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I.- IllTROt,UCCION 1 

Los tla:órdenes histioc!ticos son un grupo de una vnriedAd 
de p;1decimientos pobrcmt?nte ctefini<los, los cu~le!l tienen 
diver~as m<'nifestacionl!s clinic~1s, en los que se encucntra
como comdn denominedor lí! presencia de lesiones ci tol60i -
c.,s gr;inulos<'.s con gr.•n rrc-llit'Prcción c!c histiocitos. r,u 
pronóstico 1. s 1livE:r!<o, con np;1rente curso clinico no mt1lig
no y cuyo origen, oón no 1"?sc1 .. recido, pilrr.cc ser de tipo 
inmunológico. 

1\ tl'i'VÓS de l,'\ historie- de la Hcdicin" tle los últimos 
100 ;if\os, h.·n h.~bido m6ltiples intentos por c,1talogrir este
grut'O tlc üntiJ.actcs clinic •• s, y ,.o.n hoy, en li" ültimfl edi 
ci6n del Trtat ... 110 <,le Petliatriñ. de Nelson (12.;v ..• ecl. J se 
incluye .:i l<"< Histiocitosis en el c<"ritulo de~ifin,1cto a F.n 
fermedades no clasi.l:icatl;1s. 

Parece f:1cil el ucsglosar li'l complic,,d,1 nomr.nclilturi\ 
histórica oe lu Histiocitosis como un simrile problcm<l de 
semAntica. Ploro n;-:cP.rlo es un Vt-·rd1Hlero problema, Por di 
vers<1s ri'ZOnes, y l.:> namcncl~tur.1 es 1.1 ci1usa mriyor, -<tsi 
migmo es el rc~.nlttHIO- tle J.a confusibn r1Sociacl.1 con é~t.'\ 

enti~ad clinicu. 
Pe.rc\ ertt1!nder los d;_itos rel.'Ci<1n.'l•\Os cort lr1 nomP.rtcl . .,tur." 

corrlent<;!, es de u ti lid.id 111 revisión de la historiil nosol6 
gica Je la Hi:iliocito!;is. Es poi• l-sto r¡1u~ St! re.llizo una -
l't.!Visi6n de l.:t literatur<' mundial m.':.s actu.-11 sobrr> proble 
m, S histioc!ticos t'5PC!Ci·ilr.tcUtf! t~nf ic,·do~; ~l rr,1blcm~ pe 
t.liflti•ico, con. el fin ele investil].:ir h.'st 01 c¡uo punto se h~n 
logr,1do unitic.tr los crltt:orios p.1r" Cl·:~ific;ür, rli.~gnosti
car y trat.1r a los pc1ciente=:; con éste p .1lccimiento. 

Ultirn.:'l1.1•;onte, l ,s discusiones m~is cor.iprünsib1es t1e ésta
cortL1ici6n son los tf:r111inos de i.ett1-~rcr-~.;il!1e, Hilnd-SchUllC'r
Christi,;n y Gr.1nu1om.1 eosinó.r"ilico, rue p,,rbcr el pri::\E'ro -
··ue describió la pC1toloai,, <lc ~St·tS e 'ndici-·1ni:=:!l tlintint,1s.
Despul:s Lichtenstein, introdujo el término unific.1dnl' de -
Histiocitosi~ x. 

Sin ernl>,,rgo, <le <livl•rs.1s mc:-ner.\s, el nombre ,\P. Histio
citosis X h.": crr.n10 m.".1s problcrn .• s Je lo!l qu(! h<1 re~lll'lto. -
E:l n0rnbre ctebc c1arific.1r 1,1 tv~tt~rocren1?idl!ll cl!nic.:1 1lcl pro 
blcmn y rnf!s ;iún, debe aul,1r h~1cia lu i<lenti.fic::1ci6n ele l<l: 
etiolog1~ y la P~?togónesi~. 

~urr1ntt: muchos ,1F\os, numerosos investig~1dores h••rt mos -
tr~do un.:i car-.1cteristica consistoE>ntf! en l·•S lesiones de los 
paci'1ntcs con As ta pa.tologia y es l.:i pr(~scncia <le c6lu -
l.:is pc·r~cict.,s ,, los histi.ocitos de L.Dngcrhans sin otr.1s m,,_ 
nifcst"ciones clínicas. En to<IO caso, lns célul,1s muestran
nwne1'0!l<lS car~1ct~~ristic,1s bioquimic1~s, fcnoti~ic,19 y fun -
cionillt'!s. 
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J\si se ha estnblccido que ln c61u1.1 de L<1ngcrh<1ns es un 
hril1~sgo patognom6nico en 1.-.s lesiones de Histiocitosis x, 
lo que resulta en p:ropon,~r el nombre <le llistiocitosis de -
l?.s céllllas de Langerhans, aún asi qu•·dnn muchos CUf.•stio
nes por resolver. ouiz~s el mayor problema es di·lucidar -
si ln c~lulo quo se encuentra en l~ Histiocitosis X es to
talmente normal o si es una v .• :ririnte anormal. Est.1 cucsti6n 
tiene signilicaclo e-n cuanto a lils diferencias histo16gicHs, 
inmunor¡uirnic,~s y J:'uncion1.1lcs r¡uc se rued<::n encontrar en en
tudios \IC' lcis clllul.'\5 de Langerhnrts en po1cienles con Hi~ti2 
citosis o c:n gente nol'mal. 

!!e h~ propuesto r¡Ul~ lil el-lula <Je L:mgcl'hilns en li'l His -
tiocito~is X es activad,'! .1propi."J<l.1tncnte por rntigcnos exter 
nos. Esta activ<1ci6n ;intigl:nica inJuce Wl.:i re.:icci6n inmune= 
loe el que incluye una acti vaci6n secund<iria y prolif!!1•r.ci6n 
de nntigeno c:sp<'ci.fico PO]' cl!lUl.i!: T, ciuer •• tinocitos y ma 
cr6.félgOs, es por t,sto, que- ;:unquc el agente ctiol6gico o 
agentes, y lr. p2togl>ncsis continu;!n sientlo un misterio, 
las cvidenci.:s ! repontlcrantes ;ipoy.:n out> t_•l origen de r:stc
pcdecimicnto es inmunolbgico (l). 

11d~mts de· 1.-. prcocupt'lcibn r}c, lo!: cit:nti.ficos sobre li\ e
tiología, patogl.>nt~sis y pi!tOJ'isiologia, cstfin concil'!ntcs de 
r:ue se 1•e1¡ui'2re m<;.•jorc1r l.1 terapir. C':n p01cicntes con Histio
ci tosis. La r¡uimiotcr.>ri.-, y ln irununotcrapia ,-.iguc>n ayudr>1n
Uo s6lo •" lí! mitnd tlc los p<scit-:ntes con l>ste p;1tlPcimiconto y 
no h.::y dutl<i lie que se rer¡uicr•e m~.s tra\J,ljO p;ir i der:?.r1•oll ar 
un mejor tr<:t.:i.rniento. 

Un urgumcnto qu~ tlebe ser ciPrto, us que el m~jori\mirn
to del tret.Jmiento no !;€ puede tlc·~,-.1•ro11,"\l' hc:St<• uuc no se 
resuelvan l.·!~ cut·stiones m:·.s clc~mcntalcs sobr<' lü etiología 
y 1 p<itog~nesi::. No obst¡mtc, t"rnbil-n. s.c puede nrgumr:nt.1r
que hay muchos ejemplos, como el uso .1e salici l «to!; f•n tii'!

cientes con J1rtritis Rf"um."toidc, rn el .cu,:l el de~nrrollo -
del trilt;1miP.nto especifico h.: sit.Jo úm?irico por n,1tura1ezn, 
y :·.ue la etiolo!11a y patoal>nesis del p;1dccirniento pc·rmMf! -
cen desconociUos. esto indica que !ie! requieren C'studiO!; m~s 
ri!JUrosos. Es neccscrio incluir li':rg,•!i list<~S ele p,.cicntes
t·P.rC' que los concrptns m' s bflsicos SC!,~Jl dilucid,;do:. en tli -
sehos de cstuoios creativos y con nnhlisis estadi!;ticos cui 
lladosos. 

lJesa.t'ortun;id;uncnte lsta opcitin no Sl' puede re;ili7.ilJ' en -
},1 Histiocitosis, i.1 r .. xtrem.1 h€'tt•rogent>idild clinicn de l!s -
te p<:tóccimiento ~1i!'iculta l,; con.luct,. clinicñ dC' estudio de 
cu;·lquier mic:v.1 ter<ipi.:1 ;'otPncial, con suriciP.ntes p;icien -
tes csttin•1.;riz?.ctos r"r.i t1)nor un nn:11isi~• unific.nlo de los
re! ult<~dos. 1<unr¡ue ens.~yos de nu1~VO!> trnt.·1111iPntos rn li\ bis 
tiocitosi~ debe C?st. blr:Cer cJ'cctos bcneFico!:., r.l trnt;unir.>n: 
to .·decu,•do ,1ún no ocurre. 



Todos los l'<lCtores <¡Ut? gcn<1r¿¡1mente conducen <ll sistemá 
médico ~1 ~1.:ccr un C'sfucr:r.o y .i proveerlo •le recursos pi1ra
invf'!stig<1ctones scrins no son fticiles de ;,plic.-·r a ésta P<"' 
tologia, L . ., Histiocitosis es rnr~1, y por lo t.:1nto no h,,y: 
justi.k'ic.~cl6n comurci..tl o soci.•l p;1.r.1 ex~,!Jer¡:1r lCJ!J rHC\.lr • 
sos en {!St:~? prohlcm<l. u.-.y ejemplos ele rrohlCn11'lS l'<u•os que
son el. foco (le mucha invllstig<:.ci6n, como cin1·t.1~~ hernoglo -
binopat!ns .. Estos es!:Ul~r:':oa ocurrt!n ttebillo ,, f;uc ~stos ra
ros p~1(1ecirii.cnto$ r>roveen <le un•1 orortunidad poco usual dc
es.tu11i<!I' cierto$ mec<1nismos bio16gi.cos bflsicos C?Ue serán -
subsecucnternC?ntP. utilizados p.•r<1 .1bord.1r otr::s .'Jre;is de la 
cienciñ • .Sin emb<ir90, 6ste no parece ser t'.!l cn!".o de la 
ttistiocitosi5. 

