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En el momento actual, algunos autores consideran gque la enfer-
medad de Letterer-Siwe-Abt, ¢l sindrome de Hand-Schuller-Christian
¥ ¢l granuloma cosinofilico no son entidades diferentes sino formas
elinicas de un mismo proceso patoldgico del sistema reticuloendotelial,
Sin emhbargo este eriterio no es compartide por todos, Stowens! asi
sefiala que el solo hecho del parecido histologico de estas afeeciones
no es base suficiente para permitir atribuir una etiologia comin a
enfermedades con manifestaciones clinieas tan variables. No es de
extrafiar que estas afecciones hayan sido llamadas de manera tan di-
versa, reticulosis, reticulogranulomatosis, histiocitosis, histioeitosis X,
para citar solamente algunas sinonimias.

La enfermedad gue nos ocupa fue deserita por vez primera por
Letterer® en 1924, después Siwe® publica algunas observaciones asi
como Abt ¥ Danenholz? en 1936 sefialan otra, No es muy frecuente
habiéndose publicado en la literatura aproximadamente unos 40 casos.

En Cuba hemos encontrado una observacidn en un lactante de
5 meses de edad®. Il paciente gque referimos a continuaeidén es otre
ejemplo de dicha afeecidn,

* Profezores Jefes de Servicio del Hospital “"Comandante Fajardo™.
#* Jefe de Laboratorio del Hospital “William Soler”.

“#* AMédico de Servicio del Hospital “Comandante Fajardo™.

#ess Aédicos Residentes del Hospital “Comandante Fajardo™.
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NUESTRA OBSERVACION

E. H. G.—H. C.: No. 322372, blanco, masculino, de 7 meses de edad.
ingrezsa ¢l 23 de maye de 1961 en ¢l Servieio de Pediatria del Hospital
“Comandante Fajardo' procedente de San Diego de los Bafios por presentar
fichre.

Hiztoria de la enfermedad actual: Hace alrededor de 10 dias comenzd
a tener ¢l nido los parpadoz hinchadoz y fiebre de 38 a 39°C. Al mismo
tiempo la madre empezd a notar nddulos en la ecabeza del paciente que
fueron aumentande de tamafio ¥y nimero. Sefiala también el familiar que
hace & & 4 meses le aparecid un nddule semejante a los anteriores en la
region fronto-parietal devecha que deszaparecid espontéineamente, El nifio se
muestra muy pilido en los Gltimos dias,

Antecedentes Prenatales: Pavto algo demorado, la madre niega haber
recibido tratamiento con terapia, no se hizo exdmenes radioldgicos durante
el embarazo que fue normal.

Antecedentes neonatales: El peso al nacer fue de 914 libras,
Alimentacidn: Buena en calidad y cantidad.

Vacunaciones: Ninguna.

Antecedentes patoldgices familiares: Sin importancia.
Desarvollo pzicomotor; Normal.

Eramen fisico general: Lactante de 7 mesez, eutrdfico que presenta una
fa=cies palida, abotagada con edema palpebral ¥ que =e¢ muestra inguieto en
el lecho. Peso: 22 1bs, talla; 76 cems., temperatura: 37.4°C. Piel intensa-
mente phalida, mucosas hipocoloreadas, panfculo adiposo conservado, sistema
psteo-mioarticulnr: dolor a la flexidn del pie zobre la pierna, sobre tode
el pie izqguicrdo.

Peamen  fisico regional y por aparates: Cabeza: Se observan y se
palpan varioz nddulos de tamafio variable ¥ de consistencia firme, sub-
cutdineos en regiones frontales ¥y parietales. Lesiones de piodermitis. Cireun-
ferencia cefdlica: 46 cms.

Cuello: Se palpa una adenopatfa cervieal derecha del tamafio de una
avellana, firme, no dolorosa ¥ movible,

Tronco: Aparate circulatorio: nada a sefialar.
Aparato respiratorio: Algunos estertores htimedos em ambas bases,

Aparato digestive: Doca: Se observan unos hematomas pequefios en la
encia del maxilar superior (Traumatismo causado por un depresor).

Higado: horde inferior rebasa a 414 traveses de dedos el reborde costal.

