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Malacoplakia in a teenager: A case report
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Resumen

La malacoplaquia es una enfermedad inflamatoria rara, granulomatosa y crénica, caracterizada por infiltrados
agregados de histiocitos conocidos como inclusiones de Michaelis-Gutmann. El sistema urinario es el sitio
afectado mas comun, seguido del tracto gastrointestinal. El pronéstico de la enfermedad depende de la ex-
tension, la localizacion y la salud subyacente del paciente. Caso: se describe un caso clinico de un paciente
masculino de 15 afios de edad, sin antecedentes de salud de importancia, que inicialmente presenta la enfer-
medad a partir de los 7 afios con hematoquecia y dolor abdominal de leve intensidad que mejoraba después
de la defecacion. Se realizé una colonoscopia en la que se visualizaron lesiones pseudopolipoideas en el
colon sigmoide, las cuales fueron biopsiadas y reportaron pdlipos inflamatorios con focos de agudizacion,
numerosos histiocitos (cuerpos de Michaelis-Gutmann) y cambios reactivos del epitelio que diagnosticaron
malacoplaquia. Conclusion: la malacoplaquia es una enfermedad muy rara en personas jovenes sin enfer-
medad subyacente. Su prevalencia es desconocida, pero se han descrito mas de 700 casos. Puede darse
en todas las edades, con edad media al diagndstico de 50 afios. Los casos pediatricos son raros. Existe una
mayor incidencia en hombres y no tiene predileccion por la raza. EI 60 % a 80 % de los casos afecta al tracto
urinario (vejiga, rifiones y uretra); el 15 %, al tracto digestivo (colon izquierdo, sigma, recto y estémago); y
en menor porcentaje, otras zonas menos frecuentes como piel, pulmones y sistema nervioso central. El
prondstico de la enfermedad es generalmente bueno. Presentamos un caso de un joven sano de 15 afios de
edad sin enfermedad asociada evidente, que ilustra la rareza de esta presentacion y la necesidad de un alto
nivel de sospecha clinica para diagnosticar la enfermedad.
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Abstract

Malacoplakia is a rare, granulomatous, chronic inflammatory disease characterized by foamy histiocytic in-
filtrations known as Michaelis-Gutmann inclusions. The urinary system is the most commonly affected site,
followed by the gastrointestinal tract. The prognosis of the disease depends on the extent, location, and
underlying health status of the patient. This is the clinical case of a 15-year-old male patient with no signifi-
cant health history. At age 7, the patient presented with hematochezia and mild abdominal pain that impro-
ved after defecation. A colonoscopy was performed, finding pseudopolypoid lesions in the sigmoid colon.
Biopsy samples were taken, and the report showed inflammatory polyps with exacerbation foci, numerous
histiocytes (Michaelis-Gutmann bodies), and reactive epithelial changes that lead to diagnose malacoplakia.
Conclusion: Malacoplakia is a very rare disease in young people with no underlying disease. Its prevalence is
unknown, but more than 700 cases have been reported. It can occur at all ages, with a mean age at diagnosis
of 50 years. Pediatric cases are rare. There is a higher incidence in men, and it has no racial predilection.
Between 60 % and 80 % of cases involve the urinary tract (bladder, kidneys, and urethra); 15 % involve the
digestive tract (left colon, sigmoid colon, rectum, and stomach); and, to a lesser extent, other areas such as
skin, lungs, and central nervous system may be affected. The prognosis of the disease is usually good. This
is the case of a healthy 15-year-old male with no apparent associated disease that illustrates the rarity of this
presentation and the need for a high level of clinical suspicion to diagnose the disease.
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INTRODUCCION

La malacoplaquia es una enfermedad inflamatoria rara,
granulomatosa y crénica que afecta a muchos dérganos
como el tracto genitourinario, tracto gastrointestinal,
piel, pulmones y sistema nervioso central (SNC) (1). Se
encuentra con mayor frecuencia en el tracto genitourinario
enun 60 % a 80 %, y el segundo sitio mds comun es el tracto
gastrointestinal, en un 15 %; y en menor frecuencia otras
zonas como la piel, pulmones y SNC (2). Su prevalencia es
desconocida, pero se han descrito mas de 700 casos. Puede
darse en todas las edades, con edad media de diagnéstico
a los 50 afios. Los casos pedidtricos son raros. Tiene una
mayor incidencia en hombres y no tiene predileccién por
la raza. Se asocia con otras afectaciones coexistentes como
la sarcoidosis, tuberculosis, trasplante de oérganos, afec-
taciones alérgicas, quimioterapia citotdxica, sindrome de
inmunodeficiencia adquirida (SIDA), neoplasias, uso de
esteroides y diabetes mal controlada (3, 4). Se diagnostica
mediante histologfa conla presencia de grandes macroéfagos
de Hansemann, que contienen esférulas calcificadas lami-
nadas conocidas como inclusiones de Michaelis-Gutmann (S,
6). El pronéstico de la enfermedad depende de la exten-
sion, la localizacién y la salud subyacente del paciente (7).

