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INFRODUCCION:

5S¢ trate de un padecimiento cue fuf dencrito ror los dog
tares fionril y Dorfman en sl oo da 1969, despuds o Faher
hecho vhe recopilecibn de curtyo crror Quo 88 pressnteron
an nikor negros. Estoa creoe fueron eatudisdos en el

-

Hoepitel 'miverritride de St, Louie,

Les carrcterfst icrm Buo precrentshan netor proiectes cran
de perionecer o lr rayn negre, 46 enconlrerss ontye 1le o
primers y 1l* socunde décrde de 1s wide v 1e prasencis de
vne linfadenopntls musive de predominis cervicnl, encon.

tréndoae ¢ 1le revisidn higtélogica vhwe cren proliferscién
e hintiocitoa,

Los prroientpe proeentshan fishre y unt arsiente “wwen astaw-

do qenerel, en relercidn cra lap arendes rcororetSes exime
tertesn,

Ry afoctwar on lce yaclentes lor salcgdios pareclfnicon -
1lpmd 1w stancitn le rresencis de leucocitos§s con une 1in
fopenis relptiva, anf cemo 0 ‘neremanto de 1a velocided.

do sodimentectisn globuler vy 'on hipergemeglichylinemis,

-

t.eny mases genclisnhwivr qQue se Teporton erett de modiens

evolucién, presontdndone on dos de los cesos une remisidén



tde las adenopaties en yn lapso de dos mosea, En lo otros

tanon la remisidn fus hasta custro siios despuds, ( 39,40)

Este padecimisnto es de curso Renigno y se han menciona-

do diversos sftios de »fectecidn del mismg,

En cusnto ol tratemiento, no hoy hensts el memento uho es.-
pocifico y se he ohasrvado una remisidn wepontdnas rel .

podaciniento,sin tretemiento.

Le mortelided no es frecuente, ya que de los 215 casecs -
roportades on le litersture mundiel, hastp el momente a-
solo sa reporten 14 defunciones y no secunderime al pads

‘cimfento.( 10 ),

Pprs 1o raalizecidén del presente tre-sjoc re rovisd le «-
litersturas oxietante sohre ol pedecimiento, aaf comp el
Prehivoe Cifnico de ir Unided de Pedietr{s del Hompital -
Generrl re Mexico oo la Secreterfis te Saluyd de los aMos

de¢ 1975 hasta 198F,

De 1s revicidn del s=rchiva se chtuwwn dnicemgnte sl ceso

Quo es ohicto do eate revialdn y tenmis.



ETICLOGIA:

Ls otiologis del padecimiento keete le fechs en desconocd
da se hen involucredo mdltiples factores ntinldgicés_pero

no ap he cemprohado ningune,

Se ha mencionzdo que 8 trete de un proceso secunderio »
una inedecurda respueetes inmunoldgice posterior s 1ns -

infeccién, ( &, 17, 33 )

Respecto 21 sgente ceusel me ha visto Que loe racientess
llegan s presenter tftulos elevedos de enticuerpor cone
trs 8l wirum ce le rirbeols, encontréndoxe verios cesos -
ascciedor con el virum de Epstein-Rarr, ssf{ temtidn sp -
hp encontrecdo paociedo con la presencis ce tftulos de -
enticuorros elevedor contre Fleherielle de les vrriedades
K, rtincesclerometis v ¥, oczmennoe, quedendo en dltime -

término loa tftulos ecnire v, neuvmonlise, (47,33,75,32).

for otro lado ae hen reelizedo estudies mfs rofisticedos
schre le inmnided de estosm pecipntes Ccue mson svgeativos

de une elterecidn a nivel de lp inmyn iderd celoler,

En lom pacientes sstucdierdos se he viato Gue presenten ure
slterrcidn por cieminucidn de le fnmenided celulnr con =
la rreasncis de enoneliss en el timo, pero e¢xto no es -

conclyyente ye que lon prcientes tiensn hipergsmeqlobul i-
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nemia, con tespp elevades de snticuorpas contre hecteriese

y virus, { 17, 33, 25 ).

