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MAtl [F~STAC IONC:S OTORR r NOLAR! HGOL oc: tCAS VE: Li'\"i ENl"'Er:Mf:flr,[•E"S ORr'\NULOMATOriAS 

CON AFECCION CF.NTr-:OFf\Cil'\L. 

fiE~1 ISION FI!ILIOGfU1FICA Y F'P.ESEKTr'ICION DE UN Cf\SO DE GRANLILOMr'\ LETAL DE Lr'\ 

Lif\'Er'\ MEDIA. 

INTRODUCCION, 

Los po.dec.imientos granulomtltoso~ y li11foreticul1lres qtu..~ afecton 

lo 11nea ~edio o drea centrofacial, conocidos o descritos do~de 

ol s1glo pas~do, son poco conocidos y entendidos yo que por ~u 

baJo incidencia, s6lo se han reportado peqYe"as series aisladas 

trotondo de aclarar la hi~loria natural de lo~ 1n1Gmos, 

Situaci6n por dern~s dif!cil ya que, independientemente d~ sl 

causan r.-ran i fes t•lC ion e'.:; a et.ros nivoles diferente~ al 

centrof<lcial, en éste? lo<.> dllt.os clinicos son m•.1Y semeJantes y 

la evolución similar pero poco predecible en la maYoria de los 

casos, Asi mismo, e::isll?n 1:1uch•1s ·dif'eri:?nci·1~ c>ntre los gr1.1pos 

de inve~tigadoras. on c•.tanto " e ri terio~ cl1nico, 

histopatol6gico y ter~péutico. 

Oran parte de las dif'erenc1as ocurren principalmente por el 
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origen O!ilCUro y host.a lo fecho desconocido do estos,. 

padecimientos. A este respecto se ha emitido un gran n6mero de 

teorios prevaleciendo actualmente, y que hucio él se encuminon 

lo moyorio de investigaciones, el criterio de que pudieron 

argoni~orse do un proceso inflamatorio crónico secundario, 

probablemente o uno infaccian viral y también lo posibilidad de 

un deso.Juste 

desconoc-ido. 

inmunol09ico dosencodenodo por un ontioeno 

En los iiltimas d·écodos 

uniformidad en _ _<cU_ori_t_O 
'_, .· .,.. . do diagnóstico 

histopatoltigico~·' ya ·que . se ; ::r':PO~ta en algunos de estos 

que Gon de un gran Yo~~r poro. 91·' i:t_iogn6Stico dif'erenciol, 

Otro gro.n obitr.mo ·.p resente--en · este gf.upo de padecimientos es su 

tratomiCnto·,: ya que_ la mayor!a, de_ los- protoco:l~fi teropduticos 

no se h-on elaborado.con ··.-bases cieÓ por ciento cientif'icas, 

podido odem6s do _que 

cuonti f'ico~-ae. 

los result-odas·, 

adec.uoda-.mo.nt.e·, Y•> por ·consecuenciQ, son 

despreciados por _algunos grupos.de.mddicos. 

·' '. 

Por -todo, lo,Qriterior, ·10.·-:-f-dea - realizar la 

' _,,_: _'. 
~&tos padec:i mi en tos remarcando s•Js 

dife.rencios· c~lniC:Qs, diogliOsticas, hi~topotolOqicas, 



lntegrondo los criterios mds reciente~ en cuanto ~l·tratumienta 

y pronó9tico dQ la$ mismas. 

h~! misma. se presenta un caso de 9ranuloma letal do la lfnea 

mediar dn1co ocurrido en lo unidad d~ OtorrinolarinQolo9io del 

Hospital General de H~wico, s.s. en el ~eriodo de 1996 o 1999. 
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GRANULOMATOSIS DE WEGENEP.. 

La 9ro.nulomotosis de Wegener e& uno enfermecl1:ld grf'llnUlcmatn!lo 

muy rora que afecta prefer~otemonte cabe~o y cuello. Frederick 

Wegener describió asta enfermedad ~n el ano de 1936 en tres 

po:u::::ientes, quienes m•.ir1oron de sept1cemiQt encontrando en 

ellos, desde el punto de yi'3t•l histopatológico, granulomGs 

necroti:antes de vias respirot~rias alto.s y bGJas, arteritis 

genorali:adG a niYel de poquenos vasos arteriales y venosos, y 

combios runalos semeJantes a lt.l glomarulonefritis t0)(ica. 

Estos datos fueron posteriormente conf1rmadog por Goodman y 

Ch1Jg, que en 1954 trataron do establecer las bases 

protocolarias del diagnóstico de este padecimiento <3B>. 

f'aunq•Je Liebow report6 un caso con af'ecci6n limitada a vias 

respiratorias (14), lo usual es que la mayoria de casos 

present.<l lo'lt dato& ontO:ri.ormente menciono:idos. 

LO incidencia de lo 9ranulomatosis de Wegener es dificil de 

determin,'1.r r poro por los· datos de pequeM•lS serie!; reportadac se 

conclUye que.un buer. nOmero de pacientes queda sin diagnostico. 

Es m6s comQn en las muJeres y lo edad promedio de pr~sentaciOn 
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es en l!'l r.: 11arto décad•l do la vtd11, Gunque ptJgde ot:1..1rri r .JC'!lde 

los·. IS ".1.t'l'os de> ed.:id. 

E~rt.e padecimiento es Q)tam~nt.o mort.al si !óU L11agndstico y 

t.ratamiento n':' ocurren en f'orm'l rdpidu, 

p11c1entes -f'rllleccn dentro de los ~ mo:.•ses .,, los dos alTos 

posteriores ~l in1c10, siendo las pri11cipul~~ CQUso.~ de las 

derur.ciones, lo in-z.•Jf'iciencia ronoll y la neumon!a c1s,49,5S), 

Como todos lc1s padecimientos granulomatosos de cabf!za y cuello, 

segQn veremos m6s 11delante, la granulomatosis de Weqener puede 

tener t.1n di..ignOsttco hisl-.op\1.t.ol6gico claro y precis.o, pero su 

comportamiento clínico puede dar luQar a muchas dUdQS y 

d io.gn6st.icooz. 

padecimientos 

dif'eroncial: 

granulomatoso 

erroneost eH1stiendo un 

con lDE que se 

Enf'ermedados~ que 

como sarcoidosis, 

debe hacer 

teng11n un 

beriliosis y 

nómero de 

dtogn6stico 

componente 

reticulosis 

pol1m6rTica; componente de v~sculitis sin datos de granulamos 

como, periartoritis nodosa, angeitis de hipersensibilidad, 

escieroderm1a, dermatcmiositis, sindrome de SJ~gren, arteritis 

de cdlulos gigantes y artritis reumatoide. Padecimientos en 

los que se encuentran granulemos y vasculitisl granulomatosis 

alértjica, Gindrome de Lo~ffle~ Y neumonia eosinoTilica (est~ 

qrupo produce inf'iltrado p~lmonar pero sin afectar el riNon). 

Otro qrupo de enf'ermed•1des también grolnulomr.ltos..is Y con las que 



se dE>be hacer ol diagnóstico diferenci.il es: T•Jbr.1•culosi!:tt 

histoplo.smosis, blastomicosis, coccidioidomicosis, sifili~ y 

lepro. leproinatos•l, padecimientos que 5on identifico.dos mrdiante 

C•Jltivos y ei:f.:imen~~ séricos adecuodos. Ei:islP-n do:. ~indromo~ 

raonopulmonares que t.OJrnbién deben diferenci•1rse de lo 

c;iranulomat.osi-.:; de Wegena-r: 1°1 t'nf(!rmc-:>dad de Goodpa<:.te•u· y lo:a 

ne•Jmon i•J. est.reptocóccic:tl con glomerulonefriti~, 

diferencian del padecimiento que nos ocupa mediante P.l •lO•~l is is 

de uno. biopsia renal. a·tra grupo de eHclrJai6n, 1mport'1ntc 

to.mbJ.én es el const.it~ido por 111s neoplasias! linfom1.1. s•1rco1na, 

met.6.stasis pul mana res y 1 infomQ da Hod11k in• 

Como podemos observar, es u~ n6mera importante de padecimientos 

que pueden confundir al clinico y hacer dificil el diagnóstico 

de la granulomato5is de Wegener. 

Como · referiamos anteriormente, el dillgn6stico de 

granulomatosis de We11ener so sospocha por l•l9 m•J.nifestaciones 

cli~iCllSr pero se conT1rma sólo can el estudio histológico, an 

el q1.ie se debe encontrar: Granulamos nacrot.i:!l"lntas de '/io.'\\i 

r~spirlltorias, vasculitis focal necroti:llntQ de pequcf'1'1~ 

arterias y vanas con posib:i.lid,ad da a-fect.r.ir c:uo.lquier órgano y 

glomerulanefritis con necrosis y trombosis. 

Desde el punto ~e Yi'.lltll c:linico, la mnvorfo de los pai:ic:ontes 
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11cuden ll ccn"Soulta por molestias n1.1::;11les 'I de senos p13ran11sales. 

Inicialmente ocurre obstrucciOn nllsol, con el tiempo rinorrea 

toanQuinolenta y formllciOn de grandes costr11s nos•1les Y par 

obaJo de las misma~ la mucosa es Friable pudiendo nporecP.r 

per-f'oro.ciones septales, :::onols de necrosis y deformación del 

dorso nolsal en sillll de montar. Secundario o. •Jn proc~so 

inflamatorio de los orificios de drenaje de los seno<:> 

pa!ana&ales se desarrolla una ponsinusitis (38), siendo los 

senos mds afectados de mayor o menor frecuencia los maxil•1ros, 

etmoido.les, rrontales y enf'enoidale5, Los gérmenes aislados 

con mayar frecuencia son el Staphylococc:us a1Jreus y ln 

Pseudomona tl.eruginos•l• La sinusitis crOnica hasta este momento 

detectada es tot<l.lmente rebelde al t.ratomiento medico 

c~nvencian•ll y como consecuencia de ésta, ocurre infl•.im 11ción de 

'lQ .rlnoraringe con disruncidn tuborto secundaria <29>. En la 

act•..&o.li.dnd la afección de la laringe en la g ranul omat.osi s 

ocurre. con poca frecuenciu y cuando se encuentra se cree 

secundo.ria.· a la rinarrea posterior sufriendo en f"arm•l 

predominante la re9ión de la glotis, produciendo disf'on:lo, 

odfririf.ogio • d isnaa y roro.mente estridor; a la inspecclón 

encentra.me~ edema y congestiOn de lo muco~a. friabilidad de los 

teJidOs y ulcero.cienes, lesiones quo pueden hacerse e>1tensivos 

y consecuentemente hacer neccsorio la 

traqueo..stomio. p11r11 goro.nt.i::o.r lo. permeabilidad de lo.s vin9 

a~reas 1 di lutaciones o remosión quirr1rgica del l'\roo. eoteno-.iada 
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(:?3,:!4>. 

