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abetes Mellitus, hypothyroidism,
ema and idiopathic fibrosis of
omic spaces,

35 year old female paticent
sented diabetes, hypothiredism,
itk 4 months of diffuse “hard”
fema. She had low heart beats
d a progressive respiratery
ufficiency. A laparascopy was not
ne because of thickness and
Yard” edema of the abdominal
mll. Aatepsy showed a severe
Brosis of the celomic spaces:
jural, peritoneal and pericardial.
fhey were lined by a thick shel
round the organs. This findings
rrresponded with the lymphatic an
mous obstruction that explained
e edema. Histologically it was
wad a diabetic nephropathy, an
d infarct of the anterior pituitary,
pd other old infarcts invelving
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DIABETES MELLITUS HIPOTIROIDISMO,
EDEMA Y FIBROSIS IDIOPATICA DE
CAVIDADES CELOMICAS
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heart, brain and cerebellum. The
patient died of global cardiac faila-
re.  The fibrosis of celomic spaces
was classified as idiopathic because
there were no signs of aeither
sistemic progressive esclerosis,
neither  disgammagiobulinemias
or paraproteinemias. Additionally
the diabetic
enhanced by mixedema due to
hypothyroidism. The cadaver
“mommified” or

scleredema was

impressed as
“shelled”.

EINTRODUCCION

Se presenta revisién de un caso de au-
1opsia (A93-253) de diabetes mellitus
hipotiroidismo, edema vy fibrosis idio-
pitica de cavidades celémicas, reali-
zada ¢n ¢l Servicio de Anatomia Pa-

toldgica del Hospital México, San Jo-
s¢ - Costa Rica.

A) Resumen de Historia Clinica

Una mujer blanca de 55 afios, proce-
dente de la Fortuna de San Carlos,
fuc admitida a este Hospital con los
diagnodsticos de hipotiroidismo y pro-
bable taponamicnto cardiaco. La pa-
ciente habfa estado hospitalizada en
este Hospital tres y medio mescs an-
tes enviada del Hospital de Ciudad
Quesada al que habia ingresado dos
semanas antes con una historia de
cuatro meses de edema de los miem-
bros inferiores y la cintura pélvica
hasta el ombligo el cual se describid
como duro, indoloro y de aspecto
acartonado sugestivo de extenso lin-
fedema. En el Hospital de Cindad
Quesada se le practicaron andlisis de
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laboratorio que resultaron normales o
negativos, excepto la glicemia en
ayunas {promedios 115 mg/dl), el N.
ureice 20 y la creatinina 1.3 mg/dl,
albuminemia 2.8 g/dl y proteinuria de
0.4 g en 24 horas. Se le practicé un
ultrasonido abdomino-pélvico, que
no fue concluyente debido al edema
de la piel; un TAC abodominal hecho
en el Hospital México reportd 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 intentd una laparoscopia ante la
sospecha de alguna tumoracién 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, diagndsti-
CO y tratamiento. A su ingreso {ler in-
greso} al Hospital México la historia
reveld que el padre era cardidpata ¢
hipertenso y la madre padecia de dia-
betes mellitus; un hermano tenia ci-
1Tisis hepética; habia tenido seis em-
barazos con partos normales y su ul-
tima regla fue a los 40 afios. La pa-
ciente estaba consciente y alerta, con
edema generalizado, mds acentuado
en la porcién inferior y posterior del
térax, abdomen y extremidades infe-
riores en donde tenia consistencia
acartonada sugestiva de linfadema. El
fondo de ojo mostré microaneuris-
mas y algunos cxudados duros peri-
maculares; no logré palparse la gldn-
dula tiroides; los ruidos cardiacos
eran ritmicos y “apagados” sin so-
plos; se auscultaron crépitos finos se-
cos en la auscultacién posterior del
t6rax; el ruido respiratorio estaba ca-
si ausente en las bases; el abdomen
era blando y depresible pero 1a palpa-

