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Sindrome de Dubin-Johnson

Estudio de una familia
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Onidga Negwin, 5. -0 al. Sindrome de Dubin-fohrson. Esindio d= una fomifio. Rev Cub Ped 47:

21995,

% poesenita una lamilia poriadora del simdrome: de Dubiaduheson, Bl mdclea familiar de 4
mitmbroz:- padees, wn hijo varén de 10 afos de edad™y vne hija de 14 aios de edal, =0 com-
probs la entidid en estos des Gliimos. La:evolueion on ambos casos ha side benigna; el iclero
ligero. intermitente ¥ ha predominado la bilirrubing directa,. hechos que motivaron ol diagnds-

tee erranea d2 Aepaliris en variaz ocaziane: en ambos

cas, En la hija maver, ¢l fetero se

scompafa_de rczisis de dolor abdeminal y nduseas. El dizgnistice se comprobé por la colecisio-

grafin bucal v endavenosa, v por

Presentamos los resultados del estudio
de una familia portadora del sindrome <dé

Dubin-Johnson. e

LIRS

J5L, d= 10 afos de edad, mascoline, mes.
tieo. HEA.: prézenta ictero dizereto y coluria
dv=ds pecién nacido, sin olrz cintomatologia,

En wariaz oportunidades se le hizo ol diag-
nistico  de “hepatitis” ¥y recibié  Iralamicntos
varindos, Dos afos antes dle w0 ingreso en nues-
iro servicio Efue estodizdo mids detenidamente.
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hana, La Habana,

*42%  Pediates. Hospital “Josf L. Mirando
“anta Clara, Las Villaa,

s2ed  Pedinira. Hospital “Pedro Borrdc”, Ha-
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wweed  Residenle de pediztria, Hespital =Pe.
dro  Borrds". -

wtewdd Interno  vertical de pedisiria, Hos-
pital “Pedro Borris”, Calle F entre 27 y 24,
Vedado, Habana,

laparoscopia ¥ hiopsia hepditica que fueron concluventes,

comprobindose la normalidad de lasx  proch-
funeionales’ hepdticas de floculacion v un dli--
cocto sumentle de la hilirrebinag =érica.  tance
dirzeta como indirecta. Se descartd advani- o
precess  hemolitice, por lo que se ~apivid ol
catudio de wn ictero congeniio, Examen feiee:
rssncialmente  negativo,

{aso 2,

MEL, de 1 afes de edald, femeuing, o
tiza, hermana mavor sl ca<o 1, HLE. A el
el diagnéstica en €] s anleoier se o ilcTreg
a lox padres en Dusea e otros casee ob ieteras
en los famibiares, 5S¢ informa g Lo lerwana
mayer el pacicnte  habiz  presentads felere
eolurio.  acsompanabes  de cefaleas,  niueas ¥
elor alelminal dos mesex atrdsz  tambiea re
firid un epi=udin similar cinco afios anles,

En umlus  ocg=tnimes o ddiagnosticd  “hepati-
ti=". Fxamen [isico: linle subictérice de e=cle.
ralivas, He-to© reencialmenle  negaliva

Caso 3 v L

Corresponden a le madre v el padre. respec-
tivamente, de loz doz hermanoz ameriorments



referidos (casos 1 v 20, Ambos padres nivgan otre case de dctero en Jes familares ale amb

v,
historiz de iclers. asl comn oires signos ¥ sin El nicles familiar es1d constitpide por los pa
tomas significatives. A nuesira pelicién silo ae- dres ¥ los dos  hermangs  presentados  come
ceden a realizarse las  invesligacionss que  se cazon 1 ¥ 2 en este trabajo.

scaalan en el cuadro I Reficren oo conocer

SINDROME DE DUBINJOHNSON

LAPARORCOINIA

Case 1, - Higado aumentado de tamaiio; de color negre grisiceo; de superficie lisa
v brillante: borde finn v consistencia normal. Baze normal. Conclusion: sindrome
e Diulsbne Jolm=on,

Caso 2.— Hizade aumentado de lamano; de coler gris pizarra; superflicie lisa.
borde fine v econsistencia normal. Conclusidn: Sindeome de Duobin-Johnson.

