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ANTECEDENTES PERSONALES

- Myjer, 79 anos.

- Monorrena tras nefrectomia derecha por litiasis
en 1981

-UT.DMIL DLP.

- Bronquitis estacional. Espirometria con alteracion
ventilatoria restrictiva.




Sintomatologia digestiva

- 3 episodios de hemorragia digestiva alta en Marzo, Abril y
Mayo de 2022 con ligadura de varices.

- Confusion, desorientacion... Colocacion de TIPS.

- 3 episodios de encefalopatia tras colocacion de TIPS

resueltos con enemas.




-~

Analitica de serologia:
Negativa.

~
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Test de Coombs: Negativo.

~

Pruebas complementarias

/

Eco doppler:
Esplenomegalia, ascitis
discreta. Sin alteraciones.

Ecocardio:
Auricula izquierda
levemente dilatada

Remodelado hipertrofico
ligero. Sin otras
alteraciones.
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Analitica con aumento de
bilirrubina a expensas de
bilirrubina indirecta.
Alteracidon de enzimas
hepaticas.
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Diagnostico: Cirrosis criptogeneética
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Esteatosis e inflamacion periportal
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Granulos eosinofilos intracitoplasmaticos
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Inclusiones citoplasmaticas en hepatocitos

- Cuerpos de Mallory - Denk.

- Megamitocondrias.

- Proteina asociada al cobre.

- Globulos asociados a congestion hepatica.
- Deficit de alfa 1 antitripsina.

- Enfermedad de Niemann Pick.




SUSTANCIA

Megamitocondrias

Cuerpos de Mallory Denk

Globulos de congestion hepatica

Alfa 1 antitripsina

Proteina asociada al cobre

HISTOLOGIA

Glébulos eosindfilos granulares, distribucion irregular.
Esteatohepatitis.

Citoqueratinas aberrantes, forma de “cuerda retorcida”,
eosinofilos. Wilson, CBP...

Dilatacion sinusoidal centrolobulillar, congestidn
sinusoidal. Fallo cardiaco derecho.

Globulos eosinéfilos periportales/periseptales.

color grisaceo en HE, periportal. Wilson, colestasis...

INMUNOHISTOQUIMICA

PAS-, PTAH+

Ubiquitina, p62, CK8/18+

PAS+, diastasa resistente, fibrinogeno+

PAS+, diastasa resistente, AAT+

PAS+, diastasa resistente, orceina+
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DEFICIT DE ALFA 1 ANTITRIPSINA

- Debido a mutaciones en el gen SERPINA |, heredado de forma autosomica recesiva.

- Presente en 1/2500 personas en Europa, aungue se estima que esta
infradiagnosticada.

- Edad de diagnostico entre los 20 - 50 anos, con retraso de media de 6 - 8 anos desde 1a
aparicion del primer sinfoma.

- Debe incluirse como diagnostico diferencial en todos los casos de cirrosis de

aparicion temprana.
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CLINICA

- Presentacion clinica mas frecuente: sintomatologia pulmonar

(enfisema).
- Distribucion bimodal: hepatitis y colestasis en neonatos y hepatopatia cronica en adultos
en grado variable.

- Cirrosis, hepatitis cronica, ictericia, hipertension portal... pueden ser asintomaticos hasta la

edad adulta.

— Ninos: hepatomegalia, esplenomegalia, hepatitis cronica, ictericia...
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MISTOLOGIA

— Globulos eosinofilos intracitoplasmaticos en los hepatocitos periportales/periseptales,
PAS +, diastasa resistente, AAT +.

— Fibrosis en grado variable, desde periportal hasta cirrosis.

— Inflamacion portal leve, predominantemente linfocitica.

— Esteatosis leve.

— En neonatos los globulos intracitoplasmaticos pueden estar ausentes o ser dificiles de

detectar.




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
MEGAMITOCONDRIAS

— Pueden aparecer en determinadas situaciones
clinicas, como esteatohepatitis.

- Globulos eosinofilos redondeados mas
granulares, distribucion mas aleatoria que la

periportal del deficit de AAT.

— Tincion positiva para PTAH, negativa para

PAS y AAT.




CUERPOS DE MALLORY - DENRK

— Formados por citoqueratinas aberrantes.
— Hepatitis alcoholica, Wilson, cirrosis biliar
primaria..

— Eosinofilos, forma de “cuerda retorcida’,

— CR 8/18+, ubiquitina+, p62+.




GLOBULOS ASOCIADOS A CONGESTION MEPATICA

- Relacionado con situaciones de fallo cardiaco derecho, donde se acumulan
proteinas plasmaticas (gammaglobulinas, fibrinégeno) que penetran en los

hepatocitos como consecuencia del aumento de 1a presion en los sinusoides.
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PROTEINA ASOCIADA AL COBRE

- Granulos PAS+, diastasa resistente, de localizacion predominantemente periportal.
- Colestasis intrahepatica, Wilson, enfermedades cronicas del tracto biliar-...
- Orceina +, AAT -.

ENFERMEDAD POR ALMACENAMIENTO DE FIBRINOGENO

- Enfermedad rara causada por alteraciones en el gen FGG gque hacen que se acumule
fibrinogeno en los hepatocitos.

- Inclusiones palidas, déebilmente eosinofilas que tifien para fibrinogeno y son negativas

para PAS y AAT.




RESUMEN

- Enfermedad infradiagnosticada.

- Clinica pulmonar y hepatica con diferentes grados de
intensidad.

- Presencia de globulos hialinos intracitoplasmaticos en
hepatocitos, PAS+, diastasa resistentes, AAT+.

— Importancia de los detalles en 1a biopsia hepatica para un

diagnostico adecuado.
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