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CARACTERISTICAS CLINICAS Y HEMATOLOGICAS EN
5 PACIENTES PEDIATRICOS CON ANEMIA DE FANCONI.
M.G. Gonzilez Villarreal Leon Canti, MT. Pompa
Garza. Hospital Regional de Especialidades No. 25, IMSS.
Monterrey, N.L.México,

La ancmia tipo Fanconi se ha descrito que ocurre cn una cuaria
partc dc los nifios con anemia aplisica, se hereda en forma
autosomica reseciva, que sc acompafia con malformaciones
congénitas en un 73% de los casos, com inestabilidad
cromosomica y sc ha asociado a malignidad. Actualmente se han
identificado v clonado tres genes (FANCAFANCC.FANCG)
relacionados a ella. El tratamicnto de cleccidn es ¢l transplante
de médula dsca (TMO).

Se presenta 5 pacienies. diagnosticados de enero de 1996 a
diciembre de 1999 con una edad media de 6 afios (2 a 12 ), tres
femeninos y dos masculinos. En un caso existia ¢l antecedente
de un hermano con anemia aplisica v ecn oo el de
consanguinidad. Dos presentaron ausencia de pulgarcs | una de
ellas presentd ademds agenesia renal. El 80% de los casos
presentd hiperpigmentacion de la picl, 100% dc los casos
mostraron microcefalia, con peso v talla menor para la edad, uno
de clles presento cniptorquidia bilateral. hipospadias, estrabismo,
retraso  psicomotor, todos se presemtaron con pancitopenia.
Todos s¢ mangjaron con danazol, solo respondicron 2 pacicntes
los cuales no han requerido apoyo transfusional, quienes eran los
de mayor edad. Los que se diagnosticaron a més temprana edad
(3 pacientes) fallecieron entre 1 a 2 afios posterior al diagnéstico
por complicaciones de la insuficiencia medular. No se realizd
TMO por no contar con donador compatible.

La Ancmia tipo Fanconi cs mas grave enire mas lemprano se
diagnostique y responden mejor a los androgenos los pacientes
de edad escolar o mayores.

ESTADOS DE LA RESERVA CORPORAL DE HIERRO (Fe) EN
LACTANTES DE DOS MESES DE EDAD NACIDOS A TERMINO,
Baptista GHA, Rosenfeld MF, Ramirez MA. Hematologia Perinatal,
Instituto Nacional de Perinatologfa.

Introduccién: Se ha reportado que los lactantes de 2/12 de edad, con
reserva [imitrofe de Fe, determinado por valores de ferritina sérica (FS)
< 164 ug/L, tienen mayor riesgo de deficiencia de Fe hacia los 6-8 meses
de edad.

Objetivo: Evaluar las variables muestran influencia estadistica los
valores de FS <164 ug/, evaluados desde el nacimiento a las 2/12 de
edad. Material y métodos: Mediante un ensayo dlinico controlade, se
estudiaron en neonatos de términe sanos, registrando el tipo de
alimentacion lactea, velocidad de crecimiento, cambios en la citometria
hematica, estratificados en grupo 1 (FS <164 ug/L) y grupos 2 (FS >164
ug/L) a los dos meses de edad. Resultades. Se incluyeron 128 casos,
con 33 y 91 casos para cada grupo. No mestrd diferencia el tipo de
alimentacion lactea y valores de Hb al nacer. En el anova se observaron
diferencias en los siguientes indicadores:

Variable Grupo 1 (n37) Grupo2(n9l) Significancia
Peso al nacer (g) 3167 3312 0.04
Talla al nacer (cm) 495 50.1 0.04
P. braguial al nacer (cm) 10.3 10.8 0.004
FS al nacer {ug/L) 262 367 0.004
Hb un mes (g/dL) 134 14.2 0.03
Diferencia de FS entre 0- 15 105 001
1 mes (ug/L)
Diferencia de FS entre el 147 =343 < 0.001
1-2 mes (ug/L)
Diferencla de FS entre 0- 163 7.0 0.003
2 mes (ug/L)

Las diferencias en sematomelria no tienen representacion clinica de
importancia.

