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· betes Mellitus, hypothyroidism,
ema and idiopathic fibrosis 01'

omic spaces.

55 year old I'emale patient
ented diabetes, hypothirodism,

4 months 01' diffuse "hard"

¡ema. She had low heart beats

d a progressive respiratory

ufficiency. A laparascopy was not
ne because 01' thickness and

'bard" edema 01' the abdominal
mn. Autopsy showed asevere

!brosis 01' the celomic spaces:

¡!eural, peritoneal and pericardial.

!hey were Iined by a thick shell
round the organs. This findings

Drresponded with the Iymphatic an

¡nous obstruction that explained

ke edema. Histologically it was
IIInd a diabetic nephropathy, an

Id inl'arct 01' the anterior pituitary,
ud other old inl'arcts involving

heart, brain and cerebellum. The
patient died of global cardiac l'aiJu­

re. The fibrosis 01' celomic spaces
was classified as idiopathic because

there were no signs 01' neither

sistemic progressive esclerosis,

neither disgammaglobulinemias
or paraproteinemias. Additionally
the diabetic scleredema was

enhanced by mixedema due to

hypothyroidism. The cadaver
impressed as "mornmified" or
"shelled".

Se presenta revisión de un caso de au­
topsia (A93-253) de diabetes mellitus

hipotiroidismo, edema y fibrosis idio­

pática de cavidades celómicas, reali­

zada en el Servicio de Anatomía Pa-

tológica del Hospital México, San Jo­
sé - Costa Rica.

A) Resumen de Historia Clínica

Una mujer blanca de 55 años, proce­

dente de la Fortuna de San Carlos,
I'ue admitida a este Hospital con los

diagnósticos de hipotiroidismo y pro­
bable taponamiento cardíaco. La pa­

ciente había estado hospitalizada en

este Hospital tres y medio meses an­
tes enviada del Hospital de Ciudad

Quesada al que había ingresado dos
selnanas antes con una historia de

cuatro meses de edema de los miem­

bros inferiores y la cintura pélvica
hasta el ombligo el cual se describió

como duro, indoloro y de aspecto
acartonado sugestivo de extenso Iin­

fedema. En el Hospital de Ciudad

Quesada se le practicaron análisis de



laboratorio que resultaron normales o

negativos, excepto la glicemia en

ayunas (promedios 115 mg/dl), el N.

ureico 20 y la creatinina 1.3 mg/dl,

albuminemia 2.8 g/di y proteinuria de

0.4 g en 24 horas. Se le practicó un

ultrasonido abdomino-pélvico, que

no fue concluyente debido al edema

de la piel; un TAC abodominal hecho

en el Hospital México reportó derra­

me pleural bilateral leve, quiste renal

izquierdo, ausencia de masas retrope­

ritoneales o intra-abdominales pélvi­

cas y permeabilidad de la vena cava.

