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Resumen  
Introducción:  
La hepatoesplenomegalia es el 
agrandamiento simultaneo del hígado y 
del bazo, aunque es frecuente en edad 
pediátrica su literatura se centra en 
causa infecciosa, siendo también 
importante otras causas sobre todo en 
el paciente afebril  
Método: revisión de literatura actual 
confrontando con artículos de revisiones 
de temas en búsqueda electrónica en 
bases de datos de RIMA, MEDLINE, 
PUB-MED, MEDSCAPE, de 1981 a 
2018.  
Resultados: La hepatomegalia en 
paciente afebril se puede encontrar en 
afectación sistémica o enfermedades 
hereditarias, algunas prevalentes o 
extremadamente raras, por lo cual se 
desarrolló esta revisión para agrupar las 
causas de esta en un paciente 
pediátrico afebril.  
Palabras claves: 
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Abstract 
Introduction: Hepatosplenomegaly is 
the simultaneous enlargement of the 
liver and spleen, although it is frequent 
in pediatric age, its literature focuses on 
an infectious cause, and other causes  
 
 

 
 
are important, especially in the afebrile 
patient.  
Method: review of current literature 
comparing articles from subject reviews. 
in electronic search in RIMA, MEDLINE, 
PUB-MED, MEDSCAPE databases, 
from 1981 to 2018.  
Results: Hepatomegaly in afebrile 
patient can be found in systemic 
involvement or hereditary diseases, 
some prevalent or extremely rare, for 
which reason developed this review to 
group the causes of this in an afebrile 
pediatric patient. 
Key words: Hepatosplenomegaly, 
afebrile, pediatrics 
 
Introducción 
La hepatoesplenomegalia es un 
agrandamiento simultaneo del hígado y 
del bazo, este agrandamiento es un 
hallazgo frecuente en la población 
pediátrica sobre todo en los lactantes,  
La hepatomegalia es un aumento del 
tamaño normal del hígado para la edad, 
se debe tener como base el grado de 
extensión debajo del margen costal 
derecho,  se puede establecer durante 
el examen físico mediante las técnicas 
de auscultación, palpación, y percusión 
o mediante técnicas de imágenes, 
aunque la presencia de un hígado 
palpable no siempre indica 
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hepatomegalia, ya que hay niveles 
normativos para la  amplitud hepática y 
su grado de extensión varía según su 
edad-, generalmente en pediatría se 
encuentra la palpación hepática hasta 
3,5 cm por debajo del reborde costal  en 
recién nacidos y lactantes,   en mayores 
de 2 cm en niños mayores (1) 
La hepatomegalia puede ser por 
muchas causas, como una  enfermedad 
primaria del hígado o como parte de una 
enfermedad sistémica, incluyendo 
varios mecanismo como la  inflamación 
provocada por agentes infecciosos  o 
enfermedades vasculares del colágeno, 
infiltración, obstrucción de la vena 
hepática o suprahepática, pero también 
hay variantes anatómicas y patologías 
que pueden impresionar una 
hepatomegalia, por ejemplo el lóbulo de 
Riedel que es una variante normal del 
lóbulo hepático derecho,  las 
alteraciones en pared torácica como en 
el pectus excavatum o desplazamiento, 
como es el caso del neumotórax (1,2). 
El aumento del tamaño del bazo se 
conoce como esplenomegalia, y se 
considera que su diagnóstico es clínico, 
y se realiza por la presencia de bazo 
palpable por debajo del margen costal 
izquierdo, aunque durante los primeros 
meses es normal que se pueda palpar 
un borde suave del bazo sobretodos en 
abdomen delgados. La esplenomegalia 
se puede producir por un aumento del 
espacio vascular o hipertensión portal, 
durante la reacción a un agente 
infeccioso o enfermedad del colágeno 
produciendo inflamación, infiltración 
neoplásica y almacenamiento 
metabólico. Es frecuente que se 
relacionen con enfermedad hepática o 
enfermedades sistémica (2,3). A 
continuación, se realizará una revisión 

de literatura acerca del enfoque del niño 
afebril con hepatoesplenomegalia, ya 
que conociendo las causa y su 
patogenia nos podemos guiar en la 
clínica hacia un diagnóstico y un 
tratamiento oportuno. 
 