Es comCln encontrar tamlli~n invol•Jc rudo el oido madi o 

manife~tóndose como una otitis media §CrasQ persistente o 

recurrente que evoluciona a la otitis mediu 

inf'eccidn con s. aureus o P. aer1Jginosa. Se p1Jede Bncon t. r11 r 

ademds, 

inreccioso crónico que p11ede envolver la cadena asicular 

( 46, 47,SO). 

maligna en 

pacientes 

Alqunos 11utores reportan casos do otitis En.eterna 

estos pacientes <SO), 

la biopsia de teJido 

Al 

de las 

11portll datos relacion11dos ,, 
:onas de granulación 

la granulomatosis de 

Wegener. 

medio y 

Secundario al proceso inflamatorio crónico del oldo 

m•:'l.~t.oides se han desct•ito varios casos de pordlis;is 

facial (49), AudiolOqicamente la m~s frec11entemente encontrado 

es la hipoacusia conductiva por el proceso inflamatorio d~ oido 

medio o por perforaciOn de la membranu timpdnica; la hipoacusia 

neurosen~orial se ha encontrado también pero relacionad•l con 

mds frecuencio al uso de quimioterópicos en P.l tratamiento de 

la 9ranulom 1Jtosis. En los p•lcientes con pé'rdida •lUdJtiva 

cond1Jctivo. &s fl'.lctible recuperar la atJdiciOn cuando st-.<a ho 

controlado la enfermedad Y reestablecjdo ':.o función de l•l 

tromp•l de E.ustaquio ensayando entonces las tt>cnicas qui J'ó.rgl.cas 

para erradicaciOn dP. la infecciOn y raconstrucciOn del oido 

medio. 
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CtJ•n1dt.1 se •1-f'c-:1'.11 c•t c:;ist.emo nel'vl.oso C•~ntral, lo ouc ocur·re en 

formo poco frec•Jente, pueden encontrarse 

intraccrebroles o meningeo5. 

pl'ovccondo n~•Jritis. t.oJ.mbi6n p•Jede e:<istir orosi6n ó"::>ea con 

euten'.lión de granulamos provenientes t.lr"' senor; pnran111.111las n 

1nastoides. Lt.lis comolic•::r.cioncs neurolóqicas puedr..>n trt::r.tarse con 

quimioterapia per·o lü$ st:cuelas $On irrl!versioles. 

En los p1Jciente!::. con 9r•l.n1Jlc1natosis d~ Wo9ener, lt..1 complico:ici6n 

mós comó.n ocurre en vias respiratorios baJas con la presencia 

de nódulos O.nicoc o mó.ltiplas e inFiltrodo bilateral di~uso Y 

C•lvidades pulmonares de limites ir reoul o res, todos es tos d•l tos 

monifieGtos por tos, dolor tor~cico y hemoptisis asociados con 

sintamos generales como febriculo, astenia, adinamia y anoréxia 

(23,29,77). 

En estlldios iniciales, en los pacientes con gron1Jlomatosis de 

Wegener se enc•Jent.ra el euamen general de orino. dentro de 

l1mites normales al 1g1Jal que la función renal, pero en etapa!:> 

mhs avanzadas el a::; X de los pocient.es pr·esenta dono renal 

demostrado por proteinurio, hemllt1Jrio, aumento de la creotinina 

sériCl'l y cambios en lo est.ruct1Jr•l renal en las biopsias 

percutd.neo.s. 

·acosiono un 

El proceso ronal 

deterioro mayor 
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pronóstico seo sombr!o si no se instalo un tratamiento r~pido y 

adecuado. 

Se han observo.do lesiones dt>rmicos en un 30 r. de los p11cientes. 

y consisten bO.sicomente en vosculitis y 9ronulomosr necrosis 

localizado Y ulcerociones de la piel con formación de trombos y 

necrosis vascular. 

Otra dreo de la economio que puede también verse oTectoda ~on 

loa articulaciones, comprometidos sin alteraciones graves. 

Como se deduce de lo introducciOn de 

de 9ronulomotosis de We9ener sOlo_ 

eat.&- tema·, _el- di09nóStic~.{ 

se -Pu.ed~.--~ace-~--- m~d:i.·Ont~-. 
estudioe onotomopatolOgicos encontrO.ndose 

mencionados. El meJor uitio que nos arraJa doto.s-_vCi:-idicos·~n 

relo:icion 11 esto enTermedod es el pulmOnr n'O Q-~1'-:1~9-_:~_i·~ps~,Qs'_.cje. 

nariz y seno5'. poranasalos que en un ·bi.aen': n~nier_a~·:so·~o -·!io&--:-: 
. '' ' -- - -

reporto d•Jtoe; de inflomaciOn c9udo y .Croni~-~·,<~~in~ .combia·s ·:d~ · 

vo.sculitis ni c;rcnulamas, por lo ·q'ue si . :d8C:-1di.~o~.~-1~·ps_iar''.10 

nari:r se debe hacer en forma seriado.. 

La biops10. renr.il puede no ser necesa.rio• ya que genera~men-t.e 

los qranulomos renales pyeden ocurrir a~n sin ewistir la 

glomerulonefritisr aunque esto se hllce 

biopsias de ctr!JS sitios son negativas pero no se eHcluye la 
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posibilidad_ diagndst1ca. Asl mismo la biopsia renal positivo 

siempre confirmord el diogndstico (65,6?,77>. 

Por lo que respect.a o los c:<dmencs de labor11torio, lQ mayor!a 

de ello~ se encur.ntra frecuent.emcnte normal, resultando como la 

alteraci6n m6s frecuente el aumento de la Yclocidod de 

sediment.'1ci6n glob•Jlor. Cuando existe lesión renal, el examen 

general de orina nos m1Jestro hematuria y proleinuria. 

El tratamiento 

ciclofosfomida 

de cleceidn en 

<61,65> y el papel 

lo 

de los 

actualidad 

esteroides 

•• 
es 

lo 

ad O 

incierto. Se recomienda iniciar con ijna dosis de 1 o 2 mg/Kg 

por vio oral y si lo lesidn renal Ya es manifiesto se 

administra entonces por vio endovenosa en lo primara semana. 

Lo dosis mencionado se admini~tra durante 2 semanas y ~i lo 

función ren..il me,Jorll se montandr6 lo mism..i dosis, si por lo 

contrario, lo f'unctOn renal empeoro, lo dosis de ciclof'osfamida 

se aumento ::::!:5 mg semanalmente hasta que oc•JrrQ toxicidad que se 

manifiesta por uno. cuenta le1.1cositaria menor de 3000/cc. Los 

reportes de pacientes sometidos o este esquema indican que 

ocur~~ uno sobrevida prolongado. casi ~n el 90 % de ollas Y en 

el 10 Z re~tante Ga agrupan los pacientes ~on evolución 

progresivo aQn con tratamiento y aquellos en los que o~urren 

remisiones parciales o recaido.$ (61), 
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La duración del tratamiento no se ha definido, pero se sigue el 

criterio que ~i al ano de haber iniciado el trotnmiento, desde 

el punto de vi~ta clinico, radiológico o histológico ~l 

paciente no present•l eYidencia de cnfermed11d se Uisminuve la 

dosis de ciclofosfamida y eventualmente se descontinrla, 

reest.ableciendo el medicamento si el paciente muestra dato~ de 

recoida. La leucomio se puede present•1r como complic 11ción por 

el uso de ciclofosfamida v generalmente ocurre del séptimo Gl 

décimo dio de iniciada su administrociOn. 

El uso de esteroides actualmente permanece ~n discusi6n, pero 

alguno QUt.ores recomiendan la administr.aciOn diaria de 1 mg/Kg 

(5,6:5). 

Los cuidados nrlsoles de rutina son importantes, porll prc'Jonir 

la f'ormilc16n de costras es adecuado I.::i .irrigaciOn nosol con 

solución SQlino, eYi t.Qndo osi lo present.ación de 

sobreinfecciones. 

Mucho se ha a'.'onzado an al conocimiento de lo histori 11 nnturol 

de lf.l enfcrmeda.d y poco en cu11nto a. StJ l:.ral·1mient.o. a(111 a.si l1i. 

f?tiologitl de la gronulomotosis de pernt'1nece 

desconocido. El médico otorrinolaringólogo debe tener siempre 

en ment¡, 1•1 posibilidad diagndst.ica cuando seo enfrente a 

prccesoz gr•1nulo:riatoso·.s que a.f'ecten o r.:•1be=:•'l y cuello. 
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GRANULOMt'I LETAL DE LA LINEA MC!III\. 

