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RESUMEN

La hidatidosis o equinococosis quistica (EQ) es una zoono-
sis parasitaria causada por Echinococcus granulosus. Su ciclo
vital incluye perros, ovejas y otros animales. La EQ tiene dis-
tribucion mundial, con mayor prevalencia en zonas templa-
das. En Espafa, Castilla y Leon, La Rioja, Navarra, Aragon vy la
costa mediterranea son las dreas donde se diagnostica mas
frecuentemente, aunque también se han publicado casos en
otras regiones, como Cantabria. Los signos y sintomas de la EQ
pueden deberse al efecto masa del quiste, su sobreinfeccion o
reacciones de anafilaxia secundarias a su ruptura. Debido a su
lento crecimiento, el diagnostico habitualmente se realiza en
la edad adulta, mediante los sintomas clinicos y las pruebas de
imagen y seroldgicas. No hay consenso universal respecto al
tratamiento de la EQ. Este se basa en tres pilares fundamen-
tales: cirugia, drenaje percutaneo y antiparasitarios (habitual-
mente albendazol). La eleccion del tratamiento mas apropiado
se basa en la sintomatologia del paciente y las caracteristicas
del quiste.
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ABSTRACT

Hydatidosis or cystic echinococcosis (CE) is a parasit-
ic zoonosis caused by Echinococcus granulosus. Its life cycle
involves dogs, sheep and sometimes other animals. CE has a
worldwide distribution, with greater prevalence in temperate
zones. In Spain, Castile and Leon, La Rioja, Navarre, Aragon,
and the Mediterranean coast are the areas where it is most
commonly diagnosed, although there have also been published
cases in other regions, such as Cantabria. Clinical signs and
symptoms of EC may be related to the mass effect of the cyst,
its superinfection or anaphylactic reactions secondary to its
rupture. Because of its slow growth, diagnosis is usually made
in adulthood by combining clinical symptoms with imaging
and serological tests. There is no universal consensus on the
management of CE. Treatment is based mainly on three pillars:
medical treatment (mainly albendazole), surgery, and percuta-
neous drainage. The choice of the most appropriate approach
is based on the patient's symptoms and the characteristics of
the cysts.

Key words: hydatidosis, cystic echinococcosis, epidemiology, diagnosis, treat-
ment.

INTRODUCCION

La equinococosis o hidatidosis es una zoonosis parasitaria
producida por Echinococcus, género del que se existen cuatro
especies relevantes: E. granulosus, E. multilocularis, E. vogeli
y E. oligarthrus. Recientemente se han identificado otras dos,
E. shiquicus y E. filidis, aislados respectivamente en pequefos
mamiferos de la meseta tibetana y en leones africanos. Sin
embargo, alin se desconoce su capacidad patogena'=.

E. granulosus es el principal responsable de la hidatidosis
en humanos, en su forma de equinococosis quistica (EQ), que
afecta al 95% de los 2-3 millones de personas que se estima
padecen hidatidosis*. EI estudio molecular del ADN mitocon-
drial ha permitido distinguir 10 genotipos de E. granulosus®”.
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Figura 1

Estructura de un quiste hidatidico

(adaptado de Bruneti et al®).

El mas frecuente es G1, relacionado con la infeccion de ove-
jas®®. Los otros genotipos son: G2 (que también afecta a ove-
jas), G3 (bufalos), G4 (caballos), G5 (ganado vacuno), G6 (ca-
mellos), G7 y G9 (ganado porcino), G8 (ciervos) y G10 (renos)®.

La EQ presenta una distribucion mundial, con focos endé-
micos en todos los continentes habitados. La mayor prevalencia
de esta enfermedad se ha encontrado en las zonas templadas,
incluyendo los paises mediterraneos, el sur y el centro de Rusia,
Asia central y China y algunas regiones de Australia y América
(especialmente Sudamérica)>'®"". En Espana, es un problema de
salud publica especialmente importante en Castilla y Ledn, La
Rioja, Navarra, Aragon y la costa mediterranea®' Es posible en
cualquier caso que esté infradiagnosticada en otras comunida-
des, como es el caso de Cantabria, donde un articulo reciente
acaba de mostrar los primeros resultados'®.

