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INTRODUCCION

El término de histiocitosis X fue introducido por LICHTENSTEIN en 1953,
unificando los tres sindromes clasicos, en la literatura médica, de granu-
loma eosindfilo, enfermedad de Abt-Lettere-Siwe y enfermedad de Hand-
Schuler-Christian; esta Ultima desgajada a su vez de las lipoidosis?.

La histiocitosis X, como entidad unitaria, afecta al sistema reticulo-
histiocitario, determinando una reaccién hiperdisplasiia, no maligna, de
sus componentes celulares y se caracteriza clinicamente por manifes-
taciones localizadas o difusas, con un pronoéstico dificil de establecer,
por su evolucién variable y cuya etiologia se desconoce.

Esta reaccién hiperdisplasica esta constituida por células de nucleo
irregular, «tortuoso», hendido, a veces replegado sobre si mismo. Su colo-
racién es palida, la cromatina poco densa, «regularmente peinada» y el
nucleo, de pequefio volumen, bien visible. Las mitosis son raras, salvo en
las lesiones rapidamente evolutivas. El citoplasma es claro, finamente
granuloso o vacuolar. Pueden observarse en ocasiones células multinu-
cleares’.

En el microscopio electrénico y junto a la proliferaciéon histiocitaria,
fibroblastica y de colagenizacién, se han encontrado bastones citoplas-
maticos en las proximidades del nacleo histiocitario, con longitud variable
y de estructura trilaminar. Junto a los bastones se encuentran placas o
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discos en enrejado e imagenes en ragueta. Estas estructuras se han iden-
tificado como de naturaleza virica, hipotesis no compartida por todos los
autores, ya que se encuentran aisladas y no en acumulosy, por otra parte,
por encontrarse en las células aparentemente menos afectadas y también
por haberse encontrado estructuras similares en células de la piel3.

Desde el punto de vista anatomopatolégico se distinguen cuatro
estadios:

1.° Fase de proliferacién histiocitaria.

2.° Fase granulomatosa con existencia de focos de necrosis e in-
g
filtracidn celular.

3.° Fase xantomatosa caracterizada porla presencia de células espu-
mosas cargadas de lipidos.

4.° Fase fibrosa o de colagenizacién con desaparicion de las cé-
lulas espumosas y transformacion fibroblastica de los histiocitos.

ETIOLOGIA

La etiologia es desconocida, habiéndose invocado causas bacterianas
y viricas, si bien los cultivos realizados han sido negativos para las bac-
terias, virus, protozoos y hongos. Se piensa en un mecanismo inmuno-
patolégico como posible responsable.

Se ha descartado el caracter tumoral en su patogenia, ya que la pro-
liferacion no es la propia de las neoplasias, pensandose que se trate de
una respuesta inespecifica del sistema reticulohistiocitario de probable
mecanismo inmunoalérgicos.

CLINICA

La clinica adquiere un amplio poliformismo gque viene dado por la
localizacién, extension y potencialidad evolutiva de las lesiones.

Se considera caracteristico del cuadro la presentacion de Ia triada
compuesta por exoftalmos, diabetes insipida y lagunas craneales, si bien
no es muy frecuente ni constante su presentacion. LUCAYA? encontrd un
caso entre 42 revisados; ENRIQUEZ encontrd seis en 1172, Se ha conside-
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rado por NECELOF y LICHTENSTEIN una frecuencia de presentacién de la
triada no superior al 10 %.

E! cuadro clinico puede estar constituido por una lesion dsea aislada
y asintomatica, lo que constituiria el granuloma eosinofilo clasico. Las
mas de las veces, la constelacion sindromica es mas florida, apreciandose
temperaturas subfebriles o altas, prolongadas, que hacen pensar en un
proceso infeccioso subcrénico y que no ceden con los antibidticos. Es
frecuente la aparicion de una anemia ferropénica progresiva, hepatoes-
plenomegalia y tumefaccion de los ganglios linfaticos.

Practicamente todos los 6rganos de la economia pueden afectarse:
timo, pulmén, pancreas, cerebelo, hipotalamo, hipdfisis, higado, etc.5.

Es caracteristico de esta afeccion el exantema que constituye un signo
frecuente y precoz, sobre todo en los nifios de mas corta edad. Esta
constituido por lesiones papulosas, descamativas y costrosas, confluen-
tes, a veces infiltradas y entremezclandose se encuentran lesiones pur-
puricas que afecta fundamentalmente a la cabeza, cuello y tronco en
extension variable. Tiene el graninterés de despertar la sospechay permitir
el estudio bidpsico que confirma el diagnédstico.

La mas constante afectacion corresponde al esqueleto. LUCAYAencon-
tro lesiones en 24 de 42 casos revisados; NECELOF en 51 de 52'0; BARDIER
en 26 de 28; ENRIQUEZ en 8 de 81 y FAURE en 14 de 14.

Radiologicamente la lesion 0sea esta constituida por imagenes de
rarefaccion redondeadas o de contornos irregulares, bien delimitados
cuando la lesién es joven, para posteriormente ir perdiendo nitidez.

En ocasiones hay una ostensible reaccién periéstica que confiere
a la imagen un aspecto analogo al del sarcoma de Ewing.

El prondstico se hace dependiente de la edad y extension de la-en-
fermedad. LAHEY® da un punto por cada uno de los sintomas u 6rganos
lesionados (piel, higado, bazo, pulmén, hipéfisis, esqueleto, sistema hema-
topoyético), haciendo un prondstico mas grave cuanto mas alta es la
puntuacion obtenida.