Conclusiones: En nacidos a térming, sanos, el estado de la reserva de
Fe a los 2/12 de edad es independiente del tipo de alimentacion lactea
empleado, velocidad de crecimiento y la concentracion de Hb al
nacimiento. Debido a que desde el nacimiento ya existian diferencias
intergrupales en los valores de FS, la condicidn de la reserva de Fe a los
dos meses de edad, depende del estado de la reserva al nacimiento,

ESTUDIO DE LA HEMOSTASIA SOBRECARG!& DE HIERRO EN LACI'-QNTES CON
COLESTASIS NEOMNATAL TRANSITORIA H F,
LF. Hematologia Perinatal. Instituto Nacional de Perinatologla, México D, F,
Objetivo: Describir los cambios de los inhibidores de la coagulacion y
sistema fibrinelitico, en necnatos con sindrome colestatico y su relacion  con
la sobrecarga de Hierro (Fe). Material y métedo: Con un modelo transversal,
prospectivo, se-identificaron a neonatos con colestasis hepalica comprados
con RN control sanos (término y pretérmino). De acuerdo a los valores de
ferritina sérica (FS), se formaron los grupos 1, 2 v 3 (FS < 600, 600-2000 y >
2000 ugllL). Resultados: Se incluyeron 21 casos en el grupo de pacientes y
de confroles a 53 y 14 neonates de término y prelérmino (esles con FS
promadio de 330 y 266 ugll) De acuerde a los valores de FS, se
distribuyeron asi las pruebas de hemostasia:

Variahle Grups1 Grps2 Grupod Término Preldrming
(n3) (n12) (n &) (n 53) (n14)

Prateina C [LimL) 0.26 0.3 0.3 0.28 0.23
Proteina S total (%) 48.0 52.0 60.0 aro 285
Proteina S libre (%) 380 38.0 36.0 26.5 235
Antitrombing 1| (%) 340 340 36.0 415 250
Plasmindgeno (%) 42.0 4.0 420 56.8 3.7
Dimeras D {ug/L) 2833 Joa 2833 1292 825
a-2-antiplasmina (%) 80 720 82.0 6.6 7.8
PAI | (ngimL) 151 151 161 416 448
POFg (ng/mL) 1514 1918 3301 84S 310
PDFb (ng/mL}) 5158 1508 5538 2078 1561
Plaguétas (x10%) 168 222 133 228 180
BRD (rgldL) 6.2 86 12.6

TGO (UI) 45 115 343

TGP (U1} 29 78 222

Al compararse con los confroles, los neonatos con colestasis muestran
aumento en valores de PST, dimeros D, PAl, PDFb y PDFg, En la
comparacion intergrupal los casos del grupo 3, muestran valores diferentes
en mayor PST, dimeres D y PDFg, eon menor cuenta de plagquelas.
Conclusiones: En la colestasis lransitoria neonatal existe evidencia de
aciivacion de la coagulacidn y fibrinolisis. Esla diferencia es mas evidente en
aquellos neanatos que ademas presentan dalos de sobrecarga de Fe, Queda
por establecer si estas diferencias bioquimicas tienen alguna traduccion
clinica relevante de hemorragia o trombosis.

PORFIRIA AGUDA INTERMITENTE: OBSERVACIONES CLINICA EN TRES
FAMILIAS AFECTADAS,  Gongora-Biachi RA, Castro-Sansores C, Gonedlez-
Martingz P, Lara-Perera D, Alonzo-Salomén G, Moguel-Rodriguez W,  Centro de
Investigaciones Regionales “Dr. Hidevo Noguchi™, Universidad de Yucatan, Ménda,
Yucatin, México.

