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MANIFESTACIONSS UTORRINIMARTHGOLOGICAS UE LAS ENFERMEDRADES ORANULOMATOSAS
) CON AFECCION CENTROFALCIAL.
REVISION BIKLIOQGRAFICA Y FRESENTACION DE UN CASD DE GRANULOMA LETAL DE LA
LINEA MEDIA.

INTRODUCCION,

Las.pudecimienﬁus granulomatosos ¥y linforeticulares gue afectan
la 1inen media o dren centrofacial, conocidos o descritos desde
8l siglo pasado, son poco cunocidos y entendidos ya gque por cu
baja incidencin, 5$61o se han reportado peguelas sepies aisladas
tratando de¢ aclarar 1o hictorina natural de los micmos,
Situacidn por demds difficil +va que, independientemente de si
tausan manifestaciones a otras niveles diferentes al
centrofacial, en &ste los datee clinicos son muy semejohtes vy
lq evAIucibn similar perc poco predecible en Ia mavoria de los
casos., Asi mismo, eristen nmuchas ‘diferencias ontre los grupns
de investigandores an cuanto 2 criterios ciinico,
histopatolégico ¥ terapeutico.

Gran parte de 1las diferencias ocurren principalmente par el
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arigen’ oﬁéuro_.v hasta la fecha desconocide de pestos
padecimientos. A este respec@o s ha emitido un gran ndmero de
tnorins’pfevulaciendn actualmente, ¥y que hatia &1 so encaminan
la maybria de investigaciones, el criterio de gue pudieran
argoniédrée' dol . proceso inPlumntoriu créonicao secundario,
probublemente n unu infaccion virnl y tombién la pnsibxlidnd de

deanuste - inmunalaqico dnsencndenndu -por un antigeno

desconncido.,

En- las ultimns ‘décadas ‘pstablecer cierta

uniformidad ~€feh3“' de  diagndstico

histopthIQQiCD’;-Yq' reportn:.en qlgunos de estos’

pqdecimientus hc!lnzqos si no pntognoménicnr si cnrncteristicav

Gue snn de un grnn vnlnr pnr_ el dingnﬁsticn di?erencinl.

utro grun nhiemo prerenta en resta grupo de podecimientus as su

trntamientn, yo jque 1n mqyorio de lus prutuculns tarcpéuticos

na se hnn elnbnrado cun busas cien por cientu cientificus-

odemﬁs dn que lus resultadus: por vurinbles._ na han podido

cunntifi:nrae nde:uudnmente: ?n;.__bbf consecuencxn. s0n

deapreciudna por nlgunus qrupnr de médi:ns.

iy _;‘,_.

Pnr todo ln onterior. 10 ideoi;de este truboJa es realizar la

)

'evposicibn r descripclbn de”7estns podecimientos remarcando sus

'diferencins“:-clinicns. :‘ Jdiaqnasticas. hiztopotolégicas,

-



'1ntegrondo 125 criterios mds recientes en cuanto al tratamienta

y pfandstico de las mismas.

Asi mismo., se presehta un caso de grnnulumu-iétnl- de la linenq
medias ¥nico ocurrido en la unidad de Dtarrinolnrihqaloqln del

Hospital General de HMénxico, 8.8« en el periodo de 1985 a 1788,



GRANULOMATDSIS DE WEGENEFR.,

Lo granulomctosics de Wegener es una enfermedad granulometasa
mey rara que afecta prefersatemente cabezn y cuello, Frederick
Wegener describié oeste enfermedad en el aflc de 1934 on tres
pncientesy quicnes murieron de septicemia, encontrando en
ellos, desde el puntoe de vista histopetolédgicos granulomas
necrotizantes de viag respiratories alias y bhaojos, arteritis
genernolizada a nivel de pequefios wviasos arteriales y venos us, ¥
cambios rendales semggantes o la glomerulonefritis toxicas
Estos datos fueron posteriormente confirmados por Goodman 1%. 
Chug, que en 19%4  trataron de establecer 'lué ‘ hases -
protocolarias del diagnécetico de este padecimiento (38).
funque Liebow reportdéd un caso con nfécc;bn limitada u. vias
respiratorias (14}, 1lo usqol ec qug. la mayoria de casos .

presenta los datos enteriormente mencionados,

Lé'in:idantiq-:de'lo" granulomatosis de Uegener es dificil de
determinar. pnru pnr 105 dntos de pequefins series repartadas se
Tconcluye que un buen namero de pacientes quoda sin diagnéstico.

Es mﬂs camﬂn en 105 muJeres ¥y lo edad promedioc de presentacién



g5 en la  «<uartn décadn de la vida, aungue puede ocurrir Josde

logs- 1% affos de edad.,

Eate padecimiento es altamente mortal si su diagndstico ¥
tratamiento po ocurren en forma rdplda. 1o mevoria de | las
puncientes fallecen dentro de los S meses o los dos  affos
pasteriores 2l inicic, siendo las principoeles causas de ius

defurnciones, la insuficiencia renal v la neumeonia (15,49,98),

Como todos los padecimientos granulomatoscs de cabeza vy cuello,
segiun veremos més adelante, la granulomatosis de Wegener puede
tener un diagndstico histopatoldégico claro ¥ precié@i_ﬁero BY .
comportamiento clinico puede dar lugar a muchué Jddos 'y
diaghdsticos erroneos, euistiendq un grﬁn nﬂmérﬁ' de
padacimientos con loe nque se debe hﬂcér diagnostica
' diferencidl: Enfermedadas que tpngan ' un.' compunénie
granulomatosa camo sarcoidosis, beriliosis - y reticulosis
bqlxmﬂrficui ctomponente .de vus:ulit;s sin duﬁns. ﬁe qranulomas
-Edmb,.;périuﬁterifis nodaser angeitis de hipersensibilidad,
éﬁcierodefmiq, dermatomiositis, s;ndrnme de Sjdgrens arteritis
de células gigantes ¥y artritis reumatoide. Padecimientos en
los que’ 1 eﬁcuengrnn granulomas ¥ vasculitis} granulomatosis
ulérﬁicﬁ, sindrome de Loeffler ¥y neumonia eosinofilica (este
qrhpu proaduce infiltrade pulmdnor pero sin wuafector el rifion).

Otro grupo de enfermadades también granulematosas y caon las que

[
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se debe hacer ol diagndsticn diferencial es! Tuberculosis,
histoplasmosis, blastomicosis, coccidioidomicosis, sifilis v
lepra lepromatosa, padecimientes que son identificados mediante
cyltivos v endmen=e séricos adecuados, #isten doz s£indromes
renopulmonares qile también deben diferenciarse de la
granulomatasic de Wegener! 1a enfermedad de Goodpastenr y 1a
neumonia aestreptocdccicn con glomernlonefritic, que se
diferencianr del padecimiento que nos ocupa mediante fl andlisis
de wuna bopsia renal. Otro grupo de exclusién, importante
también es el constituide por las neoplasias! linfoma. sarcoma,

methAstasis pulmonares ¥ linfoma de Hodgkin.

Cnﬁo puﬂemus obsérvur. es un namera importante de padecimientos
que pueden ﬁunfundir al clinico y hocer difici) el diagnastico .

-de'$q-§hunh10hqtasig de Wegener.

. Como ' referiamos  onteriormentes, el diagnéstico - de  la -

 §r§huinhoto9is de ﬁeqener se gospecha por . las manifestaciones
" C1$éiChgr pero se confirma sélo con el estudio histolégicoy en
el _qﬁé se. debe encontrar! Gronulnmné necrotizantes de wvias
rpsbiratdrius, vasculitie focal necrotizante de pequofine
artérins Y vanas con pasibilidnd aa afactnr cualquier Organo v

glomerulangfritis con necrosis y trombosis.