Se le intentó una laparoscopía ante la

sospecha de alguna tumoración pélvi­

ca pero el procedimiento no pudo rea­

lizarse debido al grosor de la piel de

abdomen. En estas condiciones, la

paciente fue enviada a este Hospital

para completar su estudio, diagnósti­

co y tratamiento. A su ingreso (ler in­

greso) al Hospital México la historia

reveló que el padre era cardiópata e

hipertenso y la madre padecía de dia­

betes mellitus; un hermano tenía ci­

rrisis hepática; había tenido seis em­

barazos con partos normales y su úl­

tima regla fue a los 40 años. La pa­

ciente estaba consciente y alerta, con

edema generalizado, más acentuado

en la porción inferior y posterior del

tórax, abdomen y extremidades infe­

riores en donde tenía consistencia

acartonada sugestiva de linfadema. El

fondo de ojo mostró microaneuris­

mas y algunos exudados duros peri­

maculares; no logró palparse la glán­

dula tiroides; los ruidos cardíacos

eran rítmicos y "apagados" sin so­

plos; se auscultaron crepitos finos se­

cos en la auscultación posterior del

tórax; el ruido respiratorio estaba ca­

si ausente en las bases; el abdomen

era blando y depresible pero la palpa-

ción profunda resultó difícil por el

edema de la pared; la peristalsis esta­

ba conservada y no se evidenció cir­

culación venosa colateral; el tacto

rectal fue negativo; había edema im­

portante de los labios mayores; la pa­

ciente tenía colocada una sonda vesi­

cal que estaba permeable. Se corro­

boró la presencia de probable linfade­

ma extenso de la pelvis y las extremi­

dades inferiores; los pulsos arteriales
eran normales (los tibiales y pedios

difíciles de valorar) y el examen neu­

rológico general fue normal; no pudo

explorarse la marcha. Una radiografía

de tórax fue interpretada por el médi­

co residente de urgencias como com­

patible con cardiomegalia global y

derrames pleurales bilaterales. La

presión arterial fue 130/90, el pulso

85/m, las respiraciones 26/m y la

temperatura 36.8 C. Los exámenes

iniciales de laboratorio mostraron

Hb. 10.9, hcto. 33.5 leucocitos 6.500

con 88 segmantados, 8 linfocitos, 3

eosinófilos y 1 monocito; glicemia

226, N. uréico 46.3, creatinina 2.3,

proteínas totales 5.8, albumina 2.45g.

sodio 138 Ypotasio 4.2 mEq/l, calcio
7.9 mg; fosfatasa alcalina 175 u,

transo Pirúvica 28, oxalacética 36, bi­

lirrubina total 0.82, colesterol 128

mg; en la orina proteínas (+), sangre

oculta (+++l, leucocitos incontables

y la flora bacteriana aumentada

(++++). Un nuevo hemograma hecho

en Hematología mostró reticulocitos

3.7%, plaquetas 340.000, anisocitosis

discreta y basofilia difusa leve. Un

urocultivo mostró 11.000 coUcc de

enterococos. Se le inicio tratamiento

a base de dieta, furosemida y cipro­

floxacina. Dos días después del in­

greso las pruebas funcionales tiroi­

deas mostraron T3 3.2 ng, T4 40 mcg

YTSH 4 U. Se agregó al tratamie~

levotiroxina sódica después del resu

tado de la captación de radioyodo

las 24 horas que fue de 4%. Las c~

diciones generales de la enferma yI

capacidad para movilizarse mejon

ron en los días siguientes; mantem

una adecuada diuresis. Su temperan

ra bucal se mantuvo en 36.5 C coro

promedio de varias determinacione

Un ecocardiograma hecho una sellll

na después del ingreso mostró dall

sugestivos de una miocardiopatía d

latada con depresión sistólica y di~

tólica severas del ventrículo izquia

do, insuficiencia tricuspídea muden

da y un pequeño derrame pericárdia

Un estudio de médula ósea fue no

mal; la anemia se atribuyó a su enfa

medad sistémica de fondo. En vil

de la persistencia de la hiperglicemi

se le agregó al tratamiento insulinae

dosis bajas subcutáneas. Las sigui~

tes semanas no hubo cambios impo

tantes en el cuadro clínico y de lalx

ratorio y gabinete. Las cifras de com

puestos nitrogenados mostraron d~
pués de diez semanas de hospitalizl

,

ción N. uréico 56 y creatinina lj

mg/dl con el sodio y potasio norma

les. Se agregó tratamiento a base d
I

levotiroxina sódica y furosemida par,
control en el Hospital de Ciudad Que

sada. Un mes después de nuevo fu
internada en este Hospital. La paciea

te había estado bien hasta dos días mi

tes en que notó aumento rápido y ge
neralizado de los edemas y asociado

a dificultad respiratoria progresiva

El examen físico mostró iguales !J¡

llazgos que en el primer ingreso; la,
campos pulmonares; aparecían hi¡x¡

ventilados y los ruidos cardíacos el3l

prácticamente inaudibles; un exploli

dor señaló un tercer ruido apical. ~



resi6n arterial era de 100/80, el pul­

o 80/m y la temperatura 36 C. Se

plic6 furosemida intravenosa y una

~sis de hidrocortisona de 100 mg;