Alginars sutores han propuesto Gne epte hiperinmunidaed hu-
morel tisnde s eclipesr 61l ddficit fnmuynitario celulert -
epto o0 ve repreerntedo en Le revisidn clinice de lce pee-
cientes por le pressncis de le linfopenie existente, por
strofie de lon territoriea T e sl timo, que ocesions un

descenso en le respuerts Llinfociterie perfiférice. { 17, -
33, 6, 75 )

Ente deficiencies inmunocldgice No e sephe hoote 3l mModeh.
10 ol en primeris o sptundrris, dehkido sl incremento del
consurb oe los linfocitor en los nédelew 1linféticos por -
loa mecrdfegost estp dltimo puude ser 1o mées probehie ya ~
qug en sptos pacfentes a8 ha phicontrado ot sumento de

loe linfocitos & niusl de mddyle deon, ( 33, 17 )}
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MANIFESTFCIONES CLINIC'S:

Leoe wenifestacionss cl fnices del padecimisnto son muy up-
risdps, las méfs corscterfstices son 1l presencir de sdenp
potive corvicalee bileterrles indoloras, eef{ cocmo sub-ma-
xileTea y #0l0 on crans FBTDs &8 PNCushtfen BN le codene
yuguler, cue ¢ puode confimdir con sdonopet{ms mel igness
es més frecyente on nifigs negror entre le primere ddcnde-
de lm vide, reportdndose sn algunos cesos lp preeencie wn -
ls sequnds déceda, mp hns roporiede mfs frecuente en los -

nifor Que en lpe niKee con upne relecidn 3¢1, { 39, 40 )

Les adencpstfes ron sl deto cardinal del psdecimiente,-
les curles on un principio mon méuiles, torndndose pomtg
riomente fijes B loe tejidor vocinom y el finel de ls -

enfermednd pe tornen multinoduledes. { 3%, 40, 3 )

Lea cadenes sfectndem con meyor frecuencis comp ye mencip
nemos aon les cervicelea, #n menos de le mited do los cae
aoe reportedos se oncuentren efectsdos loas gmanglios exilp
res e Inci-inrelee; aef temhidn pueden existir genglios a =

nivel medirstinel y ahdominal. ( &, 33 )

Se encuontra dentro de le litersturs el ceeso de uvne pecien
te de S8 efios, le cuel curec con ictericia por preesentrr.

comprenién e nivel de les vies bilisres, esto secunderio-



8 lnas ndenopetfes » nivel ehdominasl, ( 33 )

Otres de les manifeetaciones consicntes en casi todos 1los-
prcientos o8 ip fTishre, lr cuel no presentes un prirén de-
finido) 1llemendo le stencidn importentomente rye en slguno
de los pacienten 1llegé & ser heste de 39 gredos win la -
Freeencie de foco infeccioso rue le justificere, le fishre

en lm meyorfe de lot cersos remitid espontdnesnente, ( 4D )

Ertoximecpmanie en un 10 Cp los coros 68 1in DRContyado —-
1lr prnanm.:ir de herptomegel is, enplenomegel s y on otro -
107 1» presencia cde tonerilitis, otitls y ohstruccién roes
piretoris rlts, {( 3, 4, 6, 11, 21, 33 )

Las lasionees Que se presentshsn e nivel dmeo cusndo exiate
estp afectacidn mson lftices s nfvel del crdneo, osteopos

rosis & nivel de huyeaos laraes, Tudlridn afectrrse ctrosn

hyesor como low netacsrpiencos, less folsnges, Les buesos -
de 1le pelvis, lor cuerpos vartebreles vy mne hs visto que -
slgunos llegsn & prassnter srtrosis de les rodilies, =lon
do asto Jitimp sumemente reroj se hs reporisdo dnicamente

w caso, ( 4L, 4a )

Se encontrd due tambhidn puncen presentar lesiones démmi-

ces inpspec{fices, an .lee Gue se incluyen exenteass fnea.
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pec{ficos, leeiones solitsrjas con hiperplgmantscidn, le-
sionps xantomatosss y pdpulas amprillentan, l*s Qus ae han
comprohade corresponden o la onforneded, ym Quo se han -~
hiopsiedo encontrendo el petrdn histoldgico ¢arssterist!-

¢o do le snfermeded, { 31, 38, 43 ).

En 1a literatures 89 report=n 2 peciontos lor curloen cursp
ron con perapereaia de las extremidades, ests secunderis-
8 infiltracién de ln enfermeded ® nivel epidural, con afeg

tecién deade C ? heste T 2. { 15, ?3, ?6 )

Se reports ssimiamo 1 ceso de un peefente en el cusl se =
local ird s pedecimiento » nivel de la duranedre, hecien.
do que el pecisnte curssre con dates de hipertensidn intrp
croneal, nuf coao dstos snoestijvop de presencia de uns ty
moracidt o nivel de Sistemo Norvioso, ® nivel del estudio
tomagrdfico ae cbsservd ls presencim da 1ns tunorecidn, -
encontrdndnse o Nnivel histoldgico que as tratmhes de uvha.
Hist iocitanis Sinunal, ya& que presentsbs el patrdn carsc-

terfstica cel padrcimiento, { 10 )