Desde el 'puntn de vinta elinico, la mavorio de los paciontes
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acuden o consulta por molestias nasales y de senos paranasales,
Inxciulmente acurre obstruccidn nasal, con el tiempao rinorrea
sonQuinclenta y formacién de grandes costras nasales vy par
abajo de las mismaw la mucosa es  friable pudiendo aparecer
perforaciones septalesy zonas de necrosis vy deéformacién  del
dorso nasal en silla de montar. Secundario a un procaso
inflamatorio de los orificios de drenaje de 1los senaoq
paranasales se desarralla  una pansinusitis (38, siendo 1los
senos mys afectadns de mayar o menor frecuencia leos maxilares,
etmoi&nles.' fFrontales v esfenaidales. Los gérmenes aislados
'ﬂpun' mayor frecuencia son el Stgphylococgus audreus Yy la
Fséﬁdbmoﬁn aeruginosna. La sinusitis crénica hasta este momento
detectada es totalmente rebelde al tratamiento medico
chbencinnal y coma consecuencin de ésta, ocurre influmaéion de
_:ldnrinofcrinqe con disfuncidn tubaria secundaria (29}, En la
1:pc£up11ﬂad.'ln ‘afeccidn de la 1laringe en la granulomatosis
;d;@pré;‘cﬁn bo:u frecuencia ¥ cuando se encuentra 8 Cree
SEcquﬁr;d'-n ‘1a  riparrea paostericr sufriendo en forma
prgéémihnnte‘_lu'reqidn. de 1la glotis, produciendo disfonia,
ndiﬁé?paio.':disneu ‘? raramente estrideor; a la inspecclén
.éncbﬁtEamﬁs edems y cunﬁéstian de la mucosa, friabilidad de los
_tejidds yiﬁlcérncinnes, leéionés que pueden hacerse extensivas
a 1na ‘trdquea- ¥ consecuentoemente hacer necesaria la
;rgquebétbminl para garantizar lo permeabilidad de las .viqs

_aéredép'dilutncianes o remosion  guivdrgica del drpa estenosada

-
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Es caman oencantrar también involucrado el oido medio
manifesld4ndose como una otitis media serasa persistente o
roctirrente que evoluciona a 1la otitis medie supurada por
infeccidn con S, aureus o P, aeruginosa. Se puede encontrar
ademdis, tejido de granulacidn on caja wecundurio al proceso
infeccioso crdnice gque puede envolver la cadena asicular
{46,47,50), Algunos nutores reportan casos de otitis externa
maligna en estos pacientes (S0). Al mastoidectomizar a estos
pacientes 1la biopsia de te,jido de las =zonas de granulacion
raramente aporia dotos relacionudes a2 la granulomatosis de
Wegener. Secundaric al proceso inflamatorio crénico del oldo
medio vy mastoides se han descrito varios cases de pardlisis
facial (49), Audiolégicamente lo mAds frecuentemente encontrado
es la hiponcusia conductiva por el procesg inflaematorio de oido
medio o por perforacién de la membrana timpdnica} la hipoacusia
neurosenzorial se ha encontrado también pero relacionada con
mas frecuencins al uso de quimicterdpicos en el tratamiento de
la granulomatosis. En 1los pacientes con perdida audativa
cohnductiva &5 factible recuperar la audicion cunhde se ha
controlada 1la enfermedad ¥ reestablecido Ia funcidn de 1la
trompa de Eustaguio ensayando entonces las técnicas quirdrgacas

para .erradictacién de la infeceldn y reconstruccion dél'dido

mnedio.
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Cunndo se ufecta el 31stema nervioso contral, 1o cue ocurre en
forma poaco frecuente, pueden encontrarse granulomas
intrancereborales o0 meningeos. vasculitis de los vaso wvasarum
prcvucuﬁdo neyritis, también puede existir erosidn dusea con
extensidn de granulomas provenientes Jde senon paranngnles o
mastotides. Las complicaciones neuroldgicas puedon tratarse con

quimioterapia pero las secuplas son irreversioles.

En los pacientec con granulomatosis de Wegenery la complicacidn
m4s comdn acurre en vias respiratorios bagjas con 1la presencia
de nbdulos Gnicoz o miltiples ¢ infilirado bilateral difuso vy
cavidades pulmonares de limites irregulares, todos estos datos
manifiestos por tos, doler torAcico y hemoptisis asocigdos con
sintomas generales como febricula, astenia, adinamia y anoréxia

(323,39,77).

En estndios iniciales, en los paclientes con granclaomatosis de
Wegener se encugntra €1  ewxamen general de orina dentre de
limites normales ol igual gque le funclan renal, pero en etapas
mis wovanzadus el 85 ¥ de loz pacientes presente dafio renal
demostrado por prnteindrio, hematurie, aumento de la creatinine
séricn ¥ cambios en la estructura renal en las biopsias
percutdneas., El pracesoc renal uwsaciado al evento primario

ocasiona - un  deterioro mavor del pucieﬁte Y hute que el

9



prondstico sea sombrio si no se instala un tratamiento rdpido y

adecuado.

e han abservado lesiones dérmicas en up 30 7 de los pucientes
y consisten bésicemente en vasculitis y gronulomas, necrosis
localizada y ulceraciones de la piel con formacién de tromhos y

necrasis vascular.

Otra drea de 1la economia que puede £ombién versea nfectodn sun

las articulaciones, comprometidus sin ultern:iunas gruvas.

Como se deduce de la intraduccien de esta temq, el diqqnésticoh
de granulomatosis de Wegener sﬁln puede hucer‘

estudioe Aanctomapatolégicos encuntrdndose las"

mencionados. E1 meJor sitio que nos nrraJ' dn

nariz y senos paranasales que enf" ':
reporta datos de inflamacién aqudu

vasculitis ni granulamas, par lo- que si ;qscldimébtﬁiaﬁs}ﬁifiaf"'

narizy se debe hacer en Furmn seriqdu.**'""

La bicpsia renal puede no sar necesariar va gue génern}mentei
los  granulomas renales  pueden ocdrrir adn sin “existir  la
glomerulonefritis, ounqde d¢stan  se  hace netesaria. ruundu

biopsias de otrps sitios son negativas pero no se Eucluyerla.

10



pasibilidad dingndsticn. Asl mismo la biopsia renal positiva

siempre ddnfirmhrd el diagndstico (85,47,77).

Pof 1o que respecta a los exdmenes de laboratorio, la mavoria
de eilos se encuentro frecuentemente normal, resultondo como la
élterncian mids Trecuente el aumente de la velocidad  de
sedimentacitn globular. Cuando existe lesion renal, el examen

general de orina nos muestra hematurin y proteinuria,

El trotamiento de eleccidn en la actualidad es la
ciclofosfamida (61,585) v el papel de los esteroides es aun
’ 1ncier£n. Se recomienda inicicr con 2na dosis de 1 a ﬁ mg/Kg
por via oral ¥y a8i la lesidn renal ya es manifiesta se
odministrn entonctes por via endaovenosa en la primera semnnq.'
La dosis menpcionnda e administra durante 2 semonos v oi la
funcibn renal mejora se wmontendrd la misma dosis, si pnr'lo
contrario, la funcion renal empeoras lo dosis de ciclofosfamida
s aumenta 25 mg semanslmente hasta que ccurra toxicidod que se
manifiesta por una cuenta leucositaric menaor de 3000/cc{ L.os
repeortes de pacienters sometidos 4 este esquoma indican  que
ocurre una sabrevida prolongade cast en el 70 X de ellos v gh-

el 10 2 restante se agrupan los pacientes coh 7evqlucibn‘

progresiva adn con tratamiento y naquellos en los que u;urrgn"

remisiones parciales o recajdos {(41),

11



ta duracidn del iretamiento no se ha definido, pero se sigue el
criterio gque 3i al affle de haber iniciudu.el trutnmieﬁto. desde
el punto de vista clipnico, radioldgico o histoldgico el
paciente no presenta evidencia de enfoermedad s disminuve la
dosis de ciclofasfamida y eventualmente 50 descontinda,
reestiableciendo el medicamentio si el pacgiente muestra datos de
recaida., La lpucemia se puede presentar como complicacidn por
el uso de ciclofosfamida y generalmente ocurre del séptimo al

décimo din de iniciada su administracidn.

El use de esteraoides actualmente permanece en discusiénr pero
alguno autores recomiendan la udminlstpocian'diﬁriu de 1.mg/Kg.

(S5,45).

Los cuidades nasales de rutina sdn;jiﬁpdhthhtes}:pnra1bregehir
la formacién de costras es adecuada “la irrigacién  nasal con-
solucidn calina, jevithﬁﬂa ",déi . la f'preseﬁ{nciﬁn de

sobreinfecciones.

Mucho se ha avanzado en ol cuno:imiento'de 1a historia pnatural
de la enfermedad y poco en cuanta a su tralamiento, adn asi 1a
etiologia de la granulomatosis de Wegener pErmanete

desconocida. El médico otorrinolaringdlogo debe tener siempre

.en mente 1l: posibilidad diangndstice cuando 5sSe enfrente o

proceses granulomatoses que afecten a cabeza y cuello.

12



GRANULOMA LETAL DE LA LINEA MELIA.