cién profunda resulté dificil por el
edema de la pared; la peristalsis esta-
ba conservada y no se evidencid cir-
culacidn venosa colateral; el tacto
rectal fue negativo; habia edema tm-
portante de los labios mayores; la pa-
ciente tenia colocada una sonda vesi-
cal que estaba permeable. Se corro-
boré la presencia de probable linfade-
ma ¢xtenso de Ja pelvis y las extremi-
dades inferiores; los pulsos arteriales
eran normales (los tibiales y pedios
dificiles de valorar) y el examen neu-
rolégico general fue normal; no pudo
cxplorarse la marcha, Una radiografia
de térax fue interpretada por el médi-
co residente de urgencias como com-
patible con cardiomegalia global y
derrames pleurales bilaterales. La
presidn arterial fue 130790, el pulso
85/m, las respiraciones 26/m y la
temperatura 36.8 C. lLos exdmenes
iniciales de laboratorio mostraron
Hb. 10.9, heto. 33.5 leucocitos 6.500
con 88 segmantadas, 8 linfocitos, 3
eosinéfilos v 1 monocito; glicemia
226, N. uréico 46.3, creatinina 2.3,
proteinas totales 5.8, albumina 2.45g.
sodio 138 y potasio 4.2 mEq/1, calcio
7.9 mg: fosfatusa alcalina 175 u,
trans. Pinivica 28, oxalacética 36, bi-
lirrubinag total 0.82, colesterol 128
mg; en la orina proteinas (+), sangre
oculta (+++), leucocitos incontables
y la flora bacteriana aumentada
{(++++). Un nuevo hemograma hecho
cn Hematologia mostrd reticulocitos
3.7%, plaguetas 340.000, anisocitosis
discreta y basofilia difusa leve. Un
urocultivo mostré 11.000 col/cc de
enterococos. S¢ le inicio tratamiento
a base de dieta, furosemida y cipro-
floxacina. Dos dias después del in-
greso las pruebas funcionales tiroi-
deas mostraron T3 3.2 ng, T4 40 mcg

y TSH 4 u. Se agregd al tratamies
levotiroxina sédica después del rest
tado de la captacidn de radioyodo
las 24 horas que fue de 4%. Las ca
diciones generales de ta enferma ys
capacidad para movilizarse mejon
ron en los dias siguientes; manten
una adecuada diuresis. Su temperah
ra bucal se mantuvo en 36.5 C com
promedio de varias determinacions
Un ecocardiograma hecho una sem
na después del ingreso mostré dak
sugestivos de una miocardiopatia 4
latada con depresién sistlica y dia
télica severas del ventriculo izquia
do, insuficiencia tricuspidea moden
da y un pequeiio derrame pencérdia
Un estudio de médula Gsea fue o
mal; la anemia s¢ atribuys a su enfy
medad sistémica de fondo. En v
de Ia persistencia de la hiperglicem
se le agregd al tratamienio insulina¢
dosis bajas subcutdneas. Las siguier
tes semanas no hubo cambios impe
tantes en el cuadro clinico y de lak
ratorio y gabinete. Las cifras de con
puestos nitrogenados mostraron dq
pués de diez semanas de hospitaiiz::
cién N. uréico 56 y creatinina lé
rag/dl con ¢l sodio y potasio nom
les. Se agregd tratamiento a base d
levotiroxina sédica y furosemida pan
controt en el Hospital de Ciudad Que
sada. Un mes después de nuevo fu
internada en este Hospital. La pacies
te habia estado bien hasta dos dias &
tes en que notd aumento rapido y g
neralizado de los edemas y asociady
a dificultad respiratoria progresivt
El examen fisico mostrd iguales h
llazgos que en ¢l primer ingreso; I
campos pulmonares; aparecian hipo
ventilados y los ruidos cardiacos erg
pricticamente inaudibles; un explon
dor sefialé un tercer niido apical. L