En f.ste tr•lb,~jo éh:cm.-.s 1tc la revisión 1te i.~, liter21.turn
s~ revis.-ron. tres c.:iso!l clinicos ilt.l.-:;_tratiVJJ!;; c,1U,1 uno de 
l~~ clases óc l, ... (lltim;1 cl.1!lificuci6n :.11-1 grupo de Escrito 
res 1te l~ Socie<lur.1 Mun\J.i,,l de Histi()citoni!'.l lle 1987 rtue s'i 
to:no cor.to b.::se p;ir.J. «:xrioner el f!l'e~E!nte cstudio(2). 



11 ·- JUf.TIFlC/\ClOH: 

Pocos mt>dico~, 1111n entre los t¡Ut' ven un no.mero rcl(ltiVc'1-
mente grnnde <le pc1cicntcs con Histiocitosis, hiln vi!lto 'Vi\ 

rios pncientcs que tuvi~rnn cxectc.mcnte io mismo. 
Por ejemplo, el t~rmino de Histiocito!iis X es .~pl.ic,1clo i'!. 

un niho d~ tres meses t\v ed.'lJ con un p<?decimicnto fulmini'n
te r/lpid;:1ncntc :,rogresivo y l'iltí11, inc1uycndo v.>rios proble 
mas orgánicos, y el mir;rno tliít!)nb,?;tico se np1icn ,; ;11guien -
de '16 cü1os con un probl.cma lirnit.ldo a unil lesibn osca. 

Entonces, debido ci que los problem••S Histioc1 ticos r.on 
un problema por SC'r divL>r!:os c-n su historia nnt11r<11, hl'tP. 
togl!n1_os en su curso clinico, co1üu5os c:n !:U noincncliltUrñ 
mi!>tr::1•iosos en ~u ctiol.ogia, dificilc>s de estudi.~r, no C'Xi_:: 
te c\Udl1 ,,e c¡uc se re<;\.ti'"rcn mt.s tr,-;b;,jo:s p;,r.- c\C!;i'l'roll <or 
unt! mejor tcr,;pi<1 "" p;!cicntes con Histiocitoo.is. 

bi bien es cierto 'lUC e1 mejorllrnicnto Jcl trr<t,,miento no 
s~ ruede clcsi'orrnllnr h sta r¡ur no !>e resuelvan l•·S cuentio
ncs mts c1ement•1les sobre l•• ctiolort1~ y 1:1 f1<1torif,nP.~is. Es 
por ~sto r¡uP. considcrcir,u>:> Je ~um.- import?ncia el unificnr 
1.os criterio:; bi.sicos, como Es l·· cl•i!'ificücibn, ,., tl'<,vc·s -
r1t lo c:Xp\1c:sto en ln liter;-:tura mundi;i.1. 
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III .- On.JJ·;·rtvo: 

En un intento 1le sc,r m· s ciP.ntificos se h<1n Jpscrito nu
merosos sisteirt;is que incarpore1n v. rios pron6!>ticos y varin
b1cs clinic<.1s "ue h;•n sido i11entific.1do~. J->ero tiL~nen d.05 -
inconvenientes 11rincip,,lP.s: primero, nue son ti'in Jiv1•rsos ,.. 
como 17'1 pl1..iccimi( nto mismo, con muy poc.1 uni rormid.1d de tc'r 
minos o ~lf· uso. El segundo, f'.'s c1uc nstos sistcm;1s son simi': 
t.•res en vistd y función " los ttrininos ñntllogos U!lC\:ios cn
el Ct'.l.nccr. 

Es F'Or •'.-sta "UC el proposito Uc Cst:(? tr,,b<1jo l!S proveer 
un cont~xto (Je refC!rcnci.:. por el cu~~l el temt1 11e Histioci
to!;is pucd,; Sl':r int1~rrreti\do, Lis{ mismo ::;1, intent;i uniri -
car los criterios $Ohro l .. <:l, sific~""!ci6n <l<· len problem<'S 
histiociticros '' tr .. vés 11c lo Pxpuesto en 111 liter;:tur;:1 mun
t.l.i.:•l. 
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IV.- ··HTJ,CC;)f;;UTE!i llISTOI?Ico;, y GII::U'l'Il"ICO!l: 

1.-HISTO"itICOH: 

Lfl historia oc l~ Hi!!tiocito!li!' es un c:r.turlio .fi\.r.cinrn
te de la histol'ir. llr. lc1 Medicino<. e.te los !ll timos luo allo!l. 

Es importe.nte seHc.lnr riuc sin los rayos X etc R6ntgcn y 
!lin líl descripción del sistcl'!'.a r€~ticulocndotcliill de t..ud
u•ing Aschof.f de 19.13 es un cstuCio de lns hintiocitosis -
uo !:e hubiern i1c.v;:do il c.-,bo. (G). 

En 1693 Alired Hr.nd Jr. exibib los 1.:·spccimnnc!l <' lñ :>o
c:ic::<1<':d de Patologii'i de Pcnn!::ylvrnill sobre poliuric y TUbcr 
culosis, en 1921 noto l;i ~imilitud tlc sus Ci"i!\os a ;:inuel rC:: 
portiido por ~chUlJcr; Christinn y K;iy e hizo c:!:pccuiticion(;°!l 
~obre la ctiologia, el <~scribi6:"con la po!'.ibilidP.d ele '1\1C 
!lU ctiolo~:!a SC<'\ un proce:so infcccio$O y c. p<'·rtir cie ("UC· :!
lo!' do:c !IJ timos c<1soc ~on simil:1res .:; p .rtir dC! t!Ue cmpc7.n
ron C<.'n l •. caida d<: lo!~ Liil~ntc.!> e infl,)m .... ci6n tlc.: l;:~: cncia.s, 
pul.lil'nUo Col ;·gcntl j.nf<.ccio!:o c.·ntrc,r ;• trc1Vf:!'. dr:. ~st<·~ f"!i'. -

t.·s e:structur<l.t, pudiendo !;CI' un .-.nim<.l o t;,¡ Vl.'Z t1n vcgc. 
t.-.111(6). 

El Dr. Arthur [;chilllcr i! lor> ::1 <ri05 <:e cct;id cr<! pl'ofú 
r:cr en Vicn .. CU<.JH.10 dcsc:ribi6 l•D diVt'I'Cíl!: CitUSilS lle lO!' d~ 
.t't:ctos c.squc;;ll:ticos en l;. niilL:Z, dil·:', .~no!: m,';s t¿rdc• puL1i 
c6 s-.u tc.xto !'.obr1• <·l cli.~unbstico r;,<.Jio9r:·rico dP J ,- c.~.bc:.o.é'"; 
por lo r:uc !'.!? le conr.iúcr.:. e:l r.-.drc de li1 R;·,Jionr>UToloriia. 

Hecnr.Y /,!Jbury Christian c:oncluyb <:UC c.11 el rcpo1'tc ¡le 
lo~ c.-.!':o!: de Schüllt•r, ln ctiologi;:i cstt1b11 en 1;1 hi6.fi!:is. 

Erich Lcttt:.·J•cr 1-n 19::'4 c!cscrj bi6 UJ'l, <lr!'.orCrn i'[!U<lo, ful
minc1nt<.• nn lcucl!nico del ~i st1~n.:. J"Cti culooudotl·lii!l 1 nur,vr.~ 

i!í'ios mts t.Jrde sture Siwc rccillco 1,, •"'Uscnciñ de inclu!'.io
ne~. 11·tiCü5 rcportad<'is rC?aulurmcnt€~ en los Cit50!:= c.!c SchU 
llcr ;,~ Chri!!tien. 

En 1953 Lichtcnstcin incJuy6 el tlrmino tmiric<>clor de.• 
Histiocitcn;is x. 

1-:ientl' ~ qU(' 1<1 li tl!r<1tur.:1 de }o:; rrimr·:ro=- ~-C i.ílos !".C". 

<!cdic6 il la clinicop;tologia, lo!; !'iguicntcs ~o i'ítos ~e 
hcn dedic<•do <i los cn!:ayos c!e; tr<1t.:-ini<:11to. 

rocP.s c:nfcrr.ic<.l<'Jcc. han !:-ido ~Orh<·tida~ ,, t••nt,•!.'- • !'.trntC'
gi,,s Uc mnn< jo, c!>to c.-s un~ Cl.tVt> ch·1 poco c·ntc 1ndimic.•nto 
e.le 1 ;: n.1 l UT rl!C":7./' b!1!'3ÍCil dt 1 problC!fllé.. ( 5 r 6 r ~ ).,. 
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2 .- 1•?lTt:Cl-.:IJENTES Cil::ll'l'IFICO:->: 

2.J.. E'l'IOLOCI/,i 

Li! c6lula de L;;ingerh.:ins fui:. i<1n11ti.t'ic~1tl.i h.:ice ml\!> o me
nos un siglo, rttprc!:C?nt.:?. un.1 subpobl .. cion c•9rcci.rica del 
si:JtE.•ma f,·,goc:C tico-mononuclenr, y c·stri p1·n~~cnte ncrmalmcnte 
en l<' piel, cvidcnci,·s m,'16 re-ci1o"nte~ su9it•1•cn qui:! lr: cé1u
l;1 está involuc1•c1d, cnn prncl?SOs r.nti!'.J~·nicos(l), contiE'nC 
gr:inulos de Birbeck y rrc~cnt.: m.1rc,.dores de i1ntíg1?no de su 
perficie, rtue rec¡ccion.1n <l ... nt:icuc1•ro!l rnonoclonalC!!l OKT6, -
Lcu6, lt:u3. 

SC? h.~ e~ t¿blectdo que la célula de L~ngcrhflns ES un ha -
llasgo ratognoml>nico en 1,.9 lesicnes de Histiocitosis Y.. 
Se ha propuesto que 6stu célula en ¡,- Histi1Jcitosi~ X es ac 
tivc1<l~· ~"'propiaJ:'Jncnte ror ;1nt!gcnos C'Y.t• !.'nos lo r¡ue induce: 
una l•e;•cci6n inmune loc;;1l rue incluyr· nn.1 ,1ctivaci6n ~cctU1-
d1;ric1 y prolifer<•ción ,1e ,1nt!geno C!npC!cifico r-or colulas T, 
quer.:tiniJcitos y milcr6.e.1gos. otr;• flO!.~iblc cc.1u5.'."1 es lil res 
puestd norm,··l. Je l s célul,,!l de L."ngerhi!nn ·'.'l sc11alf:~!l anor -
malri.!l !Jt??tf,rt·d<·s por c<'tlul,1.!l 'i.' ,inol'm,.ilc!l. 

i, .. s evillenci•,s ,ipoy•,n t:Uc el origt.:n de t'!stc paJecimicnto 
es irununol6gico, 1;1s cl"1lul,,· .1saci.1tl.'!i con l.1s lc!iiont?!l dC! 
l.:i His.tiocitosis (monocitos, eosin6filo!i y linfocitos) son
cl:1r.anente inmunorr1•1ctivos --or natur.ilt!?.."!o 

Nuüvo~ est:udio!.; inf.1unol6gicos ~-t:! h. n di1•igido p.~ra in 
vc!iti!]ur <.norr.liilid,H.les en j".:Cit!ntf.!!l con Histiocitosis X e 
incluyen Inmunoglobulina.s n0:·mr•lt:s y 1 , prt."!: encia lle •>.uto
nnticuerros, rcspue.!itas lint'ocitu-ri.~s -~ncr•11dlcs in vitro -
t1uci .. mi tOgenos, lin.foci to~ alooénicos )' 2ntigcnos E: sreci -
.ficu~. y quizás lo m .. !: import<.ntc, ano1·m;~lid.1des en li'I fre
cucnci,1 y .runcibn •. e v,:ri.1~; 5ubrobl;:cion~s <le linfocitos 
especialmente cCl11l.·s supresoras. tt;iy cvit!enci.:is <.!e la p."'r
ticipaci6n <lcl Timo, t.into en eti"fl ~ inici<1les como t?rd!a!l. 

