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RESUMEN

Histiocitosis es un término genérico utilizado para denominar un grupo de
enfermedades de causa desconocida que tienen en comun la presencia en los
tejidos afectados de ceélulas del sistema mononuclear fagocitico, ya sean
histiocitos alterados o proliferantes.

Aungue el tratamiento se relega con frecuencia al Oncologo Pediatrico, la mayor
parte de las histiocitosis Nno son malignas. El unico procedimiento diagnostico
definitivo es la biopsia de la lesidon, con presencia de células de Langerhans, y el
hallazgo de los granulos de Birbeck intracelulares mediante microscopia
electronica. Estos hallazgos pueden ser confirmados por la positividad de la
tincion para ATPasa, proteina S-100 o aifa D-manosidasa, y por la demostracién
de determinantes antigénicos CD1a en la superficie de las células de la lesion.
Objetivos: Conocer los factores prondstico mas relevantes en morbimortalidad,
en los pacientes diagnosticados con Histiocitosis de células de Langerhans.
Material y métodos: Se realizo un estudio retrospectivo de los pacientes
pediatricos, en los que se establecio el diagndstico de Histiocitosis de células de
Langerhans, durante su atencidon en el servicio de Oncologia del HIES. En el
periodo comprendido de 1986 at 2000.

Resultados: Se encontraron 27 pacientes con el diagndstico de Histiocitosis de
Ceélulas de Langerhans, en el periodo comprendido del ano 1986 al 2000, los
cuales se dividieron para su estudio en 2 grupos: el primero considerado de alto
riesgo, con un total de 8 pacientes, de los cuales 1 era menor de 1 afio al
momento del diagndstico, y los otros 7 menores de 2 afios, con un promedio de
edad de 1.5 arfos. ElI segundo grupo de pacientes correspondia a los
considerados de bajo riesgo, siendo un total de I9 pacientes, de los cuales 1 tenia
menos de 1 ano de edad al momento de hacer el diagndstico, y el mayor con 14
afos al ser diagnosticado, con un promedio de edad de 3.6 afios. Se encontrd
una relacion 1:1 hombre-mujer, en los 2 grupos. El tiempo de ewvolucidn para
hacer el diagnostico desde iniciada la sintomatologia fue menor en el grupo de
alto riesgo, con un promedio de 2.6 meses, en el grupo de bajo riesgo el
promedio fue de 6 meses. La sintomatologia presentada referia la presencia de
un proceso sistémico, con afectacion y disfuncidn organica en el grupo de aito
riesgo, en el grupo de bajo riesgo la sintomatologia fue benigna y en algunos
casos se llego al diagndstico en forma incidental. A la exploracion fisica se
encontré hepato y esplenomegalia, ademas de adenomegalias en el casi 100%
de pacientes del grupo de alto riesgo, en el grupo de bajo riesgo el dato principal
fue la presencia de tumoracion, seguido de lesiones dérmicas y adenomegalias.
La mortalidad fue del 50% en el grupo de alto riesgo, en cuanto al grupo de bajo
riesgo hay un 100% de sobrevida libre de enfermedad.




INTRODUCCION
Histiocitosis ¢s un  término gendérico utilizado para denominar un - grupo de
cnfcrrn’cda;lgsid#fqgsg'desconodda que tienen en comin la prc#cnciaexrlos "ktejidosb'
nfcctado:s:c’lg/ téiﬁiﬁs,‘del sistera mononuclear fagocitico, yasc:ln lusuoatos aitémdos o

prolifcrantes. -

Se traca de i.ih grupo de enfermedades dificiles de distinguir sobre una base clinica: La

cl:\siﬁcacién y

podrin clasificars
posible acrualme

Para comprende:

histiocito normal

denominado:por

la dcnofnin ci uclcados Euc propucqm pot X’nn Furth en 1976

para submvzu: ln urudad de estos elcxncntos Y. sennla.t al mismo ue.rnpo su caricter

dindamico. (1) ¢
LEstas ccluhs se :'oi—iginan _' en la .médula .. 6sea ~de " un progenitor comin

gfqnulotnonocnnno (CI"U-G\/[ o umdad fottnadom de colonias granulomonocitarias),




que da lugar a los precursores inmaduros(monoblasto y promonocitos), a raiz de las

cuales se formarin'dos lincas celulares:

circulantc,’ perteéneciente a la

inmunohistocuimicas que facilitan

L s ommensse

9



FAGOCITICAS.