Como factores de riesgo de adquisicion de la EQ, se han
propuesto el bajo nivel socioecondmico, la escasa educacion
sanitaria, la adscripcion a areas rurales y la relacion con perros
que estén en contacto con ganado o despojos de animales' ™.

A pesar de que la mortalidad de la infeccion no es muy
elevada (2,2%), si presenta una elevada morbilidad'®. Ademas,
llega a suponer un impacto economico de miles de millones de
dolares' '8,

CICLO VITAL

E. granulosus reside en el intestino delgado de los perros 'y
otros canidos salvajes, como zorros o lobos, que actiian como
hospedadores definitivos®'. El gusano adulto mide alrededor
de 5 mm, y estd compuesto por un escolex (que consta de cua-
tro ventosas y una doble corona de ganchos) y tres progloti-

des: inmadura, madura y gravida. Esta ultima libera sus hue-
VoS, que son expulsados con las heces de los perros y podran
ser ingeridos por el ser humano o por animales, habitualmente
ganado ovino, aunque se ha documentado la afectacion de
otros ungulados, como vacas, cerdos o camellos>'9%,

En el intestino de estos hospedadores intermedios, los
huevos liberan las oncosferas, que atraviesan la mucosa intes-
tinal y, a través de la circulacion portal son atrapados funda-
mentalmente en el higado que se ve comprometido en el 75%
de los casos (afectacion hepatica). En ocasiones, las oncosferas
pueden eludir el filtro hepatico y acceden a la circulacion sis-
témica, desde la cual se diseminan a otros organos (afectacion
extrahepatica). El pulmon es la localizacion extrahepdatica mas
frecuente. Una vez que alcanzan su destino definitivo, los me-
tacestodos se implantan en esos tejidos, y forman los quistes
hidatidicos®, compuestos por (figura1):

e Capa laminada o ectoquiste: acelular, permite el paso
de nutrientes al interior.
e Capa germinal: en ella se producen las vesiculas hijas.

e Vesiculas hijas: en su interior tiene lugar el proceso
asexual de gemacion que da lugar a la formacion de pro-
toescolices.

e Quiste hijo: vesicula hija ya desprendida de la capa ger-
minal, con el protoescolex en su interior.

e Arenilla hidatidica: sedimento formado por la rotura
de los quistes hijos en el interior del quiste hidatidico.

Toda esta estructura se encuentra recubierta por el peri-
quiste, que esta formado por el tejido inflamatorio resultante
de la respuesta del hospedador ante el parasito.

Cuando el hospedador definitivo ingiere la carne del hos-
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Figura 2 ‘ Ciclo vital de E. granulosus (adaptado de www.cdc.org).

pedador intermedio con los protoescolices, éstos se transfor-
man en cestodos maduros en su intestino, completandose el
ciclo vital del E. granulosus (figura 2). Dicho ciclo normalmente
se interrumpe cuando es el ser humano quien adquiere la in-
feccion'™.

CLiNICA

La EQ normalmente permanece silente a menos que los
quistes crezcan hasta producir sintomas, un proceso lento en
el que pueden transcurrir muchos afios. Aunque el crecimiento
es muy variable, y puede estar influido por factores relaciona-
dos tanto con el propio quiste como con el tejido circundante,
se calcula que el didametro aumenta una media de 1-5 cm al
afo'™?% No se ha documentado hasta el momento infeccion
aguda en el ser humano?, y los datos de los que disponemos
proceden de estudios realizados en modelos animales de hos-
pedadores intermedios. La formacion de la capa germinal y la-
minada requirio alrededor de 10-14 dias en modelos murinos?,
mientras que la formacion de las vesiculas hijas y los protoes-
colices es un proceso mucho mas lento, de 10 meses a 4 afos
en modelos ovinos?.