Otre locel izeciédn rers del pedecimfento ss ls hepdtice, -
o7 1s cusl se presente yna tendencies a la fibroeis peripoy

tsl con slterscidn de las edlulos de Kuffer y datoe de -

defio hepftico. ( B, 24 )



14

Dentro de les menifestacionss due se pressitsan en el pe.-
decimishto estan las ocylerss, entre lman curles sa encuen

tres la formacidn de psendo lipomss “anicnes. En una ssrie
de 13 pacipites el 11% presaentehsn infiltyacidn oftilmice
on astos 13 pscieites los lesiones oculsres fueron el pri
mer signo de inicio de 1ln enferoedrd, nueve de lom pacien

tes rressitsen historie de rdenopoatiss, ( 70).

Les plterprcicnos oue presentahen lor pacientes jnvolucra.
»an tento 1r cémere snterior como ls posterior con efects
cién del trscto vveel y de 1a retina, Tembilén mostyshan
efoctecidn de ls drhite, 1ln mucoes nNeassl y de los =snon -
perenasales. En gl tratemisnio de loe prcientas con afeg
tacifn oculsr se ha llegrdo & utilizer la enucleecidn .

{ 70, 77 )

Es roro que el padecimisntoe llegue o ser mortel, de loa=-
715 cesos reportados heste el momento se indicen 14 fells
cimlentomsj de los curlees 7 se encontréd Gue fuaren securn
derios & sn padecimiento, 4 de loe pccientes persintisn -
coy 1p enfemmedsd, pero no ae logrd dilucider ls ceuss -
exscts de lp musrtae, B de 1lns musrtes fueron nacunderisg.

a infecciones por gidrmenes inuausles y pportun istes esto-
como resultedo del déficit inmunpldgico existente.

Los sutcres due reelizzron 1a revimidn no encontreron treng

formncl6n msligns de la snfammsded. (18 )
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L&aORTORIO:

A nivel de lshorstoric los detos Oue presentahsn los pa-~

cientes pongy

En la hicastr{e hemedtics aes encuentre une eneals norsocrd
@ice, lpucocitosis por arribm de 30,000 por mn3, con le o
tendencis o 18 Nneutyofilis con linfopenis y me he sncon -

trado oye slgunos presenten gosinofilis, { 33,39,40 )

Lo velocided do sedime-tacidn glohuler me encuentra incre

menteds ror srribs de 50 mm por br. (1, 2, 7, 33 )

Les inmuncglobrlines as encuentren sleundes, le cus més -
inportsntemonts se chncuentre slavsde es 1le 1g G, llegendo
p plcenzear vt vmlor méximo hacte deo 3300 mgr/ ml,, en se-
gmdo luger a0 encusntre 1a g Ay en tercero lm Jg M, =
por lo cuel mé mercions Que cureen &cn hiperge@aglobuling
min, (7 }.

El colesterol sdrico se encusntres normel, (7, 33 )

En sl astudin de médyle dsse: wn 1ls mayorie de los repor-
tea o encuesntre normocelularided, pero as han encontfa-.-
do reportes que Tefieren unp hiperceluleridsd con moderes-
de hiperplessis grenulociteris y eritrocitics y sn elgunor

ae gncuentre sumento en el ndmero de histiocitos. { 16,33)
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Les {ntrmdermoriraccionem [l PPD generalmento ea negati.
vo, ea{ como Les resceiones pnars histoplesmina, coceidina
ding, blastomices, enfermedsd por srafiseo de gato vy candf
dine} pare la quo me ha encontrada el meyor fndice de po

aitivided es pars la de cendidine, ( 17,22,275,31,38 ).

Los test seroldgicos come el VDRL en elgunos pecientes
llegd a ser ponitive, Ertucdics como 1la tuleremia, toxoples
moais, Peul-Runnel, hrucels, relmoneles y rescciones fehri

lps fueron negatives. { 25,31,38 )

Nontro de low estydio de lwhorstorio se he sncontrede que
prepentwn eleuacidn de los tftulor de lps enticuerpos con
tre virya de Epateoin-Aarr, s2i{ como en otror peclentes ee
ha gncontremcdo l1le» premencies de snticrerpon contra le rubeo
1s ¥lebsielle y tftulos contra el virus de sarsapifn, (17-
2?5, 32, 33 ).
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R DIOLOGIA:

A nivel redioldgico encontremos GQue les mensifestsclonen
qus presents este redecimianto son comuynes o veries enfep
mededes, poro noa pusden der uvn fndice de afoctecidn de ~

nysntro prciente,

h nivel del crénen me sncucntrsn zenes orteolfticra rrdio
lfcide=; & nivel do 1s columne se encuentren en lns verte

brre lesionss lfitices an ocaajonse. ( 36,37,41,44),

A niugl del torex en el 30 s A0¥ de los pecientsa se lle-
gs & encontrer lm preesencie do genglios medisstineles, -

con sfectecidn de los hilior pulmoneres. { 3F,41 )