~steriormente se indic6 el trata­
mento con Ievotiroxina sódica y fu­

osemida oral además de heparina

ubcutánea, enalapril, isordil yaspiri­

~ en dosis bajas. Exámenes dc labo­

atorio mostraron Hb. 13 g, hcto,

Kl%, 13. I00 leucocitos con 89 seg­

nentados, 3 bandas, 6 linfocitos y 2

nonocitos; glicemia 77 mg, N ureico

17 ycreatinina 2.3 mg/dl; sodio 139 y

~tasio 5.6 mEqn; protrombina 44%;

rina con proteinuria (++), sangre

tulta (+++), 20 Icucocitos, inconta­

lIes eritrocitos y ausencia de cilin­

lms; un urocultivo mostró más de

1O.OOO colonias/ce de Enterobacter

[jt. Dos días después la glicemia fue

11:340 mg, el N. ureico 125.7 mg y la

creatinina 2.87 mg, el sodio 134 y el

JKIlasio 5.3 mEqn. Debido a razones

Étnicas no pudo realizarse un eco­

¡a¡¡jiograma de control. Cinco días

después del ingreso, en la mañana se

r encontró en mejores condiciones
con los campos pulmonares bien ven~

rilados respirando aire ambiente y los

ruidos cardíacos rítmicos, sin soplos
Ii galope. Por la tarde del mismo día

present6 súbitamcnte hipotensi6n

lOstenida, insuficiencia respiratoria

severa y falleció.

SI Resumen de Protocolo

de Autopsia A·93·253

Cadáver femcnino, obesa que aparen­

~ más edad que la cronológica con

tdema duro generalizado que al car­

Iar deja salir líquido amarillento del

~jido celular subcutáneo. Presenta

roloración negruzca en cara medial

de piel de piernas con úlceras de esta­

sis con tejido de granulación hasta de

2.5 cms de loogitud, cicatriz quirúgi­

ca antigua en hipocondrio derecho.

Al realizar la disección se encuentra
hemorragia externa reciente en len­

gua, laringe y porción inferior del ár­

bol traqueobronquial. Tiroides dismi­
nuido de volumen y peso (21 g vrs 30

g como peso normal promedio de la
glándula) con pequeños nódulos de

hasta I cm, y cstrías fibrosas blan­

quecinas escasas. Fue notoriamente

llamativa la disección dificultosa de

los órganos del tórax y del abdomen,

pues en el caso del tórax las dos ho­

jas pleurales estaban fusionadas, se­

veramente engrosadas (lcm), blan­

quecinas, formando una coraza a los

pulmones y sellando totalmente el cs­

pacio pleural. Pulmones derecho de

500g, izquierdo 430g, café grisáceos

con áreas rojizas de distribución irre­

gular, con poca crepitación y micros­

cópicamente con edema focal y des­

camación del epitelio alveolar. Cora­

zón aumcntado de peso (4IOg), peri­

cardio con las dos hojas totalmente
adosadas sin líquido. Miocardio par­

do oscuro con infarto antiguo en pa­

red libre de vcntrículo izquierdo cara

paterior cerca del ápex. Hay trombo

mural muy reciente en ápex de ventrí­

culo derecho de 6.5 x 3.3 cms y en

orejuela derecha de I x 1 cm. Todas

las cavidades muy dilatadas. Corona­

ria derecha con ateromas fibrosos en

15% dc la íntima. Aorta con placas de

ateroma fibrosos y calcificados en ca­

yado y en porciones torácica y abdo­

minal cn 60% de la íntima. Al disecar

cavidad peritonea! las hojas parietal y

visceral están fusionadas, sin líquido,

adheriendo todas las asa intestinales

y dando un aspecto acartonado a 10-

das las vísceras, siendo muy difícil la

separación de ellas. Microscópica­

mente bandas gruesas de tejido fibro­

so hialinizado avascular rodean todas

las vísceras como coraza. Al separar

los órganos con la disficultad descrita

por la "momificación" de cavidades

ucelómicas" se encuentran úlceras
agudas en estómago en cuerpo y an­

tro, intcstinos con acentuado edema

de la pared que tiene aspecto "abulta­

do" con hemorragias puntiforrncs.

Vasos mesentéricos, vena cava y por­

ta permeables. Pequeños ganglios lin­

fáticos abdominales hasta de 0.7 cms.