Nhudleo identado

Nembrana ondulante

Adherencia al vidrio

Almacenaje lipidico

FFormacién de policariocitos

Equipamiento enzimatco
Estercasas no especificas
Peroxidasas(formas jovencs)
Lisozima
.Antit::ipsin:}

Antiquimiotripsina

Cooperacién inmunologica

Expresion de OK-MI -

Tabla 1. CARACTERISTICAS DE LAS CELULAS MONONUCLEARES
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Tabla 2. CARACTERISTICAS INMUNOLOGICAS DE LAS
HISTIOCITOSIS.®

Marcador Histiocito Célula Célula de
ordinario Paracortical Langerhans normal
interdigitante y patoldgica

Esterasa no especifica + - -
Alfa-1 antiquimiotripsina -+ - -
Manosidasa - - + +
S-100 - + +
TG6/CD1 - + +
T.eu N3 -+ + +

+

Cdérpos de Birbeck




A las células de SMF se les reconoce en la actualidad tres funciones biolGgicas

fundamentales:

En térrninos; 'gc‘nera]és, cuanto mas diferenciado cst:i el histiocito, mas cronica y

benigna cs la evolucién del proceso.




CLASIFICACION
En 1987 se propuSo una nuecva clasificacion de las histocitosis infantles, dc aplicacion

internacional. (V. LLa base de:-esta clasificacion es su relacidn con la célula histiocitaria y

reticular ‘normal; seltrata, ‘pues, ‘de una clasificacidn histolégica, que conduce al

diagnostico definitvo de cstas enfermedades.

La clasifica

célula presentadora’de andgenos..

Las ¢ hisdocitos

hcmdfngotct_

Ro sai-Ddijxn’m

También scih

ps ,1 qﬁ{ofagodtiéds_cx s
malignas, como la lecucemia;linfoblistica agudi y &6ni¢a, el .linfoma ‘de Hodgkin y el

no MHodgkin, v la leucemia micloide crénica juvenil:

IFinalmente las histocitosis de clase ITI agrupan las enfermedades histodticas




malignas y los linfomas hisdocitarios propiamente dichos (tabla 3).

‘Tabla 3. CLASIFICACION DE LAS HISTIOCITOSIS INFANTILES. @

Clase I Clase 11 Clase I1I
ENFERMEDADES
IHistiocitosis  de Linfohistiocitosis cnmfagocnana I—Ixstxoc:tos:s mahg-n'x
células de familiar(1.ET?) : mouohuc1
Langerhans Sindrome de hemofagocitosis 1socmd1'a i : ;
infeccion(SHAD
CARACTERISTICAS CELUL‘AR]:.S :
DE LAS LESIONES (o
Cdélulas de Macréfagos reactivos morfo]oglmmcx
langerhans “con normales con cntto&gocxto coplisica de cdlulas
grinulos . de | prominente ‘con’ caracteristicas de
Birbeck o : ‘“monocitos/macréfag
R OS O SUS Precursores
ol ,TRAT AMIENTO

T'ratamicnto’ local: ;Ouxmxotcnpm, transplante - de mcdula 1. Quimioterapia

en - las-ilesionc 6sca alégenica (experimental) antincopldsica, entre
aisladas; 5T . cllos antraciclinas
quimioterapia ;en

Ia enfermedad | -

diseminada 7 ‘




Histiocitosis de clase 1.

La Histiocitosis de Cduhs de L:u)gcrh'xns (IICL) abarca a los trastornos que antes se

tom 1p ;ologic:l conﬁcrc caracteristicas comunes a:la

afeccién.