51 ne los reslizs e linfografis se encusntra que rresen
tan edenopetfse & nivel ehwdominel, pera-edrilico principel

mente y parsvertenrsl. [ 41 )

En lom hussos lerogos lea lesiones Que se presentsn saon -
im&genes radicldcides ct.n zonss osteod ftices, dedo por le

infiltrecidn histiociteris. ( 3F,41 )

Como sp ve les menifesteciones radioldgices del pedecimien
to mch muy veriesdse por lo que no se deben de temer petes
Unicempnte pere el dirgndstico, sino que es indiapensable
contar con las @aniferteciones clfnices, de lehoretoric -

y 8l satyudio histopstoldgica pers hroer sl disgnéstico,(41,44)
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HI9TOrPTOLCGTIA:

Le mnormel ided hArice del pedocimiento es 1lm prolifersacidén
de los penos histiociterioe con shundente citiplesme cle-
ro gne frecuentemente conlleve 8 un enmpscearemjento de 1p

arquitectnrs nocdel.

Otrc deto de sume impnrtencis s lm marcede proliferscidn
do célulre plesméticas en el corddn meduler y ocre longlmen
te lr presencim do nucleoo etipicos en leos histiocitos s

nuneles, ( 25,39,40 }

n hpllezgo conptentes es le prasencie de linfocitor v de-
otres célules homstoppoydtices dontro dol citiplesmp de los
hirticcitor, el fendmona no este clere y es positle que -
prensnten fegocitonis por birtiocitos o penstracidn sctis-
ve citrplegenice por los linfocitos & este fendmeno ee le-

tonnce tcn ol pomhre de emperopolesis. ( 9,17,33,40}.

In slgenee ocerinnes ee puede encontrsr célulee glgsnier
myltinucleecdaa, que son ptip’cas ton ndcleo* hipercrémicos

raromente ze encuyontran mitosie colulares,

Con tincionsm especirles pera sl sstudip histppertoldégico

as encontrd gque con el &cido pearifdico de Schiff, s2 Oh-
neturhe en el Interior de los histiocitos ls presencirs de
glucdgeno y sp oboarveron elguhos scimulos de grass con -

le= tincicnes de Suden. { 17,40 )
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En el estydio con microscopfs electrénice se encomtrd -~ -
hemofegocitosin, pero no hacteriss o virus en lom ordnulos

exirtenton on lex célulen de Langertens'.

Se han enconlrado en elgunor pecientes rue presenten ng
crosis tisulsr = nivel de los nddilen, saf{ como le tenden

cia mn 1lp formecién de grenulosss. { 74, 37, 40 )
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PIFGNOSTICO DIFERENCYIfL: - -

£l diagnosiicn ﬂifaranéiai.deffsta prdecimiento se drhe -
de hacer con todas los. padecimisncos hiatinciterios y den

tre de estoﬁ;tanamuat

HISTIOCITCSIS F'MILIAR: Es un pedecimisnto similer o -
otreas hintjocitosle, se presents en forme ssaporddice ne -
he descrito en lom pemelos homocinoios Yy Bn hermende N0 =
gemolos con smhon patrones ce herencie recesivo,ligrde -

sl cremosoms X y eutosdmice Trecesive.

Presenis petrones histoldgicos muyy similrres e otres hin-
tiocitorie v ne disgnortice por 1e Trelrcidn wue presente,
de -ve se encupntre en ror mienkhice de la fenilin 0 BB -
cuente con ol rntecedente de un homenp u otro mismhro de

1» femilis que lm prdecid, ( 29, 34 ),

DERM"TOARTRIT IS HISTIDCITARAIR F'MILISRs Ests onfermeded

se cerrcierize por erupcidn pspulenocduler, ertritis sfis.