Hígado de 1340 g, con cápsula engro­

sada adherida al diafragma, café roji­

zo con apariencia de "nuez moscada"

por necrosis centrolobulillar que se

comprueba al microscopio. Ausencia

quinlrgica de vesícula biliar, vías bi­

liares permeables. Páncreas disminuí­

do de peso (80 g) con hialinizaci6n de

islotes de Longherhans tal cual se ve

en el diabético. Bazo de 250 g con

cápsula engrosada. Suprarrenales de­

rccha de 6 g, izquierda de 4.5 g mi­

croscópicamente con hiperplasia me­
dular. Riñones derecho de 140 g. iz­

quierdo de 180 g, con infartos anti­

guas y 2 quistes superficiales de 0.7

cms y I cm con líquido acuoso. Hay

áreas pálidas superficiales y otras ro­

jizas de aspecto hemorrágico de 2.5 x

1.5 cms que al corte profundizan has­

ta 0.7 cms, hay una papila reblandcci·

da de aspecto hemorrágico. La grasa

perirrenaJ se presenta también engro­

sada de aspecto acartonado al igual

que toda la grasa rctropcritoncal. Mi­

erosc6picamente se encuentra nefro·

patía diabética con glomeruloescJero­

sis nodular y difusa con nefroesclero­

sis artcrial y antcriolar, papilitis ne­

crotizante focal e infartos recientes.



Pélvices renales y ureteros comprimi­

dos, por la fibrosis que involucra

también la pelvis. Vejiga con focos de

hemorragia en la mucosa. Genitales

con edema vulvar, trompas y ovarios
rodcados junto con el útero por la fi­

brosis peritoneal descrita. Todos los
vasos venosos y linfáticos de pelvis y

abdomen están comprimidos por cl

plastrón fibrosos gencralizado quc
afecta pclvis, abdomen y tórax. El en­
céfalo con peso dc 1160 g, con infar­

lO antiguo de himisferio cereboloso

derecho y hemorragia focal en lóbulo
frontal derecho. Microscópicamente

se encuentra además degeneración

neuronal hipóxica y un infarto anti­

guo en adenohipófisis.

EIAGNllSJlCOS ANAIOMOPATOLOGICOS
AUTOPSIA N° A·93·253

1) Diabetes mellitus no insulina de­
pendiente (Antecedente clínico) con:

a) Obcsidad

b) Nefropatía diabética: glome­
ruloesclerosis nodular y difusa, ne­

frocsclerosis arterial y arteriolar, in­

fartos renales recientes y papilitis ne­
croti~ante focal.

e) Retinopatía diabética (Antece­

dente clínico)
d) Hialinización de islotes de

Langlerhands del páncreas.
2) Antecedente clínico de hipotiroi­

dismo tratado, hipotrofia tiroidea con

micronódulos coloides (21 g).
3) Infarto antiguo de adenohipólisis

4) Fibrosis idiopática generalizada de
cavidades celómicas (pericardio,

pleuras. peritoneo. retroperitoneo y

pelvis).
5) Edema duro generalizado en todo

el tejido celular subcutáneo (probable

esclerederma del diabético y por

compresión venosa y linfática.

6) Cardiomegalia (410 g) con dilata­

ción global.
7) Infarto antiguo de miocardio en

pared libre de ventrículo izquierdo.

8) Trombosis mural reciente en ápex

de ventrículo derecho y orejuela de­
recha
9) Hígado con fibrosis capsular y ne­

crosis hemorrágica centrolobulilar.
10) Esplenomegalia congestiva (250
g) con fibrosis capsular.

11) Ateroesclerosis aórtica moderada

y coronaria leve.
12) Pulmones con edema focal y des­

camación de epitelio alveolar.

13) Hcmorragias recientes en lengua

y laringe.
14) Sangre en luz bronquial.

15) Suprarrenales 00.5 g ambas) con
hiperplasia medular.

16) Encéfalo con:

Infarto antiguo de hemisferio ce­
reboloso derecho y hemorragia focal

en lóbulo frontal derecho.
17) Degeneración neuronal hipóxica.
18) Ulceras gástricas agudas.

19) Mucosa intestinal con severo
edema y hemorragias focales.

20) Ausencia quirúrgica de vesícula

biliar.
21) Hemorragias focales en vejiga.
22) Ulceras isquémicas y estásicas en

piel de extremidades inferiores.

Causa de muerte:

la) Insuticiencia cardíaca global.

lb) Edema por comprensión venosa y
linfática y escleredema del diabético.

Ic) Fibrosis idiopática generalizada

de cavidades celómicas (pleuras, pe­

ritoneo, retroperitoneo y pericardio).

2) Diabetes mellitus e hipotiroidismo.

~MENTARIO

Se trató de una mujer de medial

edad (55 años) vecina de San Car~

Alajuela. enviada del hospital regil
nal por cuadro el ínico de edema d.