= dnguostlco se; conﬁrrnn cuuxdo Ia blopsm muestra Ia ptollfemcxon hxstlocxt:u:m de.

caracteristicas ‘no. rnalxgu’LS con_h. p1rucuhnd1d de que prcsenn unas mclusxoncs

cxtoph.smqncas ultracstructur'\]

Couomd'\s con cl nombtc dc cucrpo

de Birbeck; Let'xe c<.lu11s c.\pl'(_s'lll el 'uxugcuo CDla Y. la ptotc:.na S 100. El prondstco

dependeri prlnClp'llm(_utc d(. h extension y repercusion de ]1 enfcnned'\d mis que de




sus aqp«.ctoq c:tolog:cos quc_ pucd(.n ser casi idénticos en los extremos del (_ﬁpcctro.

Por tanto, scgun los casoe pucdc mantencrse :11 cnfcnno cn obsctv1c10n postgnor d(.

tisular, la disemin:

trnmmicuto ‘antin

remisiones. csp
de una proleemc

monoclonal,'

clinico dé las enfetm 'd y:l. que aun ‘mnsmo .p'u:ron

manifestacioncs muy Vatladas.

‘histolégico sc  asocian




IZl hallazgo dc histiocitos fuera de su localizacién normal (que para las células de

Langerhans ‘es la unién dermocpidérmica), asi como la ripida regresion de las lesiones

Sseas;-apunta’hacia’ una alteracién’:en:la migracién de los histiocitos ma

reactiva y no ncoplisica.

Se descubren’ confrecuencia:alte:

causa-cfecto o si

Iis probabl




ETIOLOGIA

La FICL sc¢ presenta habitualmente de forma esporidica; solo en casos muy mros

existen evidencias de’la implicacién de factores genéticos o congénitos: se ha descrito

'monocigotos; se¢ ha descrito también un patrén ' familiar tran

herencia: autonémica’

¥ tejxdos ‘del nifio

4sea, higado, b

'y pulmon. .

Las alteraciones son esencialmente destructivas, y ocasionan lesiones osteoliticas,




bullas pulmonares y excoriaciones cutancas, entre otras.

L.a alteracién histolégica, ya sc trate de una enfermedad localizada o diseminada, es'Ia

ultraestructurales han demostrado queics idéntica’

tar un nicleo 1ol

s

ﬁiés;,

En Ia cnfq

también tgx‘1q®m‘a h‘tﬁpgg'sgs.’
No se can(‘:ilce'b_im el motivo por el cual los eosinéfilos se asocian a la HCL :iunquc,‘ al
igual que Ci c:u‘ictcr granulomatoso, puede sugerir una reaccion inmune local.

La microscopia clecrénica de la célula de la HCL demuestra la presencia de una

inclusién citoplasmatica idéntica a la encontrada en la célula de Langerhans de la

SEX)

Y
3

T T“'N
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cpidermis, pero ausente c¢n otros histiocitos normales. Estec marcador ultracstrucrural

de la FICL, con'un aspecto caracteristico de raqucta, recibe ¢l nombre de grinulo de

cl SRE. ‘Esta

distension de la ﬁucmbmnn celular.

MANIFESTACIONES CLINICAS

La sxntom'\tologn de la ¥ ICI cn 1a ed d pedmmm es varnd'l, como cabe esperar de

una enfcrmcdad quc pucdc '1fcctar a todos los smtcm'xs dcl org’uusmo. Las formas

locqlx/ad'ls cutq'ln sm afccmc:on de] cs.t'ldo gcnct'll mu_nms que las diseminadas

pucden mostrar sintomas rcl1c10nado< con 11 1fccmc10n de distintos Srganos. Estas




ultimas; ademas, p’rcscnmn con frecuencia  hallazgos  inespcecificos, como ficbre

prolong'ldn dc on5cn 'dcsconoc:do estancamiento ponderal o pcrdldn dc pcqo

; *lctatgla : iarrea prolongada.