Habitualmente, el microorganismo produce un quiste unico,
siendo ésta la forma menos grave y de mas sencillo tratamiento.
Sin embargo, hasta un 20-40% de los casos, los quistes son mul-
tiples afectando a diversos drganos y produciendo en ellos dafios
muchas veces irreparables, dado que la sintomatologia no de-
pende solo del tamafo del quiste y de su numero, sino del efecto
masa que tenga lugar en el 6rgano afectado, y de la repercusion
sobre los tejidos circundantes. Asi mismo, puede comprimir es-
tructuras vecinas, produciéndose la clinica correspondiente.
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Los principales sintomas en los pacientes con equinococo-
sis hepatica son el dolor abdominal, de predominio en epigas-
trio e hipocondrio derecho, y la hepatomegalia?®. En funcion de
los lugares de implantacion, las manifestaciones seran variadas.
Se han descrito ictericia, anorexia y efecto masa en los quistes
abdominales®, y fracturas espontdneas o compresion vascular
en la afectacion o6sea. La afectacion del sistema nervioso cen-
tral también puede dar lugar a vomitos, como parte de la cli-
nica secundaria a la hipertension intracraneal. Otros sintomas
pueden ser las convulsiones o la ataxia®'32,

Entre las complicaciones de la hidatidosis quistica destaca,
por una parte, la fistulizacion o ruptura del quiste, normalmen-
te hacia las cavidades peritoneal o pleural. Esto puede dar lugar
tanto a la diseminacion de la infeccion a otros 6rganos como al
desarrollo de reacciones anafilacticas. Este ultimo efecto es es-
pecialmente grave, presentandose hasta en el 10% de todas las
roturas peritoneales. También ha sido la causa de que se hayan
mirado con recelo los abordajes terapéuticos que implicaban la
cateterizacion de la cavidad quistica. Sin embargo, como vere-
mos mds adelante, es una complicacion que se presenta en muy
raras ocasiones®.

La expansion de los quistes puede producir la compresion
de la vena porta o de los conductos biliares, lo cual puede dar
lugar a la atrofia de determinados segmentos o I6bulos hepa-
ticos®. Otra complicacion es la fistulizacion del quiste a la via
biliar, con la consiguiente colangitis secundaria®®. La liberacion
de las vesiculas a los conductos biliares también puede producir
obstruccion biliar. También es posible la aparicion de infeccio-
nes bacterianas e incluso abscesos en el seno o en el entorno
de los quistes, llegando a producirse esta complicacion hasta
en el 40% de los pacientes®. Por ultimo, cabe sefalar aquellas
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complicaciones por lesion del parénquima
hepatico, como pueden ser la hipertension
portal o la ascitis.

Tabla 1 ‘

DIAGNOSTICO

El diagnostico de la infeccion por E. gra-
nulosus se basa fundamentalmente en los
hallazgos clinicos, la serologia y las técnicas
de imagen. El diagnostico de certeza viene
determinado por el hallazgo del parasito en
el examen microscopico del fluido del quiste

CE1l Activo

CE2 Activo

Clasificacion ultrasonografica de los quistes hidatidicos
de la OMS/IWGE. (adaptado de Bruneti et al*°).

Tipo Actividad Ecografia
lesion

Activo

Lesién quistica sin pared

Lesion con pared, arenilla y signo de los copos de

nieve

Lesién multivesiculada, septada, signo del panal y ’ -
E‘,

vesiculas hijas visibles

CE3 Transicional  Lesion unilocular con desprendimiento de la
hidatidico o en la muestra histolégicaZ. membranalaminar dentro del quiste, signo del
camalote
CE4 Inactivo Lesién heterogénea sin vesiculas hijas, contenido o s b
Criterios clinicos degenerativo A
Debe Cumplir al menos uno de los si- CES5 Inactivo Calcificacién total o parcial de la pared ’

guientes:

1-Reaccion anafilactica debida a la rup-
tura del quiste.

2-Masa quistica sintomatica diagnosticada mediante téc-
nicas de imagen.

3-Quiste diagnosticado de forma incidental mediante téc-
nicas de imagen en un paciente asintomatico.

Criterios diagndsticos

1-Lesion caracteristica diagnosticada mediante técnicas
de imagen.

2-Serologia positiva (confirmacion con otro método mas
especifico).

3-Examen microscopico del fluido o muestra histologica
compatible.

4-Hallazgo quirurgico macroscopicamente compatible.