Existl·n trC;.s hio6tt•5is ('UC rt•li1cior1<1.r1 ,, lri célula de L;1n . -
g1~rhc1ns y l.- disfuncion tJ•~l sistcm.:1 inr1une: 
1.-L,, cl!lul<• <...!{'! L<1ngc:rh2ns r<:-sron<le c1propi,1<.I.,rnnntc n un a -
!JentE:: cxt<rno -r;ue rudicrc1 !:L'r un p,1tOg~no in.fecciO!:.O intte
tr:rmin~'"lco- quE f'Udit l'd rrodncir un.1 rcspuestci fisiologica -
mente "Propiud.1, pl ro cl!nicarnente p.1tol6gica • 

2 .-La cé!Ulci de Lfingcrh<1n~ r~sponde ,, unrt sC!i\i"l c~norrnal de.L 
sistemtt inmune- o gcne:l'ttdc:: pr1~!;umiblemcnte por ciertos lin -
.Eocito~ T. 

3e-t.a celulu de Li!n!JE:rhans e!i . norrn<:.l y su prQli!'c,r<•ci6n es 
un rPflfijo de su prori;i <1norm<1li<l<>.d y no llel sistema inmune 
pcr se (1). 
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El origen 1.!cl hi!:tiocito_· atípico de ll:! Histiocitosis Ma
ligna no ~e ha cstiiblC!cido, p;:r,·ce: !ler dcrivi!úo acl !liste ..,. 
ma monocito-macróf'ago, üunque t:?.mcsnki y coli!bor,,tJort.-s, de
mostrüron un Ci"ISO de un paciuntc qaul to el origen monoclo 
nrl de ést¿1 cl!lula(3)(~4, :>?). 

L,ot etiología del l'Eosto de lo!·: úes6rUe>nes histiociticos 
se sospecha que tE::ngan un origc.•n inmunol6gico o m••ligno. 

La histiocito!'.i!-. !"e puede prc·!:entar a cualquit~r cdud y 
puede aiectc'.'.r por igut1l ,, r.mbos ~exos, y puede lleg;.r ?. te
ner un p:.tr6n frimili;.r. 

2.2. GJl.R/.CTCT~ISTIC/I~ CLillIC,,..5; 

En ln His.tiocitosis X donde se incluyen 1<1~ tres V<'lric 
oucles sinoromt1tic<.1r, m:,s import;;.ntes en Pectir-tria, se pue 
de encontrilr inl'iltr.Jci6n de Histiocitos, eosin6l'ilos, cO 
lulas pl.nsméticas, neutrbfilos o linfocitos. Los histioci 
tos pucdc~n ti;ncr citoplasma pt!lido, ruticul;1r, vncuolado o
pueacn !'cr ctlultl.s multinucl~;id.-is gigdntE:!l con ilctunulo de -
colcstc-rol. i:.on carnct<:risticc:1!: ac C~!':tt1n ct!lul;l!; los grnnu-
1 os de Bi r heck. 

2.3. 1;ITJOf. ,Jl:; IJli•'ILTR/iCIDN: 

+ HUESOS: Puede sir lcsi6n únic¡i, ,,sintom ... ,ticn, o con le 
ve: dolor, J>Ut'dc h<tblr ~simetría f,-,ci.11 o propto!':.is, su hñ : 
ll•~sgo puc=.ae ser accidental al pr-.lpilr un "hoyo" en li. c,,bc
za. Lci tortícolis indica lcni6n vcrtcbrc1l, dr·ndo vl'!rtc:br.-:is
plan.:is con lc~i6n medul.,r. Las costilJ.;1s lesionncl .. s des<? -
par~cen n los rilyo~ x. Cu.:ndo h,"!y ;•fccci6n de <il ve6los den 
t.;iles, en 1,, rr diogrilfí '' ~e ."lf'l'l!Ci; n 1 os "Ji ente!; i'lot é!rt te '; 11 • 

+ PIELr Se nJe-ctri en p,·.cic-nte!; jbvc:.•ncs. I~n ncon.:.itos son 
lcsione!i v,:riccliformes. ¡..¡r·.y rc•sr-qued;-1d, dC't.c~m?.ci6n fina, 
rash principalmente <·11 1.-, parte> !'\lf't-rior del CUQl'po, puC?dC'n 
ser lesione!'. !:i1n~r.:ntC·!i o t.c'l" xr.nt"om<1s. 

+ MUGO.'""./,;,: '"'·s c:nci. !> so ;i=·cct;:n d,..1ndo i"lp;iriPt1Cié1 pQrpu
r;1 oscur11 con hipr>rtrofiil y Pl!rdid;, dc>ntill; la vulva se pu~ 
ac in.filtrar d.:'.ndo il!;pQCto púrpurc.1. 

+NO.JULOS J..,JNf"/1J'ICO~i l:'. infiltr.1ci6n en C\H•l!o pueúc 
cJ;:.r el 11 cuello d<' t"oro" puúiP11do !"• r el único 11nlln!<go cli
nico. TC\mbiln pueue cncontr.•rsr linJ'l'tJcnoptitÍil m;.!iiVa. 

+ SNC: 8C pr1°~;cnt;:1 oc;1~·.iuu1'bcntc 11i;1bctcs Jn!;íf)ida pu.·¡; 
c!i1'nLlo ser 1.1 1.1 .• ni .fl !it .•ci 6n inicial. .Se ha Ur.scri to defi 
ciPnciil lle Ho1·mona Ucl Crecimi1 1nlo rol' diltio hipotaltunico, -



-9-

T~1mbién puede hi.lb,•r afectación c:l.ll cerebt~lo, 

los p<lres crunlHtles y Uel tll'acto piri';r,tlUül. 
a si minmo •Je 

+ PULMOU!\R: el. h.1ll<1!3go putJde set• r,11liotouico con in -
.Piltr•uto gr;,nu1.,r fino o fltl!stico. 

+ Hin;1,;o Y nx¿o: ~;e .1rect~n p::•inci'>.1lmcnte en nitlO!I me
nores de J .. ílos con cni-'!:rmi.:dd<l tli!>C!minada. 

+ MEaULH 0~3E1\: H .. y ilnemia y trombocitQpcniil, puede no -
ht.lber "-wnetlt•l de histioci tos en m6dul.1 6sei\ pero en esta -
uios 2indles puede curnr~nt.ir acomr>c1íl,1ndo pancitopenia seve
ra. 

+ TR1iC'i'O G.·1!.iTl!OiilTCS'i'Ill1\L: L.1 infiltr.:ici6n CilUSa mala 
absorci6n po1• lo quE.' ~e puct.Ie inJic,1r NPT é1ntes de dar 
quimioterr•?ic'l. (4, 5, 6, 7) • 

":;! ,4 • sitr..1I?OMI:;:J CLI:·IICOG: 

A. or,1nulo1:i.:t f::onin6fito: ~~<: pr<'!senta en nihO!l m~yores 
ae cincn <Lfios cot.10 l.:?!li6n ost1;01itic11 llnica, es i~1 forma 
m.,.•nos m<'.lignc1 y rt!s.pcnJe •• rtidiott:r•1pia. 

a. H·,nd-SchUllcr-Chris ti :-n: l\p•-,r1!ce en nilios U.e clos t1 

tres af'los, h:'ly lesiones mllltiPlC!s 6se.is, iru1i1traci6n a 
V:•rios 6ra~·uo5, xantom.:t!l, l,: ,1.t'ccci6n a SNC <1,1 rJi~1betes In
!l!pida y •'eflcienci~1 dt:> sor.iututrot'ina. su clU'so c.".!.~i sicm 
?re es crónico. 

c. Letterúr-si,...e: se inicia a cd;irles muy tt!m!lr.:tnt•s, en -
menores de <.J0-3 11ilos, -".!S t~l m[1s .19rüsivo coJt :ifccci6n m11lti
sistúmica, con hipül'es¡>le:li <>mo, aJeno~atias mi11 ti ples. El. -
p ·ciente luce .f'r'1nCi'!mf_•nte en.t'r:rmo. '-'•l p¡inci tope ni:'! llev.i a
in.t>ccci6n y muerte. 

o. S!n,_Jrume pulmon.:ir: Se prrjscnt.:i corno fulicco ?..fecci6n, 
en (S,dbCl'CS. 

e. srndro••1c.: rTodul: Los 116.:u1os linf.1ticos !ion el unico 
sitio ~le infiltración. 

F. Histiocitosis Ualigna: O hi"'tiocitosi!i medular reti 
locitaria, con rcingo de aparici6n de 13 m~ses a 71 <,fio!i, 
.!Jlendo 1~.l ?ro1111='din de 7 ,1iío~, 11.· dist1•ihuci6n es iguill en
ambos seXO!l• ff,1y Fiebre, de t:um(•r1tn prour!•sivo; f.u~r<lid;i de
peso, lin!';:d~nopati<i.s gcner.:1li ;.o:.ad;1s, hep.;to-e!3plenomegc11ia, 
ict.::·riciD, pdrpura, del' ;·ilme!> pleur.ilP.s o pe:ri toncalns, anoi
mia, leucopenia, en H(:dttld O~e;i(UOJ, h.1y infiltr?.ción con -
e1•itrofagoclto!;i:,;. ~;u cu1·~0 es .t'<tt,11 en corto plnzo. 
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G. Linfoma Histiocitico: Be nrect~ un sólo grupo de ga~
glio!l lin.fAticos • es asinto111htico pol' mucho tiempo. Los 
histiocito.s farmnn i~lotes, es poco comlln li.l critrof;.;goci -
tosis, y no .• hay cl!lul<1s p1.-1smfitic<is en 111s lcsionl~s. 

