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Equinococosis alveolar humana. Presentacion de un caso

Human alveolar echinococcosis. A case report
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RESUMEN

Introduccion: La equinococosis esta causada por diver-
sas especies de Echinococcus, parasitos céstodos de la fami-
lia de las tenias. La especie mas frecuentemente observada
es el Echinococcus granulosus, agente causal del quiste
hidatidico. Otras especies de Echinococcus se observan con
poca frecuencia en nuestro medio. Caso clinico: Presenta-
mos el caso de un varén de 83 afos con equinococosis alve-
olar humana. Discusién: La equinococosis alveolar humana
es una enfermedad rara, causada por el E. multilocularis. En
pacientes que no reciben tratamiento o que son tratados de
forma inadecuada, la mortalidad es muy alta. En Europa, es
endémica en Bélgica, Luxemburgo, Holanda, Francia, Ale-
mania, Suiza, Austria, Polonia y la republica checa. En las
ultimas dos décadas, como consecuencia del aumento de la
poblacion de zorros, se ha observado la propagacion de este
parasito a areas no endémicas. Por ello, el personal médico
deberia conocer esta grave enfermedad y saber como diag-
nosticarla y tratarla.
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SUMMARY

Introduction: Echinococcosis is caused by several
species of Echinococcus, cestode parasites in the family
Taeniidaea. The most widely observed specie is E. granulo-
sus, the causative agent of the cystic hydatid disease. Other
species of Echinococcus are seldom encountered in our
environment. Case report: The case of an 83-year-old male
with human alveolar echinococcosis is presented. Discus-
sion: Human alveolar echinococcosis is a rare zoonotic dis-
ease caused by E. multilocularis. It has a high mortality rate
in untreated or inadequately treated patients. In Europe, it is
endemic in Belgium, Luxembourg, Holland, France, Ger-
many, Switzerland, Austria, Poland and the Czech Republic.
As a consequence of the increase in fox population, the
spread of this parasite has been observed in non-endemic
areas over the last two decades. Therefore, medical person-
nel should be familiar with this serious disease, and know
how to diagnose and treat it.
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INTRODUCCION

La equinococosis en seres humanos es una zoono-
sis causada por céstodos del género de Echinococcus.
Las dos especies mas importantes son el Echinococcus
granulosus y el Echinococcus multilocularis que oca-
sionan la equinococosis hidatidica y la equinococosis
alveolar humana respectivamente. La equinococosis
hidatidica es una parasitosis mundial que aparece en
toda Europa, especialmente en la region mediterranea
y zonas de América, Asia, Africa y Australia. La equi-
nococosis alveolar humana se localiza principalmente
en el hemisferio norte y es endémica en algunos paises
de Europa Central, en Rusia, en estados de Norte Amé-
rica y Alaska y en algunas regiones de Asia. Los Echi-
nococcus patagonicus y oligarthrus son variedades
poco frecuentes, observadas principalmente en Sud-
américa.
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DESCRIPCION DEL CASO

Varén de 83 afios de edad remitido al Hospital de
Navarra para estudio, por episodios de ictericia obstruc-
tiva. En los estudios de imagen (fig. 1), se objetivaba la
presencia de una masa en lobulo derecho de higado, de
15 cm de diametro maximo, de contenido denso. La
lesion comprimia la via biliar a la altura de la confluen-
te. Radioldgicamente, era compatible con un quiste
hidatidico complicado. Dada la edad del paciente se
decidio inicialmente tratamiento conservador. Tras tres
intentos de colocacion de una proétesis endoscdpica, el
paciente presento ictericia, colangitis y aumento de icte-
ricia por migracién intrahepatica de la protesis, con
oclusion del drenaje. Se decidio, por tanto, intervencion
quirdrgica.

Fue remitida una pieza de hepatectomia derecha de
18 x 15 x 10 cm (fig. 2) que presentaba una superficie
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Fig. 1: TAC Abdominal: lesion en l6bulo derecho de higado.

Fig. 2: Pieza de hepatectomia derecha que presenta una superficie
externa nodular.

Fig. 3: Masa de color amarillento con aspecto «de miga de pan» cons-
tituida por multiples cavidades irregulares. Macroscopicamente la
lesion infiltra el parénquima hepatico adyacente.
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Fig. 4: Calcificacion central.
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Fig. 5: La lesion esta constituida por multiples quistes irregulares
(HEx200).

externa nodular. Al corte, se apreciaba una masa de color
amarillento, con aspecto «en miga de pany», esponjosa y
porosa, constituida por multiples cavidades pequefias e
irregulares de entre 0,2 y 1,5 cm. En el centro, mostraba
una zona de calcificacion. La lesion se encontraba mal
delimitada del resto del parénquima hepatico, infiltran-
dolo (figs. 3y 4).

Microscopicamente, la lesion estaba constituida por
multiples quistes irregulares que presentan una membra-
na laminada. No se observaba membrana germinal
nucleada ni escolex (figs. 5 y 6). Entre los quistes se
observaba una reaccion fibrosa (fig. 7) y algunos de ellos
se encontraban en relacion con una importante reaccion
inflamatoria mixta. En el centro de la lesion, se aprecia-
ban focos de calcificacion y necrosis (fig. 8). En perife-
ria, se observaba una intensa reaccion inflamatoria gra-
nulomatosa e imagenes de infiltracion del parénquima
hepatico adyacente (fig. 9).



