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ABSTRACTO

En 1939, Scott y Robb-Smith describen cuatro pacientes propios y seis provenientes de la Iiteratura, con
una enfermedad caracterizada por fiebre, agotamiento y linfoadenopaia generalizada, asociada con
espleno y hepatomegalia y, en los estadfos finales, ictericia, purpura y anemia con profunda leucopenia.
Cerca de 100 casos se han registrado en la literatura con el nombre «Reticulosis Medular Histiocftica» y
una variedad de terminos. En 1966 Rappaport introduce el termino de «Histiocitosis Maligna», y describe
este desorden caracterizado por una progresi6n sistemica y proliferaci6n invasiva de histiocitos atfpicos.
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ABSTRACT

In 1939, Scott and Robb-Smitli 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

Paciente var6n, de 21 afios de edad, ingresa con
historia de 13 dias de enfermedad que empez6 con
malestar general e hipoxia, que 10 atribuy6 a un
simple resfrio. AI 3er. dia de enfermedad present6
alza terrnica no cuantificada, escalosfrios y
sudoraci6n profusa. La fiebre continu6 diariamente
hasta el 7mo. dfa en que es intemado en una clinica
particular por presentar temperatura de 40°C.
Despues de dos dias, sale de alta con el diagn6stico
de Fiebre Tifoidea y tratamiento con cloramfenicol
y cotrimoxazol. AI 12avo. dfa de enfermedad pre-
senta nauseas, v6mitos biliosos, flatulencia y dolor

* DOCTOR EN MEDICINA

JEFE DEL DPTO. DE AYUDA AL DIAGNOSTICOY TRATAMIENTO

DEL HCFAP PROFESOR PRINCIPAL DEL UNFV

* * DOCTOR EN MEDICINA

PROFESOR PRINCIPAL DE LA UNl\'!SM
EXJEFEDEL DPTO. DEAYUDAAL DIAGNOSTlCOYTRATAMlEN-

TO DEL HCFAP

Espac. Med. 1 (1-2) Enero-Diciembre 1994

abdominal en el hipocondrio izquierdo y deposi-
ciones semilfquidas verdosas, sin moco ni sangre.
Hubo baja de peso no cuantificada, la fiebre persis-
tfa y el dia 13 es hospitalizado en el HCDA.

Antecedentes patologicos: Hospitalizado siete me-
ses antes por presentar sfndrome febril de 25 dfas de
evoluci6n siendo dado de alta aslntornatico con el
diagn6stico de Proceso Infeccioso General.

Examen clinico: Piel palida, caliente, algo sudorosa;,
no presenta lesiones petequiales. Palma de las manos
y pies ictericos.
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Adenopatia inguinal bilateral de 0.5 cm, dolorosa
a la palpaci6n. Escleras ictericas, pulmones
sernio16gicarnente normales. Cardiovascular sin
anormalidades T.A. 100/50 rnrn Hg.
Abdomen blando, depresible, no doloroso a la
palpaci6n, ligera resistencia en el herniabdomen
derecho, hepatomegalia ados traveces de dedo
debajo del reborde costal derecho sobre la linea
medio clavicular, superficie lisa, no dolorosa.
Esplenomegalia, se percute y palpa a un traves de
dedo debajo del reborde costal izquierdo.
Exarnen de laboratorio: Hemograrna: 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:
"O"Rh+.
Punci6n de medula 6sea: Series rnieloide y eritroide
diferenciadas. Serie megacariocftica discretamente
hiperplasica. Algunas celulas reticulares con evi-
dentes signos de macrofagia impresionando como
celulas tificas. Conclusi6n: M.a. reactiva a proceso
infeccioso relacionado a cuadro hemato16gico
pertferico.tpancitopenia con severa leucopenia) y
cuadro clfnico: se estarfa frente a proceso de
hiperesplenismo (F. tifoidea, Brucellosis)?
Investigaci6n de Plasmodium: Negativo.

Bioqufrnica: Glucosa: 122, Urea: 240, Prot: T: 4.92,
Alb: 2.76, TGP: 190, TGO: 500, Fosf. Ale: 5.5, UB,
B.T: 35.76, BD:20.90.
Hemocultivo: Negativo, Coprocultivo: Negativo.
Transfusiones de sangre, 10 unidades.

Gammagraffa hepatica: Hepatomegalia con incre-
mento aproximado de 50% en el Mea. Signos de
trastorno hepatocelular difuso. Marcada
esplenomegalia.