Las porfirias son enfermedades genéticas metabolicas por deficiencias en la
actividad de eneimas especificas en la via de la biosintesis del heme, La porfinia
aguda infermitente (PAI) se transmite con un patrdn dominante v la enzima afectada
s la deaminasa del porfobilindgeno. La PAI representa un reto diagnostico por ser
infrecuenic v con un cumdro clinico de espectro amplio.  Reportamos las
observaciones clinicas de 10 pacicntes con diagnéstico de PAI perienceienies a ires
familias, diagnosticados en un lapso de 10 aflos. En todas las familias los casos
indices fucron hijos v el diagndstico en los padres afectados fue por bisqueda
intencional, ya que solamente en un caso habia trastomos ransitorios de sensibilidzd
El diagndstico de PAI se establecio en 7/10 hijos de estas familias. La edad promedio
al diagnéstico fue de 17 afios (11-24); 2 progenitores eran del sexo masculino v 47
hijos eran varones. Los si ¥ signos predominantes fucron: dolor abdominal
(n=T, 700%), vémito (n=7, 0%, estrefimiento (n=5, 50%), disfuncidn sensoral (n=5,
50%), fatiga (n=5, 50%). orina hipercrdmica (n=7, T0%). Cinco de sicic pacicnics con
dolor abdominal fueren intervenidos quinirgicamente (tres en dos ocisiones v dos en
tres ocasiones), uno de cllos ain después del diagnostico. La Frecuencia de atagques
fuc de 14 por afio (8-28) v s¢ lograron identificar los siguientes factores procipitantes.
infecciones, ingesta alcohdlica, menstruacion v disminucion de ingesta calbrica. La
lerapéutica comin cmpleada en lodos los casos con crisis  fue la hidratacion
hipercaldrica con buenos resulados en el 90% de las veces. Dos pacicnles tuvicron
tratamiento supresivo de ovario v en una de ellas se logro disminuir la frecuencia de
las crisis y su intensidad. En ningin caso se usd Hematin®, Ha fallecido una pacienie
por hemomagia de tubo digestivo, 8 afios después del diagnostico.

El diagnbstico oportuno de csta patologia v ¢l conocimicnio de su verdadera
frecuencia, evitari seguramente comphicaciones v iatrogemias quiringicas en este
grupo de pacienics,
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4 ES EL ASPIRADO DE MEDULA OSEA NECESARIO PARA EL
DIAGNOSTICO DE LA PURPURA TROMBOCITOPENICA INMUNOLOGICA
EN LA POBLACION INFANTIL 7

Juan Carlos Lg mandez, Carlos A. Best Aguilera y Abel Lomeli
Guerrero. Depto de Hematologia, Hospital General de Qceidente SSJ.
Guadalajara Jal

El aspirado de la médula dsea (AMO) es un estudio invasivo con un clarg rol
en el diagndstico de algunas enfermedades hematdlogicas. Sin embargo su
realizacion entre la poblacidn pedidinca ve acompanada de gran estrés, con
fracuencia se requiere del uso de sedacién, y aun mas su valor diagndstico en
la pirpura trombocitopenica inmunolégica (PTI) no se ha establecido. Estas
razones han contribuido a que su uso como herramianta diagndstica en la PTI
sea controvertido. En este astudio analizamos a asociacion entre las
manifestaciones clinicas y los hallazgos en la sangre pariférica (SP) y el AMO
en una poblacidn infantil con sindrome purplnico y tratamos de evidenciar la
utilidad del AMO en esle conlexta.

PACIENTES Y METODOS.- De Enero de 1988 a Diciembre de 1599 se
esludiaron a todos los pacientes menores de 18 afios que presentaban un
cuadro dinico compatible con PT| y cuya biomeiria hematica demostraba una
o dos citopenias, Se praclicd estudio de SP y AMO en cada caso y se
buscaron discordancias entre |a impresion clinica, el estudio de SP y &l AMO.

RESULTADOS.- La poblacidn consistio de 43 sujetos con una mediana de
edad de 6 afos (limites 9 meses a 17 afios). EI 92 % de los casos mastraron
manifestaciones purpuncas, El 64% (29/43) presentd bicitopenia (anemia mas
trombocitopenia) y el 38% (14/43) solo experimentd trombocitopania, La
mediana da la cuanta plagquetaria &n la poblacidn total fue de 12,000/ u |
{limites:1,000 a 84,000/u I). Los niveles de Hb entre los pacientes que
mostraron anemia fueron en promedio de 10.6 gridl

MNoventa y ocho per cente de los AMO mositraron aumenio da megacanocilos
estimado an ++y +++, en 2 % de los casos |a cantidad de megacariocitos sa
estimd normal. En ningun caso seé evidenciaron células a la medula
dsea, mielodisplasia, hipoplasia medular o algdn ofro transteme hematolagica.
En el 100 % de los casos hubo cencerdancia enire los hallazgos en la SP, el
AMO y la impresion clinica.

