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ABSTRACTO

En 1939, Scott y Robb-Smith describen cuatro pacientes propios y seis provenientes de la literatura, con
una enfermedad caracterizada por fiebre, agotamiento y linfoadenopafa generalizada, asociada con
espleno y hepatomegalia y, en los estadios finales, ictericia, pirpura y anemia con profunda leucopenia.
Cerca de 100 casos se han registrado en la literatura con el nombre «Reticulosis Medular Histiocitica» y
una variedad de términos. En 1966 Rappaport introduce el término de «Histiocitosis Maligna», y describe
éste desorden caracterizado por una progresion sistémica y proliferacién invasiva de histiocitos atipicos.
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ABSTRACT

In 1939, Scott and Robb-Smith described four patients of their own and six from the literature with a
disease characterized by fever, wasting and generalized lymphadenopathy associated with splenic and
hepatic enlargement and in the final stages jaundice, purpura and anemia. Abaut 100 cases have been
reported in the literature under the name «Histiocytic medullary reticulosis» and a variety of terms. In
1966 Rappaport introduced the term «malignant histiocytosis», to describe this disorder characterized by
a systemic progressive and invasive proliferation of morphologically atipic histiocytes.

Key words: Histiocytic medullary reticulosis, Myeloproliferative disorder, Mortality.

INFORME DEL CASO abdominal en el hipocondrio izquierdo y deposi-
ciones semiliquidas verdosas, sin moco ni sangre.
Paciente varén, de 21 afios de edad, ingresa con  Hubo baja de peso no cuantificada, 1a fiebre persis-
historia de 13 dfas de enfermedad que empezé con  tia y el dia 13 es hospitalizado en el HCDA.
malestar general e hipoxia, que lo atribuyé a un
simple resfrio. Al 3er. dia de enfermedad presenté  Antecedentes patolégicos: Hospitalizado siete me-
alza térmica no cuantificada, escalosfrios y sesantes por presentar sindrome febril de 25 dias de
sudoracién profusa. La fiebre continué diariamente ~ evolucién siendo dado de alta asintomético con el
hasta el 7mo. dfa en que es internado enuna clinica  diagndstico de Proceso Infeccioso General.
particular por presentar temperatura de 40°C.
Después de dos dias, sale de altaconel diagnéstico  Examenclinico: Piel pdlida, caliente, algo sudorosa;,
de Fiebre Tifoidea y tratamiento con cloramfenicol — no presentalesiones petequiales. Palmadelas manos
y cotrimoxazol. Al 12avo. dia de enfermedad pre- y pies ictéricos.
senta nduseas, vomitos biliosos, flatulencia y dolor
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Adenopatia inguinal bilateral de 0.5 cm, dolorosa
a la palpacién. Escleras ictéricas, pulmones
semiol6gicamente normales. Cardiovascular sin
anormalidades T.A. 100/50 mm Hg.

Abdomen blando, depresible, no doloroso a la
palpacion, ligera resistencia en €l hemiabdomen
derecho, hepatomegalia a dos traveces de dedo
debajo del reborde costal derecho sobre la linea
medio clavicular, superficie lisa, no dolorosa.
Esplenomegalia, se percute y palpa a un través de
dedo debajo del reborde costal izquierdo.

Examen de laboratorio: Hemograma: Leuc: 500,
Abasto: 12, Seg: 54, Eos: 0, Basof: 0, Mon 8, Linf:
26, Hb: 7.10, Ht: 22, T.Coag: 98, T. Sang: 2° 15",
Rec.Plaq: 88,000, T. Prot: 17" 52.9% Grupo Sang:
"0" Rh +.

Punciénde médulaGsea: Series mieloide y eritroide
diferenciadas. Serie megacariocitica discretamente
hiperpldsica. Algunas células reticulares con evi-
dentes signos de macrofagia impresionando como
células tificas. Conclusién: M.O. reactiva a proceso
infeccioso relacionado a cuadro hematolégico
periférico,(pancitopenia con severa leucopenia) y
cuadro clinico; se estarfa frente a proceso de
hiperesplenismo (F. tifoidea, Brucellosis)?.
Investigacién de Plasmodium: Negativo.

Bioquimica: Glucosa: 122, Urea: 240, Prot: T:4.92,
Alb: 2.76, TGP: 190, TGO: 500, Fosf. Alc: 5.5, UB,
B.T: 35.76, BD:20.90.

Hemocultivo: Negativo, Coprocultivo: Negativo.
Transfusiones de sangre, 10 unidades.

Gammagrafia hepdtica: Hepatomegalia con incre-
mento aproximado de 50% en el 4rea. Signos de
trastorno hepatocelular difuso. Marcada
esplenomegalia.

Radiografia de térax: Iméigenes sugestivas de
infiltracién parenquimal hiliar basal derecha. Igua-
les imégenes en la base pulmonar izquierda.
Evolucién: Desde su ingreso cursa febril alcanzan-
do temperaturas hasta de 40°C con ictericia que se
incrementa progresivamente y se instala sangrado
digestivo (melenas).

Hepatomegalia a 10 cm. debajo del reborde costal
derecho, esplenomegalia a 8 cm. debajo del RCI,
dolorosa.