Método 
Revisión de literatura actual 
confrontando con artículos de revisiones 
de temas en búsqueda electrónica en 
bases de datos de RIMA, MEDLINE, 
PUB-MED, MEDSCAPE, de 1981 a 
2018. 
 
Resultados: 
Etiología y patogenia 
La hepatomegalia generalmente ocurre 
por cinco mecanismos: inflamación, 
Almacenamiento excesivo, infiltración, 
congestión, y obstrucción. Las 
infecciones sean por virus, bacterias, 
hongos y parásitos como Toxoplasma 
promueven la inflamación, al igual que 
la radiación, las enfermedades 
autoinmunes como Lupus eritematoso, 
artritis reumatoide, entre los productos 
de almacenamientos excesivos se 
incluye glucógeno, grasas, metales y 
proteínas anormales en contextos como 
diabetes mellitus, sobrepeso, nutrición 
parenteral, enfermedad de Wilson y 
deficiencia de alfa-1-antitripsina. La 
infiltración celular puede ocurrir de 
tumores o enfermedades metastática 
hepática, las congestiones en 
patologías como la insuficiencia 
cardíaca, pericardio restrictivo, las 
obstructivas se presenta debido a 
agrandamiento hepático por tumores o 
obstrucciones a nivel del flujo biliar 
(1,4).  
El bazo es un órgano linfoide donde se 
inicia la cooperación de Linfocitos T y B, 
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respuesta humoral está constituido por 
pulpa roja que contiene senos llenos de 
sangre rodeados de tejido 
reticuloendotelial y macrófagos 
tisulares, aquí es donde se produce la 
senescencia de los eritrocitos, posterior 
con los materiales de desechos forma 
los cuerpos de Jolly y la hemoglobina 
los cuerpos de Heinz, también está 
constituido por la pulpa blanca las 
cuales contienen arteriolas con gran 
contenido de linfocitos T colaboradores 
en contacto con zonas de linfocitos B 
(5).  
La esplenomegalia puede producirse 
por 4 mecanismo principales, la primera 
por aumento de las necesidades 
funcionales sea por hiperplasia 
endotelial dado por anemias 
hemolíticas, hiperplasia linfoide por 
infecciones o trastornos 
autoinmunitarios , la segunda causa 
obstrucción de la vena porta, 
hipertensión portal, otra de sus causas 
son las enfermedades infiltrativas y la 
cuartas son las idiopáticas (6). 
Las etiologías de las 
hepatoesplenomegalia generalmente en 
la práctica clínica se orienta hacia un 
contexto de enfermedad infecciosa dado 
que esta generalmente se acompaña de 
fiebre, en pacientes afebriles 
generalmente suele ser por causas 
hematoncológicas como la leucemia 
linfocítica pero también puede ser por 
enfermedades de depósitos como la 
enfermedad de Gaucher (6–8).  
La enfermedad de Gaucher pertenece a 
la enfermedades de depósito lisosomal, 
es la más común de ellas, y se presenta 
por deficiencia de la enzima lisosomal 
glucocerebrosidasa (β-glucosidasa 
ácida), fue descrita por Philippe 
Gaucher en 1882 en un paciente con 