H. En.fertnc.•tln<l •le Drfman y P.osni(Histioci to.nis con linfñ
Jenopatia m;isivn): H~y .fc1lt.~ úc infiltrilci6n hcrittica, ero -
pll!nica o de MO. Los n6dulos tienen cápsulP. y h<"y lin.t'o 
f'agocito~is. A.f'ectil <l 1 s dos p1•imer•1s d~cod.is de i.; vida • 
.Puede habl!J.' hemofrigocitosis sin atipia. 

I. Sinúrome hemofagoc1ti'7o l't:!~ctivp: .o infecciones, don 
e.Je el princip¡,l d.ito ~s li'I benignill<Hl ~Je los histiocitos. -

J• Histiocitosis eritrof.:igocitica .f.;mili.,r: es de cñr.:c
tcr autos6rnico ruccsivo, cos fulmin;intc con <·ltJ?racioncs 
n•_,urolbgict1s JonJe no hri.y utipin ni plnsmocitQsis. 

P.5. CLt.!ilPlC/•CIOll: 

J.,;; el .::.sii'ic;.cibn que se propont~ es ütil p;-:r;• cstc'.:nd.11•i
;:.nr el di.-.gnbstico, asi como ti,•ra trr1b;·jos lil' inv<:stigc:1 
cibn y .tue hechc1. en 1987 por el uTuro de C~cri tores de la -
Soci1~dad <..!e Histiocitosis, br,.!J.1d.1 <.'!\ crite1•io.!l liir;togcnéti
cos sicn·.:o l'lcxible a l;; luz. <1<'· nuevo~. conocimientos. (2 ). 

CJ,/1:.1:: .1.: un. d<~ li'5 coracteristic .. ~ uir.tintivns E';S la -
pru!;E-nci.:: Ue l.i c~lul."'l. de L<in9erh<ms, hr>c::ir.ndor.c c.·l dií'g
nb!>tico dc.i'ini ti vo cunnJ(') !'>e c:nc\u_•ntr;~ lo!.> gr;inulo~: de 
Birbeck mc:di,;nte microsco;-iia electr6nic•• o po:r el i'ntigcno 
de !~upcrl'icic ".l" 6 .. iJcl1C!n utili7.i1l"fc lor; tl'rminos de dicig
nbstico presuntivo, diegnbstico, y dia9n6!;ticn definitivo. 
!Ji:: etiologi• p.:-:rece .!l<·r w1 c1e~6rden inrnunol6gico y nQ hry -
c·viuencia <le l.· m;'lignidr.d !>Í•·n:J.o l • co1•t,1 c~di"ll y el grriclo 
.¡< disfuncibn organic;1 d~ m;>;l rronbr;tico. 

GJ,"SE II: ~¡e incluye fl l;- hi!.:tiocit • .,si!> de fagocitos 
mononuclcnres t..!i!'c-rentüs ;: l•:~ c<:lul.:is de L.-:ng<rh«n$, !"ic-n
l.O princip< ltnL'ntc: 

•Lin!'ohistiocitosi$ hí'mo!'.1gocitica, nuc e~ f.-mili:·r, !".e 
pr1..•.scnt."t en };-: inJ-'.inci.1 con fiebre, p ncitopcni~, hc>f'iito -
esplf,nomegrli., <lisfuncibn lKTl.'•ticc•, di.'1tc·f:is llc:no?•r.'.uicci
y manif1"st.'1cion<!!l neurolbgic;is. t-1.ny hipcrtriglicc1'iúcmia -
y plcocitosis en J..CR, no !'on ct•r;1cteristic·•5 1-1~ lcsiones
cn piel o J1uc!:o. El di;:J;gn65tico incluye cvi<lcnci;i.~ de •lt•r:
tn•dcn sistl-mico a MO, b.;.zo, nb.1ulos lin.t-'.':ticos, hig.·(10, 
r.K ninges, 11<iy infcccionos y h•:mof.igoci tosis. Ln j);•to9cni<'l
s1. üt•!"conocc si•c:nJn !a!cund.u'i.:1r. lt• llc.ficiPnciñ inmu.nolbgi
c,·. y la hipPrtriglic• :ridcr:iia. r:1 tr;1t.1mi1·nto incluye nlnr.-



mJféresi!l y c1uiMiotcrtlpi•"l, ti~nc rocil .supcrvivcnciti, 

+ I».fección <t!loci.1i.1.:t a !11ndromc hemof.iaocltico, ci cu;i
dro clf.nico e!> ~imilc:u• ~l ;i.ntL•rior, sOlo flUe ést.i no en -
t'~miliar, l.:t t·isiop<Jto1091.:i, ª" Ucsconoc~. 

+Otros !:Índroines hi!;tioc!tico.s(hi:ttiocitosiD !linusoiUe 
con <11.lcnopat!a m•:$i v.:i f x.:intogr<'nulom.:i, r~ticulohi~1tinci tcr.r.i) 
los CUilll!!s !":on muy r~n·os cu 1:1 int· ... ncia. 

CL/,SE: rrr: non cles6r•1enc!> ~li~•tiocitico!l m.•ligno!l. non 
neoplasi.1s: 

+ LM"' (to'i\li M5): cu"ui.::.o h 'Y in:1s Jel 301" de monobl.1!'1tos en 
HO o 20% dP. pr~cur~orc!' lcuccmico!I tfl'i-inulociticos. son este
ras~1 post ti vos. 

+ Hi::tiocitn5i~ M:-1ligna: tt(lOpl;•si<'l si!.lt~miea con prelli
ll?Cci6n or los n6:l1tlo~ linfiltico~, b;1zo, sinusoitles ne~a -
ticos 1 111.1.~~so y Plllmon. 

+ Lini'Dltl s Hi!itiociticos~ ( sarcoini\s hi!itiociticosJi ~
son neapli\~;ia'J con ~le1'inici6n y celul .. ridad f!'Obrc·mcnte .coh!:, 
$iV.'.l(2J• 

2 .6 • FI:.;JQP,\'t'OLOGI;\; 
t'C.l'm•~ne:cc Cc!'=conocida a pes:·r ilc l•~s invr.stirracianes 

11ue se hr•n h~cho (1, J, 4, 5, 7, 91 13, 14, 16, ?7, 29)• 

:¿ • 7 • .JI1,u:11J!''l'ICO: 
r'rimerJmentf:! !if' t..11~bc hclcr1r un.;1 hi:;toti.:l cl!nicn Uct..-.

llJd,\ prc.:st.,n,10 at,~nción ,\ ln un.i.nmésis tle lu siguiente 
sintomatolog!a: 

+ Yrescnci<1 üc t\unor. 
+ io'i~brc. 

+ E:xoft.1lmos. 
+ l.Jiebetes tti!>!pida. 
+ Utorrf1<l u otitis i·ehclrlc •l tr<1t •• miento. 
+ lJcrm.atosis. 
+ };intomatologi;, rcspir.?toriü. 
+ li1ntom, s aencr~~¡(;,s. 

+ P.:1p.1ci6n 1\c osteolisis .. 

L·'bor.·torio:H t.i lli"mctr!,1 hem:1rica conplP.tí't ~:e puede en -
contrur~ r~·ncito(n.!nia o lt~ucocitosis. Otro!l h i1.1sgo~ he
m<ttico!l son : hipcrbilii•rubincmic1 o hipo.1lbuminemi<'t, hi 
per trigliC•:ridcmia. 
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En el estuuio ele l.:.i 110 <=11 P.l caso de HistiocitClsis cia
se I Lncontrtunos: cl:lul,.:is gr rindes, con ci topl;:!:ma M.t'Ofil& 
o cosinO.filo con e!lC.i~n atiria y fngocitosis, r•u!'r-ncia de
pl¡,smocito!;is, c·xi!ltf!n gr:Jnulos de Birbeck, teniendo inmu
norreactividad a OY.T6, i.eu 3, Leu6, rrotein .. t:i 100(7 J. 

Ventro e.e 11. inmunoloaia cont<"mos.- con estudio!'l como J.os 
;inticucrpos monoclonalcs, ci tomctri;• el~ .flujo, Inmunoglobu
lin,1s ;inormalr.s, nuto<inticut•rros, 11nfoc.:itos rllogl'nicor. y
cspeci.t'icos CJUt! riucoen detectar ;·noJ'm3lidadcis de subpobla
ciont.'H de linfocitos, cspeci.llmente el<! cClulas !>Upl'<!Sorris(l). 

La tomogr.::fin dXii'll c.:omputtt:rizr.dil puede cvi<lcncinr y dc:
limit.1r tumorilcionl·S mcdi."'lstinales. 

Los estudios r~r"io16gicos muf::rt1 •. 1. 11 !"Í•1:l· o. 111 ~ t: : ~ :t"! 

hace ~l :r<l!"trco mtúiilntc JScl'i€ Ó!?.€'1 mct .... st:1!•ica, y en t6 
rax !•e puede obr.c.:rv.1l' del J'ilrncs, jn.l'ilt1•.,tio!; o lc:$ionc-s rui~ 
ticas (5). -

En c.l e'"!:º r.Jc Histiocitor.i!1 l·!,1ligna 1cn lr. Htdul? o~.cA ~e 

cncu(_ntr<:: infiltr.-.ci6n .-~buutl.:-.ntc ce hi!:tiocito!:: ~ttt.co!: y 
m.:u~uros, plcorabrl'ico~ d<; contorno irrr•gultir, cito· lilStpa 
CO!;in6.rilo, nt'Jclco plcomór.fjco, con ntú.ltiplcs nuclcolos, 
prorain~·nt~·f cuc'l'J"O~ lle Golgi y ,.,bunU. nt1·:-. mitor:i~' ;•tiric.-·~

con intc:n!:< ,"'ctivill•.d f .. gocitica., ~:in r:ur :rroi. d0 ni1•bccJ:. 
En C!~ltHlios citoquimico:;: l.!:. cl•lul.-.!:. contit:nP.n lisoz:i

m,., (mw•c:unidc.!';íl) que !ie tifie por inuunopt:roxid¡.r • .-1 o por ;-_c
ti vitl~·ti b¿ictf,ri oli tic;1 en cultivo de Mir:1•ococo1yr.oclikticus. 
Li'! tir1c:i6n p;.~· .. 1 stcl'ú!'i• no 1·spc:cil'icu !'!:- T'o~dtj_va, son nc
g,:tiv~~· r pcroxitlr-.!:il, ?CPt.-•tocJoror-st(:J-<-1~;1 1 Nc91•0 sudan y
P.tt:J • 

F<'gocito!.'i!:'.:: 1;1:; cl2lulc.!:. ¡n,"':ljgn.1.~ tic 1.1 J1i~tiocito!::is 

son c.·p"c<.~ de fnQocit.;ir· c.:.ndi<lc- ;:ill.·ic ..... ll!:'.: o p.~rticul?.S de 
lt1tcx in vi tro. 