Sistema Hematolinfopoydético: Bazo palpable, rebasa 11 travdés de
dedo el reborde costal izquierdo ¥ es de consistencia firme vy superficie
liza (fig. 1). EIl resto del examen es negativo.
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Evolucion: Se indican los exdmenes de rutina a su ingreso especial-
mente el estudio hematoldgico completo ¥ la puncidén de un nddulo del euero
cabelludo. Se institbye tratamiento general, medidaz antitérmicas y dieta
hiposddica. En log diaz sigulentes, persiste la marcada palidez de la piel
¥ mucosas febricula de 37.56°C ¥y aparecen lesiones petequiales en ln region
infraumbilical, hombro fzquierde ¥ equimosiz en la espalda. Se indica una

Fiz. 1.—E. H. G. Se observa
en esta figura la gran hepa-
toesplenomegalia del pacien-
te, asi como una mancha
equimdtica en  hipogastrio.

transfusion de sangre total de 100 c.e. Al gquinto dia del ingreso tiene una
epistaxis poco abundante persistiendo toda la sintomatologia anteriormente
deserita. Despudés del resultado de loz andlizgis indicados, se empieza trata-
miento con esteroides, prednisona a razin de 2 mgs. por kile de peso por
dia en dosis fraceionadas ¥ tetraciclina 30 megs. por kilo de peso diarios.
Se repiten las transfusiones de sangre fresca en 4 ocasiones. El estado
general del nifio se empeora de manera ripida y progresiva, las manifes-
taciones hemorrigicas se intensifican., =e obzervan petequlaz vy equimosis
dizeminadas por todo el cuerpo, epistaxiz ¥y sangramiento por la boca. El
12* dia del ingreso presenta polipnea con una frecuencia cardiaca de
160 por minuto, e indica tratamiento digitdlico gue no se llegd a admi-
niztrar ya que ¢l nifio fallece antes,
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EXAMENES COMPLEMENTARIOS

Hemogramas: 24-5-61: Hb. grs.: 6.15. Hematfes: 2.950,000 x mme. Leu-
cocitos: 96,000, Anisocitosis xx. poigquilocitosis xx. Oligocromia x.

27-5-61: Hb.: 22¢;. Hematfes: 1.490.000 x mme. V.G.: 0.9. Leucocitos:
72,000, Conteo diferencial: segmentados: 10g;. Linfocitos: 69. Monoei-
tos: 49z, Células del reticulo 8509. Anisocitosis xx. Hipocromia xx. Pla-
quetas: 55,000,

1-6-61: Hb. grs.: 7.90. Hematfes: 2.530,000 x mme. Leucocitos: 57,500,

2661 Hb., grs.: 56.85. Hematfes: 2,360,000 x mme. Leucocitos: 69,000,

Eritrosedimentacion {Westergi‘eeu}: 40 en la hora.

Serologian (Kahn): negativa.

Urea: 27 mgs. 9. Glicemia: 94 mgs. 9¢.

Proteinas totales: 4.45 grs. . Serina: 297 grs. 9. Globulinas: 1.48%
Ers. 9%.

Heces fecales: Quistes de Ameba Coli.

Orina: Color amarille, turbio, alealina, densidad: escasa muestra, leuco-
citos numerosos, hematies no contiene, glucosa: no, albimina: 1604 mgs. 9.
Epitelios planos numerosos.

Placa de pulmones: No se comprueban alteraciones pleuropulmonares.
Ensanchamiento del mediastino superior: hipertrofia timica,

Placa de huesos largos: La estructura dsea en general osteopordtica es-
pecialmente ambos antebrazos,

Placa de erdineo: No se comprueban alteraciones craneales.

Medulograma: Aplasia del szistema megacaviopoydético, aplasia del sis-
tema eritropoyético, aplazin del zistema granulopoyético, intenza infiltracidn
medular a baze de células reticuloendoteliales: Conclusidn Reticuloendote-
lioziz aguda.

Puncidén de un nddulo del cranco: Del material obtenido, extendido en
porta objeto ¥ tefiido se informa lo siguiente: Infiltracidn a coélulas del
retieulo endotelio.

Necropsia: Lesiones eguimdticas ¥ petequiales de la piel: palidez in-
tensa: Infiltracidn especialmente marcada en la pared del intestinoe as
como del higado, bazo. rifidn ¥y timo.