"'dc &ecucncn 1)

por lesiones, por ord(_x

1i stoum' 3) Osea 'y d(_ p:u:tcs blandnS' 4) osc:i,

sisceral’ y‘,d_c partcs

b]and'ls, 7) cutnnc:l y v*lsccnl con 1nmunodcﬁcxcncn .

Dicha chmﬁcac:on no debe confundirse con los sistemas de cst:ldxo chnxco (mbl1 4)

Tabla 4. SISTEMA DE ESTADITAJE CLINICO PARA HISTIOCITOSIS DE
CELULAS DE LANGERHANS. ™

Variable Puntos
Edad de presenrtaciéon

MNenores de 2 afios 0

NMayores de 2 afios 1
Numero de érganos envueltos N

MNMenos de + 0

Igual o mas de + 1
Presencia de disfuncién organica

No : [}

Si . . 1.
LEstadio Puntos totales
1 o]

11 1
I11 2
IV 3




Zl valor de estadificar a los pacientes, ¢s una guia de pronéstico y tratamicnto, ¢n una

gran \nncd'ld d(_ cnfctmcd'ldcs m'dlgnas cjcmplcr Lnfenncd'ld dc 1S Iodgkxn tumor dc'

ta hccho'

\\’1]t'ne N

“lnt exte

en bnsc ‘a

ico,es . muy 1mponnn c guu- Ta’ prcscnt—lcxon

Org'll'uc’l"ult(..s mencionada; ya quc, en; \':u.‘l:ls pubhcacnones se; ha hccho not'u: que Ia

rcspucsm al:tratamicnto dxsmxnun y h mortn]xd'ld aumentaba - con cl numcro dc

org'ulos cn\ ucltoeﬂ (tnbh :>) a.z. -.8)

Tabla 5. PRONéSTIC(_) DE SOBREVIDA EN BASE AL NUMERO DE
ORGANOS IMPLICADOS. ™

Nuamero de 6rganos Mortalidad (%)
1-2 0
3-4 35
5-6 60
7-8 100

| 51




A continuacion sc describe la presentacién por érganos con mas frecuente afectacion

que puede ser local o de compromiso sistémico:

Afeccidén Gsea.

La afccd_éii osea o multple es lavforrﬁ’afmmji frecuente de HCL localizada (mas de un

en la I~ICL multisistémic:i se cncuéntrn" afeccién Gsea en mais del

Puede tratarse de un ha]l:ugo

rn'ihgn’ts

La coe.\xﬁtcncm de o txs de rcpcuc:on con leﬁloncs descun*tn\ as del conducto 1udxt1\‘o

(.\tcmo cs muy s gcsu d(. I'ICL X quc suele conﬁtm:u‘se por ]n ptcscncn dc lesiones

ostcolxums en' 1:1 apoﬁ515 mnsto:dcs

renem e e
TSE GOl
| FaLLA D Rt




Afeccién cutanea.

;\I:'\s del 10% de las IFICL localizadas afectan vinicamente a la pxcl y mas del 30"/n de las

forln'\s dxqcmmfldns presentan lesiones cutineas, quc son’ con &ecucncm cl motvo. de

que lieva al diagndstico. El aspétté

coxisg]ta ¥ rcl hallnzgo

predominio’ ¢n pliegues inguinales, axilares’y crineco.

Afecc-én pulmonar.

Ta: IIC] pulmonar locu.lu.nda rcprmmm  -.2'0—30‘%: - dc "1:1’5: fonn1s dcf

bresentacion en adultos jévenes ’or tanto; el ‘dia, oeuco dxfctcncm] dcl mﬁltrndo
1 ! ) gn .




prondstico s excelente. Aunque el método diagnédstico de clecciéon es 1a biopsia
transbronquial, ¢l lavado bronco alveolar:puede ser suficiente si en él se pucden

identificar células de Langerhans adecuadamente.

Sistema nervioso central.