El granuloma letal da la ltneQ medi•l aG un P•ldocimiento que 

rec i en temen te ha a.t.ra.tdo 11tenc iOn dol médico 

otorrinolqr1ng6logo y de los coJmpos de la medicin'l q•Je con este 

p'ldecimiento ~e relacionan. llescrito in1ciQltnentt.• por Hc:Bride 

en 1897, se hon publicado algunos trabaJos sobre ~l mismo 

padecimiento nombróndolo en diferentes for·mas: Granuloma. 

maligno, granulomo gangrenado, reticulosis maligna de la linea 

mediQ f47>, grllnulom•l incurable y reticulosis polimOrf'ica. En 

1966 Eichel di6 •1 este padecimiento el nombre de reticrJlasis 

polim6rf'ica y lo dif'erenci6 del linf'oma de la nariz (27). Este 

término tiene octuolment.e gran ocaptocton porque pone do 

manifiesta la naturale:a potencialmente sist~mico del 

padecimiento, describiendo ademds lo presencia do 

linfoprolif'erdci6n an9ioc~ntrica de composici6n linfoide 

atipica (62) • En 1976 McDonald (59>, estableció que las 

caracteristicas de la granulomatosis linfamatoide del tr~cto 

~espiratorio alto con diseminación y las lesiones de la 

reticulosis polimOrf'iCQ eran morfolOgicamente similares. 
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algunos outore$ defienden la 1dea d~ que el 

1 et•1 l de ¡ ,, 11nell mf:'dia º" un padecimiento 

::.ndependiente Y diferente de la reticulo3is polimórfica 

~1S,~4) 1 otros creen que el granuloma letal de l~ lineo med1a 

es s6lo uno manifestación del linfoma maligno y aseguran debe 

tratarse como tal, 

La etiolog:f.11 de 111 rotic•.1losis polimórt'ico <término que 

adoptaremos al hablor de el granuloma letal de la linea media) 

es desconocida, pero algunos out.ores la han repo1•t.ado asociod.1 

al uso crónico de la cocaina (7), Tiene una presentación md~ 

trec1.1ente en la cuarta décrida de lo Yida, pero puede ocurrir 

desde los 20 hasta los 70 anos, con un predominio monifio~to 

por el se::o mosc•.llino en Unll proporcion de 211 host.'1 a:1 segun 

ret'ieren algun'1s series reportadas CSI,65,70). 

Sa presentan 3 f•1-sos en el curso cie este padecimiento (59>: Lo 

rrimera es l•l tase prodrdmicll caracteri::11da por rinorreo serosa 

y/o sanguinolenta que puede ocurrir por mucho tiempo, si un 

esto ?.topa oc1.1rrer. lesiones nasales, ó<:.las -zen frec:•~entemente 

no observadas o no consideradas por ol P•lc:i(?ntE' Y el 

0:1plcr11dor. La segunda etapa o ac:tiva donde la 9ucroción naso! 

se •.'•Jclve pur1.1lento y fót1d•1, oc:urrie-ndo t•1mbil'~n ob5trucci6n 

nasal y conformo 1..i ent'ermedlld ov•1n::o1 ulcet··1ci6n y pcrforl'Jci6n 

v del palodür duro en su port~ central, 



posterior-mente cp1'lit•l.His. dolo~ y a11t:1ent.o de .,.olumc-n de p(.lrt.es 

sobre t<:"ldo l'l ni'lol dE.· h11esos mi'.l.::j l•ltl:!~, oi:urr~11 tomb:if..>n pico-:;:. 

• febriles de dificil control con medios fic1~0~ cJ med:icam~ntosos 

<:?2,55). En fac~ o tarminal, 

perrniln•~Cen 

deforr.11.d•ld ·1 do1'1r t"•l.cl•1l importo.ntez y de3n11~rici6n para 

finill111ent.e fallecer ll. Cll.•1sa de meninqiti'=i poi· t.•rosiñn del piso 

del crdneo, hemorrQQlG aguda, sopsis o inanición, En los casos 

de retic1Jl11si!.'> p(Jlimórfica dandi:? no P-l:i'5te complicación del 

tracto r~~pirlltorio tl l to, los sintom•1s ine~;pecificos 

predominantes $On: fatigo, daDilidad, ~~rdida de peso, artritis 

'>' ..:udor•lci6n nocturno. <~r19,65), 

ñunque desde el punto de vista histológico no e>tista un 

criterio definido ni defi~itivo pQra el diagnóstico de la 

reticulosis pol1m6rfica, los hallazgos quu o continuación 

mencionaremos, pueden orientarnos fuertemente el diagnóstico 

<3~167>: TeJido de granuloci6n no especifico con necro~is 

dit;eminadtl, son escasos las· verdo.deros gro].n1Jlomos con célul•l.~ 

gigantes (contrario o los hallados en la granulomatosi~ de 

We9ener), una necrosis blanda con presencia de linfocitos 

maduros en la intimo o por abl].JO de la adventicia de 105 

peauet'l"o~ .... ·a sos (en lll. granulomatosis de Uegene1• e:·:iste 1..tn11 

arteritis intensn), se observa también infiltrado nngiocéntrico 
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1 que conduce a 1'1 trombosi,s y necrosiE de pequel'Tos vasos 

s1Jngu:lneos, la infiltr•a.cidn polir.iórfico de linfocitoa mad•Jros e 

inmadrJroo con pocos céltJlos rcticlJ1ares ot!piclls (eo;te dato 

eHcluye el diagnóstico del linf'oma monomórfico de RopptJport), 

otro doto q1Je es tambi~n -frecuente encontrar en lo:i r•eticulosis 

polimdrf'ica es lo infiltración linf'oide en l•l s1Jbmucosa con 

necrosis contiguo de mucoso, hueso y cart:llago. 

Las lesiones dérmicos puoden ocurrir con cierta frecuencia y se 

carocteri:on por presencia de lesiones maculopapularcs del 

·tronco y i?>rtremidade<.?. que en estadios terminales pueden 

Retom11ndo el aspecto histológico, en muchos ac~1siones el teJido 

recolectado no aporto datos concluyente~, por lo que os 

necesario repetir y diversificar los biopsias, al mismo tiP.mpo 

es también necesario ef'ectuo.r c:ultiYo'l de lo.s mismas para que, 

dentro de nuestro protocolo de est•Jdio se µuedan descart•lr 

procesos infecciosos que cursen o que imiten a la retictJlosis: 

Sffilis1 ttJberculOS:iSr tuloremia, lepra e i.nfec:cic1nes por 

hongos o proto=oarios. 

Lo!: f:.»tdmeneS de laboratorio Gon necesal'iDEr sobr'"° t.odo olquellos 

q1Je_ no3 ayuden a ~Hcluir las enfermedQdes de Jo cológona, 

di>lbetes gangrenc:isll ·Y discrosios songuineas. 

16 



Lo. necesid<ld durante mucho tiempo coment.ado., de un di11gnóstico 

ocerto.do r10 ha s1do posible sino h11st.a en esto. decada, loqro 

que h'1 repercutido en la implernentaclOn de protocolos de 

lr•1t11mianto po.r•l l•l formll loc+1li;:Qd11 que ofrecen al paciente 

una espectaliY•J. se vid·.i m•is prolongado., 

C1J•1ndo la reticulosis se encuentro. loc11li::::'1do. o un•1 región de 

l•J.s viols respiro.torios altaf;, la radioterapia es el tr11to.miento 

de elección con una dosis de 200 rads diarios en posición 

o.nterior y lateral abarcando a lo. nariz, el paladar y todos los 

scno5 po.ran•lS11les, duro.nte 4 o. 5 scmanns con una dosit. tot.'11 dP. 

4000 a 5000 rads cs,22,28,34). El uso do asto csqucm•J. ha 

meJoro.do el pronóstico de la enfermedad en ~arma por dem4s 

importante, de manera que algunas series han reportado que el 

50 X de po.cientes se recupero. en arto y medio despuds de la 

terapia y se habla tambi~n de pacientes c1Jro.dos y esto.bles 

durante 19 nl'ros desptJés de lo ro.dicción·. Se reportan coma 

efeCtas secundo.rios a la radioterapia: Eritema y mucasitis. 

alopecia, pérdida de la visión cuando la órbita se encuentro 

camp'rendido en el campo irradiada y fistUlll traqueaesofógico 

(32) • El tratamiento complemento.ria y de sostén se enClltllino. 

bó.sicomCnte Q evitar y det.ectar p receso!: iiifecciosos 

secundQri'Os. sobre todo sinusales, poro. lo cual se utilizan 

irri9acicnes nasales con sol~ciOn salino, debridaciOn de teJido 
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nr.c rótico y 

detectados. 

el 

El 

antibidtico especifico 

dilemo terapéutico ~e 

para !ns gérmenes 

p !'esent•l. cuando l•l 

enfermedQd ocurre en forma multilocaliZQdo. Se han utili=ado 

ceimbinociones de 09entes inm1Jnos•Jprasores Y cosrt]costeroides, 

pero o. pesor de ello los pacientes terminan ine:torr.iblemente en 

la muerte• 
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HISTIOCITOSIS X. 

H1stiocit.osis >: es un término actJftl].do par L1c:htenstein en 1953 

enolob.,,nda 3 entidades clinic.,,~ hasta ontoncec referidas ~n 

forma independiente do gran complcJidod, curso clinico 

varioble, con una illlo:1gen histopatolOg1ca comó.n y q1.tf:' de •1c:uerdo 

al grado de sev~ridl].d son: Gran•1loma eosinofilico, enfermedad 

de Hand-SchQ.lla-r-Chri-s.l.io.in :: enfermedad de Let.tercr-Si1..1e. L•l 

compleJi~~d do 51.ts l!lanifo~tacioneG, lQ ovalución impr~decible y 

los m6ltiples tr•lt•lmient.os ens•JY•Jdos h•J.n hecho da 

h:J.stiocitosis X un podecimiento m•ll est1Jdi.,,do y dif'icil de 

int.erprctar (5,65>. A cont.in•Jo.c:ion se prcsent.:i un cuadro con 

las principales diferencias de los 3 formas clinicas de lo 

histiocit.osio;:. X. 

E[IAD 

Granulomo. Eos. 5 at'los 

H•:ind-SchCtller-c. menos de 
~ -'ltios 

Letterer-Siwe inenos ·de 
3 ortos 

COHP.OSEO OTROS ORGANOS EVOLUCION 

SI 

SI 

NO 
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NO 

SI 

SI 

Posible remisión 
espontd.neo. 

Mds de 2 atlocz.. 

rotal en 1 6 :? 
QMOS 



E:d.-sten importantes dif'erencias entre la hist.iocit.osis X y los 

neoplo.sio.s verdo.der11s, entre las que desttJ.con: La histiocitosis 

X t.iene un curso clinico con remisiones y eHocerba.ciones, y 

o.damds tiene un po.trdn histiológico heterogéneo y similitud con 

vorios padecimientos inmunoldgicos. 