El granuloma letal de lag lines medina a5 un padecimiento gue
recientemente ha ntraido la atencidn del médica

otorrinolaringttlaogo v de los campos de la medicina que con este

padecimiento se relacionan. Uescrito imiclalmente por McEride

en 1897, se han publicodo algunos trabejos sobre ©1 misma
padecimiente nombréndola en diferentes formas! Granuloma
maligno, granuloma gangrenadao, reticylosis maligna de lg linea
Vmediu (473, granuloma incurable y reticulosis polimorfica, En
1944 Eichel dié a este padecimiento el nombre de reticunlosis
polimarfica v lo diferencid del linfoma de le nariz (27} Este
terminn tiene actualmente gran aceptacitn porque pone dé
manifiesto la  naturaleza potencialmente sistémica del
pddqcimientn.' describiendu cdemds la p:QSEncin do
gixnropbo;iferacion . ‘angiocentrica  de composicién  linfoide
Catipica (42), En 1976 McDonald (S9), establecié que las
'.c&rnc}éristicqs__de lh granulomatosis linPomatnide - del tracto .
'ﬂeébifnﬁariﬁ‘ ul?o con diseminacién y las lesiones de 1la

reticulosis  polimérfica _tran  morfolbgicamente  similares,

13 -



Contrario a ésta, nlgunos autores defienden la fdec de que el
granuloma letal de la linea media os un  padecimiento
thdependiente v diferente de 1la reticulosis polimérfica
18,24, otros creen nue el granuloma letal de la linea media
2% sble une manifestacién del linfoma maligno ¥y aseqguran debe

tratarse como tal,

La etiologia de 1a reticulosis polimérfica <(término gque
adoptaremos al hablar de el graonulomo letal de la linea media)
es desconocidas, pero algunpos nu@ures la han reportado asociada
a1l uso cronico de la cocaina {(?). -Tigne una prescentacién mdcs
frecuente en  1a cuaria décndu de la vida, pero puede ocurrir
desde los 20 haste los 70 affosy con un predominio manifiesto
par el senxo masculino en una proporcion de 2t1 hasta 8!1 segun

refiéren algunas seriaes rebortudus (G1,85,70).,

Se presentan 3 fases on el curso de este padecimiento (5921 Lis
primern es la fase prodrdmica caracterizada por rinorrea serosa
v/0 sanguinolenta que puede ocurrir por mucho tiempor s1 un
esta 2tapa ocurren lesiones nosales, éstans con frecuentemente
no abservadas o© no consideradas por el pacignte vy el
explorador. La segunda etapa o0 activa donde la secrecidn nasal
se wuelve purdlenta y fétida, occurriendo tambien obstruccién
nnasal ¥ conforme la enfermedad avanta, ulceracién v perforacién

de) septum nasnl v del paladar dure en eu parte centrals

14



gnsherinrmente epistanis, dolor v aumento de volumen de partes
blandaz de la caray con zgnet de secugstros  &senc ¥y ahscesors
sobre todep 4 nivel de buesos maxilares, orurren Ltamwbifa picos
febrileé de dificil control con medios ficicos o medicamentosos

2

&)

PS5 En 13 A\ercera face o terminal, lo-  pacientes
permanmzcen  lebrilass  con periodns  ropetidos  de  episindie,
deformidad v dolAar +{aclal irmportantes vy  desnutricidn parn
finalmente fallecer a causa de meningitis por erosidn del pisa
del cridneos hemarragia aguda, sepsis ¢ inanicldn. En los tasos
de reticulnsis polimdrfica donde no exniste complicacidn del
tracto reaspiratorio alto, los sintomas inespecificos
predomipantes son! fatign, desilidad. perdida de peso, ortritis

¥ tsudoracién nocturna (5,19,45),

fupque desde el punto de viste histolagico no existe un
criterio definido ni defiﬁitivo para el diagnastico de 1Aa
reticulosis polimbrficuil io% hallazqos .quu 3  continuacian
mencionaremcs, pueden drigntnrnns fugrtemente @1 diagnéstico
{39,678 Tedidn de 1gruhu1dc§bn”nd _éspecificn €oR necrocis
diceminada, son eécnsos-ioéﬂygrdﬁderos grandlomas con células
gigantes {(contrario n.lbs- hallades en la grapnulometnsis de
Wegener), uﬁa necrogsis biundo'cun presencia de linfocitos
maduros en 1o intima o por abajo de 1la adventicia de los
Peaiefior wasas (en la granulpmatosis de Uegenenr ejpiste  ina

arteritis intensn)y se ohserva tambidn infiltrado anglocentrice



que conduce n'lln 'trambns{s y necrosis de pequeffos vasos
aunguineuap ln‘infiltrﬁcidn polimdrficae de linfocitos maduros o
inmaduros con pocas céluius reticulares atipicuas (este dnto
excluye gl diagndstico del linfoma monamdrfico de Rappaport),
otro daotpn que es también frecuente encontrar en la reticulosis
polimdrfica es la 1infiltracién linfolde en la submucosa con

necrosis contigua de mucosa, huesc y cartilago.

Las lesiones dérmicas pueden ocurrir con cierta frecuencia v se
caracterizan por presencia de lesiones maculepupulares del

"tranco ¥y oitremidadec que en estadias terminales pueden

ulcerarse.

Retomando el aspecto histolégico, en muchas ocasiones el tejide
recolectado no ﬁpurtn datos concluyentes, por lo que os
- necesario repetir y diversif?car las biopsias, al mismo tiempo
es también necesario efectuar cultivos de las miamas para fquey
‘dentrg de nuestrp protococlo de estudio se puedan descartar
ppocesas infeccionsos que cursen o- que imiten a la reticalosis?
Si?ilis; tubercu;osis, tuloremiq. lepra e infecciones por

hongos o protozoarios.

-_Lot exdmeneh de'lnbnrutqrio son necesarics,; sobre todo aguellos
que nos uvuden _a' Eucluir las enfermedades de la coldgena,

diubetes gunqrenosa y discrusias sunguineus.
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La pnecesidad durante mucho tiempo comentadoa, de un diagndstico
acertodo ne ha £ido pusiblé s1n0 hasta en estn décador logro
que ha repercutido en 1la implementocién de protocoleos de
tratamiento para la forma localigada que ofrecen al paciente

una espectativa se vida mis prolongada.

Edando la reticulosis se encuenttra localizada a una regidn de
lae vins respiratoriace altae, la radicterapia es @l tratamiento
de eleccidn con wuna dosis de 200 rads diarios en posicidn
anterior ¥ leateral abarcende o lo pariz, 21 paladar y todos los
senas pordnnsules, durante 4 a § semanns con una dosis total de
4006 a 5000 rads (5,22,28,34), El uso de este esguemn  ha
@eJnrndo el pronbdstico de la enfermedad en forma por demds
impartaente, de . manera que algunes series han  reportodo que el
50 X de pncientgs 52 recupera en affc vy medio despuds de la
terapia vy se hobla también de pacientes curados y estables
durnnté' Lé affos ‘despug¢s de 1la radiacién. Se repurtnn. como
\eFeﬁ}oQ_'sgcdndnrius a 1la radioterapiat Eritema y mucositias,
nlopécia. pérdi&a de la visién cuando la 6rbita se encuentra
nédﬁSréhQidn'en"el cnmhn_ irradiada ¥ fistula irnquenesnquicn
‘_é?zj."El'itrntomianto complementario y de sostén se encamina
hts{toménte- a ewvitar vy detectar procesos infeccioses
se:uﬁdurfbs. spbre tode sinusales, para leo cual se utilizan

'irriqnéiones'nnsales con solucién solina, debridacién de tejido
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necrético .Y el antibidtico éspecifico parna  los gérmenes
déte:£n§os. El dilemm terapéutico lse presenta cuando la
enfermedad ocurre en forma multilocalizada. Se han utilizado
coﬁbinncipnes de agentes inmunosupresores y casrticosterocides,
pero a pésnr de 9116 los pacientes terminan inexorablemente en

la ﬁuerte.

18



HISTIOCITOSIS X.

Hictiocitosis ¥ es un términe acufindo por Lichtenstein en 1953
qnqlobnndo 3 entidades clinicas hasta entonces referidas  en
formg independiente de gran complejidad, cursp  clinico
warinble, con una lmagen histopaetolidgica comidn v que de acuerdo
a2l grado de severidad son! Granuloma eosinofilico, enfermedad
de Hand-Schaller-Chricstiaon v enfermedad de Letterer-Siwe,. La
conmplejidad de sus manifestacicnes, 1a evolucién impredecible y
los maltiples tratamientos ensoyados han hecho de la
histiocitosis X un padecimiento mal estudiado vy dificil .de
interpretar (5,465). A continuacion se presenta un cuadro con
las principalee diferencias de las 3 formas c¢linicas de 1n

histiocitosie X.

ENAD COMF.0SEC OQOTROS DRGAND3S EVOLUCION
Granuloma Eos. 5 atfos 87 NO Fasible remisian
e _ R ) - aespontdnea.
.thd49:hﬁller-é. menas de - 81 81 Mas de 2 afios.
B . 5 aios - :
Letterer-Siwe . ' menas de  NO 81 Fatal en 1 6 2

3 atics ’ afios
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Exiaten importantes diferenclaes entre la histiocitesis X y las
neoﬁlnsias vaerdagderas, entre lag que destacan? La histioecitosis
X tiene un curso cliinico con remisiones Yy exacerbaciones, vy
ademds tiene un patrdn histioldgico heterogénes v similitud con

varins padecimientos inmunoldqgicos.

AléunOﬁ autores tienen la tdea de gque las 3 variedades de la
histiocitgsis X deben englobarse ‘en una sola pntolnqin,
concepto gue otros rechazan. Actualmente algrinos trabajos
mencionan o la enfermedad de Hand-Schdller-Christian como una
forma diseminada o© multifocal del grapuloma oesinofilico,
aungue en verdad La triada de exoftaimos, diabetes 1n5ipidn '

la afeccidn dseq sdlo ocurre en el 10 X de los puniéntes.

l.as tres cuartas partes de “los pacientes con histiocitosis X
tienen une © mas manifestoaciones en cabeza y cuéllo. El cufso
dq esta enfermedad és vnriuhie, pero se nceptn que cuando
ocurre en forma locgliznda} el curso es favorable y; cuando 1n'
hace en forma diseminada, el 'cufsd " la severidad y el

prondsticos SOn poco predecibles.