EZs nccesario distinguir entre Ia afeccién 1ocalizada o'diFu'sn:,dc] 'éistemn nervioso..
La forma localizada mas camctc_ris}i:ic‘:a;‘,lyn"'éﬁ‘fcfm«:dhd_’de"'f-Iaj)’dfsdlhﬁcr-Cl)ﬁéti:ul, es

propia de la edad infantil y.afecta a la regién Hipotﬂ]:inio‘ hip‘oﬁ‘svin’r_i:‘l, con o<1n]es:6n

Ssea detectable en'la‘silla’ marcal

La cliasica triada d

agresiva de FICL 'y ‘cursa ‘con una’ clinica neuroldgica ripidamente cvolutiva. La

mea e
IE6IE CON ;
]

FALLA Lz (7
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afeccion de las vias pontocercbelosas es 1a expresion inicial mas frecuente de la HICL

difusa del SNC y sc traduce en ataxia, disartria, temblor, descoordinacidén motora ¥y

anomalias de los reflejos.

Afeccién diseminada.
Sc debe sospechar una forma dnscnunnd'l de IICL ante la- prcscnc:a dc hepato y

csplenomegalia, adenopatas y ﬁcbre. La afeccxon de l:x medula osm es. casx constnntc y

s¢ traduce en citopenias, que h’lb:tu'llmcnte son gm.vcs y con rcpctcusxon chnica La

insuficiencia hepitica ¢s un signo de pronosuco ommoso- ‘

Owuras localizaciones.

vtiofgn’.ﬁim:» Iaspnmems ' nio rriult:ifomlcs

y tendran ptesenmqones dxsunt.ns segun el o los organos u'npll(:’ldos y comp'lrtu:an un

dngnosuco dxfezcncml con procesos infecciosos o mﬂn.matonos gmnulomatosos. Las

scgundas deben ser dxsnnguldns de linfomas de alto grado y otras ncoplasias agresivas

-

| FALLA DT
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diseminadas. Existen sindromes caracteristicos que nos deben hacer sospechar que

nos encontramos antc una FICL. "

DIAGNOSTICO

El Gnico procedimiento diagndstico

‘hallazgos' pucden': ser: confirmnados por:la

positividad de la tincién pmv(\'l’;‘_l’asa protcina: S-10

lesion.

PRONOSTICO"

I.os factores: prondsticos :han:sido’ citados antes en:

ten - Otras: variables, como-son’:

Sérganos y 1a ap:
terapéutica

Si bien es cierto, existe disfuncién de multiples drganos,’como cl esqueleto (fracturas

patologicas), el hipotilamo.(diabetes insipida), o la gingiirn (perdida de dientes), estas

TESIS CON




son poco peligrosas para la vida, los que ticnen mal prondstico son la disfunciéon de

higado, pulmon'y sistema hcﬁlatopéyético.

ccion de

yhcryclvmo.; en el




Tabla 6. PRONOSTICO ™

Los factores prondsticos incluyen:

1. Respuesta a la terapia inicial.

2. Edad al momento del diagndstico (menos de 24 meses, 55-60% de mortalidad).

3. Numero de 6rganos envueltos al momento del d‘iagrnrégticoﬁ(tnbla 5).

+. Disfuncidén orginica (¢emplo: pulmén,’ l\igndo y médula &sea), son
diagndstico: o
Disfuncién orgdnica Mortalidad (%)
Presente 66
Ausente Kt
5. Hisrorin natural del tracamiento:
Gfuﬁo Descripcién ] Mortalidad
: : )
A ”Slﬂ progrc;;)n dc la enfermedad después de 6- 15 meses 0
B - Progx.'(.sxon dc la enfermedad sin dxsfuncxon otéa.n:m 20
C Desqrtollo dcr dnsfuncnon orgamcn durmte ‘el cufso dela 100
o cnfetxnedacl : :
—
TESIS OB |

FALLA ©F




OBJETIVOS

General:

Comnocer los' factores prondstico mis rclevantes en morbimortalidad, en los

.pacientes diagnosticados con Histiocitosis de células de Langerhans.

Particulares:

1.

Determinar en base ‘a. los. antecedentes,  historia . clinica 'y * eximen  fisico

completo, Ia evolucién 'y prondstico:

Conocer la:sintomatologia mis. comin én' este tipo de pacientes.