Alguno~ autores tienen la tdeo de que 'la.s 3 va1•iedades de la 

his~iocit.osis X deben on9lobarse en una sola patalogia, 

concepto que otros recha::an • Actualmente algunoc trabaJos 

mencion•ln a 1•1 ent'ermed11d de Hand-Sch11ller-Christian como una 

forma diseminoda o multifocal del 9ranuloma oesinofilico, 

aunque en verd11d la triada de euoftalmos, diabetes insipida y 

la afoccidn ósea sólo ocurre en el 10 r. de los pacientes. 

l.as tres cuartas partes de ·tos pacientes con histiocitosis X 

tienen •.lna o m6.s m•:i.nifestociones en cabe:zo y cuello. El curso 

de estG enf'ermedad es variable, pero se Qcepta q•.le cuando 

ocurre en Tormo locali::oda, el c:urgo os favorable y, c1.lando lo 

hoce en formo diseminado, el 

pronóstico, son poco predecibles. 

curso lo severidad y el 

El grcnuloma eosinoT!lico, que es la Tormo menos severo de lo 

enfermedad. t'ué degcrito en '1940 por l.ichtenstein. So 
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consideril. l·:. formQ focal de la hioStiocit.osis X ·1 ac~Jrre en 

nitios entre los 5 ntio!:. de ed,'ld y ac:•.ilto-;; .jOVcne~, C•lrat:teri:::a.Jn 

por af~clol.r unicament.~ a lo~ ~u~sos y de ellos, los m0$ 

com1Jnmente •lfeci.ados son los huesos del eró.neo, hue~os Iargos, 

costillc.o¡. y cuerpo;;, vert.ebt•lles. Clinico.mante s6lo se 

manifiosta por dolor en el sitio .:ifec:tol.do, ac1.irriendo C?n formol 

por ::lem11-a ·f'rec:•Jent.e rekis:\ón e~;pont.•1n~·.:. ( 17l. 

El sindromu de H1:ind-Sch11ller-Christian es lo. forml:l moder•1da de 

lo. htstincit~sis X y se c..iracteri;:ol. porque adem•1S da 1.-.s 

lesiones ósetls, presenta inriltrado de hlstiocit.o;. en hf.CJol.do, 

pulmón, ba:::o, piel y cerebro. Ocurre taml>i6n en nirfo~ con ed•ld 

promedio t:le 5 af'\'os en ol.r.ibos se:ios, Euit.e poco crecimiento de 

las lesiones tumor11les y ocasionalmente ocurre remisión. 

El sindrome de Lettcrer-Siwe es la forma md.~ severa de la 

histiocitosis X y se presenta co.si invariablemente en niNos 

menare$ de 3 aHos y rara ve:: en old1Jltos. Se mllnifiesta en 

formol oenerali.::adl]., y a.demó.s de tJfectar huesos, también produce 

tlnem~a, trombocitoponia, 

linf'odenopo1t.ia cervico.l 

ictericia, insuficiencia respiro.toria, 

y sistémico. e infiltrado en piel. 

Tiene uno rd.pida avolucidn que cond~tce tl la muerte del paciente 

d~n·tro de los :? primero afl'os o. partir del inicio del 

padecimiánto. 
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corrulocicnor el curso clinico con los holla~gos 

han conducido histioldgicos en la hi~tiocitosis x, 

recientemente o la creacidn de dos subtipos: El primero o 

maligno -:.e C•lrocteri::o por un infiltrado monomdrfico de 

histiocitoG que afecto el sistema reticuloendoteliol y otros 

teJldos, estón ausentes la~ células gigantes, los eosinOfilos, 

la necros1s y la fibrcsis. Este patrón se encuentra siempre en 

el síndrome de Letterer-Siwe, El segundo subtipo o benigno se 

present•l como un infiltrado mrtlticelular en donde, 11demds de 

liistiocitos se observ11n 

multinucle11das y necrosis. 

agresivas del p11decimiento. 

eosindftlos, gigontes 

Se observa en las formas monos 

La etiolog111 de la histiocitosis X ha permanecido velada, pero 

algunos in'.'estigadore3 creen en uno respuesto o. una infección 

desconocida de tipo viral, teoría que hasta la actualidad 

permanece como tal, 

En cuento o l~ epidemiolagfo, podemos decir que aunque es mds 

Prec:uente en V•lrones. lo mortolidad os ic;,iuol on _c.uon.ta al se::o, 

y que lo formo sistémico afecto mó& Trecuentem9nto a las 

mu.;eres, No eniste predisposición racial (67.'• 

Se rP.quiare una gran boteria do estud.ios de laboratorio y 

Qob1nete porQ po~er ~afinir la eJ:ten$iOn· de lll lesión. ae hoce 



necE"s>lri;> •Jn t•st.•Jdio cor:iplE"":..o de ·.;>i.!.nq ro con frotis, 

detc-rm1n'1ci6n 

c•.&añt'!ficl'.li.:iOn CQlCiO Y 

dr. sed1m~nl~ci6n 

fo~Fl'.lto s~r1coc, 

~\obulQr, 

p J'IJCb.:i.;; de 

funci.ono.mient.o hep6.tico, hipolGlóm1co e hipofisiar10. Los 

estudiOE. rol.d1ogr6.ficos f.tliles y nc:>ceS•lri.os Y•ln dosde los 

convencion•lle<.t como l•l tclerr•1diogrolfi•l de t6ran y p laCQS 

~imples de todo el 

cavido.d abdominal. 

L•J. histiocitosis X es un pc.decimiento que p•1ede t:\fect'lr 

cuollqo1er P•lrte do la economitl, Qfecta.ndose la pi al en formo 

~nv.:i.r10.ble, por lo qup a partir del CJr•J.do y cHtc.>n~iOn de \os 

lesiones podemo~ emitir un Juicio pronó~tico. Los lesionas dc 

piel se enc•.1entr 11n principalmente en el cuero coJ.belludo y :=anos 

pilosas de todo el cuerpo, semaJl'.lndo uno dermatitis seborr~ico 

en los cosos leves, encontrhndose en 

lesiones e'scamos•lS amaril lenta5 con un rash hemorró.gico y datos 

de impetigini~aciOn. 

Ll'.ls lesione~ óseas son también comune~, afectó.ndose en orden 

decreciente la.z· huesos del crf.l.neo Cprincipo1l1nent.e el temporo.l), 

costillas, esc6pula y fémur. Puede, asl mismo. afacto:irso uno o 

varios hueso~· manifest.6.ndos~ con dolor sordo y limit.aci6n de lo 

función con ll.1Jmento del vol1.1men de las poJ.rtes blandas. 

Observado remisionee espantó.neas en forma mós frecuente cuando 



un solo hueso es el afectado. A diTerencia de las lesiones de 

p1elt las lesiones Oseas no t.ienen valor pronostico. 

Radiol6gicamente, l•l~ lesiones Oseas so cartJcteristicas pero no 

pat.ognomOnica~, pre~ontan borde~ irregulares festonados Y de 

aspecto vesicular, sobre todo a nivel de los huesos de cróneo, 

denomin6ndosele •cr6neo geogr6fica•, la erosión de la cortical 

puede producir reacciOn periOstica. En otras partes del 

esqueleto, las lesiones semeJan osteomielitisr Sarcoma de Ewing 

o tumor metastósico <62,67>. 

Cuando afectan las paredes laterales de la órbita ocurre 

exoftalmos y si el infiltrado histiocit.ico afecta cuerpos 

vertebrales resultard. en __ colapso de· ~os· mi_~Ínos· y af'ec-cidn de 

los espacios intervertebrales~ 

Desde el punto de visto. otorrinolarinc;¡:olOgiéo; iQ- hist.ioCiosis 

X puede afectar cualquier hueso de la cara o cróneo y lo m6s 

frecuente es la af'ecci6n del temporal, que ac1Jrre por la 

general, cuando la forma de lo histiocitasis e& sistémico 

(5?,?3), Un tercio de los pacientes que acuden con aTecr.i6n 

del oido, refieren sintomctologio otol6gica como primero 

monifestoci6n de lo enfermedad, dicha& dotes son esencialmente, 

'otorrea ·y aumento de volumen en el Oreo del temporal. El 

otorrinolaringólogo debe sospechar o considerar la posibilidad 

diogn6stic11 de ~a histiocitosis X cu11ndo se enfrente con un 



diagnostico inicial de otitis medio o e1<terno resistente al 

tratamiento y cuando el cuadro persista adn después del 

tratamiento quirlJrgico (57,65>. Es por esto de SUllQ 

importancia que el mddico tome teJido d~ 9ranulacidn que es 

comdn encontrar en el conducto auditiva ewterno paro su 

andlisis histioldgico. En el ofdo, la lesión es inicialmente 

asintomdtica, pero lo erosidn dsea puede ser a cualquier nfvel 

pudie~do afectar el laberinto o la cdclea, destruir el te9men 

tfmponi y permitir la extensión de lo lesión o foso medio y 

posterior, asf tambirln el teJido de granuloCidn puede crear uno 

f'fstulo· hacia la cavidad mostoideo, comprometiendo o dst.o y· á1· 

nerVio Facial produciendo pardlisis del mism~· 

Como se mencionó cinteriormente, las mds 

f'recuent.es. cuando se af'ecto .el hueso- te!Ílporo~ son lo otorrea, 

otolgio. Y.- aumento ·.de vól·u~·en de parte.s. blendas resistentes o 

todo ·.~.ii:tO ei·e: .tr'a~·~:m-.1'~~.~o/::dat:~s· .~ndiStinguibles de procesos 

infecciosoS· o: como san lo 

hisi_iocitO~t's: 'con .. i':i.ñflld.eÍl_opa_:t:1ó, · lfnt'Oma~ t.1Jberculosis y otras 

c
0

omó ~o.le~te~~'orii~ ,:~.:m·¡·~¡-.~~~ ~~-i t.~plc,· sarcomtl de Ewin9, ostei t.is 

fibrosa· :q·,~:ts~.i~'.~·~- .d1.splasiQ ,.f"ibrosa, neuroblastom11 y tumor 

metaStdsi·C'o. :,· 

Las lesiones· eñ·:· -:el hueso tempor11l contienen teJido graso o 

mat.erio.l con .O.reas de necrosis, quisticlls y 
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hemor r•ig icoJ.s. 

