
Diagnóstico e histoquímica d e los sindromes 
de Dubin·Johnson y Rotor 

In forme in icia l de tres casos pediá tr icos· 
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ItlllIOOUCCoON 

l •• nt •• medad o ,índrom. <le Oubl ... 
John'OI'I.' d.se. ;,o por '"0' ,ulo.e, en 
liS' como unll Ic u)rlcla e.ÓnlU idiop'· 
I~. o;on un pigmeMO no Id.mlfludo en 
1 .. e4:lul .. h.p't leas .•• un •• nlldad 
que I po"l . del ultimo d.eenlo h. ,Ido 
obj.,o d. f'eeuentes publlc.cloneo en 
.t 'mblto Inlern¡.Clonel .' · .. .. ' .... 

En _"'0 pal •. hemo. dado. eono­
ce ..... ~ .. , .. 1o • ...cIe. naelon.I., y pro-

• l .............. n._ ... lo __ N .. 1o<oo1 
"'" _ ... , .... "70. 

.. ./01.", t ..... , ............ J .. do .... _.,. 
~I. del ,,"ph.. provlne,,' _ ..... " (duo,. 
do A,g ....... ,. ', ..... -. C""'"Oiloy. 

... .,." dol l ••• ,. provlnelo! do •• l1oml. 
.... 0I0tIU de' _pito! ... .....rnclol dOC •• '. 
· l_do ........... ,. l'I .... ~. C~1 

"incielea un tot at de cinco e.to. de PII' 
eienlel adulloa' y •• cci.ntement. el <le 
...n niño: q .... el el p.ime.o informado e ... 
nue.lto medio. A peaa. <lel Ilempo 
tran.currldo. la pol6mlea lobre la 1tlI1 ... • 
rolen dol plgmenlO Oub1n.Johnlon. 11· 
que "1I1ento: lo. d.fensorc. de l. mel •. 
nina y lo. d. la llpofuc.lna . A lo. e .. OI 
de adultol por ladore. del .1nd,om. de 
Dubl ... JOhn.on (SOJ) te leI relllnron 
1 .. t<lenle .. Idó ... ea. en r.lociÓn a' plg. 
mento. Ello motiI/Ó q ... e con n ... uu·o PII' 
el.n le pedl' lrleo se .'g""era Id6nt lca 
ori .... loclón. y .e obtuvier.n .d .... b 
n ... evas .xpe.lencla. en relocl6n al dl.g­
o6.lleo. 

El Iln dl,cul1do sindrome d. Rotor: 
dese rito por elle .utOr en 1948. en una 
famUla f111plltll que preuntaba un. leto· 
.Iela crónica no hemoritlell. U Olr' .n· 
Ilded que noa oc ... pa. por lo que le Inl· 
llzan do. caaoa que lo prea.n t .. on. y 



",",,,emos de e~pliCM T,. e ~periencia 

extraid,. al respecto. 

"'Jlltn'''l y ",n oDO 

Se revison "es hiSlo,I DS clinicas de 
pacienTes por ladores de los s,ndromes 
de Oubin·Johnson y de ROlor . pa'a 1<> 
que se sigue un patrón especifico; 
l . His lo,ilO clíníca completa . 

2 . Labor8l0rio cl ,nico: he,nO\!,ama con 
dilerencial. b ilirrubi.,a direcla O Con· 
Ju lada y 101al. pigmcntos biliares en 
I~ o,ina. Iransaminasas glu t ~mico 
o .. alacéliea y pi"iyica (TGO y TGP). 
Asi CO'''O 110 losfatua alcalina. Curya 
de btOmOSUlftaleinlO (8SP). eO/l-9ulo· 
uram:> minimo completo y e ,omMO' 
gr:>lia en el SOJ 

3 R:>diogralilO. COlee'SlO{l,alia (con do· 
ble dosis y vaciamiento) , 

4 _ l:>pa,oscopia con biopsia hep(olica . 