En funcion de esto se establece la definicion de caso:

e Caso posible: Criterios clinicos o criterio epidemioldgico
mas técnica de imagen o serologia positivas.

e Caso probable: Criterios clinicos mas criterio epidemio-
l6gico mas técnica de imagen mas serologias positivas
(en dos ocasiones).

e Caso confirmado: Los criterios previos mas demostra-
cion del parasito en la microscopia, examen histologico
0 mediante demostracion macroscopica en la interven-
cion quirurgica; o bien cambios evolutivos ecograficos
espontaneos o después del tratamiento escolicida.

Serologia de E. granulosus

Pueden utilizarse varias técnicas como ELISA, hemaglu-
tinacion indirecta y aglutinacion con latex. Las sensibilidades
varian entre el 85y 98% para quistes hepaticos, 50-60% para
lesiones quisticas pulmonares y del 90-100% en lesiones en

multiples 6rganos®-*. Se debe tener en cuenta la posibilidad
de falsos positivos por reactividad cruzada con cestodos como
Taenia soliumy E. multilocularis, helmintos, en casos de cirro-
sis hepatica y en presencia de determinadas neoplasias. Existen
test confirmatorios para casos dudosos como el Test arc-5 e
inmunoblotting para antigenos parasitarios (Antigeno B)*®. La
determinacion de IgE e 1lgG4 especificas no presentan ventajas
sobre el resto de técnicas seroldgicas; suelen verse elevaciones
en presencia de ruptura del quiste hidatidico*".

Técnicas de imagen

Las técnicas de imagen mas utilizadas en el diagnostico
del quiste hidatidico son:

Ecografia abdominal. Se trata de la prueba de eleccion
en lesiones quisticas de localizacion abdominal 2 Existen mul-
tiples clasificaciones que tratan de diferenciar las lesiones en
funcion de la actividad de la lesion quistica; la mds utilizada es
la de la OMS/IWGE® (tabla 1):

e CE1: Lesion unilocular activa con contenido anecoico y
uniforme. La pared del quiste es visible en forma de una
doble membrana, ocasionalmente se evidencia "arenilla”
y si se cambia de posicion al paciente, al movilizarse di-
cha arenilla hidatidica se produce el signo de los "copos
de nieve".

CE2: Lesion activa consistente en multiples vesiculas
hijas y septos que pueden adoptar diferentes disposi-
ciones: "rueda de carro”, “panal de abejas" o “roseta”. El
contenido de la lesion presenta ecogenicidad mixta.

CE3: Estado transicional. Al desprenderse la membrana
endoquistica de la periquistica suele adoptar dos con-
formaciones: signo del "nenufar”, con el endoquiste
completamente separado del periquiste y flotando sobre
el liquido del quiste; otra conformacion es la del “quiste
dentro del quiste", se presenta como pequefas lesiones
quisticas anecdicas inmersas en el contenido del quiste.
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e CE4: Estado inactivo. Suele presentar un contenido
heterogéneo que no presenta vesiculas hijas. Puede
presentarse ocasionalmente con una conformacion en
espiral con zonas ecoicas y anecoicas formando el signo
del "ovillo de lana".

e CE5: Estado inactivo del quiste. Se forma una gruesa
capa calcificada en la pared del periquiste. Se genera
una sombra acustica inferior a este contenido calcifi-
cado. Dicha calcificacion suele correlacionarse con la
muerte del parasito.

Este sistema de clasificacion permite agrupar las lesiones
en:

e Activas (CE1y 2)
e Transicionales (CE3)
e |nactivas (CE4 y 5)

Radiografia convencional. Presenta utilidad en lesiones
pulmonares y 6seas.

Tomografia computerizada (TC) y resonancia mag-
nética (RM). Se trata de las técnicas de eleccion en lesiones
subdiafragmaticas, lesiones multiples, en presencia de quistes
complicados con fistulas o abscesificados, quistes de localiza-
cion extraabdominal y como forma de valoracion prequirur-
gica. La RM presenta una mejor sensibilidad para diferenciar
areas liquidas inmersas en la lesion®. La espectroscopia por RM
puede emplearse para determinar la viabilidad del pardsito in-
traquistico® #,

Examen microscopico.