El moneJo de lo lnsidn temporal asocia· lQ ciru9ta, la radiación 

El maneJo quir(trgico. comprende una 

masto!dectomfo conservadora paro Tacilitor lo exteriori:ocidn 

del tumor trotando de evitar lo af'eccidn de estructura9 vitales 

y de lo audición. Se asocia a lo cirugta, la radioterapia con 

dosig b11Ja (600 o 1000 rads·>. 

Aunqi.te l'l quimioterapia no se Justifi.cll· en las lesionas ó.nic_as, 
. -. ' 

si e~ ind;l.spensoble on las Tomas sistémicos o· mu.ltif'ocales·; 

La c<lvidtld oral y· caro 1ion:·~·a~-"bien';· ~-f~é:"tód:os~- los. ·lestonos 
- ... -

6seo'L p1Jeden opar'acor en ~al-~d~:~/.~-Q~C'Íia'~_:'s'up·-~rior o mondibula. 

CuQndo ~e o;ifecta 

mucosa o parte~ blandCs_.,; ·,-,ocurre ·también dolor y edema, 

p roct11c ion do 

.Junt.o con las leS:ion:~·s .·d'érmicos .. y ·6t::eQ$, la linf"odenoplltiOJ us 

la lesi6n inic.ial :mós,'··c·amón -.d_e. lo hist.i0cito6is x. EHi9te uno 

m11rcolda predilecci6n· por la -Q.fecé:i6n· de lo ccideno. cervical 

anterior •. aunque sl!' puede of'ect.ar cuOJlquier grupo o YQrios. 

g:-1Jpo~ .da lo i;1conomfa, op11reciendo. ~n rorma intermitentE' -,,. 



pac1enles deben ser revis~dos periodicamente para detectar 

probo.bl~~ recidiva~ (86). 

Las v1•lS respir·ltnrif'ls bajos se afec1.an poco frecuentemente en 

en forma si:atémlca y predomino.ntemonte en adultos Jóvenes. 

Rndioldqtl:amente. ':ie uncuentra infiltrado bilateral que da el 

•lSpect.o di? •pru1r11• °' clinicament.e se mo.niF'ie!iitQ con disnea, 

ins•.if:ciencia respiratoria y cor pulmonalc, todos estos datos 

de mal pronóstico. 

En tubo digestivo, encont.ramos tambidn af'ecciones, 

generalmente, discreto crecimient.o del fligado y ba::o, sin 

afección de su runcionamiento. Ocurre dsto, sdlo on las _formas 

md~ severos y por consecuencia, el encontrarlos, oscuroce el 

pronóstico del paciente. 

Desde el. p1Jnto_ dec ·y~s_ta. ·h~ma~ol_dgico, podemos tener: AnemiGr 

leucoc1tosisf aumento del tiempo de 

5edimentaci6n. y pancitopen1a·por sustitución de la médula Oseo 

por -~e~~do- dé_ o_ranü1_~c i6n. 

Los sacuelos m6s frecuentes on pacientes que sobreviven a la 



histiocitosis ·X son: ·Diabetes .insfpida que.ocurre di:!o losidn 

hipofisiari~, ceguera, sordera Y. ret.roso mentol. 

El 
: .. ,.... .,._ ,.:· ... ·. 

este/pode~i-IÍliO:_n_t.~· 'cu11ndo,.:las · lÍ!siones· son 

local i ::odas, es bQsodC>. .- ·e·n · _ i~ -~~'·1 r.:.iJ--1~-· ~'_:'.~~;-~:~~,~~~··,~-. v ·.·do<Ais. bojas 

de r'ldioter~p~a~~ rt;_se_~:v.~~·d_o-. -i~:~'--~~:~~}~~.:~ Cl_~-~~~-:·:_<nid:5.'_'de' 4o0o 'rOdS>, 

tr13t.omiento de 

poro el trot.amient.o·-,:,·:·e~';:.,d·re~s-::-<::inÓCcesib-les 'e·.::-> o·' un sit.io~ 

reloctonodos con alt.o ·marb·iÍ¡~-~~~.:-_::;~~-:i _'.:::?:<·~"--~-;-'. .. 

-~· '-'.:: < ._.- --\-~':: ~-:(.~_ .. _':~) .. _.;:,:-::_--· :. --. -_.. · .. 
Se h•1n implement~odO :m~1t.:1_p1·'~'-'~~,ro_~~~C-~_(ó~~ .C::.-~ra:ééiüi'~_i-OteríiP~a·· para 

los cuadros severos: ~:-.~i.~.n\}_l·~-9-~-~~-z:; ~;~eSUlto-doS :~otisf'a.ctcirios, 
reportdndo~e iOc1us1ve'.. ~Ü~~t;·~s,:L' .. p·~.'r: ·~p_1~·~1.·~ ·: m~du1or ,_· se-cundorto 

ol uu;o de drooos- ~¡i·at'~~~·~.'~:~}~ 

. ' . · .. •' ;,- ,"_ '-. 

investigodores qu.; •'- el: ... -so··-x.-:.'109 .,· . . pocient.es corocon de linfocitos 

T s•Jpresores, l_o-'que ,/·d·~---p~·r.t.tl ·e1 int.eré>s por ensayar un nuevo 

tratamiento Q' 'base de e>c·t.·ract.o da timo inyectado por vio 
. . ' , .. · 

porent.eral_, observ6.ndóse' ·remi9i6n clinica coincidiendo con 1.1n 

aumento de lin~ocitos T supre~ores. EsL~~ r~mJs1ones ~~urren 

en mr>nos tiempo _Y son mds pr?long•ldtls incluso que los logrotl•J.9 

con '!.tl q111mioter11pio. por lo q•ie adn Y, u pe.,,.:i.r de no til'ner 

b11!ees ci'ent:!i'tcos. esto hecho debe considerarse como un,¡ 

~lternat.ivo terapéutico o evoluor v complementar en ópocas 



St'IRCOIDOSIS. 

El término de. sO:rCoido$iS f'ue acutrodo por BoecP. en 1899, paro 

dese ribi r algunos er•Jpc.iones dt>rmicas m!al tiples, pequetros y 

discret.o- -in Filtrado que él consider6 como teJido sarcomat.oide 

por~voscular. 

investigodOres, 

f'.'Dsteriormente, 

erlControron 

Schaumonn 

man ifestoc iones 

y otros 

sistdmic<ls 

Al i9ual que otros entidode& deacritos en este trabaJo, lo 

sarcoidosis es un padecimiento de et.iolooio desconocida, que se 

coro.eteriza por· la presencia de o ranulomos de cdlulas 

epitelioides no encopsulodos en alounas órganos y t.eJidos de lo 

econom1a. 

Debido a q•Je muchos padecimientos neopldsicos e inTecciosos son 

capQce':\ de formot' gt'an•Jlomas de loe mismas COt'OCterfst.icos, lo 

sarccidosis puedo solo indicar uno granulomatonis diseminada. 

Lo posibilidad diogn6stico ~e contemplo cuando histologicomente 

est6 ou~ente lo ncct'osi~ Y a9entes inTecciosc~ en el teJido 



on11liz•ldo y ·confirma el di11gnósotico la ausencia c!nicrl de •.anrJ 

causo q•.Je origine -los lesiones oronulomotosos. 

Lo sorcoidosis puede ser uno enfermedad autalimitodo benigno, 

que requiere un _m~ntmo o n_iiigdn trotomiento, yo que .la historio 

not.ural de la enfermedad· incluye pacientes ~n los que lo 

enfermedod .. es insidioso y. progresivo o t.rovés de- las· anos-, c_on 

. ocasiona lec' .colÍibios,_-:·v "en'" otros pocient.es. es' de curso. -c r6ni~~-·; 

progr_e&ivo con :do_t:fo severo • 

. . 
Es frecuei:-te _ .-,qUe.: .;·1~S ·:;·!-c;~_o·".-T'irit l~~-1~·g6lao·tis ~- en-~~~íl't. r-~n esto 

•nhrmedad, '.·. po~q~~'·~J~i!,~,~~i¡> el~ .>: a~•ctar 01 · . •htema 

reticuloendOt:el i:~_ .. 1 '::::.l~---.~On~·;- .. ~:t.:r·~·s·-.-~-r,_o.~nos dE;i." .. ·c.~ef P_o·, y Sn · fOi-riio 

frecuente, '1~~-,;~'~t.~~~~~~~~'.~~;5:d~::'.··~~-b·~~~ ::~/~:~ cJ~l'Ía~: como .son la 

nariz, -~mig:~-~·l;~~-~'·· '!~~"~-~~~j-i~-~':· .. ~-~:;·{~~i'·es·," ·{~ri:~g~ y ·gOnQlios 
.; - ~'-:. _ . .- ,- . •'· .- . "· ' ' "-

linfdticos cEfrvi·caleB~· ·.~'L~--- :s·a~,~~-i-do~fs se pr'e9ent.a mds 

f'roC:uen't~~:~nte.; ~n >i~::- tercera:· deC:adQ' de .lo \t"tdo. y es mds' comdn 

en negros, y- de ~stos, mds en las m•.aJeres. 

Los ~fntomos de la sorcoidoais pueden. di·1idirse- on dO'!t gr•Jpos 

(~,&S>: los sistémicos y los propios originados por la a~eccidn 

de un órgano en espe~iol. Dentro de los primeros, ancontr~mos 

ostenit1, adinamia, onorexi11, debilidot1 y de-apués s~ present.a 

anr.ont"'•:lr..,P -::'iobr~~ E'!lte pridei:.Lmiento, genel'•llment.r ri•a bonigno 
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y cronico, p~ro cu~ndo llego a 

con:;ec•Jencia de lesidn cardiaca, 

nE>r";ioso centrn.l. 

ocurrir lo muerte es o 

p•Jlmonor o del sist.cmll 

Los c:ortl:'s histiológico~ de te,Jidos afec:todos por lo 

sorcoidosis son insuficienten por•1 el diagndstico, en ellos se 

enc1JentrQn tipicamentv, gr11nulom11s compuestos bQsicamente de 

c~lulQs gigantes y ausencia de co~eificoción (67), Los 

granulemos pueden permanecer sin cambios por mucho tiempo o en 

ocasiones, presentar fibrosis hialino, siendo hasta hoy 

desconocidos los mec•1nismos por los qtJe est.os cambios se hacen 

presentes. 