CONCLUSIONES.- De acuerdo a nuestros resultados, entre la poblacion

pediatrica con manifestaciones clinicas de PTI, fa BH y ¢l frolis de SP
on suficiente para bk el diagnéstico de exclusién, Estos

hallazgos sugieren que el AMO no es necesario en esie contexto.

EVALUACION CLINICA ¥ SEROLOGICO DE LOS NEONATOS HIOS DE
MADRE CON SINDROME DE ANTICUERPOS ANTIFOSFOLIPIDOS (SPAF).
. Hematologia Perinatal,, Instituto
Nacional de Perinatologia México D.F,
Objetive: Evaluar relacion en la condicién serolégica al nacimiento y su
evolucidn al mes de edad en los hios de mujeres con SPAF. Material y
Métodos: En gestantes con Dx, de SPAF, independiente del Tx, empleado;
Se evalud al nacimiento y mes de edad, al binomio madre-hijo. Se
determinaron los valores de anticuerpos anficardiolipina (ACA), totales y en
las clases 1gG, lgM e I1gA vy anticuerpos anfinucleares (AMA) contra los
antigenos ssDNA, dsDNA, Sm, RnP, 554, 558, histona y SCI70 al nacimiento
y primer mes de vida. Resultados: Se incluyeron a 32 binomios, con los
siguientes casos positives en cada indicador
Madre _

#ijo
Prueba Al nacer Unmes  Alnacer Unmes
{n=332) (n=24) (N=32) (n=18)
ACA Rastreo 13 10 4 18
ACA IgG 7 & 3 1
ACA IgM 13 13 4] 1
ACA IgA o 1 4] 4]
Anti-ssDNA 8 6 G 1
Anti-dsDNA 1 1 2 (i}
Anti-Sm 1 4] 1 a
Anti-RnP a Q o a
Anti-SEA 3 2 3 2
Ani-58B o 0 4] 0
Anti-hisfona 4 4 3 1
Anti-5¢/70 0 0 0 0

Sin evaluar el tipe de Tx, los ACA desaparecen en el 80 % de las madres al
final del embarazo. El paso transplacentario de los ACA, ocurre en la 30 % de
los casos. Persistieron los ANA en el suero neonatal. Similar a | de la madre.
Mo se encontrd alleracion en ritmo cardiaco en les casos con anti-SSA (Ro),
En la comparacién de estas varisbles demogréficas o hemaloldgicas
neonalales y el resultade del ACA materne o tipe de Tx. Mo hubo diferencias
en complicaciones, evolucion neonatal intra o exltrahospitalana o tipo de
tratamiento materno empleado, Conclusiones. Estos resultados permiten
establecer que la persistencia de los autoanticuerpos maternos (ACA o ANA)
en el suero fetal, no representan una variable de riesgo neonatal agregada.

DIAGNOSTICO TEMPRANC DE INFECCION POR CMV MEDIANTE PCR

Dr Eugenio Vazquez M, Dr Saivador Montano, Ora Teresadyometzi,
Dr Armando Martinez-Avalos
Unidad de Trasplante de Médula Osea del Hospital Infantl de México “Federico Gomez"

La Enfermedad por Cilomegalovirus (CMY) es la mayor causa de morbi-mortalidad en los
pacientes despues de Trasplante de Médula Osea (TMO) EI CMV es &l mayor germen
oportunista en el TMO autdloge, sin embarge la moralidad es muche mas baja que en
TMO alogénico La viremia y viruria por CMV detectada mediante PCR se han asociado a
aumentar &l fesge para enfermedad par CMV,  Muy pocos reportes existen sobre la
deteceion de CMV por PCR y su valor diagndstico.