Las muestras obtenidas mediante aspiracion del liquido
del quiste se examinan en el laboratorio de Microbiologia. Se
emplean tinciones para determinar la presencia del parasito y
su viabilidad.

TRATAMIENTO

No existe en la actualidad unificacion de criterios en cuan-
to al mejor tratamiento de la EQ, ni siquiera en lo referente a
la necesidad de tratar o no la infeccion?. El tratamiento se
basa en tres pilares fundamentales: cirugia, drenaje percutaneo
y uso de antiparasitarios. En funcion de la situacion clinica y
de las caracteristicas de los quistes se elegira la modalidad mas
adecuada®.

Tratamiento quirurgico

Durante mucho tiempo se considerd el mejor e incluso el
Unico tratamiento de la EQ. Sin embargo, en las ultimas dé-
cadas la cirugia esta siendo reemplazada por los tratamientos
mds conservadores, quedando reservada para casos seleccio-
nados®. Aun mantiene un papel esencial ante: a) quistes de
gran tamano (CE2-CE3b con multiples vesiculas hijas), espe-
cialmente si comprimen estructuras vecinas, b) quistes com-

plicados (aquellos asociados a roturas, fistulas, infecciones,
hemorragias), cuando no es posible realizar técnicas percuta-
neasy c) quistes que presentan riesgo de rotura espontanea o
secundaria a manipulacion percutanea®.

La intervencion quirurgica puede realizarse por via la-
paroscopica o abierta. A su vez, la cirugia abierta puede ser
radical (extrayendo la membrana periquistica, el quiste e in-
cluso realizando reseccion hepatica) o conservadora (retiran-
do Unicamente material parasitario, y recurriendo a diferen-
tes métodos para rellenar la cavidad resultante)*#. Existen
controversias en relacion a cudl es la técnica mas adecuada.
Los resultados de diversos estudios concluyen que los procedi-
mientos mas radicales parecen tener una menor morbilidad y
mortalidad*- >

En cualquier caso, como regla general debe asociarse tra-
tamiento con albendazol desde la semana previa a la cirugia
hasta cuatro semanas después de la misma, con el fin de mini-
mizar el riesgo de EQ secundaria por diseminacion de los pro-
toescolices en la cavidad peritoneal®.

Drenaje percutaneo

Desde mediados de la década de 1980 se han propuesto
diversas técnicas de drenaje percutaneo guiado por ecografia
o TC, cuyo objetivo es destruir la capa germinal del quiste o
evacuar su contenido. El método més empleado es el denomi-
nado PAIR (Punction, Aspiration, Injection and Re-aspiration),
que consiste en la puncion del quiste, la aspiracion del con-
tenido parasitario, la inyeccion de productos quimicos esco-
licidas y la reaspiracion. Aunque inicialmente se consideraba
una maniobra con alto riesgo teorico de shock anafilactico y
diseminacion de la hidatidosis, no parece que exista realmente
una incidencia importante de estas complicaciones®. En cual-
quier caso, se recomienda la administracion de albendazol un
minimo de cuatro horas antes de realizar la puncion, debien-
do mantenerse este tratamiento al menos un mes después del
procedimiento?®®. El agente escolicida mds frecuentemente
empleado es el salino hiperténico (15-20%) asociado a etanol
al 95%. Para administrarlo, es preciso descartar la existencia de
comunicaciones biliares, por el riesgo de desarrollar colangitis
esclerosante. Se han sugerido escolicidas alternativos, con me-
nor riesgo de dafo del epitelio biliar®-%.

Las indicaciones de PAIR son aquellos pacientes inope-
rables, que han rechazado la cirugia o aquellos en los que la
enfermedad ha recidivado a pesar de tratamiento quirurgico
0 médico. Esta contraindicado en los estadios CE2, CE3b, CE4 y
CE5, y en los quistes pulmonares®.