témice destryctive y lesiones oculerss Cue corresponden .
e proliferecidn histio&iticu, aparece on la Infancie o le
sdolpacencis, oenerslmente so menifierts por nfdulos cutpe
neos plredor de lm tesheze, en les wrnoe y los pias,. Se -
deesrroles rigidez de lee prticuleciones dirtales y poste.-
riortente uveitis, ceterets y gleucome, 1r heryencle pucde

seguir vn patrén eutoséaico dominente. ( 38 )
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RETICULOSIS HEMOF:GOCITICR { LINFOHISTIDCITOSIS): Pressn.-
te un petrdn de herencie sutosdmico recesivo, le sded de-
ifnicio susle mser por sberje de los dom sfos ¥ 1la entided -
ganﬁralnmta as fatpl en mesen, El inicio eos frecunsnte-

mente brurct y muy roudo, con portrecidn saocisde » fiekre
enemin severs, leucopenis, tromhocitoponis, hepatapsrlenn

megal fa, neumohitis y meningitis.,

El dimondatico inicisl genermlmente se nriente & un pro -
ceso infecciosn, pero no re encuentra ningdn ecente stio-
légico del rpadecimionto, por lo corl e orients wnc » pen
sfr en este, por lm gren sfeccidn dol pocijente, af se en.
cuentrz Que 8l p=ciente prerents el sntecedeonte de que al
gin otro miemhro de lm fTemilim presentd un pedeciniento -

perecido pe reelize inmedintrmente wl diasgndstice.

Lor hallezgos snstomgpmtoldnicos ceracterfsticos scn le -

infiltracidn de mxchos &rco:znom por hirtiocitos y linfocites,

El lugar pare 1ln realirrcidn deo la hiopein dehe ser selec
cionedo con s mo cuidedo por la trombocitopenis que prosrn

ten los prefentes.

En 8l sspirsrde de médils cese mp puvde encontrer wn ngme
ro piawitedo de histiocitos vy s9 encuentrs writrofegocitp

sin Que em lo nfs cerscterfstico de le enfermeded.
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Pare el tfrtamiontu_d-'anfé pe@efimlaﬂtﬁ.sa héh.utilizu--
de mdlt iples ag}ntyg,_qp!nlnte;apicos, eatoroides, aﬁta-_
gonisfna dalffq!dg fﬁiien,_con lor Gue se puede llegnr &
ohtener élgdn reriltedo, perc en generel ol prondatico o

cel pedecimiento es somrrio, { 79,34 },

HISTIOCITCSIS MALIGNA: Em un padecimiento cerrcterizedo
per unm proliferecidn de histiocitos etfpicos, me cercc~
terizes por Que re presentm con meyor frecuencie en 1la se_
gunde ddceda de la vide, los pecientes clinicermente pre-
senten fishre, linfedenopat{s general izeda, hepetneaple-
nomegalis, lemiones nodulmres, 1n presencis de exsntome-
macul opapuler oen el tue ee oncuentrs proliferrcidn de hig
tiocitos, el prondet vy Ve 1o oenfemdad er role, los pas
cientes con un adecuedo tretemisnto presentsan unm sobrevi

de de £ a 15 mesce.,

El tretamientc del pececimiento se cerrcterize por wns com
binecidn de quimiotererie con mgsntes citotdxicos y este-

roides principrlmente. (17,29,34 )

RETICULOSIS MEOUL 'R HISTIOCIT"RIA: Es 1a varieded mfe np
ligna de todes lna histiocitosnie y s crracterizs por la
ective eritrofegocitosio en ocepichnes se encuentra fegocl

tosies de eritronieaton, plequetrs y chlulns linfoides.

Les mpnifertrcionee clinicrs sen Tiehrte constente, dolor
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sbdominel, linfadenopet s extonma, con 1m presconcis de ma
sas mediastineles, con gengl ior rars-edrticon s {liscon -
sp presenten losipbnes cutdnees y subcutdness en las que ~
se encuentras sn lo bioprls proliferacién de histiociton,-
se encusnire asf miemo bopatcesplencmegel s fmportente, -~
purden los prrientes cdentyo U0 gu svrlucidn llecar e pre-
senter derremea pleureles, encontrdndose en 8l rotuydia -

dal lfquido le presencis de histipcitos,

£ nivel egounldtice v incloyen lreslones de los metepcer.
glenos con eronidn de irs corbicerler, y en 1o erbic'ios .
pastmosten se he encontrade Infiltrecién bistfocitsris -

s nivel de 1s méduln dues y o nivel de lo= cusrpen verte-

hralen,

En loa eotuzios de lekorster’o se puede phecntrar biper.
wilirrohinemis pato socunderio » 1a homdliais por 3m erie
trofngonitonis que pressntien lor picientes, =e encyentra-
Coobs positive @ biprroolesterolemie, fn{ milsmo se ehTuM
tra wias rnomir hipocréaica, leucocitosis llegando haata -

raaccién leucemoide y se puede encontrer tromhocitopenia,

£n el astudlo de mdduylme dsps es sncuentrsn célules inAe-
dirag con basofilis, con Le pressncis de monoeitos etipl
top, mactdfsagos con abindantes vecuplas con gren sritro.

fagocitonls y fapocitealis de otrtes eélulms,



8 § dlagnd-ticu se hacn en hsae s 1ln clinics, por 1o fiobrs
ol mrl a:tadn gnneral,'lau 1infednnnpatins, los ndéduylos -

de le rinl y lss 1nf£1trncionua subcutﬁnaaa. los derremee

_pleurnlaa, pueden prenoﬂtnr los peci-nien neumonitis interg

) ticial y lB prosvnc!n de mpsrs medisstineles.