Diagndstico microsedpico: Infiltracidén difusa de células reticuloendo-
teliales malignas en los siguientes drganos: higado, bazo, cdpsula suprarre-
nal, ganglios, rifién, costilla, médula dsea, timo, vértebra (promontorio, pul-
mones a nivel de la trama), peribronguico con zonas de hemorragias v
edema, pancreas, sobre todo en los tabigques ¥ corazdn. El higadoe presenta
degeneracidn turbia, congestidn dizcreta e infiltracién intersticial (figu-
ras 2, 3, 4, 5, 6, 7). Conclusiones: Enfermedad de Letterer-Siwe (Reticulo-
endoteliosizs aguda).
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Fri. 2,—Aspecto microscipico del rifidn en el

que =¢ manifiesta la densidad del infiltrado

de oélulas reticuloendoteliales entre los tabuli
renales.

Fic. 3.—Aspecto a mayor aumento de la (i-

gura anterior en el gue puede verse Sran nia-

mera de células de tipo reticunlar rellenando
totalmente los espacioz intersticiales.

Fra., 4.—Corte de pulmdn a menor aumento con
infiltrado de célulazs reticulares a localizacidn peri-
bronguial.



Frc. b.—Corte de pincreas a pequefio aumento

en el que se obzerva infiltracidn difusa de

los elementos reticulares con atrofin de los
acini glandularves,

Fig, G—Imagen de la médula dsen que mues-
tra izual tipo de infiltracion,

Fii, 7.—Corte de higado a mediano aumento,
Ia  infiltracidn caracteristica a predominio
portal ex bien visible en esta figura.
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COMENTARIOS

Nuestra observacién nos parece interesante porque se aparta
algo de la deseripeidn elisica de la enfermedad. Efectivamente se
sefiala que a menudo la manifestacién inicial es una erupcién cutinea
eczematoide, v dermatitis seborreiea en tronco y eunero eabelludo que
noe se observaron en nuestro enfermo. Se deseriben lesiones pete-
quiales y equimdticas especialmente localizadas en tronco, hepato-
esplenomegalia, adenopatias ceneralizadas, alteraciones dseas, signos
pulmonares, disnea y cianosis progresiva y broneconeumonia.

La evolucion fulminante haeia la muerte del nifio en menos de
un mes la intensidad de la anemia y de las manifestaciones hemorri-
gicas hacian pensar en leucosis aguda, pero se hizo el diagndstico por
el medulograma ¥ la puneidn del ndédule del ecuero cabelludo. La
enfermedad de Letterer Siwe comienza a menudo después de una
infeccifn aguda, otitis media purulenta, amigdalitis, sepsis, dato que
no pudimos recoger tampoco en nuestro paciente salvo eoexistencia
de una piodermitis, A pesar del tratamiento con estercoides que se
recomienda no se observd ninguna mejoria. Se ha sefialado una eura
aparente en un easo después del tratamiento eon cortisona®. Se ha
utilizado también la mostaza nitrogenada endovenosa a razinm de
0.4 mg. por kilo de peso, asociada a la trictilenemelamina (TEM) o
antifélicos. Se ha mencionade mejoria combinando la terapia eon
mostaza nitrogenada. La radioterapia esti especialmente indicada en
las lesiones dseas eraneales que recuerdan las del sindrome de Hand-
Schuller-Christian. Sin embargo en la mayoria de los enfermos, la
enfermedad es de evolueidm rviapidamente mortal.

Ariel ¥ Pack™ mencionan la posibilidad de remisién espontinea
o evolueidn a la eronicidad en pocos paecientes. Dargeon® ohservd la
regresidn espontinea de lesiones eutdneas en uno de sus enfermos. La
afeccion es de causa deseonoeida, algunos invoecan un origen infee-
cioso ¥ otros estiman gue se trata de una verdadera neoplasia. Ulti-
mamente se ha publicado una observaeién en un nifio reeién nacido
muerto®,

En el paciente no fue posible hallar ningin factor infeececioso
desencadenante. También se sefiala la reticuloendoteliosis aguda en
hermanos ¥ gemelos® 19 hecho que tampoco pudimos comprobar,
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RESUMEN

Se presenta un easo de reticuloendoteliosis aguda en un lactante
de T meses de edad, de evolueién fulminante mortal en 20 dias desde
el comienzo de la sintomatolozia. El eunadro elinico econ signos de
diatesis hemorrfigica era similar al de las leucosis agudas v el trata-

miento eon esteroides fue inefeetivo. No se pudieron hallar datos
de interés referentes a la etiologia.
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