esplenomegalia masiva sin leucemia, es 
autosómica recesiva causada por 
mutaciones en el gen GBA1 , ubicado 
en el cromosoma 1 (1q21), su genotipo 
es variable, se conocen tres tipos de 
presentación clínica, la tipo I es la más 
frecuente de ellos generalmente no 
causa daño neurológico, mientras que 
los tipos 2 y 3 se caracterizan por un 
deterioro neurológico, las otras 
característica de la tipo I es la 
hepatoesplenomegalia que se presenta 
en un 60-90% de los casos, fatiga 50% 
y en un 40% de los casos presenta una 
lesión focal en el hígado o en el bazo 
conocida como gaucheroma, otros 
síntomas menos frecuente son la 
anemia, trombocitopenia con sangrado, 
dolor óseo, hematuria, vasculitis  (9–11). 
La tipo 2 se ha reportado menor al 5% 
de los casos, caracterizado por un 
deterioro neurológico de inicio temprano 
3 a 6 meses de edad y 
hepatoesplenomegalia y la tipo 3 se 
presenta de 5% a un 33% de los casos 
se manifiesta hepatoesplenomegalia 
con afectación neuromotora oculta 
aproximadamente en la segunda 
década de la vida (11) 
La enfermedad de Niemann-Pick fue 
descrita por primera vez 1914 en un 
niño lactante con 
hepatoesplenomegalia, linfadenopatía y 
deterioro neurológico progresivo, 
posterior se identificó el lípido 
almacenado como la esfingomielina y se 
clasificado en A, B, C, la primera de 
esta es la más grave y la más común, la 
B no se caracteriza por síntomas 
neurológicos, pero en lo demás es 
semejante al tipo A, en los cuales se 
pueden observar en la piel una 
pigmentación amarillo-marrón, los 
ganglios linfáticos agrandados, 
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hepatoesplenomegalia,  mácula de color 
rojo cereza y opacificaciones corneales, 
en estos dos grupos la mutación 
principal responsable es el gen SMPD1,  
se característica por deficiencia de 
esfingomielinasa ácida lisosómica, se 
almacena principalmente en las células 
reticuloendoteliales, los hepatocitos, los 
macrófagos pulmonares y las células 
del estroma, en el tipo A es 
fundamentalmente neuronal (12). La C 
se presenta por mutaciones de los 
genes NPC1 o NPC2 de los 
cromosomas 18q11 o NPC2 
cromosoma 14q24.3 respectivamente 
ocurre 1: 120,000 nacidos vivos, su 
presentación clínica puede iniciar desde 
el nacimiento o hasta la sexta década 
de la vida (13) 
La enfermedad de Wolman es una 
enfermedad rara autosómica recesiva 
de almacenamiento lisosómico por 
deficiencia de la lipasa ácida lisosomal, 
la cual es una enzima esencial para el 
metabolismo de los triglicéridos y 
ésteres de colesterol, es de 
presentación sistémica grave de 
presentación muy temprana usualmente 
en los primeros días de vida , 
representándose como vómitos, diarrea, 
retraso del crecimiento, 
hepatoesplenomegalia, ictericia, anemia 
y trombocitopenia (14,15). 
La enfermedad de Wilson es un 
trastorno genético, que afecta el 
metabolismo del cobre que conduce a la 
acumulación de este en el hígado y en 
otros tejidos como el sistema nervioso 
central y el riñón, la esplenomegalia 
está ligada a hemólisis intravascular, en 
algunas ocasiones como debut, 
acompañada de la insuficiencia hepática 
(5,16). 
 