Srganos’ mas’icominmente - implicados |y ‘su:relacién con el

el

hacer el diangnéstico.

xnénicn" o.d

N
W



MATERIAL Y METODOS

Sc¢ realizdé un estudio retrospectivo de los pacientes pediitricos, en’los” qué se

cstablecid el di:\gr_\éstiCO de Hisdocitosis de células de Langerhans, durante su

atencién en cls : '6v'dc“"0nbcologia del HIES.

Periodo (lé‘i;étud

Se revisd uin llsndo dcl archivo’ proplo dcl servxc:o de Onco]ogn ‘de los casos con

dngnosnco dc Ihsuoc:to s dc cc]ulas' dc IJ;ngcrhnns.

De cada’caso.encontrado;. se revisaron - expedientes ' clinicos. y se corrobora el

dingnéstico histopatoldgico.

Los - resultadosisci capturaron “en - un -listado ' dpo .machote, . en  los _que se -incluyvo:

factores  prondstico,  antecedentes, cuadro clinico,’ | diagnéstico, tratamiento -y

cvolucidén.

Los resultados obtenidos se muestran en tablas sencillas de porcentaje y frecuencia.




RESULTADOS

Sc encontraron: 27 pacientes con el diagnéstico de Histiocitosis “de - Células® de

Langerhans, én el periodo comprendido del afio 1986 al 2000; los cuales se dividieron

para‘su estudio en:2 ‘grupos: el primero considerado de alto ricsgo, con.un total'de 8

pacientes; de'los ‘cuales 1" cra menor de 1 afio al momento del diagnéstico, y- los otros

7 xncﬁorcs d¢ 2 1ﬁo%,con unptomcdto de edad de 1;.;13‘50]5(‘(;‘1::“[6(:{.1).' e

DISTRIBUCION POR EDAD
A lto riesgo
n =38

No.CASOS

EDAD EN ANOS

FFuente: Archivo clinico y bioestadistica HIES.



IZl segundo grupo de pacxcntcﬁ corr(,spondn a los considerados de bajo riesgo, siendo

un totnl d(_ 19 p1c1c11tcs, d(_ los cua](_s 1 tcnm menos de 1 afio dc edad al momento de

lncz_r cl dxagnost: ayor con 14 afios al ser dmgnosumdo, con un promcdlo de

cdad de 3 6 nnos(Gmﬁca 2) .

DISTRIBUCION POR EDAD
Bajo riesgo
n=19

No. CASOS
w

EDAD EN ANOS

Fuente: Archivo clinico y bioestadistica HIES.
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En cuanto a la distribucién por sexo, en los pacientes de alto riesgo se encontrd una

clacién 1:1(Grafica 3).

DISTRIBUCION POR SEXO
Alto riesgo
n==8

FEMENINOS
50%

MASCULINOS
50%

Fuente: Archivo clinico y bioestadistica HIES.




IZn los pacientes de bajo riesgo la relacién hombre:mujer fue 1:1, 1o que va en contra de

1o establecido en Ia litcmmm, dondc el predominio cs masculino Zl(Gﬁﬁm 4) 7

DISTRIBUCION POR SEXO
Bajo riesgo
n=19

FEMENINOS
$7%

MASCULINOS
53%

Fuente: Archivo clinico y biocstadistica FITEES,




Iin los pacientes de alto riesgo se encontré menor tiempo de evolucién desde iniciada

Ia . sintomatologia;

diagnosticados apcnasicon 1y

FIEMPO DE EVOLUCION AL MOMENTO DEL DIAGNOSTICO
Alto ricsgo o

Un mes Dos meses NSeis meses Sicte meses

Fuente: Archivo clinico ¥ bioestadistica HIES.




En los pacxentcﬁ de b1]o nesgo el ncmpo de evolucidn fue muy \'1rmb|c, siendo

dmgnosumdos 4 pacxcntes 11 mcs, y cl d(. m1yot ncmpo dc c\'oluc:on con 15 mesecs,

con un promcdlo dc 6 mcses(Grl.ﬁcn G)-

TIEMPO DE EVOLUCION AL MOMENTO DEL
DIAGNOSTICO
Bajo riesgo
n=19

Fuente: Archivo clinico y bioestadistica FITEES.