El graniloma Easihn?iiica, que es la furmu_menos severa de la
enfermedad.  fug ‘:desctiio-"an= 1940 por Liqhtensfeiﬁ. _‘8e



cnnsidefa la forma focel de 1la histipeitosis X v ocurre en
-nifoe entre los O afio: de edad y edultos jovenes, caracterizeda
por -nrec;hr upicamente o loz hussos v de ellas, 1oz mhs
comunmente afeclados son los huesos del cranen, huezos iargusy
' céétillnz Y cuerpos vertebrales. Clinicamente sblo se
manifiestn por dotor 8n el sitio afectado, octurrienda en forma

'pur demdz frecuentg rerisidn espontdnes (17,

El sindrome de Hand-5chidller-Christian es la forme moderada de
1a hizstincitosis X v 3¢ caracteriza porgue ademds de 1as
lesiones dseus, presenta infiltrado de histiocitosn en higado,
pulmédn, bazo, piel y cerebro. Ocurre también en nifos con edad
promedio de S5 affos en ambos senos, Exite poco cregcimiepto de

las lesiones tumorales v ocusionalmentie ocurre remisidn.,

£l sindrome de Letterer-S5iwe es 1la  forma mis severa de la
histiocitosis X.v se presenta casi invariablemente en nifos.
meﬁurea de 3 aos y rarac wvez en adultos.e Se manifiesta en
forhu:qenerali:adn, y ademis de afectar huesosy también produce
anemiay trombocitopenia, ictericiaq, insaficiepcia respiratoria,
E linfoﬁenupatig qervicnl v sistémica e infiltradn. en piel.
- Tiene uno rdpida evaolucidn gue conduce a lo muerte del ﬁnciente
dentro de los 2 primerc aflos a partir del inicio del

padecimisnto,



La luecha por correlaclionar el curse clinice con los hallazgos
histioldgicos en la histiocitosis X, han canducido
recrentemente a la creacidn de dos subtiponst! E1 primero o
malighno se caracteriza por un infiltrado wmanomdrfico de
histlogitos que afectn el sistema reticulgendotelial y otros
tejidos, estdn aysentes las céluylas gigantes, las Eusinﬁfilos,
la hecrosis ¥ la fibrosis. Estiec patréon se encuentra siempre en
el sindraome de Letterer-Siwe. E1 segundo subtipo o benigho se
presentn como un infiltradq multicelular en donde, ademdg de
histiocitos 5 ohsarvan eosindfilos, celulas gigantes
multinueleadas ¥y necrosis. Se observa en las formas menos

agresivas del padecimiento.

La etiologia de 1la histiocitosis X ha permnne:ida'velddu; pero
algunos investigadores creen en ung respuesta Q'dnofihfé:éigﬁ
desconocida de tipo viral, teoria que hasta la actualidad:

permanece como tal.

En cuanto a la epidemiologia, podemos decir que  aungue es mds
fracuente en varones, la mortulidud'ds_igdél'én_QUanfn al ‘seio,
y que la forme sistémica qfectd_thrffrecueﬁ;émenta. 1 las

mujeres, No emicste prediépozician fuclﬁi-(é??i

8¢ requiere una  gran haterinrge?-égﬁﬁdidi‘gdé lhbaﬁqinrin -y
gnbinete para poder defindir JBI:éutéhsibn-dg iu lesién, 8o hgce
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nNecesario un estudio conpleto de SINETEe Con frotis,

detoerminncion de velocidad de sedimentucion oclobular,
cuantificacien de  calcio vy fosfate  séricos, nruchas de
funcionamiento hepéaticoy hipotaldmico e hipofisiario. Los

estudine radipgr4ficos Atiles y necesarioz van desde las
convencionales como 1a telerradiografia de térax ¥ placas

eimples de todo 81 esqueleto, haste estudios tomograficos de

cnvidud abdominpal.

la histipcitogis %X es un padecimiente gque puede afectar
cualgnier parte do la economia, afectandose la piel en forma
;nvarznble,'par la que a partir del grado vy edtensidn de las
lesiones podemos emitir un Juicio prondstico. Las lesiones de
piel se encdentran principalmente en el cuero cabelludo ¥y =oncs
pilusas de todo ¢l cuerpo, semejando una dermatitis seborreice
en lo0s casps leves, encontrdndose en  loc casos  Severos,
lesiones eﬁcumo;as amarillentas con un rash hemorrdgice y datos

de impetiginizacian.

Lné 1esione§ 6seas son también comunes, afectdndose en orden
"decreciente log huesos del crfneo (principulinentes el temporal),
éusyiilﬁsr gscﬁﬁula y fémur. Puede, asl mismo, afectarse uno o
vdrios hugscs monifestédndose con dolar sordo ¥ limitacion de 1o
. funcién éqn numanto del volumen de las partes blandas. Se han

observade remisiones esponténeas en forma mas frecuente cuando
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un snin hueszo es el afectado. A diferepcia de las lesiones de
piel, las 1lesianes 4seas no tienen wvalor prnnasticn.
Radiglégicamente, lie lesiones oseas so caracteristicas pero ne
patagnombnicas, precentan hordes irregulares festenados v de
aspecto vesicular, sobre todo a nivel de lots huesos de crdneos
denominandosele *crbingo geogrifice®, 1la erasion de la cortiﬁnl
puede producir reaccién periéstica. En otras partes del
esqueleto, las lesiones semejan osteomielitis, sarcoma de Ewing

o tumor metastdsico (62,467).

Cuando afectan las pnredes lhternleé de ‘1o " drbita .ucﬁfre_
exoftalmos y si el infiltrndo hiﬁtincitico nfa;io-lcuérpbdi

vertebrnles resultard 'en cnlupsu de=

1105 mismog V_*gféctidp de1“

los espacios 1ntervertehrn}eg,'

Desde el pun£n de vistn ntnrrinnlorinqoldgico. i&;hist;oéiosis.
' puede afectar cuulquier hueso de In cqru_o cfﬂheq y. lo mds
frecuente es la nfeccibn del tempurnl. qﬁe ocurre por 1o
general, cuando la farma de la histiocitosis es sistémica
(57,73, dn terﬁid-de loe pacientes que acuden copn afeccidn
del oidse, refieren sintometologia otoldégica como primera
manifestacion de la enfermedod, dichos datos son esencialmente,
otaorrea -y aumento de velumen en el Area del temporal. El
otorrinolaringblogo debe sospechar o considerar la posibilidad

‘diagnéstica de la histiocitosis X cuando se enfrente con un



diagpdstico _151&1&1 QQI 6t1tis médin o externa resistente al
‘trqinﬁieﬁtd=lv'-ﬁdnndn ‘el cuadro persista adn después del
trutnmiénib 'qui;drﬁicn:”fSﬁyéﬁ). Es por esto de suma
1mpor£oﬁcia que..el médico tome tejido de granulacicn que es
comdn  encontrar en- el canducto auditiva externo para suU
andlisig histioldgico. En el oido, la lesidn es inicinlmenté
_nsiniomdtico; pero lo erosidn dsea puede ser a cualguier nivel

pudieqdo afectar el 1laberinto o la cdclear destrulr el tegmen.

timpani 4 permitir la extensidén de la lesién a fosa medio 7.3'

posterior, as? tambidn el tejido de granulacidn puede cranr unu'”

f!stu!o-hncio la :avidnd mastoidea, cnmprumetiendn a. estn y alﬂfrm

_nervin rncial produciendu pardlisis del mismo.

“ Como’ sé' :mehci6n6',dn{éﬁinrmanté;ﬁfins'H-mbnffésiééidnés ‘mds

: fre:uentea cunndn sa nfacto el huesu temporol “son 1la ctarrea,

qe pqrtEs blqndas resistentes a

:otolgio ¥y qumanto de volumenw

'-tado-‘tipo indistinguibles de procesos

;de ‘ntro tipo- como son  la

-finfec:iosas-jq.

omntosos

.histiucitosis can linFndenupntiuv Iinfomu. tuberculusis y otras

fcnmn culestectn Y mielnmo multiple. garcamn de Ewing, osteitis

fibrosn qu!sti:u. Qdisplnsin Fihrnso, ﬁeuroblustnmq ¥y tumor

i metnstdsica.;r"

Las - lesiones E“K el hueso téﬁpbral contienen tejido graso o

"mnteriul de qrnnulucibn ""3.63§55-d9_ necrosis, quisticas vy



hemorrdgicas.