Radiografia de t6rax: Imagenes sugestivas de
infiltraci6n parenquimal hiliar basal derecha. Igua-
les imagenes en la base pulmonar izquierda.
Evoluci6n: Desde su ingreso cursa febril alcanzan-
do temperaturas hasta de 40DC con ictericia que se
incrementa progresivamente y se instala sangrado
digestivo (melenas).
Hepatomegalia a 10 em. debajo del reborde costal
derecho, esplenomegalia a 8 ern. debajo del RCI,
dolorosa.
Continua en mal estado general, con epistaxis,
equfrnosis y petequias. Abdomen tenso 10 que im-

pide la palpaci6n, continua 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 hfgado muestran densa infiltraci6n
portal y sinusal con histiocitos de variado grado de
diferenciaci6n, desde aquellos que tienen caracte-
rfsticas normales hasta forrnas muy atfpicas que
recuerdan alas celulas de Reed-Sternberg (5,9,10),
asf como la presencia de forrnas pro-histiociticas
las que son mas pequefias. Tanto los histiocitos
diferenciados como los atfpicos, aisladamente,
muestran eritrofagocitosis 0 fagocitosis de restos
nucleares. Congesti6n sinusoidal y focos de necrosis
aisladamente; trombos biliares en
canalfculos ;pigmento ferro positivo, particularrnente
en las celulas histioides sinusoidales.

BAZO:

Congesti6n, hemorragia, atrofia de los foliculos
linfoides. En la pulpa roja se observa celulas
histioides con caracterfsticas similares a las del
htgado, 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, los que ocasional-
mente muestran caracteres de atipia; en otros hay un
mayor mirnero de celulas histiodes atipicos y/o
infiltraci6n de la capsula, obliteraci6n de la arqui-
tectura folicular, hemorragia, congesti6n, pigmento
ferro positivo.(Fig.l).

MEDULA OSEA:

En los extendidos de la medula obtenida en vida se
ve histiocitos con eritrofagocitosis, algunos atipicos
(4).
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RESUMEN DEL CASO ANATOMOPA-
TOLOGICO:

Cadaver de hombre joven, muy icterico, muy adel-
gazado, con signos de sangrado capilar en algunas
partes de la superficie cutanea.
Gran cantidad de lfquido transparente,
sanguinolento, en cavidades abdominal y pleural
Hepatomegalia de 4,550 gms. de consistencia lige-
ramentedisminufda,decolorrojo-vinoconmoteado
difuso amarillento. No se observa lesion 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 del6rga-
no es de una gran masa reniforme que en el polo
inferior tiene un apendice que conserva las caracte-
rfsticas morfol6gicas del bazo normal 0 ligeramen-
te modificado. EI color es rojo azulino; laconsisten-
cia esta algo disminufda; en la superficie de seccion
la estructura es compacta, rojovinosa, brill ante. No
se observan tumoraciones.

Ganglios abdominales (mesenteric os) moderada-
mente aumentados de volumen, impregnados por
pigmento biliar, de consistencia firme. Los
retroperitoneales: aglutinados, forman masas de
algunos centfrnetros de diarnetro, la mayorfa de
color rojo-oscuro con moteado gris amarillento.

Los rifiones eran de aspecto colemico. La vejiga
mostr6 mucosa edematosa y hernorragica, en el
estomago habfa contenido hernorragico y pequefia
ulcera superficial de la mucosa.

En el cerebro, excepto por marcado edema y
engrosamiento de la duramadre a nivel del seno
longitudinal superior, no se observa lesion
macrosc6pica. Microsc6picamente habfan focos
de intiltraci6n de histiocitos tfpicos y atfpicos en
casi todas las vfsceras incluyendo la duramadre.
Ademas se observo necrosis tubular renal y ulcera
gastrica candidiasica.

COMENTARIO:

Hombre joven con cuadro aparentemente agudo
caracterizado por fiebre, hepatoesplcnomegalia,
ictericia y rapido adelgazamiento, pancitopenia,
que fallece sin diagn6stico clfnico. Al examen post
morten, se constat a proceso maligno del RES con
car acterfsticas que corresponden a la
RETICULOSIS MEDULAR HISTIOCITICA, en-
tidad descrita por Scott y Robb-Smith en 1939,
habiendose publicado hasta 1975 solo 100 casos en
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todas partes del mundo (11). En el presente caso se
realize reacci6n inmunohistol6gica de Peroxidasa-
Antiperoxidasas con marcador para Muramidasas,
especffica para histiocitos, resultando positivo los
cortes sometidos a esta reacci6n cont1rmando la
estirpe de las celulas malignas.(Fig.2).
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FIGURAS

Figura 1. Corte histol6gico de un ganglio retroperitoneal que rnuestra en el espacio sinusal
histiocitos atfpicos. (H & E .•X450).

Figura 2. Corte histol6gico de Ull ganglio retroperitoneal que rnuestra los histiocitos atfpicos
positivos a Murarnidasa. M'todo PAP. N6tese la coloracion rnarr6n finarnente
granular en el citoplasrna c'e Ios histiocitos. (x450).
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