B t:e;ad{rnto 8e hoce s hese de uns comhinecldn de quimto

B}

ternpicon y pateroides, { 79, 34 ),

REf]CHLDHI%TIﬂE]TDﬂlQ CON HIPFRGRAM CLOKILINEMIAT Se careg
terize por la presencis de fichre, hepatoosplenomeqgrlis -
linfrdenopet s pirpura e hiporgemsglohulinemia, se cersce
terize hirtoldgicements por ln nfiltrecidén wizerre de -
mononytleares meociade con célul=s plasméticps, 81 curso
ez répidemente frtal y estc meyormente s procescs infee-

closos sorrgrdos. { 29, 34 )

HIST1I0CITOSIS X1 Le etiolngie de ostm @s desconocida, se
hen reel izedo mfltiples #speculaciones y se he ssocisdo -
con procesoe infecciosos, se he invalucrado ls eticlogim-

oshdtics o que os secundsris 8 desordeness inmunoldéglizon,

Histolégicemptes se ceractarize por una proliferecidn o -

inyesidén de los tejidpas do cdlulas de Lengerhaas',



Lon manifestaciones clinices estr~n an ralacién al sitio -
de prolifermcid de les chlul>ag por este miturcidn cono-
cemon tree distintes onformedades gque corresponden el gry
po de lps Histlocitosls X come mson: Enfermedsd de Letterer-
Siws { Histiocitoeis malighe Infentil ), Enfermedsd de -
Hend-S5chdller-Christisn y 8l Grenulcme eomindfilo de hyo-

B0

ENFERMCDAD DE LETTERER.STVIE: Es 1lm forma ads egude y die
seminada de lams Hirtiocitosim X, es nmda frsc;lmte en meno
res da 3 efon, les monifestecioner clfnices no son espoaci
ficss, ze encuentres fiehre, mal eatpdo gonerel, irritehf
lided, letrergin, sdenopatira cerviceles, hppatooaplenome-
grlia, diarres, le @m#s carecterfstice es la srupcidn que-
pregsentsrt on ls riel, ls dormat itic asehorreice e nivel de
c~haze, La erupcldn cuténes conmiste en lpsicnes papulo-
sns difunse, petequiss, pdrpure, lesiones ulcrratives y -

granu.cosre, prf como lesiones xentomatoses, ( 29, 34 )

ENFZAMED.D DE H ADSCHILLER-CHRISTIGN: Es vn= afeccidn -
Aultifocel y avltisistdaics se presents con meyor frecwen

cis on 1lns muisres y de loe 2 a lor 4 »fics,

Lea menifoetscionas clinices ss englobsn e une trieda cz
recterfstice como ma 8l wxofteslmon, 1a disbaies insipide-

¥ len lesicnes daoas. { 29, 34 )
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GRANULOMA EOSINOFILD: Se trete de una laesidn ynifocel -
histipeitica de curasc heniono generelmente, se presents-

con meyor frecuencie de los 5 & los 10 efias,

Las losiones pudden ser (nices o mdlitiplen, son méms comy_
ngs en el l:rn'nan. huceos largos, columna vertehrel y pol-
vin, pueden mer ssintométicers o esocisrse con ls pressncie
de edems y dolor en 1la regidn, 1ls efectnacidn en lm columna
veriehrel puode scehar eh cnlepso ds lor cuerpos vertehrs
las, en leos huesos largos 8l cuedro rrdioldgico as de ls-
sionns ostaplitices, #l cureo clinico es varisbhle pupds -
sor deeds resolucidn después do varioo menes o cursacién -

despude de reelizear un cnreteje do le lesién,

£l tretemiento de eston tree pedecimiontos os seqin le By
tenaidn del mismp v un desde Quimioterepis y redicterepinr

heste quirdrgico en el creao del orsnuloma sosindfilo.

El prondrtico dal padecimiento ss reservsndo y dependa de-
varios fectores y segdn ls inveaidn del pedscimientoc y le
disfuncidén orgénice que presenten; e mayor diafuncidn orof

nice peor prongdstico y vicevsrese, { 29,34 )

Como ahserusmps on lo sxpussto, lon Sindromes Histiocite~
rios mon muy veriedos y son mdltiples, por lo cusl hay aus
eater muy pendientes pares poder llegaT a un dimgndatico -

correcto de cede uno de los diversos padecimisntaos,
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TRATAMIENT Oy

El tretemisnto de pote padecimiento he aido muy verisdo -

¥y no existe uno especifico, yer que como no sp conoce la -

couss Nt ae pusde conhetir ectm.