Inmunolog!i?: l .. !; cé1u1 •. :; tlC' lc1 Histiocito~:i!I M;1ligna -
rnucstr,•n cgrcg. UO!::i ele inmunoglobulinus in1lfc¡.n.Jo l'C!Cepto
r~s Fe IgG qut: ron c. :-;.ct.l·J f~,tic:o: e.lo Jos monocito!; e hi~

tiocito!.- ncrin<'lt!S• oc.:.!;ionalmt!ntc prc!'.cntnu l't'C.'c:]"ltorcs p; -
r.-: l. s ro.!;c:t;1~ C3. l r rosetas F. !'".on con~istcntcmcntr ncgr1-
ti vr::s. 

2 0 8. l"/IC';'C1IIL!: ,Jt,; f'UOHO.::TJCO: 
Un._i v.-:: LSt,,blc•cit!o l:l .Ji.:1un6i·tico, .!H~ <?~tudi<1 ;~l pa

cit.,,ntc.· p.-.J'.' det1,1•1.1in••r lo~ sitio... de.• ,-:ctivii..!<'<l p.·s;: f'!»ti'-
1..!iEicc:rlo, 11~· si~t:c:w •• útil c:s •TJ"llC.l riuc torn;, l:r1 c111·11ti'. cl
númt:J'o e.le orn.-.nos i"!J'cct.·clo!.~ y <.:l pr.~lio tic ;•frcttc!i.6n, el
cst.:ido lle l•1~ ct-1u1;1s 'l', i.~ rcr.puc.'r.t.:1 ,,1 tr.it.u.1iento, o -
lü rrog1•c-!'ibn, ri11._1mcntt·· :=,<' C!V,:lti:. c.l daf1o ;· trC'~ 6rgt1nos 
rri11cip<1lco; i:l ]:'ll.m6n, c>l higado, y l;~ mt•dul,i 6!'.C"il 1 i!Si 
mi~,1110 !'.c c<•lcul,• ld ;iJ"t•Ctücir:in U<.· aa 1'unci6n hcmi•topoyl!tici'I, 
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globrlmentc y lucg1J huci1•1ulo 6nl'.:..si!l en ¡, ~ p1,;quct.•!1, la ñ

nemi,. y li! gr1.1nu1ocitonis. Y de i'!Ct\r.rdo ,,¡ Grupo de Lcuce -
1niu y l!.'>nccr ~e consi1tc,ri!: o= c•9intom.:ttico. l=~intou~<itico i'm
bul.:1torio. 2=sintomtitico cnc.imr.do, m1·no~ ,!el 501. del 1.t!r1. 3= 
sintomlltico, p.i~ m:is del 50~ d: 1 ti1•mro cu Ci'lffi<'l. 'l=P<•ci1.•ntr. 
postrcJ.do. Los c.i1.tbio~ úH el cuntC?o i9itic.:r. progrcsi6n o re -
grosi6n \Ver •"'rt. 15). Y sr, cnti<:n~tn ;1~1 r¡u1:: «ntre mt·yor ne.i 
li! puntuaci.'•n, m.:1yor ser<? ol d;ilto y peor el prono::;tico. 

2. 9. ..,¡ cuo:;•rrco 111 r'Ll!t:UCI/•L: 
Princ:ir.·ltncntf~ Vd ,• c.<'l' cntrt~ los sín•.:romcn histiociti

coe entre $!, ,1•..icr.1o~!: de otro!:. proble,.li\,:!.", infiltr,1tivo!l como 
como l<l Enfcrmcll<•d ele Hodkin en donde el h.:.llasgo pc1togno
m6nir.:o f:!' l•i ccluli:-1 c:c nced Stcmberg. 

+Leucctniil de c6lul. ~; peluo...'.as: J.on• .. c, ttciy uni.t'o.rmi<.J.:.U de 
cé1111. s sin plcomol'.l'io:mo uucletir, r;in c~lul ... gia,.ntl'S ni -
f;_1g1)CÍtO!:ÍS, son ;•ci<to!'o!:>.t'c:t,¡~.:I ro~itiv.,~ y: .t'C:!:i!Jtt,lltt•!J: ;,L 

tdrtruto. 
• Lin.f«<lr_noputi<: ri-;c'.ctiv~ tt tumo.re~ ~"' cu1• .. ctt•ri~·a por 

m.-.rc~ Ja hi!'tioci to!::is sinu~oi,:c:, riera l<i ,lrquitcctW'<: dt:.l 
nódulo linloidn Zt! m,·nti• 111.• l' no h<.y ntipii! n :ClC!Ctr. 

T<'1llbi{:n ;,e ll(,bC n~-,ct•r el Ui. fJ!lÓ~~tico r'ifel'<'!lCÍi·l en ¡, ~ 
luucc1;;i. s cor.i•) l.:. 1::cu.·c,·riobl."-;,tic,,, i\~i como c·n c.1.rcinomt~!J 

indifc,J·c:nciados y r.1cl-·nom -.: mcl. nbtico~; m1:tt1stllsicos(?, !>-
20). 

2 .10. 1'RAT .. '.Mll:ll'i'O: 

Poco;, ;-o.roble 111.:.: h.-.n ~i•.:c.1 c:xrucstos il t.~nt.!S estrc!tcgii!S -
difcrentl.::.'S Cll:: m.:uu::jo. Esto f'!: sólo un.1 el, ve del poco c:ntcn
di1r.ir_•nt•> c!e 11: r1.1tttralc.·za b~!'ic,• Jc1 ·rrotlcmi1. De cuantos o
tro~ fl'nblcm •. ~ !:.C rue:de habl,•r c)tlC h,-·y,•.n !>ÍUo tr:~t;h.0.2 con 
extr.:-cto Je pituit.-:ri ;~nteriot•, t!icta b;"j;: en COlf..'~tero1, 
extr.:!ct~) r.:-r,'LiroiUt.:o, in:.ulin.:·, tiroides lli:;e:c.Jd;~, ilCcitc 
ctc: h!g do, dict~ ric .. en c:1lcio, i".rsénico, comill-s irr.1~!) <! 

d .. :;, heliol:1:rc1pid, t: !> ll'69t!U0~1, •'n ti bióticos, cor ticoe!: tt.•roi
t!es, ACTH, agenti:::s <'l~t1il;·nte9, ;inLimet.~boli tos, •'lCdloiclc!l -
ue l<.1 Vinc.i, lleri v.:Hlo~ de m'-'!tilhidr117.inc1, •"'lltr;iciclin;is, epi
po<lofiloto:<in.:1.::;, comtiin11ci6n de c¡uimiotcr¡ori .. -.. , r;1diott.•1•api.1, -
inmunotc1•ciriil, y ¡;, • .._u-:;:cnt:i•I de tr.-;t.i1,dt-~lto, es por 4!eto rue 
no úebe Je cxtr,1íl,1rno~ c:l ob•.;ervur cornplicc1cior1cs !1evcr.1z de 
inmunocom;irorni~o "~! corno 11c Ji:1funci6n hep."-tic<i, :::ecundarios 
.il tr.-.c.~.ml .. nto. 

En el H nu .. l ·.i1.: rroct·llir.tiPntrJ:-; Mótlico~ en Pcdi.1tr!.i del -
cr-ur en 1904, !;e 1·ccomic11tl,, t:l !'.iguientc C!sr¡u~mfl: 
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cu.mdo lc1 lc:~i6n es f.i.nic;1: extirpación y lE"Ol'i•do, en ci\rio de 
tumor no cxtirpuble, se df! r.-:1~iotl•rapiA .1ctcr.1!10 <Je ln biopoil'. 

Cucindo h•·Y o.Jo~· o m:!l lcsionc!l sin compr.imit•o tir:l C!'.t,l/o ge:-:
ncr<1l ni inFil tr;.1cioncs r p;!rtcs blanda!'.: !lC usa un.:1 de lnF
trcs Jr1'.lg.-.s : 

Vinbl. stini:a o.l a 0.2 mg¡kg IV scmruH~l. 
Mto·topterinc. 2.5mg¡kg¡c..liLt VO ti1)mpo intlcfinido. 
Ciclo!'oo.t·ilmidil dC: 2 .i 5 mg¡J...g¡ <lii'I VO tiempo incic.Pinido. 

Si 11<.1y uos o m' s le!!'.ionC!r. con ntar¡ue nl estii<:o [len(:l'f>l y lc
siom$ r. p.~rtc_.9 bl:md~s, r.n unr. un,.; de l.is t:r-c:J clrog •. 19 ?nte
rio1•es mr.!i: 

J.>rE!dni!=•.1n,•. 60mg¡m2f:C/c.lia diVitlida en trc!I c..lo!ii~. flor 4 r.G 
sem<in;:s. 

V.-1-!ATLRl /.L Y J.11.TOl>Ofi ~ 

~l: rcvir . .-:ron .. iiv1·rno!. inleicc-t:, libros, y rcvist.1:·. ml.di
co!i l;e l •• li ter.1tura mun1:i al. 

S• rcvi!'rron lo~• cxpc.·ttit'lltl f. clínico:~ Ce tri r. C<l!'O!- c!c-~1 

Hos¡iit· l lle P<"dic.t:riu e.el CllO, los CUi'lt<!: !'Oll cj1;'mplos rE'
rrcr,ent.1tiVo!.1 c.tc: l· !:. trE!' cl:iscs proru~st<'.s rol' el Gru¡,o de 
E5cri torc!, de la ~ocic·rl.,cl HunJial de 111!: tioci tor,.is. 

Se utiliz;iron 1,-,minill;.:_;: de hUt:!'lo, h:1'g.:itlo, g.-:nglio lin.ff~

tico, m(dul;;. 6!0.c<" y piel rronorcion¡HlO!; 1·01· r·l 11c·p•:rtilrnr11to 
de Patologi~ ur:l Cl-'.O, mi~rlll'.l r:Ul' f;,cilito m<.t1,ri.-.1 fotogrc"'d-'i
co microscbpico 1:c lo!.; tl'jido!!: ,..,ntf.S cnunci;ulo:i, con lo!> 
r:uc !\C ilustra l=l pl't'!SCl'ltt; trilbc jo, Cé1b1~ i!Clt1l'<,r r~ur; no co -
rrf·!'.pon,_icn ;i mu~str¡1s J€ lo.r. O<JCj( utr:s C!'lt11di«•:os. 