L'1 pulmonar es lo mO.s frecuentw de las ofeccione!3 en la 

sarcoidosis. El 30 X de los pacientes tienen tos y algunos de 

ellos con espector•lCión y dolor osociado a la tos o secundario 

a lo afección importante del hilio pulmonar. Se encuentran en 

todos los p•:>.Cient.E'Sr alteraciones rodiogrdficas 

carocteri::o.das por infiltrado bilateral dif1Jso o localizado 

seguido de fibrosts. Desde el punto de vista radiol6gico, el 

gr~do de aTectiOn pulmonar puede dividirse en cuatro estadio~ 

<3>: 

Estadio o.- En donde rodiogrdTic<lmente no eHisten do.tos de 

afección. 
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donde ewist.en l infadenopoJ.t. ios hiliares 

bi lot.erales. 

Es-todio 2.- L.infQdenopatio.J móg ~n,filtrado pulmonoJ.r. 

Estadio·z.- Se,encuontr_a in~ilt.rado parenq~imatoso o fibrosi.s 

Stn ._11'~f_;;-cieílop~t.1~-~~:.-

---~' 

Los lesionas··da piel~-que se obsorYan en la sarcoida!!.is son 

muy, pequettas y afectan solo 

Ql 30 ::: de-, pa~-~tlri~~:~·~-, :g~ -10Ca~-i%an comunment.e alrededor da la 

boca, oidos Y·'cuallÓ, estas lesione& pueden ser tronsit.oritl.s y 

cuando se presentan se hace necesaria un estudio histolóqico do 

ellos. O~ros lesiones toJ.mbién encontrados son eritema nodoso, 

lupus, placas dérmicos y e~caras. El eritema se presento como 

oJnillos roJo'!. o rosQ& discretamente elevados, con tendencl•J. Q 

aporent.'1.r nódulo<; l!!'n 1'1 piel o te,jidas subcutd.neos, Se h•l 

reYersibilidod de los le-sionos de hilios 

pulmonure~ en pacientes quo presentan eritema nodoso. Los 

lesione~ ldpicos, placas y escaros se asocian o los rormos 

crOnicas de la so~coidosis~ 

De~de el punto de vi-.:i·t&J.. otot'rinolt.>.ringolóqi~o. se puede 

i::Or.il?n+~r Q'.IP l•l. o:'t'ec:ciór Je · ccabe:a y cuello par l•l SQrcoidosis 



rrecuentes en muJere-;; hasto. un 6 a 1. La nart:: es l•:i parte do 

la C.•lr'l que m6.s °"'~ afecto., J•Jnto c.on los codcnq,s gQnglionQres y 

en segundo lugar lQS nmigdalQs, Inicialmente lll afacci6n n•:i-:.•.il 

ocurre QO el ~éptum y el cornete inferioi con nódulos 

aisem1nQdos de 1 Q 4 mm de di6metro, de color blanco con bordes 

hiperémico~, fir:nes adheridos y con inflomr.Lcl.6n de l..i mucosa. 

q•Je forma uno:i ploco:i amorillo. Los sintamos QUl~ ocurren son 

obstrucci6n nasal, epist.o.>ti'E y anosmia, rinorrea mucopurulenta, 

la mucosa nasal es seca y friable y con costras, puede ocurrir 

en etapas tardi4S la perforación· sBPtol Y- lo degenoracidn 

poliPoideo de lo mucoso (75>. 

Como t.odos lov t.eJidos linf'oidos_,.- la 'árittgdO.lo 'es un sitio de 

asiento Trec:.uente dé· so~C-oido~i-~-;':·- .P_r·o~ÜC~eódcl · hipertrofia 

amigdalina acompal'fQdo· ·de ; ~is-f'oQ i~,_-.-. odi~o_;~g·i-0., ai_niqdalitis 

crdnica inf'eccios•l (75) 

Exist.en :! -formas de a-f'ec'ción--de 'la-laringe (63), úna en la que 

-Je encuentran nddulos disc1•etos 'y ot.ro en la que $e observa 

Lo9' <2in-t"omQs lar!ngecs pueden preceder. 

coincidir o seguir o.··ot.ras maniTestociones de la enf'ermedad y 

cuando no existen manifestaciones eHtralaringeas de 
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o;orcoid1:1s1.$, el di11gnd9tico es difícil de doc:1Jmentar Y dobe 

BHC}Ul.r neop lQsios, tumo re~ ca rtiloginosos • 

respet~ndose la!:. c1..11?rd'.ltr. vocales verdaderOJS, se f'ormon nódulos 

co•1le~ccntes mllnifestóndose clinicamente por ronquidos, disnaa 

y disfagia. En ocasiones el tcJido de granulaci6n v fibrosis 

hace meritoria la tr'lqueostomiar aunque se puedo deconular al 

P•lC1ente una vez q1JE1 responde tJl tratamiento. 

Se ha !i'n9aYado el 1..190 de asteroides para Dl tratamiento da la 

S'lrcoidosis larinoea! pero como esta es •..1n'l ont"ermedad que. 

no se hu podido 

protoeoli:::'lr el _ef"ecto de los asteroides lldministr•udo-, en .furm•1 

sistémica o local. Lo so-rcoidosis. af'.ecto también el sisteml1 

nervioso, produciendo Con cierta frecuencia, paró.lisi~ foi'-=i•.11 

por infiltroci6n granuloniotosa Q nivel df' 1•1 neurona motoroJ 

Mucho'l ast•Jdios rOporton ~ ·neuropatia porifórica 

troJns;it.ori11, di~beta~ insipida~ e 

hidrocefalioJ C44>. LoJ compresión o 1nfiltraciOn del b11Jbo 

olfoJt.crio puede producir oJnosmi·Q o hipoemi'l C::?l>· T11mbién sP. 

ho reportado hipooJcusia sensorinaural v olterac1one~ de lQs 

pr11eboJ<;;o coJldrica.s, sec•Jndorios a la formocidn dl!- l)ronulomao:. en 



re$pondrJn ·l l '1 teropl•l ron e~teroidc:.> lo.J mo.vorta de 

c.i:.as.oru:-t ,..,.,,. 1:.unque se ha d~mo~traGo qu... l'J hlµrJac11"'-i•J1 

C•Jonda :;;o:o prr-<Jent.o., qnnü1.,llmer.le ,...,. tr•1n~itor1•1. 

Lol ~01 ru1<.losl ti t1Jml11én 11focta ('\ o.,¡ o en rormtl severa, yo que 

puf>de 01.·.:isiona r cog11era, lesl.ona conJ1JntJ v•l, 

~scl1~rótica,. córn'!fl• retina. y glóndtJla. l•1grimo1. Es importt'lntc 

la e:cplaroc1dn con ldmpora hendida. que nos raveltird la 

e:cist.enci•l de gran1Jlomas en el sitio afectado, de igual rorma 

es nacesari•l l•l bicpF.ia de ccnJuntivo p11lpebrol, fJtil en el 

diagnostico de sarco1do~is. 

En forma menos frecuente,. lil &ilrcaidar.is ocurre tambitna en 

higodo, gl6ndulas s'1livales Cde ellas la mOs afectod'3 es la 

parbtida>r rifton y Qrticulaciones~ 

En c1Janta (11 diagn6stico podemos .decir que, en lo sorcaidosis 

se· obtiene por eHclusiOn, se deben practicar eHOmenes 

r•Jt'tnal'ias de laboratorio en donde oncontro.remas: nnemi11, 

leucop~nill. t.rombocit.openi•l, aumento de lo er1t1•t":ierlimcntocidn 

ol iglllll q•Je en 1•1!:. protainos t.at.l'llr.s en donde ilden16.s ~e 

invierte la relación albf1min•l-globulina, elevoc.:16n de lo 

fa,.f'lt.at:.'3 alcalina. c•Jondo se enc.•Jcnt.rQ ofec.Lodn el higa.da. 

llefintt.iv•:tmc>nte el c~t.•Jdio qua nos da.r6 el dit:J.qnOstico es l•l 

biop$10t q•Je es pasiti'..'Q poro S•"lrc.oidasis en t!l 30 al 40 7. de 
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los pacientes, tos c;it.ios m•~S accesibles y da menof' morbilidt'ld 

son: lt'l piel, qldndulos ~~11vales, conJuntiva, amígdala Y 

ganglios linfdticos, en toda ellas ~odrumos encontrar los 

cambios histológicos ya descritos anteriormente. 

Pt.1ra el dingnóstico, q•Je como ya dijimos es de eHclusión, se 

efectda la pr•Jeb•J. dt) Kveim-Silt:=bach, q•Je consiste en la 

aplicación Q un paciente sospechoso de 

SQrcoidosi'.3, •Jna s•Jspensidn '!ialino de teJidos humanos afectados 

por sarcoidosis, la pr•Jeba es positiva cU•lndo dt'! 2 a 6 seman11s 

aparece una :=ona de induraci6n en el sitio afectado y al tomar 

1Jna. biopsia se enctJentro histol6gicamrnte •Jn granuloma 

encapsulado, 

la negativa 

La prueba positiva confirma el diagnostico pero 

no lo e::cluye. EHisten dos escollos para la 

uttlidnd de tn pr11eba, el primero, que puejc oer fal~a positiva 

en alguno.,., padecimientos como enfermedad de Crohn, 

monon•1r.-1eo~i:; tinfoc!t.icll crónica y 

linfndenopntta no espectF~~o. Aunq~e la evolución cl!1\lca 

puede •:>.·,-udo.r o encluir e~tos padecimient.os. 

esta prueba es de ~ran potencia antig~nica. 