esién arterial era de 100/80, el pul-
¢ 80/m y la temperatura 36 C. Se
slicé furosemida intravenosa y una
ksis de hidrocortisona de 100 mg;
osteriormente se indicd el trata-
mento con levotiroxina sédica y fu-
wemida oral ademds de heparina
ibcutanea, enalapril, isordil y aspiri-
zen dosis bajas. Exdmenes de labo-
worio mostraron Hb. 13 g, hcto,
0%, 13.100 leucocitos con 89 seg-
ientados, 3 bandas, 6 linfocituos y 2
wnocitos; ghicemtia 77 mg, N ureico
Ny creatimina 2.3 mg/dl: sodio 139 y
etasio 5.6 mEqg/l; protrombina 44%;
fina con proteinuria (++), sangre
xulta (+++), 20 lcucocitos, inconta-
ks eritrocitos y ausencia de cilin-
fes; un urocultivo mostrd mis de
BO00 colonias/cc de Enterobacter
1p. Dos dias después la glicemia fue
£340 mg, el N, urcico 1257 mg y la
weatinina 2,87 mg, el sodio 134 y el
piasio 5.3 mEg/l. Debido a razones
femicas no pudo realizarse un eco-
ardiograma de control. Cinco dias
#spués del ingreso, en la manana se
¥ encontré en mejores condiciones
wn los campos pulmonares bicn ven-
tlados respirando aire ambiente y los
nidos cardiacos ritmicos, sin soplos
1 galope. Por la tarde del mismo dfa
pesenté siibitamente hipotensién
wsemda, insuficiencia respiratoria
vera y fallecid.

B) Resumen de Protocolo
de Autopsia A-93-253

{addver femenino, obesa que aparen-
u més edad que la cronolégica con
dema duro generalizado que al cor-
wr deja salir Hguido amariticnto del
gido cclular subcutineo. Presenta
wloracidén negruzca ¢n cara medial

de piel de piernas con ilceras de esta-
sis con tejido de granulacidn hasta de
2.5 cms de longitud, cicatriz quirigi-
ca antigua en hipocondrio derecho.
Al realizar la diseccién se encuentra
hemorragia externa reciente en len-
gua, laringe y porcidn inferior del dr-
pol traquecbronguial, Tiroides dismi-
nuido de volumen y peso (21 g vrs 30
g como peso normal promedio de la
glindula) con pequefios nddulos de
hasta 1 ¢m, y estrias f{ibrosas blan-
quecinas ¢scasas. Fue notoriamente
Hamativa la diseccién dificultosg de
los Grganos del térax y del abdomen,
pues en ¢l caso del térax las dos ho-
jas pleurales ecstaban 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 grisiceos
con dreas rojizas de distribucion irre-
gular, con poca crepitacién y micros-
copicamente con edema focal y des-
camacién del epitelio alveclar, Cora-
z6n aumcntado de peso (410g), peri-
cardio con las dos hojas totalmente
adosadas sin liquido. Miocardio par-
do oscuro con infarto antiguo en pa-
red libre de ventriculo izquierdo cara
poterior cerca del dpex. Hay trombo
mural muy reciente en dpex de ventri-
culo derecho de 6.5 x 3.3 cms y en
orejucla derecha de 1 x 1 cm. Todas
las cavidades muy dilstadas. Corona-
via derecha con ateromas fibrosos en
159 de la {ntima. Aorta con placas de
ateroma fibrosos y calcificados en ca-
yado y en porciones lordcica y abde-
minal ¢n 60% de la intima, Al disecar
cavidad peritoneal las hojas parietal y
visceral ostin fusionadas, sin liquido,
adheriendo todas las asa intestinales
y dande un aspecto acartonado a to-

das las visceras, siendo muy difici] la
separacién de ellas. Microscépica-
mente bandas gruesas de tejido fibro-
so hialinizado avascular rodean todas
las visceras como coraza. Al separar
los drganos con la disficultad descrita
por la *momificacion”™ de cavidades
“celémicas™ se encuentran dlceras
agudas en estGmago en cucrpo y an-
tro, intestinos con acentuado edema
de la pared gue tiene aspecto “abulta-
do” con hcmomugias pusntiformes.
Vasos mesentéricos, vena cava y por-
ta permeables. Pequerios ganglios hn-
faticos abdominales hasta de 0.7 cms.
Higado de 1340 g, con cépsula engro-
sada adherida al diafragma, café roji-
Zo con apariencia de “nuez moscada”
por necrosis centrolobulillar que se
comprueba al microscopio, Ausencia
quinirgica dc vesicula biliar, vias bi-
liares permeables, Pdncreas disminui-
do de peso (80 g) con hialinizacién de
islotes de Longherhans tal cual se ve
en ¢l diabético. Bazo de 250 g con
cépsula engrosada. Suprarrenales de-
recha de 6 g, izquierda de 4.5 g mi-
croscépicamentte con hiperplasia me-
dular. Rifiones derecho de 140 g, iz-
quierdo de 180 g, con infartos anti-
guos y 2 quistes superficiales de 0.7
cms y 1 cm con liquido acuoso, Hay
dreas palidas superficiales y otras ro-
jizas de aspecto hemorrdgico de 2.5 x
1.5 cms que al corte profundizan has-
ta 0.7 cms, hay una papila reblandeci-
da de aspecto hemorrdgico. La grasa
perirrenal se presenta también engro-
sada de aspecto acarlonado al igual
que toda la grasa retroperitoncal. Mi-
crascopicamenie se cncuentra nefro-
patia diabética con glomeruloesciero-
sis nodular y difusa con nefroesclero-
sis arlerial y anteriolar, papilitis ne-
crotizante focal ¢ infartos recientes.