Mae: Higade v vesicula de caracteres normales. Conelusion: Laparoscopia dentro
de limiles normales.

PPapiek: Higado de tamaio normal: de color rojo vinoso: superficie lisa con tracius
de perihepatitis: borde fino v consistencia normal. Vesicula normal. Bazo normal.
- s " o

Conelosion: Higado con peribepatitis.

SINDROME DBE DUBIN - JOHNSON
BATOS DE LARORATORIO

Cason 1 2 Madre Padre
Hh. 13 = T 13 gm %

Reticulocitos [

P. Huck Neg.

Eleetrafl. Hh. ASA

Bilir. sérica TI17 B 11 Tilalrl3 T 05 D Dl

Coluria Meg. New,

Co'aruria Neg. New.

Lirobilinogen. Neg. Mg,

Fxtercobilin. Neg. Neg.

Hanger Neg. Neg.

Tirmal Neg. Neg.

Av. eohre Neg. Npa,

TGH 19 U ki T Rt

Fosf. Alcalina 8.62 Uh 53 Uh

Protrombina 13 P15 8 I o C13 P13 C13F 13
Bromo (45) Narmal MNormal Normal Normal

R.C. P
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Flect.  prot. Normal

Colecist. oral No visual Mo visual
Vesicula Vesicula
Visualizac. Visualiz.
Coleelist. E. V. tardia (4 h) tardia (4 h)
[Laparescopia n.J Normal Normal
Biopsia Hep. 13-J
COMENTARIOS plementarios, s comprobi discrclo anmen.

Loz dos hermanos portaderes de esta
entidad han evolucionade con muy pocas
molestias hasta el momento de su diagnbs-
tiew v en los 3 afos en que han sido se.
zuidos por consulta externa. Casi todo el
cuadro clinico ha estado conslituide por
lizero ictero v coluria, los cuales al mani-
festarse o exacerbarse de manera periodi-
ca 'evs en o varias ecasiones al diazndstico
dee hepatitis” en amboz  hermanos,

Il va=o 2 refirid erisis de cefdlea. ndu-
-a= v dolor abdeminal. coincidienda con
ol ietero, como estd descrito en la enti-
dad.» 5247 En cuanto a los exiimenes com.

to de la bilirrubina sérica conjugada en
amboz caszos. Fl cazo 2 mostré una lizera
disminucién de la albimina, aumento de
la alfa 1 v 2 ¥ ligero aumento de la zam.
maglobulina en el proleinograma (no e:la
sefialada en ¢l coadre ). En ambos cazos
1 v 2 no =¢ visuvalizé la vesicula hiliar cn
la colecistogralia oral ¥ hubo visualizaeian
tardia (a las 4 horas) en la colecistogra-
fia endovenosa. lLa laparescopia fue diaz.
nozlicada cn ambos casos. por el caractes
ristico color griz pizarra el higada en
vila entidad. El diagnistico fue corrobo.
rada por laz biopsiaz hepatica: realizadas
en ambos pacientes (figs. 1. 5.

Fig. 1.—PRiopsia hepdtica del caso I (10%10), coloracion de hematoxiling.-cosing,
Se observan granulos de pigmento JJE ;Eocdizﬂcijn pericentrofobuliliar, coracteristices
= la entidad,

1. G P
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Fre. 20 Mvpeste heguitica del case V. F10% 280}, coloracion de  hematoxiling-cosins,
foon pravor anmenfe se abserva gue ol Hegmente tiene foralizaci’n ingracelular,

Fig, & Miopsia hepitica del case 2, (105 10), coloracion de hemntoxilina.cosina. S¢
whservan granulos de pigmento de focalizacién pericentrolobulillar, caracteristicos de
la entidad.

R.C.P
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Fig. 4—Biopsia hepdtica del case 2. (10=40), coleracién de hematoxilina-eosing, Se
observa mas nitidamente e pigmente intracefular,

F{_g'. 5.—Biopsia hepdtica del caso 2. (10245), coloracién de Pers. Se observa el
pigmente intracelular que presenta dos tipos de grinulos, unos mds gruesos ¥ oscu-
ros, ¥ etros mas finos, claros y difuses.