Diagnostico  
La anamnesis es primordial en cuanto 
establecer la etiología de la 
hepatoesplenomegalia, mediante una 
historia clínica detallada, que incluya 
antecedentes familiares de hepatopatía, 
alteraciones neurodegenerativas, y 
preguntar sobre síntomas que nos 
surgiera enfermedad hepática como 
ictericia, coluria, acolia, hemorragias, 
alteraciones de conciencia, también 
guiar el interrogatorio a causas de 
hiperesplenismo anemia, petequias, 
equimosis, infecciones a repeticiones, 
otra parte importante es indagar a los 
padres  acerca regresión en su 
neurodesarrollo, que medicación toma y 
si tiene falla en el medro (17).  
En el examen físico se puede establecer 
el tamaño del hígado, con la percusión, 
la palpación tomando en cuenta el 
borde costal y la línea media clavicular y 
al palpar el borde del hígado, también a 
la auscultación se pueden oír soplos o 
el aumento de fluido, usualmente la 
enfermedad hepáticas se acompaña de 
ictericia por hiperbilirrubinemia, otros 
síntomas incluye astenia, anorexia, 
pérdida de peso, distensión abdominal, 
xantomas, eritema palmar; cuando se 
acompaña de hipertensión portal 
presenta ascitis, aumento del sistema 
venosos por lo tanto se observa 
circulación colateral, esplenomegalia 
usualmente acompañado de purpura 
debido a trombocitopenia, cuando la 
alteración hepática es por alteraciones 
metabólicas puede existir deterioro 
neurológico o acompañado de hipotonía 
y de facies mongoloides como  
síndrome de Zellweger o facies tocas 
como las mucopolisacaridosis. (1,2,18). 
Normalmente se puede palpar el bazo 
en los recién nacido o en los primeros 
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meses de edad, la palpación se realiza 
en el hipocondrio izquierdo con la mano 
izquierda, sobre un niño acostado sobre 
el dorso, y se puede facilitar con una 
inspiración profunda, se ha descrito que 
la palpación del bazo la maniobra 
bimanual tiene una especificidad del 
92%, mientas si se hace con otras 
técnicas como la percusión del espacio 
de Traube, presenta una especificidad 
de 72%, el cual es el área timpánica que 
recubre la burbuja gástrica del 
estómago en el hemitórax lateral 
izquierdo, cuando se utilizan ambas la 
especificidad llega a un 97% 
(5,6,19,20). 
Champatiray en un estudio prospectivo 
con 150 niños de edades 1 mes hasta 
14 años con hepatoesplenomegalia que 
la anemia se presentó en 79.3%, 
seguido de la fiebre e ictericia, en todos 
los grupos etarios, cuando se observó 
por grupos esta relación se mantuvo en 
los niños de 6-10 años y en mujeres (3).  
 
Ayudas diagnosticas  
Además una buena anamnesis y del 
examen físico del paciente, la analítica 
sanguínea es útil en el apoyo 
diagnóstico, es fundamental obtener 
hemograma, extendido de sangre, 
reticulocitos, LDH, y bilirrubina indirecta 
para establecer si estamos ante una 
anemia hemolítica,  solicitar marcadores 
de colestasis: BiC, FA y GGT, 
marcadores de necrosis hepatocelular: 
ALT, AST y LDH, Marcadores de 
síntesis hepática: albúmina, 
colinesterasa, glucemia, colesterol y 
factores de coagulación, si se sospecha 
de infiltración tumoral solicitar 
marcadores tumorales, biopsia de 
medula ósea, se solicita  amonio si se 
acompaña de encefalopatía. Y ante la 

sospecha de una enfermedad 
metabólica Aminoácidos plasma y orina, 
Ácidos orgánicos en orina, 
Acilcarnitinas, carnitina, Ácidos láctico y 
pirúvico, Galactosa -1 – fosfato- 
uridiltransferasa, Succinilacetona orina y 
alfa-fetoproteína en suero, Isoformas de 
transferrina, perfil de colesterol y 
triglicéridos para enfermedades de 
deficiencia enzimática (4,12,21). 
La biopsia hepática proporciona tejido 
para la cuantificación de la enzima, e 
identifica el material almacenado en 
enfermedades de depósito, la esplénica 
es más infrecuente por los efectos 
adversos pero guiada por imagen se ha 
encontrado una sensibilidad 87% y 
especificidad 96% para establecer 
diagnóstico, la biopsia de médula ósea 
cuando se sospeche etiología de 
síndrome linfoproliferativos y 
enfermedades de depósito. (17,22–24) 
La ecografía es un método preciso para 
diagnosticar hepatoesplenomegalia, 
asociado con método Doppler para 
evaluar los flujos, presencia de 
hipertensión portal u obstrucciones en 
estas,  la tomografía de abdomen y la 
resonancia realiza una evaluación 
volumétrica y nos ayuda a establecer 
con exactitud su tamaño además de 
establecer procesos infiltrativos que sea 
la etiología de la hepatoesplenomegalia 
(1,25–27), la resonancia magnética 
ósea es la prueba de elección en 
enfermedades de depósito como 
Gaucher para examinar la infiltración 
ósea (11). 
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