Péivices renalcs 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 dtero por la fi-
brosis peritoneal descrita. Todos los
vases venosos y linfiticos de pelvis y
abdomen estin comprimidos por ¢l
plastrén fibrosos generalizado que
afecta pelvis, abdomen y torax. El en-
céfalo con peso de 1160 g, con infar-
to antiguo de himisferio cereboloso
derecho y hemorragia focal en 16bulo
frontal derecho. Microscopicamente
se encucntra ademsds degeneracidn
neuronal hipdxica y un infarto anti-
guo cn adenohipéfisis.

L AGNOSTICOS ANATOMOPATOLOGICOS
AUTOPSIA N* A-93-253

1} Dizbetes mellitus no insulino de-
pendiente (Antecedente clinico) con:

a) Obesidad

b) Nefropatfa diabética: glome-
ruloesclerosis nodular y difusa, ne-
frocsclerosis arterial y arteriolar, in-
fartos renales recientes y papilitis ne-
crotizante focat.

¢) Retinopatia diabética (Antece-
dente clinico)

d) Hialinizacién de islotes de
Langlerhands del pancreas.
2} Antecedente clinico de hipotiroi-
dismo tratado, hipotrofia tiroidea con
micronddulos coloides (21 g).
3) infarto antiguo de adenochipdfisis
4) Fibrosis idiopdtica generalizada de
cavidades celdmicas {pericardio,
pleuras, peritoneo, retroperitoneo y
pelvis).
$) Edema duro generalizado en todo
el tejido celular subcutdneo (probable
esciercderma del diabético y por

compresién venosa y Hnfatica,

6) Cardiomegalia {410 g) con dilata-
cidn global.

7) Infarto antiguo de miocardio en
pared libre de ventriculo izquicrdo.
8) Trombosis mural reciente cn dpex
de ventriculo derecho y orcjuela de-
recha

9} Higado con fibrosis capsular y ne-
crosis hemorrdgica centrolobuiilar,
10) Esplenomegalia congestiva {250
g) con fibrosis capsular.

11) Ateroesclerosis adriica moderada
y coronaria leve,

12) Pulmones con cdema focal y des-
camacién de epitelio alveolar.

13) Hemorragias recientes en lengua
y laninge.

I4) Sangre cn fur bronquial.

15) Suprarrenales (10.5 g ambas) con
hiperplasia medular.

16) Encéfalo con:

Infarto antiguo de hemisferio ce-
reboloso derecho y hemorragia focal
en Iébulo frontal derecho.

17) Degeneracion neuronal hipéxica.
18) Ulceras géstricas agudas.

19) Mucosa intestinal con severo
cdema y hemorragias focales.

20) Ausencia quinirgica de vesicula
biliar.

21) Hemorragias focales en vejiga.
22) Ulceras isquémicas y estdsicas en
piel de extremidades inferiores.

Causa de muerte:

ta) Insuficiencia cardiaca giobai.

Ib) Edema por comprension venosa y
linfatica y escleredema del diabético.
Ic) Fibrosis idiopdtica generalizada
de cavidades celdmicas (pleuras, pe-
ritoneo, retroperitoneo y pericardio).

2) Diabetes mellitus e hipotiroidismo.