El manegjo de la lesidn teémporal agocin la cirugia, la radiacidn
y la qguimioteraptia. El _munedn qﬁifdrgico- . comprende unn
masteidectomia conservadora pnyu Focilitnr 1a exteriorizacidn
del tumor tratando de evitar 1la afeccion de egtructuras vitales
¥ de la gudiecidn, Se asocia a la Eirug!q. la radioternpia con
dosis bnja {400 a 1000 rads),. ' '

Aunque la quimioternpiu no se Justificq en lns lesioner anicns:

&i pc indispensable en lns Famus sisté 1:as o mu!tifocnles-

Ids lestunns.

t.a cdvidad nrnl v cora nfactdduﬁ,.

nfecta'

_princ:pulmenta' en Iusf‘ -Cuanda-se

mucosa o 'pprtes' blondas.' ‘ocurref tnmhién 'dolar y edema,

_rzmulundo : unQ" periadontitis infecciasu. produciondo

desprendimiento de Ins pie*ns dentnrinq.

Junto con lﬁs- lesinnes-dermicas y éseu " 1a linfadenopatic es

la Iesion iniciul mds;coman de ln histiac1tasis "%. Eniste una
.mnrcudu predileccibn por ln_ ofecci¢n de la cadena cervical
unterlur."_aunque su_ puede 'éfectaﬁ-cuclquier grupn g wvarios
_grupoﬁ ‘dé‘fd Pconomia. npnrécieﬁdo‘en _?ormg 1ntermitente. v

ouUr-;r'ucumpaﬂndr de fiebre y sndoracidén nocturnn.

24



tas. adenap:tias son Lratadas en fForma uuiﬁqulcu- sero los
pacientes deben ser revisados periodicamente para detectar

prubabls. recidivag (86).

Las vins respiratoring bajag se afeclan poco frecuentemente en
forma inicial, ocurre rds Tomunment2 cuando ln.histinﬁitusis es
en forma sistémica vy predominantemente en ﬁdultos Jovenes,
Rndioidgicamenie. se encuentra inFiltrndo bilateral que da el
asspacto de “panal* v ¢linicamenktes se monifiesta con disneq-
insuficiencia respiratoria vy cor pulmunnle, todos estns.dotas-

dee mal prondstico.

En tubo Jdigestivo, 'éncbhtrnmos tambien u#ec;inheé,

generalmente, digcre(n .crecimientér.del htgudd Y bﬁzn.”“sin_'
afeceidn de su Puncinnumientn. Déurre'éata, sdlo en las f&rmns
mis severas Yy por":onsecuunciu, el encuntrnrlos,' oscdrece el

prundstx:u del pnciente.'_f

Desde el. puntn de.;vista hemataldgico, pndemos tenert Anemiar

leucocxtosis'L- trnmbn:itopnnio, - uumentu -;del'- tiempo de
sedimentucién =y puncitnpenin porf"sustitu:lan de la médula Ssea

por teJido de qrnnuinciﬁn.'

Las secuelas mmdé.Frécdentes en ‘pdcientesfque sobreviven a 1la
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histlocitodis: X son! Dinhetea insipidn que ucurre_ de lesidn

hlpafisigrié.'cequern, anrdern y retraso mentnl.; ;“ B

"Bl trqtnmiento de este pudecimientu

'locnli’ndns, es bqsadd

.de rodioterunia- reservando 1a

el tratumient

purn-

algunos grupos de

' 7a£énEidﬁ de

invast:qadores que._ .50 . Z:las pocientes carecen de linfocitos

T supresoras, ln que dasperta el 1nteres por IIDSQVOP un Nnuavo

trntom;ento bnse de'.extrgctu de timo invectado por wia
parentern}, obseryﬁndose,;ﬁémisibn clinica coingidienda con un
uumeﬁpé defxiin?nti§§s f}éupresores. Eslac  remicsiones acurreﬁ
en m9n§5 tiembp_v son’ mdés prolonguadas incluso que las loaradas
con ip quzﬁintéruhiu; por lo gue adn v, ua pesar de no tener
'bnSBs__ciéniifitﬁag eate hecho debe considerarse como wune

nlterﬁotivn terapéufidn a evaluar vy complementar en dpocas

-veﬁiderns taHay.



SARCDINOSIE,

Elhterminﬁ de detaiddsis'fue acufiada por Hoeck en 1899, para
 de5cribir qlqunos erupcinnes dérmicas maltiples, pequefias ¥
dincreto infiltrndu que él considerb como tejido surcamctnide

purnvasculor.' Fosteriormente. Schaumann y atros

_1nvestigndnres. 3 en:antrnrnn manifestaciones  sistémicas

semEJnntes aleJodas de 10 piel.

61.‘iguoi qﬁé'-otrns entidodes descritas en este trnbndn; lg
snrcnidoﬂis 85 un padecimiento de etinlogia desconocida, que se
curucterizq ‘per- la presencia de granulomas .de_-calulos
apitelioides no encopsulados en algunos drqqnns.v teJidns-de la

economia.

Debido a que muchos padecimientos neopldsicos é.infecciasns 500
capaces de formar granulomes de lns‘miﬁmus caracterfaticag, in
sarcoicdosis puede solg indicar unoc granulomatosis disemipnada.
l.a posibilidad diagnéstica se contempla cuﬁndo histoleogicomente

esth ausente la necrosis y agentes infecciosos en el tejido
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'progresivo :on dnnn severu. L

"E i?fbécueﬁfé giie

: Precuunte,‘
' nuriz,_-amidﬂﬁiﬁé
- _,'unmucos

) Frecuentemente en luE

i aﬁplizudo y-tunfirmn' el\diqdhOEti;u 1a ausencia cfnica de una

causa que origine los lesiones granulomatosas.

Ln sur:nzdusis huede éer“uﬁd enfermedad nutalimitoda'heniqnu.'

que requiere un. minimu o ninqun trotomientn. yo que 1a. histor:n

_naturol d lu enFermednd incluve pncientes en los- queK lo, ,

- anfermedod as insidinsu Yy prograsivn ‘e trovés ‘de” los aﬂns. cun»?*z'

j,ocasionnles cumbias.;y}:en otrns pucientes as de :ursu crbnicuﬂ v

sistemn--V

ret;culuendotelia ' Sar s de t;;':": :en formuJ

5u11vn1esp'

sor:oidosis gf

ddcudu de 10 uido y ‘as mds camdn'

tercer

'-en negras; ¥ de éstos, mds an lnq muJeres."

Lus_sintoﬁus de-.lu surﬁoidnsié ﬁdédeﬁ_dividirsq én dnﬁ_grupus.
(3,65): los sistémicos vy lﬁs propios ariginadoes por la afeccidn
de un drgano en especinl.l Dentro de los primeros, éncontromos
astenia, adinamia, anorexia, debilidad v después se presenta
%05, dishen v luwsiones dérmicass on alguncs pacientes puede

encontrarss Fiebre. Este padecimiento, generalmente ec banigno
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¥ cranica, pero cuando llega oclrerir la muarte es a
consecuencia de lesiédn cardiaca, pulmanar o del sigtema

nerviosoe central.

Los cortes histioldgicos de tejidos nfectados por la
sarcoidosis son insuficientes parna ol diqegndstico, en ellos sp
encientran  tipicamente, granulomas compuestos basicamente de
célulns gigantes y ausencin de cacseificacian t47). Los
granulomas pueden permanecer €in cambios por mucho tiempe o en
pcasiones, presentar fibrosis hialina, siende hasta hoy
desconocidos los mecanfismos por los que estos cambios se hocen
presentes.

l.a pulmonar es la mAs frecdente de lasg afecciones eon "1a
snrcpidosiss El1 30 % de les pacientes tienen tos y algunos de
ellos con espectoracidn y dolor asocciade o 1la tos 0 secundario
a la afeccidn importonte del hilioc pulmonar. Se encueniran en
casi tados los pacientes, aqlteraciones radiogrdficas
caractarizadas por infiltrado bilateral difuso o locolizﬁdo
seguido de fibrosis., Uesde el punto de wvista vadiolégica, el
grado de ﬁfeccicn pulmenar puadé.dividirsu en ;uatro estadios

(32

Estadio 0.~ En donde ' rodiugrdficamente no existen dates de.

nfeccidn, -
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Estndio 1.- En  donde - existen  linfadenopatias hiliores

biloterales, .

E¢tadio 2.~ Linfadenopaties mas infiltrade pulmonar.

