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COMENTARIOS A LOS CASOS

Casos en imagen 1.—ENFERMEDAD DE WHIPPLE

Diagnóstico final

Enfermedad de Whipple.

Hallazgos radiológicos

La TC mostró la existencia de múltiples adenopatías mesenté-
ricas hipodensas de gran tamaño. Algunas rodeaban a los vasos
mesentéricos recordando a los procesos linfoproliferativos (figs.
1 y 2). Se observaba una leve dilatación de asas de intestino del-
gado, fundamentalmente de yeyuno (fig. 3), sin organomegalias
ni ascitis. El diagnóstico diferencial se planteó entre linfoma y
enfermedad de Whipple.

Se realizó biopsia de la mucosa duodenal y el estudio anato-
mopatológico mostró una mucosa intestinal con vellosidades
aplanadas y la presencia de un infiltrado de macrófagos en la lá-
mina propia, que presentaba un citoplasma extenso con material
de aspecto globular que se teñía de manera intensa con la técni-
ca de ácido periódico de Schiff (PAS). El paciente fue diagnosti-
cado de enfermedad de Whipple e inició el tratamiento antibióti-
co con trimetropin-sulfametoxazol.

Comentario

La enfermedad de Whipple es una afección multisistémica
que afecta a pacientes de edad adulta, con una mayor inciden-
cia entre la cuarta y sexta décadas de la vida. El agente etioló-
gico es una bacteria, un bacilo grampositivo, denominada
Tropheryma whippelii1. Las manifestaciones clínicas se caracte-
rizan por la presencia de síntomas articulares, tipo artropatía
migratoria y recurrente (65-90%), dolor abdominal, pérdida de
peso, adenopatías (50%) y, de forma ocasional, alteraciones
neurológicas1,2. En el tracto gastrointestinal produce un síndro-
me malabsortivo proteínico generalizado, con engrosamiento
de los pliegues mucosos del intestino delgado afectando princi-
palmente al yayuno3. Es característica la presencia de grandes
adenopatías mesentéricas y retroperitoneales. En la tomografía
computarizada (TC), éstas suelen ser hipodensas debido a la
presencia de depósitos grasos en su interior. Además puede
acompañarse tanto de organomegalias (principalmente hepato-
megalia) como de ascitis2,4.

El hallazgo radiológico más frecuente es la existencia de un
engrosamiento de la pared intestinal e irregularidad de los plie-
gues mucosos en el yeyuno. Así mismo, las válvulas conniven-
tes se muestran engrosadas, con una morfología nodular. Los
hallazgos extraintestinales incluyen la existencia de adenopatí-
as hipodensas en la región del mesenterio y retroperitoneo de-
bido al depósito de grasa y ácidos grasos en su interior. Las
adenopatías pueden desplazar el páncreas anteriormente y a
ambos uréteres de forma bilateral, así como aumentar la curva
duodenal2,3.

Desde el punto de vista radiológico, el diagnóstico diferencial
debe realizarse con el esprúe intestinal, la linfangiectasia intesti-
nal primaria, la amiloidosis y el linfoma. En el esprúe intestinal,
la linfangiectasia intestinal primaria, la amiloidosis y el linfoma.
En el esprúe intestinal no se produce un engrosamiento de plie-
gues intestinales, mientras que en la linfangiectasia intestinal el
engrosamiento afecta al intestino delgado en toda su longitud.
La amiloidosis afecta a otros órganos, como el riñón o el cora-
zón, mientras que el linfoma con frecuencia suele mostrar hepa-
to y/o esplenomegalia1-3.

Los antecedentes clínicos de artralgias y diarrea junto con los
hallazgos radiológicos, tanto intestinales como extraintestinales,
deben sugerirnos el diagnóstico de enfermedad de Whipple.

El diagnóstico se obtiene mediante la realización de biopsia,
normalmente de la mucosa de intestino delgado o de las adeno-
patías abdominales, donde se describe típicamente la presencia
de un infiltrado de la lámina propia por macrófagos que contie-
ne un citoplasma amplio con gránulos intensamente positivos a
la tinción de PAS5. La presencia de estas células PAS + también
se ha descrito en pericardio, endocardio, líquido sinovial, pul-
món, así como en el cerebro y las meninges. La positividad al
ácido periódico de Schiff no es patognomónico de la enferme-
dad y también aparece en pacientes con sida e infección por el
complejo Mycobacterium avium intracellulare6. Como técnica
diagnóstica de mayor especificidad se ha incorporado la reali-
zación de una PCR (reacción en cadena de la polimerasa) para
detectar la presencia del ADN intracelular de Tropheryma
whippelii7,8.

El diagnóstico suele ser tardío, debido a la escasa incidencia
de la enfermedad y a la diversidad de manifestaciones
clínicas5. Las manifestaciones articulares, como ya describió
Whipple, pueden preceder en hasta 10 años a las manifestacio-
nes gastrointestinales de la enfermedad en un 10% de los pa-
cientes1,10.

Antes de la aparición del tratamiento antibiótico de la en-
fermedad, ésta tenía un pronóstico fatal. El tratamiento debe
incluir antibióticos capaces de cruzar la barrera hematoencefá-
lica, debido la posibilidad de una afectación cerebral asinto-
mática. El antibiótico de elección en la actualidad es el trime-
tropin-sulfametoxazol. La mejoría clínica tras iniciar el trata-
miento suele ser espectacular, desapareciendo la diarrea en dos
a siete días. El índice de recurrencias de este tratamiento anti-
biótico es prácticamente inexistente, a diferencia de lo que
ocurría con tratamientos previos (tetraciclinas), en los que las
recurrencias de la enfermedad afectaban del 8% al 35% de los
pacientes1,5. En los casos en que no haya respuesta a dicho tra-
tamiento antibiótico con trimetropin-sulfametoxazol, se ha
descrito la existencia de respuesta terapéutica tras tratamiento
con interferón gamma11.
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