"acartonado" que se atribuyó a linil
dema de 4 meses de evolución. L

paciente con historia familiar de d~

betes mellitus. se le encontró enl
Hospital México retinopatía diabét
ca. El edema duro de la pared abtl:

minal impidió adccuada explom

abdominal y laparoseopía. Los ruiill
cardíacos eran "apagados", lo que"

zo pensar en taponamiento cardíaa
El edema se fue acentuando a pe~

del tratamiento. así como insuficia
cia respiratoria progresiva tal cual;

acentuó junto con hipotensión sQSl;

nida previo a su deceso. En la auto¡
sia se encontró un fondo diabético CI

ractcrístieo con nefropatía e hialia
zación de islotes de Langherhilll'

Asimismo se documentó un infan

antiguo con fibrosis en adenohipóf
sis lo cual está relacionado con su ~

potiroidismo. El dato más curioso I
constituyó la fibrosis generalizada e
cavidades celómieas: Pericárdica O
cual explicaría clínica que hizo pe"
sar en taponamiento cardíaco), pie>
ral, que como coraza también apri~

nó los pulmones traduciéndose en i~

suficiencia respiratoria progresi,a
peritonca] abarcando también reIré

peritoneo y los órganos pélvicos. ro
acentuada comprensión de estrucm
ras vasculares sanguíneas y linfática

ocasionando edema que se aunÓ ale!
cleredema diabético que probabk

mente portó esta paciente. A pesar d

su diabetes, la ateroesclerosis no fu
acentuada pero tenía un infarto an~

gua del miocardio y otro en encéfail



Fallece en franca insuficiencia car­

tiaca global con necrosis hepática
rentrolobulillar, cdema focal en pul­

!IOnes y congestión esplénica. La

oala contractilidad cardíaca ocasio­

uda por la coraza fibrosa del pirocar­

io contribuyó a este desenlace al

igual que la gran salida de líquido de

!dema del espacio vascular al inters­

ocio produciendo hipovolemia. La

lipoxia generada por todo este proce­

10 se manifcstó a nivel neuronal con

¡ambios generativos. En la literatura

~ han dcscrito unidos a csclcrcdema

'del diabético y cambios semejantes

deesclerodermia y esclerosis sistémi­

~ progresiva pero en el presente ca­

Kl no hay alteraciones semejantes a

/stos excepto por la fibrosis de cavi­

dades celómicas, a lo cual le he pues­

b la connotación de idiopática. La

piel reveló únicamente edema en el

~jido celular subcutáneo y en el no

¡OOo demostrarse la prescncia dc gli­

rosaminoglicanos (ácido hialurómi­

ro) tal como se observa en el esclere­

dema diabético dc Buschkc, sin em­

bargo el edema duro y sus cracterísti­
¡as hacen pensar cn cI aunado al otro

factor de comprensión vascular y lin­

fática ocasionado por la coraza fibro­

sa de las cavidades celómicas y tam­

bién mixedema dado por su hipotiroi­

dismo.

~~SI:JM~N

Mujer de 55 años de edad, diabética e

hipotiroidea, de Alajuela con edema

duro acartonado de 4 meses de evolu­

ción, con ruidos cardíacos "apaga­

dos", con insuficiencia respiratoria

progresiva, no se le pudo practicar la­

paroscopía por edema duro y grosor

acentuado de pared abdominal. En la

autopsia se encontró severa fibrosis

de cavidades celómicas: pleural, peri­

toneal y pericárdica formando una
coraza a las vísceras explicando el

edema tanto por comprensión linfáti­

ca como venosa. Histológicamente

mostró nefropatía diabética, un infar­

to antiguo antiguo de adenohipótisis,

otros infartos también antiguos en

miocardio, cerebro y cerebelo.

Falleció cn insuficicncia cardíaca

global. La fibrasis de cavidades

cclómicas sc ha catalogado como

idiopática pues no hay datos de escle­

rodermia ni esclerosis sistémica pro­

gresiva ni disgamalobulinemias o

parapoteinemias y se aunó diabético

y probablemente a cierto grado de

mixedema dado por su hipotiroidis­

mo. El cadáver en sus órganos inter­

nos impresionó como "momificado"
o "acorazado", sc ha reportado escle­

rodermia en un adolescente obeso

con apariencia de "máscara".
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