Estndio‘z.-.Sé;en:upﬁﬁfnﬁ';ﬁf@lib&éé;éﬁréhq@ﬁmétosn ‘o fibrosis

ng 1esionas de. e obsnrvon eﬁzin. sarcoidosis son
busicomente de tipo maculopopulnr.; muy peﬁueﬂus'y ﬁfécthn so0lo
'01 30 F de pucientes.‘ae Incalizun comunmente alrededor de lo
bucn, nidos v :uello, estns- lesiones pueden ser tronsitorias y
._:uandu =e prasenton 52 hace necesario un estudio histoldgico de
ellos.,_ﬂtras lesiones también encontradas son  eritema nadosos
._lupus.“ploca§ dérmicas vy escaras, El eritema se presenta como
onillds rojose o tasas discretamente elevados, con tepdencia a
_npnéentnr nddules en la piel o te,jidos aubcutdneons, Se hn
nbﬁervudb' 1a reversibilidad de las 1lesiones de hilios
ph}monares_ én pacientes que presentan eritema nodoso. Las

lesiones ldpicasy placas ¥ escaras se asocien a las Form@s

cronicas - de la sarcaidosiu,

Dasde ;gl_-punto: de viﬁtu‘idtofrinnlnringolﬁqicn; se puede

comantar gue la afeccidr de cabeza vy .cuellp par iy sarcoidosis
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od J1t{cLll 3 caant.fitan vya gque Ins ‘esirmes, coandad aparecon
en ostny  Aroas 50N pequeﬂnﬁ ¥ en oCasianes nadadis poOr ulto.
Lr feccidn " de las wvins respiratorias superiores o mds
frecuentes en mujeres hasta un 64 o 1. La nariz ¢35 la parte de
1a cara que mbe se afectar junto con las ¢adenas ganglionares vy
en segundo lugoer las amigdalas, Inicialmente 1u afeccidn pacal
pcurre eon el gséptum ¥ el caornete inferio: coan  nédulos
diseminados de 1 2 4 mm de diédmetro, de colar blanco con bordes
hiperémicos, firmes adheridos ¥ con inflamacion de la mucosa
que forma ung placn amarilla. Los §intomns que ocurren  son
obstryccidn nasal, epiatamie vy uhnsminr rinorres mucopurulenta,
la pucosa nasal es seca v friable 9 con costras, puede ocurrir
en etapas tardias 1n. perforacidn. sébtdl.-v=1n degenonncidn

polipoidea de 1a mueosa {7%)

Comoe todos los teJidus linfaidas' 'la#nmtqdalu e un _5itio de

asienta freuuente dej- -ignda hipertrufia

amigdalina ucompuﬂndn' da'fdié@nﬁiqp_ udinufngin. ,umiqdnlitis

crdnica 1nfe:;ibsﬁfl?5)§

Existen 2 Formas de’ a{‘ecl:i.dn de la. 1nringe (63), una en la que
58 eﬁcuéhtran' nddulnﬁ discrétas Y ntra en 1q que Ge abserva
VFibrnsis difuso.‘:qu'V éintumns' laringeos pueden precader-
'cuxncidir o sequir dfntrns munifesiocianes de  la enfermedad y

cusndo’  no ewisten manifestaciones . extralaringeas de
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| sorcoidﬁsiz; el diugndstice es dificil de documentar v debe
‘excluir neoplastias, tumares cartilaginozos. - sifills,’

.hisﬁaﬁlasmnsis v amiinidosis.

l.La =ana de la laringe gue mads se afecta es la epiglﬁti§. 
respetdindose lus cuerdar vocales verdaderas, ca forman nodﬁloé.l'
coalescentes manifestdndese clinicamente por rnnqﬁidosf Hisﬁ;h:'
y disfagia. En ocactones el tejido de granulacion y fibrosis
hace meritoria la traqueostomia, aungue se ‘puede decunﬁlor nl

paciente une vez que responde al tratamiento. .

Se ha gnsayado el uso de esteroides para el trgtpmientu dé 1a

sarcoidosis laringea, pero - como esta es una 'unferhedqd qué_
 presentu..$emisiones ,‘Y buucerbucinnes;-_ na se tra - pudido

pfo;ocoli:gr'el_éfectﬁ de los esteroides ndministrudna_én,furﬁq

ézsté;itu:q ‘ia&nl. tq‘ ﬁu}qoidusis-qfeétu iémhién *el-sistémh
'nérﬁiasbp“ﬁbnéuqieﬁda.-éﬁn Eiertu frecuencia, purﬂliéis facial
pur.;iﬁfiltru&iﬁn‘grcnulématosﬁ.'u nivel de la pecrona motora
lSun-' ) Hyﬁﬁps - pstudios  reportan . nedropatia puriféricu
trﬁﬁtiﬂofih. diabeter incipida. lepltomeningitis basa) e
Eidrocefnliu' (44), La compresidn o infiltrnciﬂn del bulbo
clfaterio puede producir anosmia o hiposmia (21). Tqmbien se
hh reporiado hipoacusia sensorincural. ¥ alteraciones de las

prugsbas caldricas, s@cundarios a 1la formacidn de granulomas en

la fosa nosterior. Las alteraciones neurologicas al parecer si
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respandan 3 la terapia  ran esteroides lu  mavaria de
GLas.onet F44Y . aunque s¢  ha democeteadn que la hipoacu=ia,

cuyandn 32 presentay, generalmente o5 transitoria.

La faicoildosic  también efecta ¢1 0.jo en forma severo, yo que
incluso puede gvasianar ceguera, lesiona - coanjuntiva,
vstlerdticay, cornea. retina y gldndhln lugrimal, Es impartante
la exploracidn con ldmpara hendida 3qﬁe nos ruvglnrd‘ la
exiatencia de granulomaos en él sitio nfe;toda, de jgual Fotﬁq
es necesaria  1la biopeia de cunJuhtiQu' pnipuhrﬁ}. ntil .en'el

diaghastico de sargoidosis.

En forma menos Precdeﬁ@é;__lu_sﬁrcnidoéis occurre también en

higado, glandulas salivales (de ellas la més afectada es la

parétida), rifion ¥ articnlaciones)

En éunnto.alnfdihﬁﬁbgtico'podembéldecir que, en la sarcoidosis
5e obiiené-'.pﬁr exélﬁsian.v _se. deben prﬁ:ticur examenes
.rufin#rios_ de -ldbﬁrntorio en donde  encontraremos: Anemiay
1éﬁcuhéniﬁ;Vtrbmbnc;tapenia, auments de la sritrosedimentacidn
:61 igual gque en 1las proteinas tolales en donde ademds se
invierte 1la relacidn albfimina-globulingy elevacion de la
rasfutnga altalina cunndo s encuentra afectado el higado.
befinitivamente @l estudico que nos durﬁ el diagndgtico os la

biopsia, que @s positiva paera sarcoidosis onp o) 30 al 40 % de
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los pacientes, los sitios mds accesibles v de menor morbilidad
‘son! 1l piel, gldndulas salivales, conjuntiva, amigdala vy
gnnglius linfdticos, en toda ellas podremos encontrar los

cambios histoldgicos ya descritos anteriormente.

fara e) diangndstico, gque como vya dijimos es de emclusidn, se
efectia 1a prueba de Kveim-Siltz=bach, yue consiste en la
aplicacidn intraocutdnea q un paciente sospechoso de
sarcoidnsis, una suspensidn salina de tejides humanos afectados
par sarcoidosis, la prueba es positiva cuando de 2 a & semanas
aparece una rona de induracién en el sitio afectado y al tomar
ufg biopsia se encuentra histolégicamente un  granuloma
encapsylada. ta prueba positiva confirme el diagnastico pero
ia negativa no lo ncluye.s Extisten 005 encollos para la

ttilidad de 1n prueba, el primera, que puede ser falsa positiva

en algunos padecimientos como enfermedad de Crohn,
mangnuclensis  dinfercioan, lencemia  lipfeocitica crdnica ¥y
linfadenopntia neo especifriia. Aunque 1 evoluclidn clinica

- pusde avudar a excluir estos padecimientos. E1l segundo s fgue

esta prueba es de gran potencia antigénica.

Existe una segunda pruebo también dtil para el diagndstico de
la sarcoidasic gue es la determinacion de las niveles séricos
de la enzim: angiotensinae convertasza (532), yue $$e esncuentra

2'gwnde en racientes con sarceaidosis actlvae con una frecuencia
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de»  IC a2 90 T Ae s Lo 320 nl oestadia e 1o enfermadar,
LGAMLEAE st Je pasdmetry on tusnho oo la remialdn de in
miama, Ya gue o3 p1oeles ol esia enrimg dismineyen incluesive
hasta 1a normaelidad en low paclentes con remisidn espontdnea o
tratades cun estercides., Eetln enzima  Lampien aumentas 20 la
lapra,  enfermednd de OBGaucher, tuberculosie milior, linfama,

asbestosis, beriliosis v alveolitis Fibrosante,

En relacion al tratamiento de  la sarcoidosis, éste s6lo se
pract:¢a epn  forma sintomdticu. considerando que los procesoc
inflamatorias ceden a la administracién de antiinflamatorios no
rsternidens, cuandg encontramoes linfadenppatia hiliar, ésta ne
Eequiere tratamiento cuando se encuentra en forma aislada. pero
cuando se& asocia a fiebre, eritema nodose y afeccidén articular,
debe tratarse &n forma 1inicial ton acetilsalictlico,
fenilbutazona o dindometacina. La disnea que os una
manifestacion de afeccidn pulmonary deberd también tratarse con
esteroides en forma decréciente y después estandarizar las
dosis hasta por & a4 12 heses, durante este trotamiento se
deberd hacer un coptrol .rodiﬁgrdficn de torax para valorar

estobil;zn;idn:o regresidn de las lesiones pulmaonares (5,9,45).