El sogundo e~ que 

El:i!;te una seg•Jnda prueb•l también ótil por11 el di•3Q065tico de 

la s1.1rcoiclos:is q1Je es la det.erminaciOn de las niveles séricos 

~·c· • .,1du er. 1··1t:l.entes con S•lrcoidos1::. 'll:t.lva con una frP.i:uencir.>. 
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!u : ~ .. rn t .. t.ór. rh~ '" 

tratado~ Cü~ esteroide~. 

lepr11, enfermed11d de Oa•Jc:her, tuberculosis mili~r, linf'om<l, 

asbe9tosis, ber1licsis y alveolit!s ~ibrosonte. 

En re:.,c i6n al tratamiento de lQ sorc.oido~iG, éste s6lo sa 

proct:ca C!O formo sinlom6t1cu. c.onsider'lndo q•Jc> los proccsoc. 

inflomoltorios cedeii o la odministrtlci6n de antiinflomatorios no 

:,steroideof;, CIJ•lndo enconlr•1mos linfoldenopotiu hilio.r, ést.11 no 

requiere> t.rot11miento CU•lndo ~e encuentro en formol oisloda, pero 

cuando se asocio a fiebre, eritema nodoso y Qfección articulal', 

debe tratarse en Tormo inicial con aCetilsolic:ilico, 

fen i lb•Jta:::ono o indometo.c ina • Lo disner.i que es uno 

monifestac16n de oTecc16n pulmono.rr deber6. t•llllbién trat11rse con 

esteraides en forma decreciente y después estandariz<lr l<ls 

dosis hasta por 6 o 12 meses, durante este tratam1en~o se 

deberd 11ocer •Jn control rodiogrdfico de tdraH par•l V•l.lot·or 

est'1bili:acidn o regre$idn de l·as lesionP.s p1Jlmonares <5,9.65). 

Lo. hipercalcemia y 111 hiperc1J.lci1.tria podemos encontr11rlas en 

pocos cosas y cu11ndo t!sta ocurre, l<l meJor forrna de t.ratarla es 

madific11ndo la dieta del paciente y disminuyendo la ingestión 
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de precursores de vitomin'1 n. Si esta medida no es suftcient.e 

poira el cont.rol 

olf'ecciOn renal 

de est.e elemento, Y troitando de evjt•lr lo 

lo gecundorio al m1smo, nos veremos en 

obligocidn de intentar la odministrocidn de esteroides en dosis 

decrecientes, ag,1 como tJtili:o.r fosfato inorgdnico y sor:tio 

f"itl'ldo, comp•Jestos que bloquean la obsorcidn del calcio en t1.Jbo 

di9astivo. 

Los indicaciones absolutas paro el uso de esteroides on lo 

$arcoidosis incluyen: 

afección cardiaco Y del 

prednisona oral de 20 o 

lesiones dérmicae se 

hipercolcemia, lesiones oculares, 

sistema nervioso central. Se mane.jo 

40 mg al dia y alternat.1Yamente las 

moneJon con infiltración local de 

triamcinolono en una concentración de 2 o 5 mg por mililitro 

diluida ~on cloroqui~a al 1 X a intervalos repetidos de 1 l'l ~ 

semanas. 

La cloroquina también es ótil en el maneJo del lup•J!:i en lr.l 

sarcoidOsis con dosis diarios de 250 mg durante 3 meses. 

Ademds la cloroquin11 ol.'soCiada a los esteroides, puede hacer que 

las dosis de los mi':!mos. sean menores, pero no se debe· perder de 

visto:i que la cloroquina puede provoc•lr retinnp11tia 

irreversible, por lo que al incluirse en el protocolo de 

m1Jnt~'ill• deb~n Hr~i;-t.uQrse rr.-visianes oftalmolóqir.:os repetidas. 



Las manifest•Jcionec; n•lSales de lo <Jf.lrcoidosis, pueden tratarse 

con beclomP.tc1;::on•l loc'll • •ldem6.s de la limpie::a para evitar en 

lo posi~lP la acumulaciOn de costras. Las lesiones amigdalinas 

responden •:tdecuad•Jmente o lo odministrociOn de esteroides 

locole~ de deposito (75). 

Como punto f'in11l e lo ref'erido o este podecimiento, podemos 

decir que lo sorcoidosis es una enformedod crónico, de larga 

duraci6n Y generalmente benigna, el 3 al 6 X de los pacientes, 

muere a causo de los lesiones pulmonares, cardiacas o 

ins•Jficiencic suprarrenal. 
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CASO CLINICO. 

Pocient.e mc:uu:ulino de 17 af1os de ed~d, o.rigtn<ll'io del. est.ado de 

Chiop~5, quq inicio ~u Podecimien~o en q¡ mes de febrero de 

1936, presentando ob5t.rucción nasal bil<lterol, 1'inarreo 

posterior m~coput'ulen~a, dolor en región molar i:quterdQ y 

p1cos t"ebriles. Se proc:ticó estudio rodiogrórtco de senos 

porana<aiJles ( repot't.ó enqrasc.mient.o de mucoso de senos l!fClUilores 

y etmoidales de predominio i:quierdo con discroto velamionto de 

los mismos> y c:ultivo de secreción no$ol Cposil:.ivo Plll'•l 

Stophylococtus QUreus>, estobleciéndoso el diiJqnóstico de 

~inusit.is mo).:ilc etmoidal inst,Qlóndose tro.tomiento 111bdico qt.U! 

T'ro.c<Js6 en varios oc·:~s1ones.. 

Ac:•.1.de nuevo1nente a consult.'l.· el dic. :?3 de m~'\YO de 1996, oc;a.sion 

en l~ que, ademós de los dctos anteriormente refQridos, 

present>l <lSimetriQ f'ocio.l a etcpensos de pa.l'tes bl11ncto.s de 

re916n mQlo.r i:qu1er~>l Y ·madercdo ataque al estada general, 

l"Q:::ón por lo. q1Je se interna·, 

enc1Jen+...ro. ab1Jnd<lllt.e nu1tor{11l 

10 

mucop1.1.rul~nto ~n tos11 n<l5•1l 



con •:aparente soluc16n de contin•Jl.tlll.d •"ntre lo fO~'l nasal y 

antro mo.>1ilo.r. El te,jido obtenido se envi•J ll. est•Jdio 

histopotol6gico, repart.6.ndo~e solo dato$ da necrosis e 

infloJ.maci6n aguda y cr6nica. El resto de la eHplaroci6n 

f'isica, sin •lport.or dotes tJ.normales. 

Se est.ablec:e t.r.,,tam.i.ent.c con soluciones pa "en te r11le~, 

penicilinG s6dicQ cristalina, Rocephin, analgésicos y lavados 

nasole& con soluci6n salina. Los e>:6.menes de laboratorio de 

rut.intJ, solo manifiestan discreto r.i.nemill y •l•.tment.o de la 

velocidad di:! -sedimentacidn glob•JlO.r• 

La evolución es incidiosa, progre~ivo., continuando con picos 

febriles de hasta 40 e, con aumento del adema y dolor de p~rtos 

blandas de hemicara .i:quierda, asoci6.ndose asteni11, adinamia y 

anorexia. 

Se p .r•1c t. i ~-11. . .. t.omog rof 1 o lineo. l de senos pa.rono.sales, 

encont.rdndOs~·:,ost.e_olisis.de lo po~ed medial y orbitaria d'?l 

Se pien~a.- e.n. ~a· posibilidad diagn6st.ica de un proceso 

·granúlomot~so, que podrio corresponder a on granolomQ letal de 
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111 linetl. medio, opi~ión apoyado por el . servicio de ·onc_olog:!.o, 

por lo que se o.9r•ga al tratamiento, maneJo con csteroides, 

A pesar de lo hasta entonces real1:odo, la evoluci6n del 

poc1ent.e es prdQresivo., agregó.ndose episodios de ep1'lto:"is 

moderada, la mayoria de los cuales, ceden en f'orma espantó.ne•'.\• 

pero haciendo necesario el tratamiento de la anemia resultante 

con paquetes globulares en dos ocasiones. 

Sao t.om11 biop!&io 

inespecificos, 

de .la_ lesión, rep_Ortand·o, nuo~am~nt.e1 datos 

Para ent.oñci:is-,'. el paCieni::tt pre:~~nta_.~no fi_stulo 

OQSDral en 

necr6tico y 

111' porción med~Q ·<·de:i_:_:po1a.d~·r,_. 'r,odeoda 'da tejido 

material ·ama.~t-ii-~:~t~_- d-~~'.:~-o~-~i'st~nci~' --~ase~&o·'.·~- qu~ - ' ~· .. 
sanq ro fac i lmi?n t~·· 

'''·. 

i::o.u;.crdo con impor:t.o.nte o.Umen-~0-:de·::volUmen· de 111s misma-;¡ s1n 

.... ","• ·-·: .· . 

Se e:~c'l1Jye dóno ren.ai. ,·p~'.~~··_:·Pf'.~-~en·t~,r~:' ~d·e·~~ada di;iresi~ y ntveles 

de •.1T'eQ• 
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Se determin~ inmunidad celular, encotr6ndose deprimido, rutina 

de laborator10 que· indica anomio (6g Hb/mm3) y leucopenia (4, 

8QO/mm3), CIJlti'.'oo habituales y par11 hongos neqativos. 

A pesar del estado critico del paciento, se progr•:11na para nueva 

totn•l de biopsia, esta ve::, on q•1ir6foJ.na vioJ. C11ldwell Luc, loJ. 

cual resulta también con datos de necrosis y cambios 

inflamatorios agudos y crónicos. 

Dos dios antas de su fallecimiento, ol pacionte inici11 nuevo 

·-.., c1Jadro de ~pi$tax1s, que no cede con tratamiento mt!odico ni con 

taponamiento, requ ;i rie.ndo nueva t r11i1sf'usi 6n. 