5 Estudio hiS loquimico, 
El laparo.copiO usado fue el S . WoU. 

eono<:ldo como el de Kelk y las biopsias 
f>epáticaS, se e leetUDron con el t,ocar 
de Menghlnl. 

RCSUlTADOS y COM(NIAflIOS 

En el cuad,o I se enla l iza. CómO des· 
puh do diagnostiC"r el SOJ se Ir:>ló de 
e leCluar una inyes lloación de los ~nl e· 
eedenles fomiliares que. aunque fue in· 
eomplel:>. evidenció que exis t i:>n en di· 
eha familia dos mie mbros de la misma. 
por ladores del sind rome d e RO lO' (SR) . 
Como dato adicional informaremos Que 
en dicha lamil ia. se diagnosticaron un 
sindrome Oubln·Johnson y uno de Roto, 
en adul lol , 

En el cuadro 11 50' destacan 10$ el,,· 
n.entos clinicohumoral"s miis imporTan­
tes de ambu enlidlldes: icter icia. colu' 
tia. hipocolia Iransitoria. discrelO p'uri. 
to y dolor en h lpondr io derecho, lo que 
SUSliere un~ lase colestáslca (ln el SOJ. 
lodo lo cual asociado a una ve.icula 
Que no se t i"'(l. t>an provocado Irecuen. 
temente en el adulto. en olés de una 
ocas ión. una ,ntervención qu;r"rgica in 
necesaria ."'·" Sin embar{jo. en ambos 
pacientes por ladores del "ind.ome de 
ROtO<, la icte rieia y la colu,;a fueron dis· 
cre laS _ 

En relación ~I labOralo,lo exp,esare· 
mos <'!ue ambas enl idades p,esenlaban 
una t>iperblti""blnemia a expenSBS de 
la b ili"ub i .. " conjugada. las rcp y lGO 
en cilras normales. al igual Que 13 losfa· 
laSa alc:>tina y el coagulograma minlmo. 
l3 f>.cmoglob in;> y el di lerern;lal en ti· 
I,os adecuadas: no 8$' la curva de SSP. 
cuyo porCCfllaje de 'elención se eleva 
paradójlcam"nTe, a partIr de 101 45 m i· 
nutos. dato po<;o comun en hepalopaliu. 
Ello se debe a Que en ambos S'nd,omes 
hay un deleelo en la e xcreción de la !)i· 
lirrubina, asi eo,no de Otral sus laneias. 
por el polo bilia, del hepa to<:i to. La SSP 
y I~s sustancias yodadas son a fectadas 
po' este trasto rno e~c.etorio . En el caso 
de la esp, la SUSl8nQi. es conjugada 
y luego tegu'g;;ada, lo cual explica Su 
asce nso paradójiCO, 

En ,elaciÓII a la c romalografia , en el 
SOJ duran te la fUe iClériu. Que es casi 
r.onSl"nle. apll.eeen I,es fraceionas: "·" 
I'aeción " Que se manilielta antes de 
los 45 minutOS y la 11 y 111. después de 
los 45 minulOS. En nuestro CaSO la frac· 

CU ADRO I 

S".¡oAOMU Ol OU8IN.JONNS:)," lOOO' .. ·SPII'N-<:1 y ROIOR 

[do<! (al d lag .... "ca"o.) se"" R.,. 
Dubin·John50n " 10"'0$ M , U,ban~ Ictericia 

ROlor (1" caso) " ",\os , , h>ve$lig3Ción fa", lI i ~r 

.1010' (2' caso) " a"'05 , 
" 

'" ~'~~m" ,~ 



CUADRO 11 

lUM[ NI06 ClINICOHUMOflAl(S "AS 'r.tPOIIfANllS EN El SOJ V RQ.OR -- Ro'<w 

Ict~,I(:I~ Subicte,o Bill""blna conjuga· Niv~l~s discreto. 
d. lu men tadft en en $angre de bili. 
ung,e "ubina conjug~d~ 

Col",la Disc ,eta co- Plomento, biliares Disc re to s pig,"en . 
luria ... tos bilia,es . 