La h;petcnléamin "y la hipercalciuria podemos encontrarlas en
ﬁocu;-dasos'y cuando ésto ocurre, la mejor forma de traotarla es

modificando luo dieta del paciente y disminuvendo la ingestién
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de pre:ﬁrsures de wvitamina 0. 51 esta medida po es suficiente
para el conirol de este elemento, y tratando de évitar la
afeccidn renal ‘gsecundaria ol mismoy NOS veremos en  la
obligacidn de intenptar la administracidn de esteroides en dasis
décrecientes. aai como utilizar fosfato inorgdnico y sodio
fitnda, compuestog que bloquean la ahsorcidn del calcio on tubo

digestivo.

Lu% ipaicnciones gsbspolutas para e}l uso de esteroides en 1ln
sarcaidosis incluyen? hipercalcemia, lesionas oculares,
6fec£i¢n cardiqca y del sistema nervioso central. Se mane.ja
:'pféqnisanﬁ oral de 20 a 40 mg ol dia y alternativamente las
lesiones dérmicag se manejan con infiltracién  local de
yriqmcinqlonp-gn una concentracién de 2 a S mg por mililitro

"

] diluida con éluroquinnl nl.I.z o intervalos repetidos de i1 n 2

semanas.

Lh @inruduiﬁn tnmbiéh_es' ﬁtil.en el manejo del lupus eﬁ ln
shrcuidbsl§  cﬁﬁr &uéis dinrias -de 250 mg durante 3 meses.
: ﬂdémds la clﬁf@ﬁuiﬁa_d%ntiq&d:n los esteroides, puede hacer que
}09 dnﬁis delldﬁ miﬂmps.senn menores; pero no se debe perder de
'uista que  la élornquin&r puede  provecar retinopatia
:.irrg§ersihié; por 1la que al aincluirse en el protocolo de.

munw jo. debsn efwstuarse rovisiones oftalmolédgices ropetidas.

18
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t.as manifestacienes nasales de la sarcoidosis, pueden tratarse
con beclometazona locale. ademAs de 1a limpieza paru.evitor en
lo posible la acumulacién de costrass Las lesibnes umigdnlinﬁs
respanden adecuadamente a la qdministrnéiﬁn de estercides

locales de deposito (75},

Camo punto final a lo preferido a este_ pqdecimientu, bodemos
decir que 1o sarcoidosis es una éﬁferquod crdﬁicn, de largn
duracidn ¥ generalmente benigna, el 3 al & % de los pacientes,
muere a causa de las lesiones pulmanﬁres. ﬁnrdiutus o

*

insuficiencin suprarrendl.
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Casg CLINICQ.

Paciente masculing e 17'uﬂﬁ§?#é;éﬁﬁd; ﬁ}iéinario déi_éstudp'dé
Chiopos,.que'.iﬁicin su gd&ecimignﬁo gﬁnqilzﬁéé_da febirerag Je
1985, presentando nbﬁtru;?i#n nasal ﬁilaiérdl, : r{narrea
pngterinr- mucopurulgntu, dolﬁrﬁ.an-.regidn malaor izquierdn ¥
picos febriles, Se prucilcd. estudio rudingrdricu de séﬁna_
poranasales (reportd engrasamiento de muceoss de senas mauilares
v etmoidales de predominin 1=ﬁuierdo con discroto velamientio de
los migmos) vy cultive. de secrecion nosal (positive para
Stophylacoctus aureus?, ostableciédndose el diagndstico de

sinuai;ié moxile etmoidal instaléndase trotamiente - médica que

fracaséd en varias acasionss.

Acude nuevamente a coﬁsultqiéi dia- 33 de mayo de 1986, acasign
gn. 12 -quey ademds  de Zlné';JQng' pﬁtéfiurmente"referidua.
presenta osihetrin‘-?ﬁciuibd;fgﬁpéhsﬁﬁ_ide 'pnﬁteé blandas de
regaén melar i=Q@xg}q§'LQLﬁdﬁéﬁddd.-diﬁqﬁe al  estodno generals

raxén  par la qué'seﬂ:intarﬁ@. . A la ‘ewplaracisn fisica, se

‘ensuentra  abiundante - meterinl . mucopuralento  ep  fosa  nasal
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irquierdy con gran faavidad  de matscoal pecredtice, al varecer,
eroveniente de la parcd lateral v ous2reia ‘el rorneve inarior
con  uparente solucibn de continuirdad entre la foEa nasal v
antro maxilar. E1l te,jido obtenido =se envino na estudio
hictopatolégico, reportandose solo datos de necresis @
inflamacién wquda ¥y crbnica, E1 resto de 1n éupluracibn

fleicay sin aportar datos anormales.

Se establece tratamiente con solucinnes parenternles,
penicilina s&dicn cristalina, Rocephin, apalgésicos v lavados
nasales con soluciodn salana, Los ex4dmenes de labogratorio de
rutina, solo manifiectan diacreta anemia y aumento de la

valecidad de sedimentacidn globular.

La evoluclidn es incidiascer progresivo, continuando con plicos
febriles de hasts 40 C, con aqumento del edema v dolor de partes
blandas de hemicara izquierda, asacidndose astenta, adinamio ¥

~anorexia.

ég _ pru:ticn Iitnﬁograftdi’ linenl de 5enos paranasales,

“ﬂencontrdndus' a tenlisis de. 1a'pored medial y orbitaria del

  senn mnxilnr 1~qu19rdo.ﬁ’

"-Sé ”biéh#&”i §n:lin' posibilidod diagnéstica de un proceso

&grnnulomotoso, qua podrin corresponder 4 un granuloma létnl de
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. prnbable acupocidn de

1a linea media, _opiqtdn‘upnyndq pnr'615 §érQi:1o heQUnqn;oqin,

por lo gue se odregu_ol'trﬁtomiehio,'moﬁeao'tﬁn‘eéteréides.

A peéor de 1§ hasta 'ahtonceé-rehliﬁﬁqoif'1q- evolucidn del
paciente es progresiva, nqreagndusg épisndio; .de  epistaiis
moderaday 1s mayaria de 10s cuales, cé¢eﬁ gh;f&rmd esponténea,
perp.ﬁcciendn necesario el trﬁtamientu de la onoﬁin résu1tante

con paguetes globulares en dos ocasiones.

Se toma biopsia de 1&: 1esibn. reportnndu.‘_nuevomente| ddtus

inespecificos, Fnrn entonces

'el puciente presentu unn Pistulo;;ji"

nasoral  en 1n" ‘rndeudu du teJidn;

ne:rﬁtiéu Y. mnterinl nmar:llentu d nnéistencio

5onqrn focilmnntE"

Se efé:tud tnnnqrnfia‘nxinl d na ranasales QUe fépnrtu'

‘de. sus paredes madinl y'nntaridr EattutgiqD}dgﬁ.ia_pdtéian:

" anteroventral - del” 9eptum J'icdﬁidﬁ 'nuﬁ6"nra1 ¥

abuyndantes burbujns de aip n pnptes,ﬁl@bdﬁs de hemicara:

izquierda con 1mportante olumen de . las mismas sin

prnducir cnmprumisn del qlubo ncu al

Se enciuye - daﬂo renal puv presentor uﬂecundo diuresis ¥y niveles

de urea. crentininu v bcido ﬁrica, normales al igual que el



fiteuen gen2ral de oring,

L3 ) . . . - .
Se determina inmunidad calular, encotrandose deprimida, rutinm
de laboratoric.que indica aenomia {6y Hb/mm3) y leucopenia (4,

800/mm3), cultivag habitugles ¥ para hongos negativas.

f pesar dél estado c¢ritico del paciente. se pragrama para nueva
toma de b}opsid, esta wvex, en guirédfana via Caldwell Luc, la
cudlu'resultu también con datos de necrosis y cambios

inflomaterios agudos y crénicos.
lios diag antes de su fallecimiento, el paciente inicia nuevo
cuadro. de gpi:tnxls,'que no cede con tratamiento médico ni con

tcponumieﬁtu} requ;rieﬁdu nueva transfusion.

 :Finn1mentev el pqcienta fallece el- dia 18 de Jjulio con el

nrdinrespirotorio secundnr1u a- choque

',dinqndstico de pnra.ﬂ

‘hipovalemico.‘:

proctico necropsiu, répuftandose datos de granulomatosis
ilinfomqtuide de ‘seno mnwilnr izquierdo con afeccion de Grblta v
.'Rolndnr_deywmisma lado, dato compntible con granulama letal de
.:1u:;1&nénn.médiu; ﬁdemdsl se obsarvd trombosis de arterias

ﬂ'periﬁrbézdticoéVy‘deénutricidn grado II.
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COMENTARIO .

_Histnlogicnmente. lﬁs'_"datos racapiludos en 1os estudios'!

