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Se presenta el caso de un paciente con histiocitosis X, entidad poco frecuente en el adulto, de forma aguda
diseminada con comienzo ictérico, reconocido como infrecuente de acuerdo con lo registrado en la literatura
médica revisada; haciéndose consideraciones en relacion a las manifestaciones clinicohumorales en
correlacion con los hallazgos histolégicos e histoquimicos del paciente estudiado.

INTRODUCCION

En el marco de las enfermedades que afectan
el sistema reticulo histiocitario la histiocitosis X
representa un conjunto de entidades clinicas,
consideradas inicialmente auténomas,'"®* de
origen no definido y de curso variable, clasica-
mente conocidas como Enfermedades de Abt
Letterer Siwe, Hand Schuller Christian y el
granuloma eosindfilo.

El reconocimiento en estas afecciones de un
patrén histomorfolégico comun, constituido por el
granuloma histiocitico;>6>7 la frecuencia de
aparicion de sindromes clinicos intermedios
imposibles de ser encuadrados en una u otra de
las variantes clinicas antes mencionadas3’5-8 y
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aun mas la posibilidad de presentacion en un
mismo enfermo de diversos episodios
clinicoevolutivos;?®1? asi como los hallazgos
histoenzimolégicos 'y ultra-  estructurales
comunes,®7 ha motivado la integracion de
estos cuadros en varias formas clinicas:!-3'11'14

— Histiocitosis X localizada (lesion osteolitica
pura, mono o politopica). Equivalente del
granuloma eosindfilo clasico.

— Histiocitosis X diseminada o difusa; con
sus variantes evolutivas:

a) forma aguda, remedando la En-
fermedad Abt Letterer Siwe.

b) forma crénica; mono o mas fre-
cuentemente plurivisceral (pulmonar,
ganglionar, hepatica, he-
patoesplénica, cutaneomucosa, 0Osea,
bucodentaria, nerviosa, etcétera).
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La presencia en uno de nuestros enfermos de
una forma aguda de histiocitosis X, variante
clinica infrecuente en el adulto,?W1151S y mas
aun de comienzo ictérico®!” no informado en
nuestra literatura, nos ha motivado a presentar
este caso.

Observacion personal

FLP, HC 554134. Sexo femenino, de treinta 'y
ocho afos de edad.

Ingresa en el Servicio de Enfermedades
Trasmisibles con el diagndstico de un sindrome
ictérico febril de doce dias de evolucion
acompafiado de astenia, anorexia y dolor en
epigastrio.

Los antecedentes de la enferma revelan una
amenorrea de aproximadamente seis meses de
evolucion e intolerancia a las grasas desde
varios meses antes a la fecha de hospitalizacion.

El examen fisico practicado, muestra una
paciente con sobrepeso, en estado consciente,
con fiebre de 39°C. Una hepatomegalia de 2 cm
lisa y sensible, un dtero gravido que se
corresponde con el tiempo de amenorrea
referido y taquicardia de 100 latidos por minuto;
siendo el resto del examen al ingreso normal.

Evoluciona con incremento progresivo del
ictero, la presencia casi constante de dolor
abdominal difuso con irradiacion a region
lumbosacra y la aparicion de un cuadro emético
al cuarto dia de estadia. Veinticuatro horas
después de presentarse éste, aparecen
trastornos de la conducta (agitacion psicomotora
a intervalos) y estupor de la conciencia,
conjuntamente con epistaxis nasal. Un dia
después cae en coma con polipnea,
indicandosele traqueostomia a través de la cual
se observa sangramiento profuso no atribuible a
errores técnicos. La enferma fallece al séptimo
dia en un cuadro de coma profundo, epistaxis y
hematemesis.

Humoralmente soélo cabe destacar los
siguientes resultados:

Bilirrubina total: 8,6 mg %, directa 5,5 mg %.
Hierro sérico: 92 mg %. Pruebas de floculacién
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normales. TGP 20 U.l. colesterol 337 mg %.
Hemogramas seriados con anemia de 10 y 9,8
g% a su ingreso, al sexto y séptimo dias,
leucocitosis constante de mas de 13 000 ele-
mentos formes con neutrofilia, apareciendo
granulos toxicos y 6% de normoblastos en el
hemograma practicado el dltimo dia. Stabs
dentro de valores normales excepto el ultimo dia
donde presenta 0,4%. La electroforesis de pro-
teinas revela una hipergammaglobulinemia de
base ancha e hipoalbuminemia de 34%; 1,81 g
y 25%; 1,32 g respectivamente. El
coagulograma  evidencia los  siguientes
resultados: tiempo de protrombina 13 seg
(control)-paciente 25 seg-protrombina residual
48 seg (con- trol)-paciente 45 seg-Kaolin 70"
Fibrinbgeno 100 mg Factor Il 10%, Factor V
30%, Factor X 5%. Factor VIl 89%. T. Trombina
8 seg (control)-paciente 14 Sty- pven 13 seg
(control)-paciente 20. Test de paracoagulacion
negativo. Plaguetas 90,000 mm’. L. White: 12
min.

lonogramas seriados (quinto, sexto y séptimo
dias) dentro de valores préximos a los normales.