Fig. 6: Multiples quistes irregulares que presentan una membrana
laminada (HEx500).

Basandonos en el estudio histolégico, el diagndstico
fue de Equinococosis alveolar humana (Echinococcus
multilocularis) (16bulo derecho del higado).

DISCUSION

El gusano adulto del Echinococcus multilocularis tie-
ne de 3 a 6 mm, expulsa huevos similares a los de otras
tenias y son muy resistentes al frio. Los huéspedes defi-
nitivos son los zorros, lobos, coyotes y menos frecuente-
mente perros y gatos. Los huéspedes intermediarios son
los ratones y el ser humano, que se infectan de forma
accidental al ingerir alimentos contaminados o por con-
tacto directo con los animales (1-3).

Esta enfermedad se presenta principalmente en el
hemisferio norte. En algunas regiones de China, la
prevalencia en el ser humano es muy alta (4%-15%)
(4-6). La enfermedad es endémica en algunas zonas de
Rusia, en estados de Norte América y Alaska y en
focos de Europa Central. Hasta finales de 1980, se
consideraban paises endémicos Suiza, Francia, Ale-
mania y Austria. Desde entonces, la enfermedad se ha
extendido a paises vecinos considerandose actualmen-
te zonas endémicas Holanda, Bélgica, Luxemburgo,
Polonia, la Republica checa, Eslovaquia e Italia (7).
La incidencia entre los zorros salvajes en estas regio-
nes es alta y puede llegar a ser del 50% (7,8); la inci-
dencia en los roedores en algunas areas puede alcan-
zar el 25% (8,9). Sin embargo, incluso en estas areas,
la transmision a humanos es baja. La incidencia anual
en los seres humanos en estos paises europeos es de
0,02-1,4/100.000 habitantes (10). En Espaia, la inci-
dencia de esta enfermedad es muy baja y tan so6lo se
han descrito casos aislados (11). En cuanto al caso que
hemos descrito, hay que comentar que el paciente era
espafiol y que toda su vida habia vivido en un pueblo
de Navarra.

Equinococosis alveolar humana. Presentacion de un caso

Fig. 9: Microscopicamente, la lesion infiltra el parénquima hepatico
adyacente mediante prolongaciones de la membrana laminada (HEx400).

Los quistes de la equinococosis alveolar humana, al
igual que los quistes hidatidicos, ocasionan lesiones en el
higado (12). Sin embargo existen diferencias entre
ambos.
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— El quiste hidatidico produce una lesion unilocular,
esférica, de hasta 30 cm o mas de didmetro maximo, bien
delimitada del resto del parénquima hepatico por una
capsula. En el interior, puede contener quistes hijos. En
cambio, el quiste multilocular da lugar a multiples
pequetios quistes irregulares, mal delimitados del resto
del parénquima hepatico al que infiltran mediante pro-
longaciones de la membrana laminada.

— EI quiste hidatidico, ademas de tener una cuticula
externa laminada acelular, presenta una membrana germi-
nativa nucleada y escolex en su interior. El quiste multilo-
cular presenta una membrana laminada, que se tifie con
PAS, pero carece de membrana germinativa y de escolex.

El quiste multilocular crece muy lentamente y se diag-
nostica con mas frecuencia entre los 35 y 65 afios de edad,
tanto en mujeres como en hombres. El quiste se localiza
de forma primaria en el higado y en fases tempranas de la
enfermedad, la infeccién es generalmente asintomatica.
Cuando las lesiones crecen en tamafio ocasionan hepato-
megalia, dolor epigastrico y, a menudo, esplenomegalia.
En los estadios mas tardios, puede haber ascitis, malnu-
tricion, ictericia y signos de fallo hepatico (12).

El patron de crecimiento se parece al de un tumor
maligno, se extiende a organos vecinos y da lugar a
metastasis en 6rganos a distancia, tanto por via linfatica
como hematdgena, a cerebro, pulmones, mediastino y
otros drganos. Por ello, de forma similar a la clasifica-
ciéon TNM de los tumores, la OMS ha propuesto una cla-
sificacion clinica para la equinococosis alveolar (13). Se
ha designado el sistema PNM (P=masa parasitaria en el
higado, N=afectacion de 6rganos vecinos y M=metasta-
sis a distancia). Con ello se pretende, no solamente una
estandarizaciéon internacional sino también establecer
una herramienta que permita tomar decisiones terapéuti-
cas, para establecer qué estudios realizar tras el trata-
miento y para determinar el prondstico.

Entre las técnicas de imagen, el método de eleccion
para screening es la ecografia que generalmente se com-
plementa con la tomografia computarizada. La RNM pue-
de facilitar el diagndstico en casos de dificil diagndstico.
También se utilizan técnicas de inmunodiagndstico tanto
en el diagnostico primario como de confirmacion (14).

La equinococosis alveolar humana es letal en practica-
mente el 100% de los pacientes que no reciben tratamien-
to. El tratamiento de eleccion es la cirugia radical tanto de
la lesion hepatica como las lesiones de los 6rganos adya-
centes. Segun la OMS, si la cirugia llevada a cabo es com-
pleta, se debe dar quimioterapia (Mebendazol/Albendazol)
durante al menos 2 afos, con control de los pacientes
durante un minimo de 10 afios por una posible recidiva
(15). Si la cirugia ha sido incompleta, se aconseja realizar
quimioterapia durante mas afios o incluso de por vida (15).
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