-onqtomopntoldqicus &e;:f¢u9n5l presentadn. siemprn : Puernn
'1nespeciricn5~ v pncﬁ'.ﬁahélﬁyéhtes._nunque, eI cursn c1£n1c6 j
' desde su ini:ia prementd tndns lus dntus clinicns de 1ni1f;
reticylosis- pnlimdrficn ®n su- “forma clasi:n.' in:luaive hnatnbi s

los terminoles Y 1o cuusn de; la muerte del pgcientﬂ',;

El retraso en cuanto al . tratomiente, ,se_ debio a qug,
coiﬁcidxehua' con el dbiterio' de qugunas autores, el grupo
ehcargado de Pste casgsn, esperubu en:nntrnr en los resultndns de-'

las . biopsias ulq&n duto especificD'J:qu 3cgnfirmqra elig

diognasticu y con ¢sio, marcar le pnutu ternpouticu a sequir.'

Desd?ortunndﬁmente, se perdid de_ vista
- frecuentemente, de que el grunulomu letol de la
reticulosis pnlimarficnp' mnnifigstq-i:‘ patrbnﬁ

indefinidoe e inespecifico.
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Dtra.rnzdn es .que, segrin zériesg
lu reticuinsis peolimdrficn, es
Wegener, El primero, sie efectda
el sequnda con guimloterapia,
erteroides. . 7
estudion necesarios para

lLas

diagnostico de loe pedecimientas

deben_cumplemantor coﬁ la

‘wpartadas: =l trutamiento de

diferente al del granualoma de

con radioteraplia, mientras gue

asocindos ambos al uso de

apoyar y complementar el

granulomatosos centrofacinles,

son muchos y ademds, se opinion de
otrus 4reas de la medicina como la hematologia, ontolagia,
urologia, oftalmologia, inmunolagia, medicina  interna e
infectologin.,

protocolo dioqhastica de este tipo de enfermedades, debe

" El
constar, a Jjuicio nusstro de?
1.- Eudmenes de lubornturio

duimica L snnquineu,

'_sedimentuciﬂn?_qlabulnr;

'-studins bucterioldgicus cnnven:ianulea

 -hungos'; Todosglqs —eudmenes

i qenerolmunte._:gﬁ"fl

qenerol

pruebor

grnnulomntnsis, S0n

da rutinn (bicmetria hemdticea,

de orinn, velocidad de

‘funcionales hepdticas),
y especificos para
anteriormente mencionodos. que

normu1e51, nos

uyudun u descnrtnr otrns pntnluglns que cursan c11nicumente-

'en formu semeJnnte. cumo la

micusis. H'En estudios

.45
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s1filis, tuberculosis, lepra y

sola suelen ocurrir



cambips come anemis y leucopenia. Los hncteri@lbqi:né,'
generalmente son positivos para stoﬁbvlotd::us'uurausf [+
gérmenes propins de la flora nofmol de vins"respirntbrins.

superiores.

2.~ Desde el punteo de wvista radioldégico, es dtil practicar
deade los estudios convenciunolés hasto ;iog. 'ﬁuy
sofisticados, Aei tenemos que, son de.qrﬁn déIQron ayuda
las placas simples de senos pﬁronosnles} 1n  tomografia
1ipeal de cenos paranasales al igual que la  tomografia
asial computaricada. La teleradiografia de térax tratando
de localizar lesiones pulmonaresy Que son Pfecuentes en la
granulomatosis de Wegener, y audentes en algupas otras
grandlomatosis. .

El  rastreo ultrasonogrdfico abdominal para descartar
adenopatias, dato aso:iu;gicbn 1hs nanplosins dpl sigtemn

linfereticylar.

Z.- Evoluu:ion_'ciﬁidn del . fqﬁcionnmiento rennl, v. si se
hnco nacesario, _éstddio histolagico de biapsiq
Leanecutanen, para descartar o corroborer su afeccién, dato
ceman  en la granulomatpsis .de Wegener manifiesto par.

glomerulonefritis,

1.= El estudin hiztopatoldgice tiene el papel mds relevante
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en cuinto a a Zonfirmazidn diagndstica  cusndo  aporta

. datos especificos de 1lns padecimientos granylomatoios

centrofacinl as, aungQuey SU uusencia no descnarta la
pasibilidod dingqnoécstica, Con esta idea, la bropsia que ho
arrﬁdo dutas ezspecificos y oue dinterpretamos en muchas
ocationes como negntivary no ocurre porgude  la miestra Sea

insuticiente ni originaria de un sitio ir.adecuadn. La tona
de biopsia debe efectuarse en wvarias ocasiones y de

diferentes zonas de la lesidn.

S.,~ Inmuncoldgicamente, el egtudio mds importante en 1la
actiinlidad es 1la determinacidn de lo inmunided celular que,
cunndo ge altere, explica la presencia de sobre ¥y super
infececicnes poco cemunes en pacientes ho
inmunocanmprometidos. Ne particular importancin san  los
logros recientes en el campe de la inmuenologia, gque tratan
.dg_enplicnr el ur?gen y avudar al diagnostico y trotamienta
'de- ips enfermedades granulomatosns; estudios que en el
-‘?utufo, logrardn mndificdr, y posiblemente, wunificar los
. chiter;os diugndsti:as b4 ternpéuticps - de dichds

padecimientos.

-En re;uhén _pnﬁemﬁs decir que: las ‘enfermedades granulomatesas

coh"nfeccian centrofacial, tienen un origen desconocido, el
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comportamiento clini:o es muy semeJdﬁtE Y poco . bredeqible”en

las formas lagali=adas..

“Las diferencias crclinicas entre .reticulasis pnlimbrfidd
granulomatesis de Ueqenér? son gque &n la primarn,TinunquEJ

pusiblamunte'puadn afectar :uulqdier,-ﬁﬁvteIQEl‘ orgnnimmu, lni*

confln  es que sole se vea lesiqnadﬁ el_'ﬁrﬁn- centrufnc 01
mientras que en la 'segundqi'tnmbien puadé__ncurrir legisn’.

pulmonar y necesarismente lesién renal.

A diferenczo de 1as padecimientos nntefinrés, ld“ﬁisfioeiinéi
X tienda a. ser un pndecimiento gEneroli ndo.]_ Cuando 1nterasq;

cabeaa y _cuello. puede ~afectar cuqlquiern de

del esqueleto, :_pero'_preferentemante ucurre énl'”QIEJhuéganihu

temporal, '

Ln sarcn1dosis e dioqnaaticn pnr auclusidn. cuondo histologxcn{
v cl*nicnmente, el. cuadro c¢linico no pueug-'enpprcorse en
ningunn de_lus utfn§ qrnndlnﬁntosig. o o . .

.Ln confusion diQQnéstiéq es ' m&é_acentuadn enﬂre la reticulosis
Y.]nj grunuiomqtﬁsis .de tHegenery, en cuanto a la evﬁlucibn
clin;cq'ée 'refiEFEp pero ociualmehte se .hon qceptudu pantranes
hiﬁﬁoldqiﬁnsfnrnpins ade cada una de gllas,. Ast ténemos aque,

1uq dutos 'histqjéqicnﬁ que sugieren lna posibilided de 1a

a8



rptiaulosis aolimarfFica sonil  necrasis difusa ¢ tejido de
aranmit.ns1dn.  infilttrado angivcénirica, . infiitrado polimdrfico
de linfacitns madurns con  pocas células reticulares atipicas v
1a infiltracindn 1infeide en 1o submucosa cen pecrosis de
mucosas hueso v cartilago (granulomatosis tinfamatoidel. En la

granulometosis de Wegener los criterios son mds aceptados, v

confirma el diggnastico 1a presencia de granuleomas
necrotizantes, arteritis generalisada v ucanbios renales
semejontes a la glomeralonefritis. En relacitn al treotumiento

de estas padecimientos se ha ocepiado le utilidad de 1o
rndioterapia en el caso de la reticulosis polimdrfica vy de 1la
ciclofosfamida en el granuloma de Wegener, terapduticas con las

que =e ha reportade el 504 de curacien.

En el reslp de 1ot padecimientos granulomatoscs, poco se ha
ovanIado en cuanto a su trotamiento, v la utilidad de 1los. -
esteroides ec afin in:ierﬁd. En-el caso de - la histiocitosis X

el usec de extracto de tims ha brindedo’logros estimulantes.

Por dltimo, enfnti:nremns 'lak 1mp§rtunte. gue es que e;
otorrinulnringb;aqo téngaﬁ.in éu?lcigﬁ@é.aqudezﬁipdrarpénsnf en.. .
un proceso granulomatoso al enfréntdﬁ{uhﬁ 1gs;dn-:en£anncidl;
el conocer el protocolo dq estudio de eéﬁos podecimieﬁfﬂﬁ pﬁru
poder descartarlos o confirmarlos para,; en tal cnso,_estublecer o

rl diagndsticto y tratamiento adecuados para ofrecer al paciente
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un mejor b'ronﬂst.lico__y' calidad de vida, que, hasta hace 10 affes

eran oscuros e inciertos. -
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