D,se , p, .. , itO 

6 S P (45 mlr>Utos) : 
no,mal 

Cu,V' 6 S P: p"ol<)­
gica 

6 S P (45 minutoa! 
no,mal 

Curva B S P: pato-
16!!io::a 

T GP Y T e O: 
m.' 

noo-. T QPyTGO· not. 
~, 

f os lalas. a lcali"a : Fosla lasa alealin,, : 
no,mal no,mal 

C,om8l00,a lía : palo, 
lóglu 

CUADRO 111 

HrMU<lO$ AA[I'OlOO'COS· ENOOSCOPICOS· ... 'SIOlOOICOS EN EL SOJ . ROTOR 

$",d'ORIft. Dubln ·Rolar 

Vu.e"l. no se c o lo ,ea en 
el UempO h~iI".1 

$",(/,o"'e Dubln.John$Gn 

Vuicula no se colo,ea en 
"empo p'olongado 

SlIIdw",u da Rotor 

Veslc ul, si la colorea en 
tiemi>O p,olong.oo 

" . 
.,~ ........ " -

Oubin.John.on 

Hígado de co loo­
I»' do neg,uzco. 
neg,o plzarr. 

Rotor 

Hígado de a,peclo 
no,ma l 

Oubln.Johnsotl 

Pigmento l»' OOsco ¡n"ahe· 
1»1oclla,¡O COn p,edominio 
cent,o lo bulilla, 

Síndrome de Roto, 

No,mal 

Hí8toquimicB 

Dubin·Johnson: pa!Ológico 

Si Jld,ome de ROl ot : no,mal 

'" 



clón ni le visualIZó (SOJ). S,,, emba,gO. 
en los e.,;:a$O$ periodo$ anICI<!"COI del 
SDJ no ¡lUdin,os visuali~a, I~ Ir¡oeeión ni 
despu<!1 do 10$ 4S minutos . 

El cuad,o 111 ol'eee una le .. o 00 datos 
a . e len,,, 

l a colecls tOg .. fia cOn doble d0111 
no le vllualiu en el liempo habllual ; 
ello ... e~plica por e l délk,1 e~c,etOl"io 
Que PtClenla el SOJ J><I,a la. 1U"a.nc:ias 
de contra.tl. o .ea. una I¡¡uaclón .Im,· 
lar. la Que p,esenla la 8SP. Sin em· 
b.,oo. en nueSlms dos p3C,entes con 
Slnd,ome de ROlO' en el t iompo lu.bitual 
no ti. vlluallzó la vesic"I" , po.o cu~ndo 
espe, amol un t iempo p,olonoado (",ás 
de 24 horas) se pudo Visualiza' . 

la IDp{I,Oscopia nos o l,ece un hig:\llo 
de colo, pa,cfo.nq""co. neO'o pw ... ¡o 
eIC •• QUe es "",aele" 5Iico en esa ent ~ 
dMl (SOJ). 

Allmlsmo medi!W'le e l COrle hiStOló· 
glco le deteCtlO un pigmento pa,du!ICu. 

¡n¡,ahCPlOtoe,la,io c:on ",edominio ce'" 
t'Olobol,II •• . ' , 

El ¡nterennlO se~.la. Que a ""'11,e 
p;tCiente con SOJ 5(0 le ,eallzó unlO b iop. 
si~ en 1968. y Que e l diagnóstico del 
pMólo-go loe el de una hepl tlll. c rÓnic • . 
C,neo ai\ol más tarde al e lec tuarle u ... 
laPlO,oscopl" con biopsia hep$t lca. se 
pl¡onl"'lO un SOJ. R",st,ospecti ... a."ante .1 
compa,a, a..,bu b iopsias. no. percal .. 
mos de Que delde 1968 se podia plant"'., 
el SOJ U'VV"I I y 21 . 