. .. · ..... _ .. -.-.·:., ·-.,'· 
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VI.- Ct\SOS llll•'OIU·tA:.1os: 

+ cA!:iO I: p, cif:"nte fer.1enino de 2~ mP.!H'!1 ce f!d.1d, la cur.1 
sufri~m¿!tismo cr.:1n<.·ill .1 los 18 mesc>s !lin cornp1icaciont!s 
<'J'l•irente!l, y do!-> m1~sC!s nntco (ll: su ingraso J'll'1·r.ent6 otorrea
bilatcr?l !1in l'Msponc.lcr .1 tr.it;~r;1it~t1t:O!; m6clicc1r .• Seis me$es 
"'ntes de su intern<imicntu, .1p,1rf'ci6 turnor,,ci6n tcmporc.l iz 
quicrda, inicidlmcnte de 3 cm. y C'n <los m1~!':c~ t1lc;.•n7.6 7cm. 
1.1e di,(mctro, p.1li<lez y riebre. 

A lil exrloracion tísica, .ich"n.~s de lo dc~crito, 5e encon
tró mic:ro<·<lcnom1?góliao c-n todo c-1 crt1nno, $it.•nJo lé\ tumoret -
ci6n blc1nd<:1, puls."ltil, con borde Osco C(Jr.10 limitilntc, c?h c;or 
rtiopulmonar no llubo .:1lt1..·raci6n. El nbdomcn globoso con re-d =. 
veno~a Colc.ter.il, h!gac.Jo il 3-4-'lcm. y bi1ZO a 5cm. de!l borde
cost·ll. En ex.'.":mcnl:!s c.Ju ¡,1bor.:Lorio: Hb de 7, laucocitos 10,-
700 con JU% de linfocitos, 2% <le monocito:•, JO% scgment.dos.,. 
27% b¿·ndils 5~ tic bl .!ltos; IJHL 1480. Elcctrolitos ~(!1•ico!: nor
m•iles. "'ci<IO (t1•ico 2.4. 1Jf~nsid.:ll u1•in.··ri~ y !:'CJricn norm<1lE1s. 
,, lo!l RX. tle cran1~u ~e <•rri:.c:i. n le!:ionc;. liticils r:i.ültiples la 
m' s !'Jt'ilnl.!e coinci<licndc.> con lt1 tumort1ción r;ilp.,da, C!n huesos 
lt.raos •luJos,1s lesiones liticL~s en l~l!mur y húmero. 
L,· MO: mostrO infiltr.ici6n Je hi~tiobl.:stos e histiocit1ls m<'!
Juro!l con c1•it:rof,¡9ocito~·•is, con reporte historatol6gico: 
HI!~TIOCITO;.I~; X. 

SP. inició m,1nejo con Vincristinil, Prc•dnisoni.l <: do~is con
venciOH<!les y Vinb1,·.stina r•""l'•• consolidación. 

f>u evolución hil sic~n .f,¡vor¿·.blc con t'.e5;1n;•rici6n d<'! ¡,, he
p;·tocspleno1:1eu;,1!i1, ¡, l'it->bre y ai~minuci6n llf'l ti'm· no <le la 
ll'si6n crane<~l.. 11ctu.:ilmentc cst!i por recibir 5. cirlo de qui 
miotc::.r<.lri,, con Metrotcxate, Vincristina y Predni~cna. !.U es= 
t.n!o gr:l\(.l'dl f~s bueno. 

+ cr.so II: P.1cic::ntc r.t<'!lculino d1: 15 meses de edilcl, quien 
t3 d!.:10 prt!Vios ... su ingresa inició con tumorñción < n cuello 
(c.:1r.:. l.:tte2·c.1 iz(:ui•!rd<'lJ, bl.··n11~, .fija, <le superficie lisa, 
lle ~·cm. df'.' tliaffictro, y con crecir.iit:nto r~l•l.·tino h,'.sta ,,1 
Ci!nz.,r Bcm., ~in m:,s sin ton. tol .. g!,1. 

l\l lilbor~1tori1>: ub 7. le\.tcocito~. 15300 con 36r. linfocitos. 
l~ t.l.e eosin6filos, 1% t.iC bi.ts6l'ilos, 61:( tic scgment;!dos, 2r. dC'. 
band?..S, '1~ JE retiCUlacitos, pJ..D.OUCt'1S 500,0UO, VülOCid,"">d de 
~e•lirncnt.:.ci6n !)lobul,,1• de 20, f!uimic,; ~·"'ngu!nen y rruebcs 
funcion,,lt::s heptitic<1!:. norin ... le~. B;,l\R en orin;1 y jugo g:'lstri
co sr.ri ci~1os, urocul ti va, ncr.1acu1 ti vu r<'r ,. b<·c tc1•i .. s y hongos. 
;inticucrro ;1ntitox.op.L.1srna, rc,occi6n de p,,111 nunncl. mielocul
tivo, coprocult:ivo, Bt•HR en oxpector.·ci6n ti· .... r¡u<J;:il, todo5 nc
g.itivos. 

A los R;< de cr."1nco, t6r.,x. y !".C'rin (i::;en met.i!;t.'\!:.iCa no hu
bo "'l teracionP.s. 
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En ia HeOUli! Osea: f',umento ... .,. lle mugucarioci to!::, incremento 
etc tiictiocitus, i'Umc:nto e!<.:: .t-·orm•.~ j6vcnc-s y gr;1nu1ocitns, -
con 6% (IC bl1:1~tos y citu.t'agocitosis. 
/1 l,¡ biopriin de g,,11¡¡1io C•·rvicéll ~'-' r~rort6 hiJH~l·plasia si
nusoidal con prolif<•r;1ci6n de lliHtior.:ii:l)S benignos sin mi
tosis, con citoplasm;-\ aosin6filo con leve linfofagocito~is, 
y coino conclu!;i6n hictopatnl6gic;1: HI:J'i'IOGI'J.'ODI!i i:11ru!il\L con 
LIHJ.'A¡JLJlOP/,TI.r, H .. UIVA. Lo que se reportó s1,cund;1rio a inJ'cc
ci611 vire:l «:-n cstut.lios complcm•:nt.11•ios, su racnC?jo .fue con -
serv;,Jor y en tf·rmino ele seis meses pl'escnt6 dcsnp;,1•ici6n de 
CHlenom<":!galias total asi como IJ'-' l•: sint.111\titologia..,. 

-t c1.~o JI l: M.::.sculino J<:: nueve ~fío!; Je ed; d, •.¡'.licn rJoa a
!10!> -::nte~ fJC su ingreso ro~te1•ior i1 tr Ur.l •. tismo levC? tuvo 
trcictur;: Oc tibia izquierda, ;. lo~. do!:. 1:tl'.!scs pre~cnt6 cuildro 
de JoloJ· intt-:nso c!ll ;irticnl."1Ci6n •I<' C<-dPr•• izquierda, }1;1ciP.n
dor.c el di."gn6~tico, tic Ostco~niLli tis tr;•t.'inclo!:.c con l.Jiclox;i
cilina pol' !;;ict1~ rncsc:s con tlj'fll'unte rr:r:n1uci6n, i'I r rtir de ... 
v11tonces tuvo ;1u1.1entn de volumen de Pierna izqui•·:rdil ;i nivel 
Ucl muslo, con crit(!ffi.1 y ;1u~r.ento de tempe:r<'tur.;: loc.11, tr<J 
tti.n.Jo~c con at;nt.-unicin;, y Dicloxñcilin~ roJ' 10 dif.!O, ~in me 
joria, f'C intcnt;:i torn,- ,Je biopsi,1 11C: lt:si6n, pr. !:í'nt:.,nJo .fi 
brilncibn vent1•icu1.::.r uW'.:J\t€ ¡,·, ,1ne~tc!dn, -:uc J•c virti6 .."l 

m.::.tll"·jo médico, ~1· t·nvi6 l!Cr:de Sonoru n t stc• CMO ¡i.:--r" tratcl 
rnit:nto. 11 r-u ingl'1!SO en r;cptjf"r.;brc de- 1986, 10 m·~~c:s po~1tc.1·io 
res ;i 1,: f1•;·ctur<.J, 1 nc:ontr.'n,iorc d¡1to~ de élbtlor.tl'.'.:'n ; gudo ~o~ : 
pe:ch~ndo?c npcnJicitis Perfo1•;1da, y ,_¡ l.·borc.itorio, con hipo
killemid tlc 1.7, y lC?ucoci:tosis dl' 23 500 con P.71. ,:e> ncut1·b -
l'ilo.!: y 4~ t.lc b"n<lns, ':'-e· !'.Ofllcti6 a l<p"rotouin. c>:nlor.idor<: en 
contrbnl.!o~.e ar~n11ic( ccctl no111.il, con 5U•Jml. •J<' linuit..lo ::e: 
i•ohcm!-tico librL en c<>vid;11J, y ~1a~nitis mc!'cntl·rico1 t0m:1ndo~.e 
biopsin Je g.1nglio. Uur.:ntc· el neto quirt>.rgico p:rc!>cnt6 trc!'
jli'l'OS c.:irdi.~cos rcvc:rtido~ ~-: m<!niobr•·~ m(·dic ... ~. En r:l po!'".to -
pcrrtorio ctu•sb con .-_'.JlUri,, y <>lcv;1ci6n tlc ;!zo.~dor; ~.n !H~ngl'e,

nsi co1.10 hipocolc·!'-tcrolcmia. En 1;1 l'Fgibn inauin.-1 i7••nicrcla
~P. ulc· r6 lc·sil•n dérmica co•·· ~•1licl.i de 1no•t• J'ial !_:Cl'oso, 'lliP.n
tr. ~ t<!JltO l.i flÍCl'lld Ch~ ~!".P lil(IQ jll'C~C'llt6 Cd(•m<i ++'4-+e !•r. ~05-

PCCh6 trombo!':is de! v(_•n c.,v.- y p1•oli•~t.1cmr.•nte dr. .-rnb•~; .-1rteri .:. 
rcn<ilas, •~ 1.1 Vl•noc.::vogr,~J'ia y U.'>G :.e co1•robor6, 11 los do!· a
di,-r. ae: rostopcri'tOJ'io r:;c i niciil tr. t.-11.ii•=nbo con Hcr:1rin;1, -

con < voluci6n t 6rpidu, p<!i'~istit.:ntlo <1nttri ü, hi !'•~rJ:,1l<'!mi<l, nl
tc.•r;ici on.-:s .Jcl e!;t•:tlo tic nlc.rt:,,, , J•<1rici6n ele tni!llCh•'!'• pul'PÚ -
ric-"S r>n •. b1101fl1'•ll y riC>:rn.1s, t.;11101· •. 110 11<~ tuho c1i91-:otivo lllto. 
l\ l.-; g::!"·OlllL·tri ..... ~rtcri<'l r.1 i,Jcntil'ic6 1.cido!:is l·lctt·b6lic,; 
compcn!',,d,1 dt111do!',C trat,:mic .. nto ~lcHliniz,1nte. 1'~1 l"l'!'.'to de· -
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cxf•1.iencs con rl~Sul t,:dos simil<1res ;-1 lO!l de ingreso. r.c rcci
biO report1~ de Pi\tol.og1a: !IIH'l'IOt;r·rOHIS ?·ll·LIGUA. \'f?l'O cl:1d .. s 
i,,:; ct>ntliciones del pdcit?nte no l'uC! posible dar tr11t,1mic•nto 
1\iüli?.•.nte, ni ·11.1cho mcnt>s rpli.rdraico Y" <1ue p1•csent6 d:-tos 
..te r-i1•obt•blc fH:i1•l'or .. 1ci6n intest:in.-11 y por 1<1s rnisr.i. fi r •. ·.~ant?S 
no se dio c1uimiot1~rapi•'l, f.-,11ecien::lo nl p;1cit!nte a lO!l ocho
tlii\s .:lu posto¡it.?rato.rio. 

