
tro compatible con proceso tumoral.

Fuente: elaboracion propia.

Debido a los hallazgos en la ecografia
abdominal se solicita una resonancia
magnética nuclear con contraste, donde
se confirmé la presencia de un bazo de
tamafno normal que mide 120mm. A nivel
del tercio medio con una imagen nodular de
contorno irregular, altura 50 mm, didmetro
transversal 50 mm y didmetro anteroposterior
49 mm, con sefal levemente hipointensa
en T1 con respecto al resto del parénquima,
marcadamente hipointenso de T2 y con
saturacion grasa con un darea central con
zona isointensa. En la secuencia difusion,
hipointensidad global de la lesién. Luego
de la inyecciéon de contraste se aprecia un
realce que predomina en la periferia de la
fase arterial, con aspecto radiado y relleno
centripeto en fase venosa y tardia, “rueda de
radios” permanecié hipointenso en regién
central. (Figura 2).

Retornaron los componentes quirdrgicos
luego de evaluacién anatémica patoldgica
muestraalamicroscopia, superficieexternadel
bazo es lisa, opaca, de coloracién amarronada,
homogénea, y de consistencia sélida-elastica.
Al corte, se observa tumoracion redondeada

Figura 2: Resonancia magnética nuclear con contras-
te de bazo donde se observa imagen nodular irregular,
senial hipointensa con respecto al resto del parénqui-
ma. A- Resonancia magnética nuclear, corte axial, T1
con contraste, fase arterial. B- Resonancia magnéti-
ca nuclear, corte axial, T1 con contraste, fase venosa.
C- Resonancia magnética nuclear, corte axial, T2 sin
contraste. D- Resonancia magnética nuclear, corte co-
ronal, T1 sin contraste.

Fuente: elaboracion propia.

en el espesor del parénquima esplénico, que
mide 5x4,8x3,4 cm, presenta limites netos y
bordes irregulares, con un centro de coloraciéon
amarillenta, de consistencia sélida- firme, y en
la periferia es rojizo con una consistencia sélida-
elastica. (Figura 3)

A

Figura 3: Pieza quirurgica de tumoracion del bazo
donde se muestra a la macrocoscopia que la superficie
externa del bazo es lisa (Imagen Ay B), opaca, de colo-
racion amarronada, homogénea, y de consistencia soli-
da- elastica. Imagen C- Al corte, se observa tumoracion
redondeada en el espesor del parénquima esplénico,
que mide 5x4,8x3,4 cm, presenta limites netos y bordes
irregulares, con un centro de coloracion amarillenta,
de consistencia solida- firme, y en la periferia es rojizo
con una consistencia solida- elastica.

Fuente: elaboracion propia.
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Tabla 1: Analitica sanguinea del paciente

HEMOGRAMA CON ERITROSEDIMENTACION

I.  Hemoglobina 15,5 g/dL

Il.  Hematocrito 45%

Ill.  Glébulos rojos 5.190.000/mm3
IV. Glébulos blancos 7500/mm3

FORMULA LEUCOCITARIA

I.  Neutrofilos segmentados 57% 4,275/
mm3

Il. Linfocitos 37% 2,775/mm3

Ill.  Monocitos 1% 75/mm3

IV. Eosinofilos 5% 375/mm3

ERITROSEDIMENTACION
. 1rahora8mm
INDICES HEMATIMETRICOS

. VCM 87 fL

II. HCM 30 pg

ll. CMHC 35 g/dL

IV. RDW-CV 13%

V. Recuento de plaquetas 275.000 /mm3

QuiMiIcA

I.  Hemoglobina glicosilada-HBA2C 4,9%
IIl.  Perfil lipidico-Lipidograma
I.I- Colesterol total 194
I11I- Triglicéridos 75 mg/dL
I.I1I- Colesterol HDL 60 mg/dL
Il.IV- Colesterol LDL 110 mg/dL
Il.V- Colesterol VLDL 15 mg/dL
Ill.  Perfil hepatico-Hepatograma
I1I.I ALT/GPT 26 U/I
I1.IN AST/GOT 33 U/I
1.1l Fosfatasa alcalina 88 U/I
I1.IV Gamma GT 32 U/I
Bilirrubina total 1,10 mg/dL
Bilirrubina indirecta 0,80 mg/dL
Bilirrubina directa 0,30 mg/dL
IV. Creatinina 1 mg/dL
V. Acido urico 6,7 mg/dL
VI. Glucosa 77 mg/dL

Fuente: elaboracion propia.

Al hallazgo histoldégico se presenta una
arquitectura multinodular compuesta por
areas de tejido vascular (capilares, sinusoides
y venas pequefas) con fibroblastos, linfocitos,
plasmocitos y eritrocitos, rodeadas por fibrosis
ocasionalmente con patrén en “tela de cebolla”
y depdsitos de hemosiderina.

Se establecié como principal diagnéstico
diferencial del caso, el angiosarcoma primario

de bazo, dado que es un tumor maligno
raro, con un mal prondstico, y caracteristicas
clinicas e imagenes especificas, y altamente
mortal10. El diagndstico de SANT debe
considerarse en cualquier paciente que
presente una lesién esplénica que contenga
un componente angiomatoide o inflamatorio.
Dado que el diagnoéstico diferencial de SANT
incluye patologias malignas, y actualmente
no se ha identificado ninguna caracteristica
radiolégica de diagnéstico confiable para
diferenciar entre estas afecciones, SANT
seguird siendo diagnosticado sobre la base de
la histopatologia quirdrgica.