R. C. P.
MARZO-ABRIL, 1975 »1



En los casos 3 y <, correspondientes a
la madre y el padre, respectivamente, el
higade a la Japaroscopia prescnté un color
v aspeclo normales, ¥ aungue no accedie-
ron a la realizacion de la biopzia hepitica,
es e suponer que ésta hubieze sido tam-
bBicn normal. Sicndo la herencia de esta
entidad  del  tipe  dominante autosémica
espeoralamos un vesultado positive al me-
nas en eno de los padres.®®*# Se le sefiala
una penetracion  incompleta v expresivi-
dad wariable; han sido esiudiades y pre-
sentados en la literatura mundial casos de

=LMMARY

fletenn Megein, =
S b s B

familias én que entre todes: los miermbro
afectados por este tipo de ictero, unos pre
sentan pigmento en el hepatocite (Dulin
Johnsen} y otros ne (Rotor-Schiff). K-
condujo al plantcamiento de que ambo:
itleros sean una misma sntidad.

Esta hipotesis se refuerza por el heche
de gue adin entre los miembros afectus [
una familia, loz que tienen pigmento he
patico lo presentan en una cantidad nun

variable de uno a otro pacieate®!%1: -
14,15,1%

ct al. frebin-Johnsen's syndrome. A one.jamily study. Rav Cub Ped 17:

thue  Ennily  with Dubir-Johrsen’s syndrome is  prescated. This house-hold had 4 members:
parentz, ong 10 scarsald sen oand one 14 yearold daughier: the
250 Awe nwembers. o bl cases, evolwtion has been mild; light and intermittent jaomdice
and 2 predominan: dicect bilizubin level have led several times to an incorrest diagnosis of
hepatitis in bl of glean, T the older Jdaupbter, jaundice has been accompanied by alide
minal pain aml nawsca. Disgnosis was proved hy oral and cndovenous cholecystography, and
by laparescopy and hepatic hispsy. which results were conclusive,

KESUME

Oricgn Negrin, 5. et al. Syadrome de Dubin-fohnson. Etude &une jamitie. Rev Cub Ped 15:
2. 1975,

A propos d'une famille porteurs du syndrome de Dulin-Johneon. Des 4 membzres il m'y a que

deux porleurs de celle ontite: un gargon dge de 10 ang et une fille &gée de 14 ans. L
lmion & ¢te bénigne;liciére fut léger, intcrmillent, prédeminant Iz bilirrubine directe, «'en
le diagmostic [zux d’hepatite dans ces deux cas. Cher la fille, Yictére eat accompagne d'une
crise de doulear abdeminale et de nausées. Le diagnostic a <1& vérifie par la cholecystogra-
phic buccale et eadoveincusce, £1 par Iz laparoscopie <t la biopsie hépatigoe, lesqeelles onm
<te  concluantes.

PEJIME

Ovrera Herpaw C..R np. Cmunpom Jyomia-NoHcoHa.HasyqeHHR CeME.Ray cun
Ped 47:2,1975.

NremoTaBpfide TCA OOAOTD GEMA CTPANSNTEETO 07 CRHEPOMS rRz-NoMcona. K3
UL TEDEX WEGHHOTD CeMd: DOMRTEAE,CcHH IQ Jer o powxa I4 mer , ¥ nochen-
HNX OHE YCTAHORNEH NHAaTHOSR aToft GoresHu. Tedenme GOXasAN ORX moOpora

HoicTREHHUA ,yMe aA E NeDeMQHHAR XeATYX8 Ha KOTOD NDAMYN GEEAM
€0 ¢ Tpan npe%amen ﬁn.noww%m HEY, 2 e

il L nowewiolt gooncxd.
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discase was proved in the

X IMAT'HO3 Tematiia.
J EOUKY ReJITYXA (HA8 ODHOBPEMEHHO ¢ KDWIHCOM OprmHcl Gome E pdoTa. I
STHEAT UTDREPLIN N4 XoNemMoTorpedrx pTE ¥ BHyTOEBeHAOR X no Aanapocxo—
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