VII .-R, .:ll!LT :,.0~1 .o 

Es evidente CJUe e:s ni ce~ario el lleg • .r a un .cnt>rrlo en la 
nomcncl ,tura, c1.,si.ficL1ci6n y m.~ncjo de 10:\ problcm<'!~ histio
ci ticos, .. unqui? cr>mo y .. se li.:1 ini.:ncionu.Jo '' lo l.;·rao de: (·~te
trab .• jo, aú.n ni r.iquicr;· .:,e i\;1 <li1ucid<H.'O 1.1 etioi.ogt., ni l.:t 
1:·isio¡ic1to1og!.1, puntos btJsic1>S p.;r,, f'ntcndcr t:stns p.:llccimic~ 
tos. 

t'~·ru li!1l ¡¿, <'CtU.tlidt,ll C•Jnt 1110~ con lltl:n<:::ro~o!J t1!;tui.lios Cll\e 
no •lcj:.n ch: .1portnr r<1rt1~!l v··lio.-.~s r r,; l,• comprcnsi6rt 1!P. 1,:
Hi:::ttocitosis y uno de ello~ l!5 l.:i. Cl · it'ic. ci6n :--roptteStil. en 
1087 y en b,.5, i! c11a obtencf.1l)~; lon 5iguientc5 result~~do!l: 

El caso u. l corre~ron1le a l; Cl;,!li· I, <\entro tk•l cu~dro -
cliniCo oriünt.;1tor <.:st:i. 1,~ ec\.:!U, otorre."l crónica rcbcl.de a -
tr~ttmniento, J.:iebre, Pillidcz, tumor.:i.cion c~·,,nl'nl, A<lenomcg.:.
lias y h1~p•1tocc;!,lcnorncu,:1id. 

1\ los R;< le!'.ionl•S 11tic<is 1 Hb b<:ju, lcucocitosis con nltcr~
cion~!S Ln l,·5 ··1•tu.!b:>!l funcion<iles hcpAtic;-~1. 1..ta MO mostro in
Filtr.!ci6n de llistiocitns e histi.obl-•sto.'i, íJHe -1 estudio ric
tol6gicn ~e di.~gno!;tico: t-tr::l'IOC.:I'i'Or,1;, :<., de evoluci6n cr6 -
rtica con c.:i.si y~, un ,-Ita .Je- control, en estf! EnPro.> .:le l.'J89 y -
reci.bi<·nJo ~l 5. ciclo <1<'.! <Jttimioter:1':'i.~ con Met-rotcxcitP. 1 Vin
cri!::tind, f'rcclnisona. en¡,, últim,· <::it;. na hubo indicios dC! -
ACtividutl de 1, f:Off!r1.1cd.~<l, 5nlo oto•·rt~.~ esc.-1!;a y f'S impar -
t.:intc 5ei.~·1 .. r que nl1 o:;c: evi(lüncio vi,1betes Insirii<l<i y l<'s le
siones de cr'n..;o est.'n c.isi CP.l'r<1d<':.;. ~~u pron6~;tico es btV.!no. 

i-;1 n,•cic11te (!Ql Ca50 II i.:orrc~:-nndí! ;• 1:1 Cl,.,!':e II !;icnUo 
Hi:.O'L'IOC!'l'll!:il.:i i~i:.· · .• TIVI',, y unqeu ~11 v. ril"di1d ~·e, unu c1c i.~~~ 

m's r.,roi" <·11 1.1 inf,1nci~,, ~;t! cnc11ntr6: ti.lmor .. ci6n en cuello, 
p.~l.idez, no tn1ho hep.itoesplenorn~g.•liri, 1,- tur.1or:ici6n <IC' c;uc
llo correspontli6 .:t v .ri ·5 cu<len"~; linJ.',•tic"s i'fr ct,•c\.;!l. 11de
m.'.s tuvo i'nerai·•, lettcocitoc;i': y :11. qui,:tosis. J..,; MO inor.tr6 ,~u
mento t\c meg.-.curi1>cito~: .1<Jcrn:·~ <le .~uncnt•> de to1l<>;. i.-!; srrics 
ci::lularcs. LO~J e::<'.mcnl'!'l fl.•r.: ,1c~c~1rt ·r infccci6n bact\~ri.1n;1 o 
infrst .. ci6n P<1l' p.-~r:•r.itos !.'uc·ron nP.Q;otivos. En l· !IC!Jltnda 
biopni.'1 5< confirmó e 1 t\i,1nn6stico i::uc.· ;;1· corr(>bor6 ~ccund-" 

ria a i.nfccci6n vir~;l, lo inter<!!'.: ..... nte {IC? t.ste f".1ciente l'ue 
«uc no i•ccibi6 quimioter.:i.pi., y hubo rcrni!1i6n t ~:·oot.'lncil con 
but:n Pt'•.Jnb~. tico. 
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El t1,rcer c.:1!10 corrc~pondc n l;. Cl1'1!le III i'poyPnJo ~s:tc 
c.Ji,"gn6stico lil. cllr1d 1 li! <1crf1\í1to~;i!; rebc:ldc •· trr.t<111ticnta ;·u
rncnto de volumen <:n fl\\tSlo izquierdo, y r·ui.1•n Prt~scntb cundro 
ab.iomin1,1 ••gudo J'u<: intc1•·.cnido riuir!ir~ic.~ml'nte con tli•·onos
tico errbnco. :;u e:volucit>n 1:ot.t.crio1• !'u•~ torpid;i d<·biUo <' lil 
tnsui:ici1 ncia :rcnctl con 1'1 que- cu1·~b y que..! 1ior e- studio p1·tolb 
g!co se co:rrobo:rb oclusión t.xtrin~eoc¡¡, lit~ •n'tcri •!l rennles pm; 
a<lcnomcg;.,li.>s y no n t1·ombosis vcnosA. J\Ún con el dingn6s
tico pi.1tol6gico no ~e: tuvo l•. c1.rtezn ele que tuvier<:S t~te pD
aecimiento, pL:ro en l. r. cnnJicionl'!'i • n f!UC r,r cncuntr;.bn el 
p ciente na 11ubicr;1 podido P.plic<:r!::c: <111imiotc:r.-rin, ~\l <!Volu
ci6n tttc <'innd.-: y f.~t .. 11 1 culiñin··n o con lt. nr.tcrte •Jr.l fli'lciente. 

1;1 r«sto •le> CStu:tio:; hi!;to'iuimicos, inmunolbgicos y gc:onl•= 
tico5 no $l' llov,,ron ;-. c;·bo 1 n nin!lun fJ< cif!ntc-. 

l.• L.•~ cl:1u1;.!; tic J,on!1e:rh::n~ de 1 .. cpid<·r111i~'· r-on i11tntic<!' 
.~ l .. :; uc: li"· 1•rolif, )',·cibn de l.-.~ l\i:;tiocit1">si::.x. L;•r. 
rcrccion, !: hi!•toc¡uin~.c =· :on ni\rt.::cic'\11~, 1~ ro di!:.tint»s ó' 

l· !·: cH: lo~ monoc;ito~; y 1r1;,c1•bf.'!JO~" --01 lo ~ne 1 • .,, cl~lulP de 
LílllrJ(:rh.:-ns ]';:ro;:cc r1•occncr <11_ otro lin;1je cclul r, dcsig
n .J.i co·.10 1< 1.on-. 'l' 1.:C' lo[ Hi~t.io~itos, flO!""il,lc:rn<·11t1• c01:10 
l"€·~pue~.t.:. inrnunol6[!icn cnn i11ter.1cci6n 1te 1!\ll"l'i•Jln{.!itt:1!: y 
in. crbl' ro~. 

::>.- L 5 inv1:rtiO.·cion1.!""- m' ~ recientes !'Obl'~ Hi:;tioc.:ito.·J.·.; X 

h:n •icmo! tro·.do 1.--: c11•c1•n.: rc.l;1ci6n inmtmol6gica C!ntrc l\'!'· 
· ct::lu1 ~ uc L<'il!J• 1·1L .. nr •.e l•: lti~tioc.:i to!·.i~ y 1.- ~· non1tf'lC!"
de )..-, cni·_c·rrni:.:. ~e I•• Vi!·to ~1Pfici~·nci.;\ ric ~ub"'Obl;-cio -
n¡;.~ de lin~·ocito!. en T' ci•~nt<:s con 11istiocito~i·,; X, r-!'i -
mis1110 h y !l'i'icir!ncit1 dE :ou:..,re<>or .. i" l-'\f; linfocito~ T y
ru i11crcr.c.:11t.11 .!<.:!'pul!!= •le :i.ncub .1•10~ 'n liormnn, ~ tír:tic,·F. 