Resto de los complementarios dentro de
limites normales.

COMENTARIOS

Desde el punto de vista clinico, nuestra
enferma es portadora de una forma aguda
diseminada de histiocitosis X con un curso fatal
en breve plazo. No pudieron demostrarse en
nuestra paciente antecedentes que permitiesen
suponer la posibilidad de estadios clinicos
evolutivos previos al cuadro actual, y por tanto,
el amplio espectro conque en ocasiones suele
comenzar y cursar esta entidad no fue
comprobado en nuestro caso.

Las lesiones viscerales predominantes en el
caso estudiado, correspondieron a la afectacion
de la glandula hepatica (figura 1) bazo y
ganglios linfaticos (mediastinicos y
peripancreaticos fundamentalmente). La grave
participacion hepatica, quizas haya
determinado, como sefala Basset-Lacronique'
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una evolucion fatal y probablemente explique
los graves disturbios de la coagulaciéon
expresados clinicamente en nuestra enferma
por sintomas hemorrdgicos graves |y
recurrentes. Segun Enriquez" éstas constituyen
elementos de mal pronéstico en estos
enfermos.

El resto del cuadro hematoldgico (anemia y
trombopenia) comprobado en nuestra enferma,
resulta por demas frecuente y coincide con lo
descrito en esta entidad

Microscopicamente, la lesién predominante la
constituy6 la infiltracion histiocitica visceral con
escasa participacion de células linfocitarias en
los infiltrados. A nivel hepético ésta se localizé en
los espacios porta y en una menor proporcion a
nivel sinusoidal (figura 2). La participacion
esplénica fue florida y la mas caracteristica se
observé a este nivel con la presencia de un

histiocito voluminoso, con nucleo irregular, cito-
plasma finamente granuloso, cromatina laxa y
nucléolo Unico como se describe en esta
entidad'1'417'19 (figura 3).

En algunas areas esplénicas se observaron
zonas con cambios xantomatosos y formacién
de células gigantes de tipo histiocitario (figura
4).U-IRD | 3 gausencia de neoformacioén de fibras
reticulares, en relaciéon con los focos de infiltra-
cion a nivel de este 6rgano y en otras visceras,
excluyen la posibilidad diagnoéstica de
reticulosarcoma (figura 5).

Pudimos observar en los pequefios vasos
sanguineos pulmonares, acumulos de histiocitos
con las caracteristicas morfolégicas descritas en
este proceso; (figura 6) sin embargo, no
comprobamos participacion de los septos
alveolares y paredes bronquiales como han
informado Badrina' y Rappaport,*”

Figura 1. Obsérvese el higado marcadamente aumentado de tamafio, de color blanquecino, con
depresiones en su superficie relacionadas con lesiones nodulares subyacentes,
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Figura 4. Bazo (x /Oj. Area de infiltracion histiocitica con cambios xantomatosos y formacion de
células gigantes.

Figura 5. Infiltrado histiocitario en el bazo con impregnacion para fibras reticulares. Obsérvese la
ausencia de éstas en el foco de infiltracion (x 280).
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Figura 6. Examen microscépico del pulmén, el que muestra los acimulos de his- tiocitos en la luz
de algunos vasos pulmonares (x 70].

En los ganglios linfaticos estudiados, se pudo
comprobar la infiltracién histiocitaria, discreta a
nivel de los senos subcapsulares y sinusoides,
conservandose tipicamente la estructura
normal, que permite distinguir este proceso de
las infiltraciones linfomatosas y de las
hiperplasias histiocitarias  reactivas  ines-
pecificas.5'1”

SUMMARV

Aunque el diagnéstico clinico de esta entidad
puede catalogarse de poco frecuente y mas aun
imprecisa, especialmente en su forma
transicional’®1>2% no hemos querido pasar por
alto la presentacion de este caso, que por
demas ha empezado de forma ictérica
infrecuente.

Medrano Ojeda, E. et al. Histiocytosis X. Report of a case. Rev Cub Med 16: 5, 1977.

A patient with histiocytosis X, an acute systemic disease which is not frequent in the adult and involves
jaundice in its early stage, is presented. According to the reviewed medical literature this is a rare entity.
Clinical-humoral manifestations are correlated with histological and histochemical findings.

RESUME

Medrano Ojeda, E. et al. Histiocytose X. Présentation d'un cas. Rev Cub Med 16: 5, 1977.

Les auteurs présentent le cas d'un patient avec histiocytose X, entité peu fréquente chez I'adulte, de forme
aigué disséminée, avec un début ictérique reconnu comme peu fré- quent selon ce qui est enregistré dans
lalittérature médicale révisée; on fait quelques considérations en ce qui concerne les manifestations clinico-
humorales en corrélation avec les trouvailles histologiques et histochimiques du patient étudié
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