El paciente permanecié asintomatico y
su exploracién benigna, sin evidencia de
esplenomegalia. Debido a los hallazgos en
los métodos auxiliares de diagndstico y la
sospecha de probable proceso neoplésico
maligno y la imposibilidad de biopsia debido al
riesgo de diseminacién de células malignas, se
procede a esplenectomia laparoscépica, la cual
no presenté complicaciones.

Toda la evaluacion es benigna y confirma el
diagnéstico clinico-imagenolégico de SANT.
El paciente no informé malestar abdominal
en su clinica de seguimiento y presenta buena
funcionalidad hasta la actualidad.

Tabla 2: Analitica de estudio de orina simple del pa-
ciente.

ANALISIS DE RUTINA

I.  Aspecto: Ligeramente turbio
Il.  Color: Amarillo
Ill. Densidad: 1020
IV. pH:6
V. Examen quimico
V.I. Proteinas: No detectable
V.. Glucosa: No detectable
V.III. Cuerpos cetdnicos: No detectable
V.IV. Bilirrubina: No detectable
V.V. Urobilina: No detectable
V.VI. Esterasa leucocitaria: No detecta-
ble
V.VII. Nitritos: No detectable
V.VIIl. Sangre: No detectable

Fuente: elaboracion propia.

DISCUSION

En este estudio de salud, se han presentado
datos relevantes sobre la transformacién
angiomatosa nodular esclerosante del bazo
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(SANT). En analisis previos presentados por
Martel et al'. encontraron una prevalencia
predominante entre las mujeres donde la edad
promedio es 48.4 ainos en una muestra de 25
casos. Contrariamente, Cipolla et al. reportaron
una prevalencia similar entre sexos (1:1) con
una edad promedio ligeramente menor, 45.4
afos, en una poblacion mas grande de 152
pacientes en 2017. El paciente estudiado es de
sexo masculino con 24 afos, lo que presenta
una desviacién notable con los estudios
mencionados’'.

La patogénesis de esta enfermedad sigue
siendo desconocida, pero existen varias
hipotesis intrigantes. Algunos investigadores
sugieren una transformacién anormal de la
pulpa roja debido a la proliferaciéon vascular.
Weinreb et al. establecieron una conexién
potencial con el virus de Epstein-Barr,
respaldada por un estudio de Zhang MQ
y colaboradores', aunque la consistencia
de esta asociacién varia en otras series de
casos. Recientemente, se ha destacado una
posible relacion entre la proliferacion y la
inmunoglobulina G4,

Clinicamente, esta tumoracion suele
ser asintomatica, pacientes sintomaticos
generalmente presentan dolor abdominal,
anorexial y otros sintomas como fiebre,
dolor muscular, lumbar y pirosis’'>'¢, que no
estaban presentes en el paciente bajo estudio.
La esplenectomia se recomienda tanto como
diagnéstico como terapia'’™. La cual fue
realizada en el caso analizado.

Losresultadosdelaboratorionoproporcionan
marcadores especificos para esta patologia
en particular. Variables como el aumento
de creatinina, urea®, trombocitopenia?,
neutrofilia persistente?? y anemia han sido
citadas en otros pacientes™.

La mayoria de los casos se encuentra
accidentalmente. Mediante las pruebas de
imagenes, especialmente la tomografia axial
computarizada y la resonancia magnética. El
uso de contraste en ecografia o resonancia
magnética revela el fenédmeno caracteristico
de esta enfermedad, conocido como el "patrén
de rueda de radios", que surge debido a la
penetracién del contraste en el centro de la
lesion desde los vasos periféricos. La imagen
mostré realce periférico en las fases arterial
y venosa, confirmando el patrén de rueda
de radios y coincidiendo con la literatura. La

confirmacién se da a través de la anatomia
patoldgica’.

Macroscépicamente, la lesion suele ser
Unica, bien definida y no encapsulada. Se
observa una cicatriz central blanquecina de la
que emergen tractos fibrosos en disposicion
radial, delineando multiples ndédulos rojo-
violadceos de diversos tamanos'®. Aunque el
caso analizado presentaba una tumoracién
Unica con limites nitidos, los bordes mostraron
irregularidades.

En el postoperatorio, es crucial prevenir la
sepsis debido a la inmunodepresion inducida
por la esplenectomia. Se recomienda la
vacunaciéon contra neumococo, meningococo
y Haemophilus influenzae tipo b%, medida que
se llevé a cabo en el paciente.

Este estudio revela discrepancias en la
prevalencia y caracteristicas clinicas entre
diferentes cohortes de pacientes con la misma
patologia. Las hipdtesis sobre la patogénesis
varian, con implicaciones potenciales en
términos de asociaciones virales y factores
inmunolégicos. Las pruebas de imdagenes
y la esplenectomia se destacan como
elementos cruciales para el diagnéstico y
tratamiento, mientras que la prevencién de la
inmunodepresion posoperatoria es esencial
para la recuperacion exitosa del paciente.

CONCLUSION

La Transformacion Nodular Angiomatoide
Esclerosante del bazo (SANT) es una lesiéon que
afecta a vasos sanguineos de forma benigna
con esclerosis extensa de la pulpa roja poco
comun y mas frecuente entre los 45 a 48
anos, con poca sintomatologia. El diagnéstico
se realiza con métodos de imagenes y la
confirmacién histopatoldgica, sin embargo,
existen casos variables en cuanto a su
presentacién clinica. El diagndstico de SANT
debe considerarse en cualquier paciente que
presente una lesidn esplénica que contenga
un componente angiomatoide o inflamatorio.
El diagnostico diferencial de SANT incluye
patologias malignas y actualmente no se ha
identificado ninguna caracteristica radiolégica
de diagndstico confiable para diferenciar
entre estas afecciones. SANT seguird siendo
diagnosticadosobrelabasedelahistopatologia
quirdrgica.
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