Finalmente •. · ~l p~C:i~~te ·.·fallec·e ol dio 19 de Julio con el 

dit'JQn,o6tié:~ e de> paro ·-·-~·~'rd{~·respiratorio secundario a choque 

hÍpovol·é~1c·o, 

Se ··pract'ic6. necropsia, report6ndose datos de 9ran1.ilomatasis 

linfomat01de .de .seno maHilar i:quierdo con o.fi:cci6n de órbita y 
. ; /. . . . . 

p_O:ladar del ,.mismo lado, dato compatible con granulomo letal de 

la 11nea· media. Ademds se obsorvd trombosis de arterias 

pe~iProStdt.icas y desnutrición grado II. 
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COMENTnRIO. 

Histolo9~camente, los datos recopiladOs en los estud_;os 

onatom.0Pátold9 i cos del coso presentado, ·siemPré ·fueron 

inespecffico-s _y poco concli.iyentes; qunque·~ el curso clfnico 

desde s1J intciÓ pre11ent.d · t.odos los datos clfnicos de la 

reticulosis polimdrfic:a _en su forma cldsica, inclustV9_h~sta 

loa terminales y la causa de.· la muerte del paciente. 

El retraso en cuanto al trot•Jmiento, ,se debi6 a que, 

coincidi.enao con el criterio de algunos autores, -el grupo 

encar9ado de aste caso, esperaba encontrar en 1os.re5ultados de 

lo• biopsias al96n dcto especifico que ~onf'irmára. el 

diagn6stico y con ést.o, marcar lll p<luta ter:ap.ttu_tiC-~-:~· S-o(juir_: 

Desafortunadamente, se 

frec•Jenter.iente, de que 

perdi6 de . visto. lo' po~lbilidad, muy 

e1 granuloma letal :dé la' -·1i~·~·:·.;'~éd'ia -o 
rc:>ti.culosis polimOrfic<Jr manifieSta 

indefinido e ln~specificO. 
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\.JegL•ner. El primE>ra, .;;e e-fect.do con ro.di0t.er'1.plo., mient.ro.s. q•1e 

el !H!'fJIJndo 1~1Jn q•Jim!otero.p::.iJ., asoc1!ldos •lmbos o.l IJSO de 

eF.teroides. 

L.'Js estudios necesarios paro. o.poyar y complementar el 

diQgn6stico de los po.decimient.o~ gro.nulomo.tosos centrofacitlles, 

son muchos y adern6s, se deben complementar con lo. op1niOn de 

otro.s óreas de lo. medicino. como lo. hemo.tologio., oncologio., 

urologio.r oftalmolo9ia, inmunologia, medicino. interno. 

infectologi'l. 

El protocolo dio.9n6stico de este tipo de enfermedo.desr debe 

constar, .ª Juicio nuestro de: 

1.- Ei:cdmenes f'.le lo.bor_Qtorio de rutina (biometr:lo:i hemótico., 

qu:!mico. de orino:i, velocidad de 

sediment11cidn ·91_CbUlor, pruebas f'uncion11les hepdt.ico.s>, 

e<studio9 b~_~ter.io_l·ó~-i~~S· convencionales y especificas polro. 
l . -

hongos. Todos .lOs .-. e1tdme~e!i o.n.teriorlnente menciono.dos, que 

9ener_o.lmonte, __ en· las' gro.nulomatosis, son normales, nos 

o.yudo.n o.. desco.r~o.r ot.roJs p'o.tologias que cursan clinicamente 

·en foriiio. semeJo.nt'e, como lo. sifilis, tuberculosis, lepra y 

micosis. En esto.dios avon~odosr solo suelen ocurrir 
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cambios como anemia. y leucopenia. •. Los bacteriológico·s, 

generf.llment.e son posi t.ivos poro. Stllphylo"coccus o.ureus o 

9érmenes propios de lo. flora. normo.l de vias respiro.tori~s 

superiores. 

2.- Desde el punto de vista radiológico, es dtil practicar 

desde los ostud ios convencionales los muy 

sofistico.dos. A51 tenemos que, son de gro.n de 9ro.n a.yudo 

lo.s plo.co.s simples de senos po.ronoso.les, ll'l t.omogro.fio. 

lineal de senos po.rano.so.les al igual que la tomogro.fio. 

oHio.l computari::GdO.• Lo. telero.diogrof'iG do tórax trat11ndo 

de loc•1lizar lesiones pulmonares, que son frecuentes en lo 

qrGnulomo.tosis de Wegener, y ausentes en o.lc~pJno.s otras 

g ron•Jlomat.osis. 

El rastreo ultrosono9rdfico abdominal para descartar 

adenopatio.s, doto asociado con lQs neoplasias del sistema 

l inforetic•Jla r. 

3.- EvoluociOn ·cinico del funciono.miento renal, v. si se 

hoce necesario, estudio histolOgico do b l.OpSiQ 

trf.ln~c11t6ne~1 paro descartar o corroborar su afe~ciOn, dato 

c.omf.&n \~n la gro.nulomatosis de Wegent:r mo.nifiest.o por 

qlomerulonefri~is. 

4.- El cs+,11din hi;;·t.r.1po.t.ológ1cl1 ti~·ne el pnpel mds relevante 



d11t.os esp""cfficos de los µodecimientos (jr•1n•Jlnmato'los 

G•JnQUt!, SU tJ•Jsenci•l lo 

oosibilidad diagnOEtica, Con e~to idea, la b~opsia qu~ no 

llrrOJ\l d.;.t.os "'~Pl'::''-1f1cos y o•Je interprot.amo!; e1i muchas 

ocoi::ione..-. como negrJtiV•lr no oc1 . .:r•rp por·quf.• lo m11estr•1 <t.t"a 

insu~iciente ni ortqinaria de un ~lLio i~adec1111d~. Lo t.01,111 

de biopsio. debe efectuarse en varias OCQSioncs ')' do 

diferentes ;:on•:\S dt> la lesidn, 

~.- Inmunoldgicamente, el estudio mds importante en la 

oc::t1J11lidad es lll determinQC:idn de la int:'lunidod celulor que, 

CUQndo se olt.oro, eHplica 111 p1•eaenci11 de sobre Y o;;uper 

inf'ecciones poco comunes en p11c:ientes no 

inmunocompromet.1dos. De p11rtic1Jlar importonci•1 san los 

logros reéientes en el campo de la inmunologia, que tratan 

de e>:plicor el origen y ayudar al diagnOs
0

tico y trotrJ.miento 

de los enfermedades gronulomatos•:is; estydios q1Je en el 

futuro, 109rard11 modificar, y posiblemente, unificar los 

criterios diagnósticos y tertlpéuticos •• dichos 

podocimientos. 

En resumen podemos decir que, las enf'ermedodes granulomatosa~ 

con a~eccidn centrofaciol, t.ienen un origen desconocido, el 
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comport.•1mient.o clinico es muy semeJonte y poco predecible en 

las fo~mas locali:adas. 

Las diferencias cl1nicas entre reticulosis polimOrfic~ y 

gronulomotosis de Wegener, son que en lo primera,. aunque 

posiblemente pueda af'cc:tar cualquier P.o.rt.e del 

coman es que sólo se veo lesionado el Oreo 

pulmonar y necesari•1mente lesión renal. 

organismo, :.io 

cent.~~-f~:~¡~l--~ .. 

A diferencia de los padecimientos anteriores, lo tl'tst:ioé i tOS:'iS. 

X t.iende o ser un padecimiento genercli:odo.· 

co.bazQ y cuello, puede afectar cualquiera de los 

del esqueleto, 

te'mporol ~ 

pero preferentemente ocurre en 

-- -

·el··.- hueSo 

Lo '.3.1rcoidosis se diogno'3tica por eHclusidn, cuorldo hist.oldgico 

'/ cl!nico.mente, el cuadro clinico no puedo enmorcat'se en 

ninq1Jno. de las otros gronulomotosts. 

Lo confusión dio.gnóstico es m6s acentuado entre la reticulosis 

y ]Q granulomatosis de Wegener, en ctJanto •::t. lf.l evoluci6n 

cl1nico::i. se refiere, pero actualmente se han f.lcepto::i.do p•::i.trones 

hi-s+.o16Qicos oropios de cadtl unf.l de ella-;i. 15'1s1 tenemos q1Je, 

loe:; d11t.os histc;i.ldqico'!I que suqicren \.-\ !--)O'$ibilid11d de \•l 
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te.jido de-

infiltr<'ldo pol1mórftt::ll 

de llnf'(1l·"it.o<; m•1dr1ros r.on poc:os cél11lo.s retic~Jl11rns at.lplcas y 

111 inf1ltroción linfoide c-n L•l s11umucos•J. ccn necrosis du 

mucosa. hueso v cart!l11go <granulomotosi~ linf~matc1deJ, En lo 

gr11n•JlamaT.osis de Wegener los criterios son m•1s ocept11dos, v 

confirm<l el 

necroti::ontes, 

di 01gnó·.;tico 

arteritis 

la nresencia de g ranulom11s 

gener11li:.::od1.1 ·,1 

G~mG.-,J•-lntL>s. o lo glornerulonefritis.. En rel.:ic10n al trat\1mier.to 

de estos p'1decimientos se h•l acepttldo lo utilidad de la 

r<ldiot~rapia en el coso de la reticulosis polimórfico. Y de la 

ciclof"osfarnid.:i en el gronulotr.a do Wegi;:>ner, terapá1Jtictls c:on la'3 

q•Je se ha reporto.do el SO~ de curaciOn. 

En el res~o de los padecimientoti 9ranulomatosos, poco se ha 

ovon:ado en cuanto a su tratamiento, y lo utilidad de los. 

esteroides ec o.~n incierta. En el ca$o de lo histiocitosis X 

el uso de eutracto de timo. ha brindado.' logros estimulantes. 

Por dltimo, enfati::aremos lo importante que es q1Je el 

otorrinolaringdlogo tengas lo suficien~e agudeza. paro pensar en 

un p roce~o g ran•1lomatoso el enfrentar una lesidn cent.rofac tal, 

el conocer el protocolo de est11dio de estos padecimientos paro 

poder descartarlos o confirm~rlos poro, en tal coso, establecar 

P.l di•19ndst1co y tratamiento adecuados para ofrecer al paciente 
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un meJor pronóstico y calidad de 'vida, que, hastQ hace 10 attos 

eran oscuros e inciertos. 
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