La qxntom'xtologa fuz. muy dxfctentc_ p'ln los 2 grupos en los p1c1cnt(.s d(_ 1Ito rusgo In

:xntorn'ntologn 9c111.11b" prcscncm de. un ptoccso ﬂstcmlco, 6 d(_ 8 pacu_nt(.s se

cabeza® y cucllo -
pnciénvtcys jcoﬁ palxdu, 2‘con otorrea y 1 dc 8 con equxmosns y ptosxs pa]pcbm.l(Gmﬁca

7. .

SINTOMATOLOGIA INICIAL
Alto riesgo
n=8

MALESTAR GENERAL

TUMORACION

PETEQUIAS

FIEBRE

PALIDEZ
OTORREA
EQUIMOSIS

PTOSIS PALPEBRAL

No. CASOS

Fuente: Archivo clinico y bioestadistica FITES.




De los pacientes de bajo riesgo, Ia sintomatologia fue benigna, v el motivo de consulta

inicial fue en 9 pacientes por tumoracién; localizada principalmente en ‘cabeza 'y cucllo,

>

3 pacientes acudicron por. lesiones dérmicas, 2 pacicntes por haber sufrido traumatismo®

SINTOMATOLOGIA INICIAL
Bajo riesgo
n=19

RN i ki B Aas . ” Bz‘ii'

TUMORACION

LESIONES DERMICAS

TCE

DOLOR

EXOFTALMOS ...

CRISIS CONVULSIVAS .

SINUSITIS __,

E ] 5 6 7 8 9

[ ]
-
2]
W

No. CASOS

Fucnte: Archivo clinico ¥ bioestadistica FITES.
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Ala (.\p]Or'lClOn fisica s¢ encontraron datos muy dxﬁ.rcnu_e cen los 2 grupos. En los de

alto ncsgo 7 dc 8 pamcntcs tcruan hcp'\tomcg-.nlm 6 dc 8 p'lc:cnth con 1dc_nomc.g1h:ls y

L_splcnomcgth. 5 3 pac:cntes con lcs:oncs detmncas y 2 pac:cntcs con cdcl'na(Gt'lﬁC’l 9)

EXPLORACION FiSICA
Alto riesgo
=8

HEPATOMEGALIA

ADENOMEGALIA B3

ESPLENOMEGALLIA

DERMATITIS
SEBORREICA

EDEMA

Fuente: Archivo clinico y bioestadistica FIIES.
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En el grupo de bajo ricsgo, la cxplomcién fisica inicinl reveld como dato principal,

tumoraciéon en 9 pnnc:p'ﬂmcntc en’ cnbc y cucllo, 1(.510nc< d(.rrrncns cn 4 pqagntcs

1dcnomeg1has ‘en, 2 p'lcncntcs lmsxoncs hums cn fctnut g1ngtvormgm cndoetos:s y

C\ofm]moe enl p1c1en e(Graﬁm 10).

EXPLORACION FiSICA
Bajo riesgo
=19

TUMORACION

LESIONES DERMICAS

ADENOMEGALIAS
LESION LITICA EN FEMUR FU
GINGIVORRAGIA

ENDOSTOSIS

EXOFTALMOS
o 1 2 3 3 5 6 1 B 9
No. CASOS

IFuente: Archivo clinico y bioestadistica HIES.




Como csti reportado en la literatura, la morealidad en ¢l grupo de pacientes de alto

ricsgo. s qlm dz.l totnl dc p1c1cntc§ cl 30"0 ﬁllcc:cton con ‘un promcdxo de sobrund'l

de 4.2 me

masiva (T

bla 7).

.

Tabla 7. RESULTADO DEL TRATAMIENTO

Alto riesgo

n=3=8

‘No. CASOS Yo

Nucrtos* - ; Co + o 30y

ISobrevida (meses)

Promedio .