Sa han utilizedo mdltiples enquemas de tratemiento ain

pbservar resultados del todo setiafectorios.

Se he tratedo con entibioticos derivredos de les panicili
nes, con tuherculeatdticons, con radioterspis, quimiotere-

pip v esteroides del tipo de 1ls prednisons, { 33 )

Dentro del menejo con redloterspla se ha utilizedo teleco
hrlto llegendo hasts 1me dosis de 1700 rada, en lon crsor

de pacienies con mases cerviceles myy grendes O mpoes me-

diastinales. { 77 )

La pteéﬂisuna cusndo se he utilizedo go vee & rezdn de ?
mg. por ¥gr.,se ha ohservedo uie medisne respusats con -

omte medicemento, { 7, 22 )

Dentro de 1s quimicterspis se ha utilizedo la.Uinhlastinn
s rezén de 0.3 mgr por Kgr. ohservéndose yna disninucifn-
inportantfsina de les mnses o un lapac de 1 o 7 semmnes

{ 72, 23, 33, 35 ).

Tenbién se refiere que se hs utilizedo el Clorembucil con

ecepteble respuesta, (7, 72 )
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Hrate ol momento, no exiate yn tratamientio que ssm el mis
‘adecnrdo rrra 8l radecimiento, ye duo un gren nimerc de -
prcientes prosenten remisidn adhite del padecimfento sine
npcenidnd de tratamiento, esto principslmente on lom pscien

tas fue no presenten qren afeccidn. ( 39, 40 )
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REPORTE OCEL CASOD:
RESUMEN

fichs de Jdentificecidn:
Nomhre: D.0.7.

Edad: E piina

Sexnt Maaculing
Escelrrided: Primerie
Reaidencis: Esteco de Mdxico
Evpeciontet 010411

Fechn de lnoreeo: 22/04/87
Fechr cdo Egrese: 11/05/p7

Antecedontes Heredo.Familiaress
Padres vivoa en aperonte buysm watedo de sslud, abusloa vi
vos ppatenlofanly, conrs , doe hermenon mparentemente apnor

ae niegen entececdentes de Importencie.

Antecedenterr Mersmeles ne Petoldgicos:
Provisne de mec‘gn eocirectndrice medin, hphita en z20ne -~
urhene con servicies pdhlicos, con regulares hdhitos hi-

gidnicos y dietdticos.

Antecedenter Merinetemlen:

Producto de la Genta I, o) cuml fue ohtenido por perte -



outdeico, en medio hospitelerjo, con rnspir#ciﬁn sl naci-

mirnto, se desconoce Fpger, posc de 3700 gr,

Aljimentrcidng
Al =eno meterno heete los 3 mpees, porterjormento s hpse-
da leche meismirzreds, con sblectrcidn s lon 6 menes, inclyi

dr en 1a diste femilisr,
Deseartollo raicemotor: Normal pow cu cded
Tnmunizeciones; Cusdre cenpleto

Fntecedenten Fersonelepe Fetoldgicon:
Custra moger enies de ne inusnrco presinte curdro el cusl-
ap le diegnestices como hepetitis tipo R, dos mewssr preovios

1l rmiefo pristnln vipierln, Tosto de entocedentes nego.

dos.

Padecimiento Retuel:

Lo injcie mes y medio previns 8 su ingrese al noter 1o =
protencies de sumento de volumen a nivel de le regidn cer-
vicel dereche de esproximedemente 1 x 1 ¢m,, Qua on 3 diar
suvmentd hests slesnzer un temeMo de § x 3 cm,, ocho dies-
nfs terde noter sumento de vplumen en la regidn cervical -
izquierds, el cyel fye progresivo heste llagar e tener S-
% 4 cm. sprovimedaments, dichss tumoreciones ered indolo.

res, fijes » plenos profundos, de conairtencie sélide, sin
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cathios o celorecidn o tempe reture y £in le pruaun'ciﬁ do -

otra sintonprtologis,

Por lo nnterier macude con frcultetivo el cuel prescribe -
sntinflematorics del tipo del neproxen y mtimicrnbiunu'a-.
como lp empiciline desconoci/dndose dosis de los mismos, =

no desapnreaciendo la sintomstclogia.

Explaracidn Fisice:
Peso T4 ¥gr. Tella: 11P cm,

Cohoze s5in sltsrrcliones.