EKJOmeNtaRrio

Sc traté de una mujer de media
edad (55 afios) vecina de San Cark
Alajuela, enviada del hospital reg
nal por cuadro clinico de edema de
“acartonado” que se atribuyo a lint
dema de 4 meses de evolucién, |
paciente con historia familiar de d
betes mellitus, se fe encontrd ent
Hospital México retinopatia diab¥
ca. El edema duro de la pared abd
minal impidié adecuada explorack
abdominal y laparoscopfa. Los ruik
cardiacos eran “apagados”, o guek
ZO pensar ¢n taponamiento cardfax
El edema se fue acentuando a pey
del tratamiento, as{ como insuficis
cia respiratoria progresiva tal cualy
acentud junto con hipotensién sos
nida previo a su deceso. En la autg
sia se encontré un fondo diabéticoa
racteristico con nefropatia ¢ hialin
zacion de islotes de Langherhar
Asimismo se documentd un infan
antiguo con fibrosis en adenohipét
sis 1o cual estd relacionado con su b
potiroidismo. El dato més curiosoh
constituyd la fibrosis generalizadae
cavidades cclémicas: Pericardica
cual explicaria clinica que hizo pa
sar en taponamiento cardiaco), ple
ral, que como coraza también aprisie
nd tos pulmones traduciéndose enin
suficiencia respiratoria progresivi
peritoncal abarcande también rew
peritoneo v tos dreanos pélvicos,
acentuada comprension de estrucy
ras vasculares sanguineas y linfatic
ocasionando edema que sc aund ale
cleredema dizbético gue probabk
mentc pontd esta paciente. A pesard
su diabetes, fa ateroesclerosis no fi
acentuada pero tenia un infarto ant
guo del miocardio y otro en encéfak




fllece ¢n franca insuficicncia car-
gaca global con necrosis hepitica
gnrolobulillar, edema focal en pul-
mones y congestién esplénica. La
mla contructilidad cardiaca ocasto-
uda por ia coraza fibrosa del pirocar-
fio contribuyé a este desenlace al
iual que fa gran salida de Hquido de
sema del espacio vascular al inters-
kie produciende hipovolemia. La
lipoxta generada por todo este proce-
% s¢c manifestd a mivel ncuronal con
ambios generativos, En la literatura
zhan descrito unidos a escleredema
] diabético y cambios semejantes
kesclercdermiz y esclerosis sistémi-
mprogresiva pero en ¢l presente ca-
9 no hay alteraciones semejantes
#tos excepto por la fibrosis de cavi-
fdes celomicas, a lo cual le he pues-
B la connotacion de idiopitica. La
sl reveld dnicamente edema cn cl
gido celular subcutineo y en el no
pdo demostrarse Ia presencia de gli-
wsaminoglicanos (dcido hialurdmi-
oy tal como se observa en el esclere-
&ma diabético d¢ Buschke, sin em-
frgo el edema duro y sus cracteristi-
s hacen pensar en ¢l aunado al otro

factor de comprension vascular y lin-
fatica ocasionado por la coraza fibro-
sa de las cavidades celdmicas y tam-
bién mixedema dado por su hipotiroi-
disma,

BE3esumeN

Mujer de 55 afios de edad, diabéticae
hipotiroidea, de Alajuela con edema
duro acartonado de 4 meses de evolu-
cion, ¢on ruidos cardiacos “apaga-

L1}

dos™, con imsuficiencia respiratoria
progresiva, no s¢ le pudo practicar la-
paroscopia por edema duro y grosor
acentuado de pared abdominal. En la
autopsia se encontrd severa fibrosis
de cavidades celdmicas: pleural, peri-
ioncal y pericdrdica formando una
coraza a las visceras explicando el
edema tanto por comprension linfiti-
ca como venosa. Histoldgicamente
mostro nefropatia diabética, un infar-
to antiguo antigue de adenohipdiisis,
otros infartos también antiguos en
cerebrg ¥
Fallecid cn insuficiencia cardiaca

miocardio, cerebelo.

global. L.a fibrosis de cavidades
ccidmicas se ha catalogado como

idiopdtica pucs no hay datos de escle-
rodermia ni esclerosis sistémica pro-
gresiva ni disgamalobulinemias ¢
parapoteinemias y sc¢ aund diabético
y probablemente a cicrto grado de
mixedema dado por su hipotiroidis-
mo. El caddver en sus Srganes inter-
nos impresiond como *“momificado”
o “acorazado”, se ha reportado escle-

rodermia en un adolescente obeso
con apariencia de “méscara”.
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