[Vivos en remisiénicompleta’

Sobrevida libre de enfermedad (afios)

Promedio

* 3 Sepsis
7 Hemorragia masiva . ’ :
Fuente: Archivo clinico y bioestadistica FITIZS.
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Se pudo corroborar alteraciones de laboratorio en el grupo de alto ricsgo, encontrando

enlos 8 p:lci(’:xitc'ﬂ 1ncmm(dcﬁn1d1 cérﬁo Ia disvhminuciévq de b por dcb_‘io‘di: 10 gr/dl), -

confirmar disfuncién orginica, 'adémas’s

Y- de los tiérﬁpos‘ “de coégtxladon

atribuibles a iln patélogia en cstudio.

ALTERACIONES DE LABORATORIO
Alto riesgo

ANEMIA

PLAQUETOPENIA

HIPOALBUNMINEMIA

ELEVACION DE TGO
Y TGP

T Y TET
AUMENTADAS

No. CASOS

Fuente: Archivo clinico y bioestadistica FITES.




Iin ¢l grupo de pacientes de alto riesgo se presentaron . los 2 primeros fallecimientos a

los 3 meses de realizado el dingndstdco, otro fallecimicnto 'a' los 5 meses y otro a los 6 :

meses, siecn

cmpodc_ evolucion de los restantes 4 lﬁnciéntés Vde':3, 13', 14 y 15 afios

de sobreviva lyib,ré de énfermedad(Grifica 12).

CURVA DE SOBREVIDA LIBRE DE ENFERMEDAD

Alto riesgo .

T T T T T 1

r L— T T T T T T T g T T T T ]

o 1 2 3 4 S5 60 1 2 345 6 7 8 9 101 1213 115 6 7 18
Eopecy Tearpo(aos) :

Fuente: Archivo clinico y bioestadistica HIES.




IZn ¢l grupo de bajo riesgo no se presentaron defunciones, y tenemos el 100% libre de

enfermedad, con una sobrevida de 6 a 15 afios, y un promedio de 12 aﬁos(_gi‘:iﬁca 13).
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60
50

40
30

20

10

CURVA DE SOBREVTDA LIBRE DE ENFERMEDAD

‘Bajo riesgo

4. .5 6 7 8 9 10 11 12-13:14- 15 -

Fuente: Archivo clinico y bioestadistica HIIES.




CONCLUSIONES

la l'l'ntxocuosxs de Células de Lnng,crhnns es una cnfcmu_d'ld qu(_ ptcdomlna en la

irritabilidad ©° lct'l.rgn o d‘l'ltl'_ pro]ongad-v., ndcmas de mn]cst:u: general, manifestado

comao “astenia, adinamia; ¢ luporc.\'m, quc junto con la pérdida de peso fueron Ia

STATE
A

—~ T~ X
!

[
"I

Us_"m




sintomatologia mas cominmente cncontrada, y con datos clinicos y de laboratorio de

afectacidn a Srganos.:

relacidén iics.inbgc.rhujcr 1:10




El motivo de consulta en estos pacncutcs es por sintomas uu_spcctﬁcos que nos hablia

de procesos ]oc:n]x‘/.adcs s:cndo cl hucso cl org'\no mas comunmcntc lmphcados. El

'ble desde 1 mes, hasta 1:: mcs

dcfunc:on(_s pcto si ucne rclacxon con la aparicién de sccudas que mas comunmcntc

fueron por destruccu)n Osea. .

El motivo de consultn, para la mayoria, fuec la presencia de una’ tumoracién, en‘cabeza,

cucllo y extremidades inferiores principalmente, y después vckn';otr'd‘cn‘(:ic' portancia las

lesiones dérmicas.

Sc encontré que antes de cesmblecer cl diagnéstico, fucron: mmdos:con”dingnésticos

dx\'c_rQOs Ios mis comunes como dcrrn:u:lus SCbOlT(:lCn, y otlns cronx(:\_, lo quc nos habla

quec rg:trasa cl dingnésuco ¥ mytmn-xcnto.*
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