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HIPERPLASIA NODULAR REGENERATIVA E
INMUNODEFICIENCIA COMUN VARIABLE

Sr. Director: La hiperplasia nodular regenerativa hepatica (HNR) es
una enfermedad poco frecuente caracterizada por la transformacién mi-
cronodular del parénquima hepdtico que, a diferencia de la cirrosis he-
patica, no presenta tejido fibroso entre los nédulos'. Clinicamente, pue-
den presentarse desde formas asintomdticas hasta manifestaciones de
hipertensién portal como ascitis y hemorragia digestiva por rotura de
varices esofdgicas, siendo esta ultima la principal causa de morbimorta-
lidad de estos pacientes®. A continuacién presentamos el segundo caso
de HNR hepitica asociada a inmunodeficiencia comin variable (ICV).

Se trata de una mujer de 33 afios de edad, que consulté por presentar
una distensién abdominal progresiva de una semana de evolucién. Con
23 afos habfa sido diagnosticada de ICV tras infecciones respiratorias y
gastrointestinales recurrentes. La administracion de gammaglobulinas
de forma mensual logré disminuir la frecuencia de los episodios infec-
ciosos, aunque a los 8 afios del diagnéstico desarrollé un sindrome de
malabsorcion secundaria a una amiloidosis intestinal diagnosticada por
biopsia rectal. En el momento que consulté la exploracion fisica mostrd
una moderada ascitis y hepatosplenomegalia. Analiticamente, llamé la
atencién la presencia de una alteracién del perfil hepatico con una FA
2667 U/l, GGT 95 U/l, GOT 56 U/l, GPT 47 U/l y una bilirrubina total
de 1,3, siendo la tasa de protrombina, el proteinograma y los valores de
alfafetoproteina normales. La determinacion de hierro, ferritina, satura-
cién de transferrina, cobre y ceruloplasmina fueron normales, y los au-
toanticuerpos, serologias y PCR para VHB y VHC, negativos. La para-
centesis demostré un liquido ascitico con caracteristicas bioquimicas de
trasudado, siendo las citologias negativas. Las pruebas de imagen (eco-
grafia y TC abdominal) evidenciaron la existencia de hepatomegalia y
signos de hipertension portal en forma de repermeabilizacién de la vena
umbilical y esplenomegalia. La hemodindmica hepdtica confirmé la pre-
sencia de hipertensién portal, y ademas permitié la realizacion de una
biopsia hepdtica transyugular que fue diagndstica de HNR.
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El diagndstico definitivo de HNR requiere la realizacion de biopsia he-
pética, dado que el examen histolégico es esencial para el diagndstico®.
La mayor parte de los casos de HNR se encuentran asociados a procesos
sistémicos, especialmente enfermedades autoinmunes y del tejido co-
nectivo, exposicién a farmacos y procesos hematoldgicos, fundamental-
mente linfomas y sindromes mieloproliferativos®. Este es el segundo
caso de HNR asociada a ICV* que, al igual que el primer caso descrito,
afecta a una mujer y también se inicia en forma de ascitis. La ICV en-
globa un heterogéneo grupo de alteraciones primarias de la inmunidad,
cuya principal manifestacion es la hipogammagloblulinemia con apari-
cion de infecciones bacterianas de repeticion, que ademds presentan un
riesgo incrementado de presentar neoplasias, fundamentalmente linfo-
mas B°.

Dado que los linfomas son causa de HNR, el diagnéstico de HNR en pa-
cientes con ICV debe obligar a descartar la presencia de procesos linfo-
proliferativos, aunque ni en el caso ya publicado ni en nuestra paciente,
tras 6 meses de seguimiento, se ha podido confirmar su presencia.
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