REPORTE DE CASOS

1. Paciente femenina de 4 afios de edad con diagndstico de Leucemia Aguda
Linfobldstica de alto riesgo, seronagativa para CMV.  Sa realiza trasplante alogénico de
médula dsea Toma de MO el dia «21  El dia « 26 postrasplante presente caida de
cuenta leucocitatia importante con cuenta de neutrofios de S00Vmcl Se realiza
deteccion de CMV por PCR, el cudl es positivo en plasma, leucociios y onina, inicia
tratamiento con Ganciclovir por |15 dlas, con nuevo control de PCR para CMV
reportandose negativo, & incrementandose @ cuenta de neutrdfilos

2. Paciente masculine de 18 afios de edad, con diagndstico de Leucemia Granuleciticas
Cronica, seronegativo antes de TMO alogénico , que presenta disminucidn de la cuenta
leucoctaria , y positividad para PCR en orina, plasma y leucocitos para CMVY on ol dia +
135, inicia tratamiento con Qanciclevir por IS dias, presenta aumento de |a cuenta de
leucocitos, y en el control de PCR aun positivo pero con disminucsién importante en la
Intensidad de la sefial de amplificackdn

3. Paciente masculing de 12 afios de edad, con diagndstico de LAM M4 que se o realizd
TMO autdlogo con purga de mafosfamida, negative para CMV. En el dia + 28 presenta
disminucidn de leucocitos a 200imal, ¥ CMV positive por PCR en ofna, plasma v
Imcmms inicia tratamiento con Ganciclovir por 15 dias, incrementando la cuenta da

DISCUSION

La deteccion de CMV medmnte PCR es mds lemprana que por los mélodos
convencionales, ta antigenemia y bos cultivos virales pueden ser positivos entre & 7-88%,
¥ la deteccidn de este virus madiante PCR 23 tan alla como un B3%, por lo que se ha
implamentado an drferentes de trasplante |2 utizacion de esta JAcnca comao
rutina para tratar de idenlificar la viremia y viruria mediante PCR que tiene una fuerla
relacion con el desamollo de Enfermedad por CMV.  No en todos los casos se refiere la
presencia de sintomas asociados, pero cuando estos axisten s necesano iratar da
implementar un tratamiento, ya que se ha comprobado que estos pacientes llegan a
desarrollar Enfermedad, en nuesifos casos |os pacientes nNo cufsaron con sintomas
clinicos sin embargo presentan disminuckin mmportante en la cuenta de neutrofilos, que
mejord al iniciares tratamiento ﬁpecfﬁw por lo que este método de deteccidn puede
considerarse de utiidad on fa temprana do infeccdn y probablemente de

HEMOFAGOCITOSIS INTRAMEDULAR GRAVE ASOCIADA
A INFECCION POR CITOMEGALOVIRUS EN UN PACIENTE CON
TRASPLANTE AUTOLOGO DE MEDULA OSEA.
Or. Eugenio Vazquez, Dr. Salvador Montano, Dra, Teresa Ayometzi,
Dr. Armando Martinez Avalos,
Unidad de Transplante de médula 6sea del Hospital Infantil de Méxica
* Federico Gomez™

El sindrome hemofagocilico es una enlidad de exirema gravedad en
pacientes inmunocompromelidos, Esta entidad se ha repoflade en algunos
pacientes somelidos a transplante de médula dsea, asociado con virus de
Epstein Baar, Cilomegalovirus, virus de Herpes simple, Adenovirus y con
frecuencia también a infecciones bacterianas.

Masculino de 12 afios de edad con LAM-M4. Se realizd fransplante
autologo de medula dsea con purga de mafosfamida en primera remision
completa . En el dia 422 1300 leucocitos y 570 NT, el dia +28 200
leucocitos/mcl y PCR positivo para CMV en leucocitos, plasma y orina. El
paciente previamente negativo a CMV. Se inicid tratamiento con Ganciclovir
por 15 dias, después de lo cual los estudios para CMV resultaron positvos
aunque con disminucion importante en la intensidad de la sefial de
amplificacién.  Leucocitos 1200/mel y neutdfilos totales 500/mcd.  El
aspirado de médula dsea mosird celularidad disminuida moderadamente,
presencia de las tres series hematopoyética y hemofagocitosis intensa. La
biopsia de hueso con 30% de celularidad, Tratamiento con inmunoglobulina
polivalente durante 7 dias y mantenimiento semanal. El tratamiento con
Ganciclovir se extendié a cuatro semanas. En la tercera semana el PCR
para CMV negativo y leucopenia persistente. El aspirado de médula dsea,
aln con hemofagocitosis intensa. Al final de |a cuarta semana, leucocitos
de 3000 y los neulrdfilos totales de 1200, el aspirado de médula 6sea con
desaparicion de la hemofagocilosis