Continda en mal estado general, con epistaxis,
equimosis y petequias. Abdomen tenso 1o que im-

pide 1a palpacién, continiia con melenas abundan-
tes (8 veces por dia). Se encuentra Flapping;
telangiectasias en cuello. El paciente fallece.

RESULTADOS Y DISCUSION
Examen Microscopico
HIGADO:

Secciones de higado muestran densa infiltracién
portal y sinusal con histiocitos de variado grado de
diferenciacion, desde aquellos que tienen caracte-
risticas normales hasta formas muy atifpicas que
recuerdan a las células de Reed-Sternberg (5,9,10),
asf como la presencia de formas pro-histiociticas
las que son més pequefias. Tanto los histiocitos
diferenciados como los atipicos, aisladamente,
muestran eritrofagocitosis o fagocitosis de restos
nucleares. Congestién sinusoidal y focos de necrosis
aisladamente; trombos biliares en
canaliculos;pigmento ferro positivo, particularmente
en las células histioides sinusoidales.

BAZO:

Congestion, hemorragia, atrofia de los foliculos
linfoides. En la pulpa roja se observa células
histioides con caracteristicas similares a las del
higado. Pigmento fierro positivo, en regular canti-
dad (1,3,4,11).

GANGLIOS LINFATICOS ABDOMINALES
Y RETROPERITONEALES:

En algunos se observa linfopatia tipo sinusal con
denso infiltrado de histiocitos, 1os que ocasional-
mente muestran caracteres de atipia; en otros hay un
mayor nimero de células histiodes atipicos y/o
infiltracion de la c4psula, obliteracién de la arqui-
tectura folicular, hemorragia, congestion, pigmento
ferro positivo.(Fig.1).

MEDULA OSEA:

Enlos extendidos de 1a médula obtenida en vida se
ve histiocitos coneritrofagocitosis, algunos atipicos

.
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RESUMEN DEL CASO ANATOMOPA-
TOLOGICO:

Caddver de hombre joven, muy ictérico, muy adel-
gazado, con signos de sangrado capilar en algunas
partes de la superficie cutdnea.

Gran cantidad de liquido transparente,
sanguinolento, en cavidades abdominal y pleural
Hepatomegalia de 4,550 gms. de consistencia lige-
ramente disminuida, de color rojo-vino con moteado
difuso amarillento. No se observa lesién tumoral.
Esplenomegalia de 1,570 gms. caracterizado por
aumento, de volumen del polo superior en tanto que
el polo inferior, aunque algo aumentado conserva
las melladuras del borde interno; la forma del 6rga-
no es de una gran masa reniforme que en el polo
inferior tiene un apéndice que conserva las caracte-
risticas morfolégicas del bazo normal o ligeramen-
temodificado. El color esrojo azulino; 1a consisten-
ciaestd algo disminuida; enla superficie de seccién
la estructura es compacta, rojovinosa, brillante. No
se observan tumoraciones.

Ganglios abdominales (mesentéricos) moderada-
mente aumentados de volumen, impregnados por
pigmento biliar, de consistencia firme. Los
retroperitoneales: aglutinados, forman masas de
algunos centimetros de didmetro, la mayoria de
color rojo-oscuro con moteado gris amarillento.

Los rifiones eran de aspecto colémico. La vejiga
mostré mucosa edematosa y hemorrégica, en el
estomago habfa contenido hemorrégico y pequefia
tlcera superficial de 1a mucosa.

En el cerebro, excepto por marcado edema y
engrosamiento de la duramadre a nivel del seno
longitudinal superior, no se observa lesién
macroscopica. MicroscOpicamente habfan focos
de infiltracién de histiocitos tipicos y atipicos en
casi todas las visceras incluyendo la duramadre.
Ademds se observd necrosis tubular renal y dlcera
gdstrica candidiésica.

COMENTARIO:

Hombre joven con cuadro aparentemente agudo
caracterizado por fiebre, hepatoesplenomegalia,
ictericia y rdpido adelgazamiento, pancitopenia,
que fallece sin diagndstico clinico. Al examen post
morten, se constata proceso maligno del RES con
caracteristicas que corresponden a la
RETICULOSIS MEDULAR HISTIOCITICA, en-
tidad descrita por Scott y Robb-Smith en 1939,
habiéndose publicado hasta 1975 solo 100 casos en
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todas partes del mundo (11). En el presente caso se
realiz0 reaccién inmunohistolégica de Peroxidasa-
Antiperoxidasas con marcador para Muramidasas,
especifica para histiocitos, resultando positivo los
cortes sometidos a esta reaccién confirmando la
estirpe de las células malignas.(Fig.2).
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FIGURAS

Figura 1. Corte histolégico de un ganglio retroperitoneal que muestra en el espacio sinusal
histiocitos atipicos. (H & E.,X450).

Figura 2. Corte histoldgico de un ganglio retroperitoneal que muestra los histiocitos atipicos
positivos a Muramidasa. M “todo PAP. Nétese 1a coloracién marr6n finamente
granular en el citoplasma ce 10s histiocitos. (x450).
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