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un paciente de 1S afios de edad, sin anteceden-
tes patoldgicos previos, que fue remitido a nuestro hospital
por hematoquecia. Sus antecedentes familiares son varia-
dos: madre diabética tipo 2, tia materna con esclerodermia,
tia materna con amiloidosis y bisabuela con cdncer gastrico.
Refirié el inicio de enfermedad a los 7 anos de edad con
cuadro clinico de hematoquecia y dolor abdominal de
leve intensidad que mejoraba después de la defecacién. En
2011 se realiz6 una colonoscopia con hallazgos de lesiones
sobreelevadas pseudopolipoideas de 3 a 4 milimetros en
el colon sigmoide y el recto con una biopsia que report6
malacoplaquia. Recibié tratamiento con ciprofloxacino
500 mg via oral por 14 dias, que mejoré su sintomatologia.
En 2016 se realizo otra colonoscopia por presentar procto-
rragia y leve dolor abdominal. Nuevamente se describieron
formaciones nodulares pseudopolipoideas en el sigmoides
y el recto (Figura 1), con una biopsia que reporté pdlipos
inflamatorios con focos de agudizacion, numerosos histio-
citos y cambios reactivos del epitelio. En este evento, reci-
bié tratamiento con ciprofloxacino 500 mg via oral cada 12
horas por 14 dias y presenté mejoria de la sintomatologia.
En julio de 2018, se realizo otra colonoscopia que informé
lesiones pseudopolipoideas de distribucién irregular con
mucosa colénica normal, dreas planas de aspecto nacarado
de bordes irregulares (Figura 2), con una biopsia que
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reporté polipos inflamatorios, colitis crénica acentuada
con tincién de 4cido periddico Schiff (PAS), sin encontrar
cuerpos de Michaelis-Gutmann.

Figura 1. Videocolonoscopia en la que se observa la mucosa del colon
sigmoide y recto con formaciones nodulares pseudopolipoideas.

Figura 2. Lesiones pseudopolipoideas de distribucion irregular con
mucosa colénica normal, dreas planas de aspecto nacarado de bordes
irregulares.

Ingres6 a nuestro hospital por diarreas sanguinolentas
de 4 a S veces en 24 horas, sin moco, ni pujo o tenesmo
y leve dolor abdominal. Al examen fisico presenta palidez
mucocutdnea, abdomen blando depresible con leve dolor
en el marco coldnico izquierdo. Sus signos vitales eran
presion arterial de 110/70 mm Hg y frecuencia cardiaca
de 82 latidos por minuto. Se interrogé a la familiar, madre,
quien refirié no conocer el diagnéstico de su hijo, a pesar
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de poseer informes endoscépicos e histopatoldgicos de
malacoplaquia. Ademds, comenté que no seguia algun
tipo de tratamiento, ni indicaciones dietéticas en casa. Se
realizaron exdmenes de laboratorio en los que se observa
anemia, hipoalbuminemia, citomegalovirus (CMV), her-
pes virus reactivo inmunoglobulina G (IgG), calprotectina
fecal disminuida y coproparasitario con Entamoeba coli y
Entamoeba histolytica positivas. Se inici6 el tratamiento con
ciprofloxacina y metronidazol intravenoso, y se plantea rea-
lizar el procedimiento endoscépico.

La informacién obtenida del paciente a través de las
pruebas de laboratorio se presenta en la Tabla 1.

Estudios endoscopicos y hallazgos histologicos

En la videoendoscopia alta a nivel de la mucosa de antro
se visualizé una lesion de 2 centimetros de didmetro de
aspecto submucoso (Figura 3). En el duodeno se observa-
ron lesiones pseudopolipoideas con exudado de fibrina en
su superficie (Figura 4).

COMMENT

Figura 3. Lesién de 2 cm de didmetro de aspecto submucoso en la
mucosa del antro.

La videocolonoscopia revel6 a nivel del colon sigmoide
y recto multiples formaciones pseudopolipoideas sésiles,
blandas, ulceradas y hemorrdgicas, que median de S a 15
mm de didmetro (Figuras Sy 6).

El examen histolégico revel6 malacoplaquia, caracteri-
zada por agregados de histiocitos granulares, de los cuales
varios contenian cuerpos de Michaelis-Gutmann intracito-
plasmaticos. Se confirmé histoquimicamente con tinciones
periédicas de 4cido peryodico de Schiff (PAS) (Figura 7).