En ,olaclón con los dos ea.o. po.ta. 
do,e. del SR podemos Info r."., QUe la 
l~p~'oS(:opill y la biopsia hep6t1ca lue· 
ton normales. h l como se In fo ,."a en 1, 
II le,/lI< .. 1 n~!e. mundial. 11 .. dllc.e· 
p3ndn endoteó¡:!ica·hi$lo l6glea • n l re 
nnlbas entidades es su yerdM!e,o dilO' 
nóstico dile,ene,al . Y' Que e Jl illen yatlos 
elen.enlO. eliniconumoral.. a fin.. al 
SOJ y :01 SR.'· 

Po, oll llmo. p,uenlatrlQs la h lllOQui. 
mó<:a , .allz8d:o al SOJ Iculd,o IV) . 

,, __ , lI_m ""-oc .. r''"'''''''''~ .". ,_'" r" e.te ",". ¡,¡ ..... 
!<\p." .. • r "",,,~ w.~ .. '" .", "'9~~."~" "", ..... ,..w"""or ... 

,~" •• "."""" <Id .'W~ 

, .. 



De las reacciones ° técnic as utiliza­
d.s. fueron positivas (tiñeron el pigmen. 
tQ de un~ coloración espeCifica): el 
SchmQrl y ef Fontana. por lo que opina· 

!nOs q ue el pigmento Dubin·Johnson po· 
sib lemente pertenezca af grupo mixto 
de fas fipomel~nlnas ( Iipofucsinas y me· 
laninas) (figura 3). 

" .. u., ? Ri"".,i., ''''''''''0" d"",,,v., d""" .... ..,. Jc~",,~o. oe oo.~'";' 
el pigmo,;'" [¡<JO ".Jo/",,,,,,, ., ,"oden,,,,,;,, oC""" lo/wMI .. 

f ,gu,~ 3. Poc",.,d.od oel I"g"",,",o D"¡"".JoIo,..",, """ lo. 'cc";c,, 
de Schm,o/ v FQ",."." "",o",,"""'''.'' ~., "',,,'" d ,. Z,,,I>I Ni~I."". 



CUADRO IV 

ESTUDIO HISTOOUIMICO ~EAlIZ.'OO 
Al StNDROME DE DUBIN·JO><NSON 

Re..,e ,,,,, o oeCn ,U Re.,~"<Io. 

ST~'" Ne"",iv" 

PelOrls l'IotIlTiv, 

", NeglOTiva 

Sch""or! PosiTiva 

FOnT ana PoslTlvlO 

l. . Zleh l Nie lse" PosiTiva 

CONCLUSlONtS 

t . Que el dl.gnóstico del sindron'e de 
Dubin·John.on es eminentcnwntc I~ · 
paroscóplcO e hi s tol ógico. can algu, 
no. e lementos clínicos. humor~les y 
radio lógiCOS Que represenlan <lil a v~ 
liosa Of"ie"t~ciólI . 

2 . Que el .,""""",,<: de RotOf" . prese"t , 
lOlgunos rlOsga. clinicos . humoralea y 
fadlol69k:ol. ,imillO, es lOl Dubin·Jo/,,'· 
son; pero l. laparoscopia e lI il1ologi, 
normales señalan Su diagnósTico di· 
lerencial. 

E"e paTrón hiSlOquimiCO de n"",,slro 
pac'enTe pediát,ico es id~nUco lO lodos 
lo. casos lOduhos (Scl>mo,1 y FOnl anlO 
pOlit'vos) y el l . Zíeh l Nie l.en fue mm· 
b,~n pO. ltiVO {Iipoluc.i","s l. 

3 . Que e. n"ceu, io se¡¡uir electuando 
e l an~lisis de los a ntecedentes la· 
mlllafU en estu enTidades. po, 1, 
pOsibilidad de nuevo. cno •. 

4 . Qu.e en el .íntlfo me tIe Dub,n.Joh ... 
son (lue I)rnenla el paciente Inl¡VOI,1 
e l plgn>enlO pertenece a una Upame­
I.ni .... . 
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