3.-Bn p ci1ntc.~. t:on Hi!tiocit•'1~i:- X ln tl<:fiC:i.l·nci¡~ •lll ;1CTH -
11uc.:c.1c o<.:·urrir como r1.~u1t. do 'e un,, infilt:r;:ci6n hi!,tio
citic.: i;(:l hit•ot/,1 .. mo P• ro Ln c-r,tu,do•: l'cci1 ntc!'; :·l ha -
co:nr-rob.::.do 'l\\P < !'t.o "\1CC'dc> l"ll c·l 1;J, etc Pilcienttl!; con 
l!i~tiocito~.is X, lo r_ul:' p,:rL:ce .- ~t;,.;· in!'lur·ncindo con el 
uso i'11ccu.-1r10 de :r •.iotCl .. pie crfnl•Oo 

4.- Los nil'\o~ muy pc~riu<.:í!O.S con lli~.tiocitn~:if'. ticn1·11 [Jcnc·r;ol-
m<.:ntc ~iobr0 pronó:,tico • 1.ntc;, 1 , nt'1 r:nc•l .. d rr tr. tr>ba-
como c'.nc1 r con c.ui;..iotl·r;•-pi<\ mfll tiple r:in l·mb;•rgo l 
rcmi~ibn t.'!: vist;< e!· ontnn< amente~ c0n f1·l•cucuci;1 r·n J'or
m."1S hi~·'t.O('uimicc·.'.-. con p;1rtici1·,1cit>n ftnic.:1 o milltiri1e cl
cu1•so Clinico •ic l•' Hi~;tiocitosi.s !'11gi1 J'e t<'r11•:r en r·xccp
tici!>ll\O el b1-n1~1icio Je ll'.ll'V•.fo fnr111• ~-· rlc t.r,•t,"'ni.onto, n 



.• :cnos que 6st.1s se comprueben ror estudios p11ospectivos 
~~1 azar. 

5.- En "resumen, i.-l histiocitosis rcr¡utere un rflpi<lo <li~1gn6s
tico y tr.!t,1micnto oportuno. 

b.- El uso .~e un.i nomencl;itura cst.>nd."'lri-ad,1 y de unos cri -
tcrios diagnóstico~ p.•r.:1 los sin::roll'les histioc!ticos es 
un esfuerzo pura el pronrcso un mt!,ior entendimiento y 
comunic«cion <le (·sto~ cnigr:táticos problcm,,s. 

ESTA 
SAUll 

TESIS 
DE LA 

NO DEBE 
BIBLIOTEGA 



-20-

IX.- SUGERENCIAS PARA EL ESTUDIO DEL PACIEJITE CON DIAGNOSTICO DE SOSPECHA 
DE HISTIOCITOSIS: 

Evaluación Clinico: 
1.-Historie elinica co~plete 
2.-Explornción risica completo. 
3.-Soli~itar los siguientes ex4menns de laboratorio y gabinete: 

•Biomet~!a bemdtice completa con diferencial. 
•cuenta reticulocitarin. 
•velocidad de scdimentecion globular. 
•coombo: directo e indirecto. 
•Pruebas de funci6n hepático: Fosfetaeo alcalino, bilirrubi
nas, TGO, TGP, Deahidrogenneo 16ctica. 

•TP T"'.rP 
•Amilane sérico. 
•nx de t6r9x. 
•aad~ogrefios de hueeoa largos y crnnco (serie 6sea metaatasicn) 
•Elecrroforesie de protc!nns s6ricas. 
•ExAmen general de orine~ 
•Dcnsidad!urinarie deppues de deprivación de a~un. 
•Gasometr e arterial( en caso de daño pulmonar). 
•Pruebas de runci6!!Pulmonar( en caso de daño pulmonar). 
•Biopsia de piel(en ceoo de lesiones activas) 
•ttédula 6sea(ai se presentan anormolidndeo en la BH). 

Evalunci6n inmunológico: 
1.-cuenta de ce~ulas T y células ~. 
2.-~enotipo de celuloo T usando: anticuerpos monoclonales 

(T6, T,, T4t TBA receptores hietominicos (H 1 y B 2) 
).-Función linrocitico in vitre: 
• runci6n mit6gene. 
•siutesie de inmunoglobulinne inespecificns. 
•Antígeno especifico. 
•netarminnci6n cuantitativa de iD1•1unc.•c;lo'l>~li11:.:B s6ricas. 
•natcrminacion de bip('rsensibilided e nntigenoe conocidos. 



-21-
X.- BIBLIOGR/\PIA: 

1.-osband M, Pochedly e, Histiocytosis-x: an overview. Hematd¡ 
Oncol Clin North Am, 1987; 1:1, 1-7. 

2.-Writing Group oP the Histiocyte society. Histiocytosis syn
dromes in children. The Lancet, 1987; jan 24: 208-~09. 

J.•K'o>mes.:iki H, Koy<l M, Hi'lira H, J':Ít.:l r, Doi s, et al. Malignant 
histiocytosi9 t.•tth rearrilngemEnt of the hea\ry chain gene 
ilnd evidencc of monocyte-macrophage lineage. c.mcer 6~: 
1306-1309,1988. 

4.-Ducatmiln D, Wick M, Mciorg<1n T, Banks P, Pierre R. Halign2nt 
histiocytosis: a c1inical 1 histologic, ~nd imnrunohistoche 
micttl study of 20 cases. lltun 1-'athol 15: 368-377, 1984. 

5 •• Geiser e, Thc histiocyto~i~ syntlromes. Ped Ann 8! l/Jan,1979, 
54-64. 

6.-romp o. Historical perspectives oE 2.-~ng1.:•rh.-~ns cell histiocy
tosis. Hemato1¡oncol Clin llorth 11m 1 : 1, March 1987, 9-21. 

1.-Ros.:is A. Histiocitosis muligna (r~ticulosis m<::·dulilr histio
citaria}: c.1rt-tctcristic.1s clinicopr1tologicas en ocho paci1n-o 
tes. Pato1ogia(m~x} 1987; 25; 53-65. 

8 .•Bro~1dbent V. spont~~neaus rnmission of mu1ti-zystem histiocy
tosis-x. Tha L~ncct, 1984; 1: ~53-254. 

9 •• nroadbentK v, Pritch~rd J. Histiocytosis-X current contra -
versies. ftrc~ Dis child 1985, 60: 605-607. 

10.-JComp D. Clinicdl .fe,1tures o.P .f.:!milial histocytosis. Jour -
~ed Rem¡oncol, 1981; 3:1, 3-B. 

11.-romp D, Her~on P, st~rling M. A staging system Por histio
cytosis-x. c.~cer 47: 798-600, 1981. 

12.-Galaanz v, ttarris a. Histiocytic medullary reticulosis in
childhood. Radiology 128: 463-465, 1978. 

13.-vean H, Agnas J. Gro11th hormone defici!:'ncy in patients 
'l:tth histiocytosis-x. J Pcdiatr, Oct 1986: 109: 4, 615-618. 



-22-

14.-Gilbert G, \Jc.ster s, Hr.rmi!nn "!'. Familiitl hemophagocytic 
lymphohi!ltiocytosis. Pedintr Pathol 1985¡ 3: 59-92. 

15.-Lavin P, Osband M. Evaluating the role of ther~py in 
histiocytosis-X. Clinicel studics. ttr.ging, nnd scoring. 
Hematol¡oncol Clin north /.J!l 1 ¡ 1 : bt.:ach 1967, 35-47. 

16.-Simon J, Tebbi C 1 Freemiill /,, Green 0 1 Brrcher M, dercos M. 
Malignant histiocytosis, complete remission in t"U'O pedia
tric paticnts. cenccr 59: 1566-1570, 1987. 

i7.-zuclcer J, Caillaux J, Vi\l'lcl V et el: M;-.1ign.int histiocy
tosis in childhood. cancEr 45: 2021-2029, 1980. 

18.-'°. nlc A, ChristC?n~en e: Unusu"l m~mifestvtion of lnnger -
hñns' cell histiocytosis. 1~cti\ nea ~can 19B8; 223: 479-BO. 

19.-Drolshngen L, Kessler R, rnrtein e• Cervical mcningc~i 
histiocytosis demonstrated by magnctic re~.onance imaging. 
Pediatr Radiol (1987) 17: 63-6~. 

20.-Groopman J, Glde D: The histiocytic disoruer~o a p;itho 
physiologic ?.nalysis. /\nn Inter Med, jon 1981: 94: 1, 
95-107. 

21.-Ishii E, Hara T, Okamlll'a J, sudn M, Takcuchi T, et al. -
Mcilign..:nt histiocytosis in inf.:11\ts: surface mai•ker nnaly
sis of malignant cell.s in two cases .• Med Pedir.tr oncol 15; 
102-108(1987). " 

23.-Su•eet D, Golomb H. The treatment of histiocj-tic lymphoma. 
sem Oncol 7;3: 302-309, Scpt, 1980. 

24.-Tomooka Y, Tosiru H, Goyn N. lmmuno1ogical studies on his
tiocytosis x. Speci;•l refcrcnce to the chemot;ictic defect 
and the hla nntigen. Jour Clin Imm 6; 5: 355-362, 1986. 

25.-Leikin s. Immunology of histiocytosis x. ttematol/oncol Cl.in 
North Am 1: 1: 49-61, Harch 1987. 

36.-Abramson 8, Bcrdon w, Reilly B, Kuhn J• Cavitution of ;in 
tc:rior mcdiastinal masses in chilllren 'Q.'i th histiocytosis x. 
Pediutr Radial 17; 10-14, 1987. 

27.-tav~ra B, Ron~ld J• Pathol.ogy of lr..ng~rh?.ns cell histiocy
fosi s. Qncol¡hcmntol Clin Uorth Am l; l: 75-97, Mi\J'ch 1987. 



-23-

28.-Fontana J, t.oss W, McDaniC!l o, Jenkins J, \relton w. His -
tiocytosis X .1nd acute monocytic leukemia. 11m Jour Ned 821 
137-142, Jo:\?\ 1982. 

29.-shannon B Uewton W. suppresor-cel dysfunction in chilUren 
with histiocytosi!l-X. Jou.r Clin Imm 6: 6, 510-518, June 1986. 

30.-Ishii E, \lat••na.be s. niochemistry and biology of the lilng! -
g~rhans ce11. nematol/oncol Clin North Am l: l; 99-118, 
March, 1987• 



INFILTRACION A GANGLEO 

• ' .• '• l ·- ~ • ....... 

1

.....,. ---~· ·r -- - :y-· -·- ,.. .. 

~ .--. . ... ': t ~, ; :•_;-·· 
.;:1' .~, ... _.···~. 
• ••• • "• 'Ion, 

,\: _, • ..,- .• 1 :" .. ,,-:"'_,._: 

,_~ • . ! . \,, .•• :o • ... ,• "'' , 
~ .. .. "\ ' 
~ : ;;; ' ,,, . ) .. 
~.~ •. ' ,- .• ., 

'~ ! ~ . \.-,, -.. , ... 
\. l'. ,· ·""-. 

' 1 

INFILTRACION A PIEL 




	Portada 
	Índice 
	Texto 
	Conclusiones 
	Bibliografía 