Una vez iniciado el tratamiento con ciprofloxacino 200
mg intravenoso cada 12 horas, los sintomas de dolor abdo-
minal y diarrea desaparecieron en una semana. Debido a

Tabla 1. Datos de laboratorio del paciente

Prueba Valor

Leucocitos 10 300
Neutrofilos 69,8 %
Linfocitos 18,50 %
Monocitos 8,60 %
Eosindfilos 3%
Basofilos 0,10 %
Eritrocitos 3,80
Hb 9,60 g/dL
Hto 30,20 %
VCM 791L
Plaquetas 260 000
Albumina 2,6 g/dL
Urea 23
Creatinina 0,61
Bilirrubina total 0,41 mg/L
ALT 15
AST 19

TP 16,1s
INR 1,35
CMV 1gG Reactivo
CMV IgM No reactivo
Epstein BAAR IgG Negativo
Epstein BAAR IgM Negativo
Herpes |y Il IgG Reactivo
Ferritina 241 ng/mL
Vitamina B,, 268 pg/mL
Hierro sérico 19 pg/dL
Acido félico 13 ng/mL
Transferrina 166 mg/dL
Calprotectina fecal 116 pg/dL
E. coli Positivo
E. histolytica Positivo
Coprocultivo Negativo
Hemocultivos aerobios y anaerobios Negativo

ALT: alanina-aminotransferasa; AST: aspartato-aminotransferasa; Hb:
hemoglobina; Hto: hematocrito; INR: indice internacional normalizado;
TP: tiempo de protrombina; VCM: volumen corpuscular medio.
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Figura 4. Lesiones pseudopolipoideas con exudado de fibrina en
su superficie a nivel de la mucosa del duodeno observadas en la
videoendoscopia alta.

Figura 6. Videocolonoscopia a nivel de la mucosa del colon sigmoide y
recto en la que se observaron multiples formaciones pseudopolipoideas
sésiles, blandas, ulceradas y hemorragicas que midieron de S a 1S mm
de didgmetro.

esto, se dio alta médica con indicaciones de seguimiento
por la consulta externa. A los 6 meses de control, el paciente
se encontraba asintomadtico, con indicaciones nutricionales
de consumo de dcido ascérbico y multivitaminicos, por
lo que present6 ganancia de peso. Se informé a los padres
del paciente las caracteristicas de evolucién, diagnéstico
y prondstico de la enfermedad, ya que el paciente tiene 7
anos con el diagndstico de malacoplaquia, pero los familia-
res desconocian de la misma. En las visitas de seguimiento
ambulatorio han confirmado que actualmente estd sano.
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y

Figura S. La mucosa del colon sigmoide mostré lesiones
pseudopolipoideas pequenas que se asemejan a una poliposis en la
videocolonoscopia.

50
-

Figura 7. Hallazgo histologico que mostré inclusiones de agregados
histiocitos y cuerpos de Michaelis-Gutmann con caracteristicas
patognomonicas de malacoplaquia.

DISCUSION

La malacoplaquia es una enfermedad inflamatoria infre-
cuente, granulomatosa y crénica. Se diagnostica principal-
mente por rasgos caracteristicos de histiocitos acumulados
que contienen inclusiones citoplasmdticas, que son los
cuerpos de Michaelis-Gutmann (8, 9). El segundo sitio que
mds comunmente estd afectado es el tracto gastrointestinal,
con 11 % de los casos, especificamente en el recto, seguido
por el colon sigmoide (10, 11). La clinica es muy diversa,
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desde asintomadtica hasta manifestaciones como diarrea,
dolor abdominal, sangrado rectal, obstruccién intestinal,
vémitos, malestar general y fiebre (12, 13). La patogenia
sigue siendo desconocida. Se han sugerido tres posibles
mecanismos patogénicos: un organismo causal inusual,
una respuesta inmune anormal o alterada y una respuesta
anormal de macréfagos debido a una funcién lisosomal
defectuosa (11). Se reportan casos de malacoplaquia con
mayor frecuencia en pacientes con afectaciones coexisten-
tes como trasplante de drganos, tuberculosis, terapia inmu-
nosupresora, sindrome de inmunodeficiencia adquirida,
neoplasias y diabetes mal controlada (2, 14).

La asociacién de la malacoplaquia y adenocarcinoma de
colon es rara. La mayoria de casos reportados por la lite-
ratura ocurre en el recto y colon sigmoide, de predominio
en el sexo masculino; y en si misma, la malacoplaquia no
parece alterar el prondstico del tumor, como se demostrd
en un metaanélisis de casos asociados con adenocarcinoma
de colon (6, 15). En este paciente no estd clara la etiologfa,
por una parte, debido a que no tenfa antecedentes médicos
especificos ni era inmunodeprimido; y por otra parte, por-
que no tenia enfermedad maligna o crénica y no estaba en
el grupo etario mds afectado. Como ya se menciond, este
caso trata de un hombre adolescente, sano, sin enfermeda-
des asociadas, con lesiones pseudopolipoideas. Se requiri6
realizar el diagndstico diferencial con la enfermedad infla-
matoria intestinal (EII) debido a la edad de presentacién
(16). En este caso, los sintomas del paciente mejoraron
después de la administracion del tratamiento antibidtico
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