TRATAMIENTO

En el tratamiento se han empieado técnicas quirdrgicas (legrado delas
lesiones), radioterapicas y quimioterapicas.
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El tratamiento quirdrgico parece ser que obtiene buenos resultados
pero tiene la gran limitacién de que solamente es realizable cuando la
lesién es localizada.

La radioterapia igualmente parece ser capaz de hacer remitir las le-
siones aunque cuenta con la misma limitacion que la cirugia.

Los tratamientos actuales combinan los corticoides a dosis de dos
tres mg./kg. peso en una sofa toma cada 48 horas (para evitar los efectos
nocivos derivados de la administracién prolongada, como ha de ser en
estos nifos), con los quimioterapicos de entre los cuales se ha mostrado
como eficaz la Vinblastina, administrada.a dosis de 0'1-0'3 mg./kg./dia, en
administracién semanal“.

NUESTRA OBSERVACION

Se trata de un nifio varén de 19 meses, en cuyos antecedentes fami-
liares no existen datos de interés, procedente de embarazo normal, en el
que la madre no recibi¢ radiaciones ni otro tipo de terapia. El parto fue
a término, de nalgas, no instrumental, pes6 3,900 grs., siendo el periodo
neonatal normal. LLa alimentacién fue materna exclusiva durante un afo,
para después hacer una alimentacién variada y equilibrada. El desarro-
llo psicomotor fue normal.

A los 18 meses padecié sarampidon de curso normal.

La enfermedad actual se inicia unos quince dias antes con fiebre alta
y continua, algunos vémitos postprandiales, gran decaimiento y anorexia.
Once dias después le aprecian exantema de caracter petequial en cabeza
y tronco.

En laexploracién se apreciaba mal estado general con sensacion de
enfermedad, postracion, palidez de piel y mucosas, petequias en fase
evolutiva en cuero cabelludo, cuello y toérax, no en extremidades. Adenias
laterocervicales, submaxilares, axilares e inguinales de tamafio como de
un garbanzo, lisas y rodaderas. El craneo tenia una conformacion normal.
El térax igualmente bien conformado apreciandose taquicardia de 110/m.
La auscultacion respiratoria era normal. El abdomen aparecia a mayor
nivel, blando y depresible con hepatomegalia de tres traveses y esplenome-
galia de un través. La exploracion del S.N. era normal, asi como la de boca
y garganta. Sobre dorso de los pies, se aprecia discreto edema que no
deja fovea.
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Examenes complementarios

H-1.960.000; Hto-18 %; L-6.750; E-1; C-4; S-28; L-67. Plaquetas
312.000 Hb-5'8 gr. %. Normocromia, discreta anisocitosis, macrocitosis,
reticulocitos 2/mil, Coombs directo e indirecto, negativo V.S.G. 90/138.

Medulograma: Serie blanca, cuantitativamente algo descendida con
presencia de formas gigantes. Serie roja presenta bloqueo de maduracion
a nivel de eritoblasto policromatéfilo con rasgos megalobiasticos eviden-
tes. Serie reticular y plasméatica normal.

Sideremia 36 gammas %.

Proteinograma: P. T.: 5°40; ALB: 2; Alfa 1: 0'66; Alfa 2. 0'80; Beta:
0'92. Gamma: 1°02.

Orina normal. Calcio, fésforo y fosfatasas alcalinas normales. Agluti-
naciones y hemocultivo negativos.

Estudio radioldgico: en craneo se aprecian imagenes lacunares de
distintos tamanos distribuidos por toda la calota. En himero de ambos
brazos, imagen lacunar que se repite en tibia y peroné derechos (doctor
Luna).

Biopsia ganglionar: «El ganglio linfatico muestra la arquitectura al-
terada por una proliferacién de células de estirpe histiocitaria con abun-
dante citoplasma en ocasiones vacuoclares. Esta proliferaciéon aparece mas

frecuente a nivel de los senos, pero también se observa en la zona cor-
tical en forma de pequefios acumulos o nédulos.

Entre las células histiocitarias se encuentran algunas de tamafno gi-
gante, con numerosos nlcleos, a veces dispuestos perifericamente. En el
citoplasma de los histiocitos se encuentran granulos de hemosiderina,
asi como hematies fagocitados. Ademas de estas células histiocitarias
se encuentra un numero considerable de eosindfilos y algunas células
plasmaticas. El cuadro histiolégico es compatible con una histiocitosis X
(doctor Carazo).

COMENTARIOS

Hemos creido de interés publicar este caso para resaltar algunos as-
pectos de esta entidad clinica que si bien no es frecuente, tampoco es
excepcional y contribuir con eflo a su mejor conocimiento.
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En nuestro caso y con vistas al diagndstico queremos resaltar la im-
portancia del exantema. Como ya hemos indicado antes, es de carac-
teristicas peculiares, tanto en lo que se refiere a su localizacién (cabeza,
cuello, tronco) como por las lesiones que lo conforman (lesiones papu-
losas, descamativas, costrosas que se entremezclan con lesiones purpu-
ricas). Podemos decir que es un exantema lo suficientemente especifico
para sugerir el diagnostico de histiocitosis.

En el mismo sentido resaltamos la importancia de las lesiones ¢seas.

La presentacion de la triada-exoftalmos, diabetes insipida y lagunas
craneales no es tan frecuente como se pensaba. Aspecto explicable por la
gran ubicuidad de las lesiones que permiten amplias variaciones en la
expresividad clinica.

También gqueremos subrayar el aspecto positivo del tratamiento que
consideramos altamente eficaz.

A nuestro paciente se le ha suministrado corticoides y vinblastina,
consiguiéndose la remision del cuadro hematolégico y otros signos cli-
nicos e incluso las lesiones dseas estan sufriendo unaregresion ostensible
despues de nueve meses de terapéutica, que forzosamente ha de ser
prolongada.
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