Se han propuesto diferentes modificaciones a la técnica
PAIR como alternativas a la cirugia en aquellas situaciones
donde el tratamiento medico aislado o la aplicacion de la PAIR
clasica no parecen ofrecer suficiente garantia de curacion®-"",
Sin embargo, la mayoria de los trabajos publicados se refieren
Unicamente a un numero limitado de casos y, a pesar de resul-
tar prometedores, hacen falta mas estudios, especialmente en
lo relativo a su eficacia a largo plazo’
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Tratamiento médico

Se emplean fundamentalmente dos farmacos benzimida-
zoles, mebendazol y albendazol, que interfieren en la absorcion
de glucosa a través de la pared del parasito, dando lugar a de-
plecion de glucdgeno y cambios degenerativos a nivel mito-
condrial y en el reticulo endoplasmético del equinococo.

Los benzimidazoles pueden utilizarse como unico trata-
miento en los quistes pequefios (< 5 cm) CE1-CE3b, asi co-
mo en pacientes inoperables”™. También se asocian con PAIR
o0 cirugia, en prevencion de la equinococosis secundaria’. No
estan indicados, en cambio, en el tratamiento de los quistes
inactivos, a menos que presenten datos de complicacion?.

Aunque en el tratamiento de la hidatidosis son efectivos
tanto albendazol como mebendazol, actualmente se considera al
albendazol como tratamiento de eleccion, dada su mayor activi-
dad in vitro y su mejor absorcion y biodisponibilidad’>7°. La dosis
habitual de albendazol es de 10-15 mg/dia por via oral, dividi-
da en dos tomas, y la de mebendazol, de 40-50 mg/dia por via
oral, dividida en tres tomas. Los efectos secundarios habituales
son nauseas, hepatotoxicidad, neutropenia y en ocasiones alo-
pecia. Durante el tratamiento, por tanto, se debe monitorizar el
recuento leucocitario y la funcion hepatica. Se consideran con-
traindicaciones para el tratamiento el embarazo y la existencia
de enfermedad hepatica o medular graves.

El tratamiento con benzimidazoles se acompafa habitual-
mente de una mejoria clinica y radioldgica, aunque la curacion
completa solo se alcanza en un tercio de los pacientes. La du-
racion recomendada es de 3 a 6 meses, durante los cuales el
farmaco se debe administrar de forma ininterrumpida?. No se
ha demostrado que la prolongacion del tratamiento mas alla
de los 6 meses se relacione con una tasa de mayor curacion.

También se han publicado resultados con la administra-
cion de praziquantel (40 mg/kg una vez a la semana) combi-
nado con albendazol, mostrando resultados mejores que los de
la monoterapia con albendazol®. En cualquier caso, su utilidad
en la prevencion de equinococosis secundaria hace necesarios
mas estudios?.

Esperar y ver (wait and watch)

Existe una corriente actual, denominada “esperar y ver"
(wait and watch), que aboga por la monitorizacion periddica sin
iniciar tratamiento en los pacientes con hidatidosis asintomatica
y no complicada, en general en los estadios CE4 y CE5®'. Esto se
basa en la constatacion de que hasta el 20% de los quistes se
pueden estabilizar en un estadio inactivo sin necesidad de tra-
tamiento®%. La monitorizacion debe evaluar tanto parametros
clinicos como seroldgicos y de pruebas de imagen®.

SEGUIMIENTO

Independientemente del tratamiento realizado, el segui-
miento de los pacientes con EQ es especialmente importante,
tanto para conocer su evolucion como la respuesta al trata-
miento utilizado, pudiendo anticiparse a la necesidad de otras

terapias. Las revisiones durante los dos primeros afios seran se-
mestrales, pudiendo ampliarse los intervalos si el paciente esta
estable. Se recomienda que las revisiones incluyan una pruebas
de imagen de control (la ecografia suele ser suficiente, aunque
en funcion de las caracteristicas del paciente podrd ser necesa-
ria TC o RM) y determinacion serologica®.

Se recomienda continuar el seguimiento de estos pa-
cientes durante largos periodos de tiempo, dado que se han
documentado recurrencias de la enfermedad hasta 10 afios
después de haberse aplicado un tratamiento aparentemente
exitoso®. Debe tenerse en cuenta que, aunque los titulos sero-
l6gicos pueden permanecer altos o incluso incrementarse ante
recurrencia de la enfermedad, esto puede suceder también en
aquellas situaciones en las que el material parasitario ha sido
adecuadamente retirado mediante procedimientos quirdrgi-
cos, situacion que puede inducir a confusion?.
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