Cuello: Con le precencis de symentpo de volumen g pMhOBs ~-
lsdos engonbtrfndoas, pequefins messs, no doloroses, nd md_

- .

viles dp divetoor Semei -, 2, M W'e 2% 3 e v zlgunes
otyes plcenzendo hetten S x &4 cam., slendo sstas syhmpxile-
Ten y retrosuriculnres, no se encuentran can™ios de colo-

recidn o tempersture e nivel locel.

Torax rin slterecionss

Ahcdomen no =o enhCoéhire hapostoesplencmegaliss,

Resto de le explorscidn sin sltercciones,

Evolucidn as inteme ppre Bu disgndetico y tretemiento -
me le repliren mdltiploesn natudid-y as 1l toma bippois de-

genglio pere el disgndatico.
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EXRMENES DE LEOCRRATORIO:

Aiometr{e hemético:  I/0F/67

b 13, Hto 40, Leucocitos B2?580, VUSG 53, Plequetss 288000
monocites 5, linfocitos 17, eonindfiloe 3, hendes 10 , -

segmentedos 70, neytréfiles 0D,

fgecciones Cutdneest
30/05/87 ppD, éendidine, fricofilina; Negativor,
Repccirnsyr pas- Ronhonyclecein

20/05/87 fayl-funnel MNegativo

Ferfil 12

?0/05/87 Proteincs toteles 7.8 { normal )
Albdmine 4,1 ( normel )
Celcio 10 { nomel }
Fdaforo a,s { noimal )
Colestero: 150 { ncrmzl )}
Nitrépenr \rejco | 17.5 { normel )
fcido vrico 3,7 { noimel }
Gluccrn in% { normel )}
Bilirruhines 0,4 { normel )
Foafrtosn plorline 255 ( sleveds )}
D 4L 290 { elevada )
T 6 @ S0 { elovsde }
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Elsctrafarssin de proteinasnat

7/D7/8B7  Proteinar toiteles € (' 6 - ?'.5 Yoo
ALpum ine 8,18 03,5 w5
Mfs 1 0,39 { 0.2.0.6 )
Alfs 7 0.82 (0.8 -1 )
Bates 0,83 [Nufw 1.6 )
Gommes 1.66 { p,7-1.3}

Radicgrafis de Torsx

20/05/87 Sin evidencir Ce laaldn

MNtrravnougreTis;:

20/05/87 Crecismisnto genclioner mediastingl -y de cedens
yugulnry externn del ciollo. Rseitrzen ehdominasl
ain puvidencies do leeidn.

Gioppin:

79/05/87 Ba-B7, 4573 . Reports Histjocltpris sinu~nl con

linfadenopst In mesivae { Enfermeded de Rorel: -

Dorymen 3},

EVDLACICN s

La evolutidn del pmciente he sido hecls le majoris con -
tendencina p le remisidn do sur sdenopelirw, se encuenize-
completamente enfntomftico y sin trsteatenio, se 18 cite~
sctyrlmento pers control cade 6 messe, He presstado uns

remisidn de un 50% de sur sdenopetien,
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CONCLUS JONES 4

Con lo expuesto en lsa péginers snteriores snelirendo nues
tro caso, tenemos pers fundementer inicislments sy dipg-
ndst ico; como punte cleve, 8l reporte histopetoldgico -
Que noa descrihe las lesiones cerscterfetices del padecl

niento,

En relecidn o loe estudios dJo lo-oretoriv con Que ae cuen
ten pera sustenter el diegnd=tica, tensmos como dntns po=
sitivpa: El incremento de les velocided de sedimjentecién
globuler, 1lr linfopenier, la Nnoutrefilie =in feco infeccip
so epearente, lss pruebss cuténess negetivas, ssf{ como el

muyy Giscreto incremento de les globulinss gemma.

Le wsvclucidn del paciente gz hests le fechs hoecis 1a me-

jorfa, con ramiafdn de sum adenopet{ss ain tretsaiento.

Por lo sites expurstop podemos concluir: que re trate de
un podecimiento de curso henigno, con una evolucidn espon
tdnen hrcle 1w mejorfe, llegendo = l» curscida totsl ain

tratmmiento,

Por el tipo de elterecionce que presente s nivel clfnf--
ct, hiatoldgicec y de laherstorio, se pusde penanr Gue Be
trrta, como slgunse teorise lo spoysn, deo une reapueste

shdaals o les infeccionens.
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Por lo que respecte al trstemiento, lo primordisl es 1l
ger s determiner le stiologfe sxacte, pers msf poder co=
rregir les slteracionea existentes, o retirer sl fecter

desencedenmte del pedecimiento,
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