DISCUSION:

El sindrome hemofagocitico es un evenlo calastréfico caraclerizado por
hemofagocitosis intramedular y extramedular, adenomegalias. ataque al
estado general, hiperrigliceridemia e hipofibrinogenemia y progresa con
frecuencia hacia la muerte. Muestro caso no desamofio afortudamente el
sindrome completo. La hemofagocitosis inframedular fué seguramente |a
causa de la feucopenia persistente y no el efecto  mielosupresor de la
infeccion par CMV. El tratamiento consiste generalmente en altas dosis de

Enfermedad. gamaglobulina y oceacicnalmente corticosteroides, ademas del tratamiento
especifico al evento desencadenante del sindrome hemofagocitico.
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SINDROME HEMOFAGOCITICO: ESTUDIO RETROSPECTIVO DE 22
ANOS EN EL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA,

DES-AGUI . RAUL PUENTE-PENA, MANUEL
RUIZ-FIGUEROA, SANDRA NIETO-MARTINEZ, NORMA LOPEZ-
SANTIAGO, LINA ROMERC-GUZMAN.

Institulo Nacional de Pediatria, S.S'.. México, D.F.

Se analizaron las caracleristicas clinicas y hematologicas de 28
pacientes que ingresaron al INP entre junio de 1972 y agosto de 1984,
con diagnéstice de sindrome hemofagocitico (SH). Se observd un
predominio del sexo masculino y la edad de presemtacion mas frecusnte
fué la lactancia. Los sintomas y signos mas frecuentes fueron: palidez
(92.9%), hepalomegalia (85.7%), esplenomegalia (71.4%), fiebre
{67.9%). linfadenopatia (60.7%), petequias y pérdida de peso (46.4%),
diarrea (42 8%), sangrado (25%) e iclericia (21.4%). Un 25% de los
pacientes presentd anemia grado IV (Hb <5 gridi), 50% grado |1l (Hb 6-8
gridi), 21.4% grado 1l (Hb 811 gridl) y solo el 3.6% presentd anemia
grado |, con una detemminacion de hemoglebina de  12.2 gridl. La
trombocitopenia (plaquetas <50,000 mm’), se presentd en mas de la
mitad de los pacientes estudiados (80.7%) y por ende el riesgo de
sangrado fue mayor. Diez pacientes (35.7%) tuvieron neutropenia severa
(NT <500 mm’), siete (25%) presentaron neutropenia moderada (NT
500-1000 mm’), cualro pacientes (14.3%) tuvieron neutropenia leve
(NT1 091-1 500}, y siete pacientes(25%) no cursaron con neutropenia. La
mayoria de los pacientes presento hipertrigliceridemia (cifras>200 mg/dl)
& hipofibrinegenemia (cifras < 150mg/dl). De los 28 casos estudiados; 9
(32.1%) tuvieron evidencia de proceso infeccioso bacteriano o viral; en
un paciente (3.6%) se aisld virus de la hepatitis B; en dos (7.1%) se
encontraron anticuerpos contra el virus Epstein-Barr; en un caso (3.6%)
sOlo se sospechd infeccidn viral y no se halld agente causal. En doce
pacientes (42.9%) se documentd infeccion bacteriana sistémica; el
germen mas frecuente fue HKiebsiella pneumoniae. En los casos
restantes no se documentd proceso infeccioso. Diecisiete pacienles
(60.7%) fallecieron, porcentaje similar a ciras series. Es interesante
subrayar la etiologia multifactonal del SH y la importancia y la sencillez
del aspirado de médula dsea para el diagnostico del padecimiento.

ENTEROFATIA PERDEDORA DE PROTEINAS EN
HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS
CONGENITA, REPORTE DE UN CAS0. M.G. Gonzilez
Villarreal, M.T. Pompa Garza, R, E. De Leon Cantii, Hospital
Regional de Especialidades No. 25, IMSS.  Monterrey,
N_L México.

La histiocitosis congénita es definida como la que ocurre desde
el nacimiento hasta las primems 6 semanas de vida. Pucde
presentarse como una afeccion a piel la cudl es autolimitada, que
tiende a la remisidn cspontinca o tratada con esteroides en forma
sistémica Otra forma de presentacion es la sistémica con
afeccion de la picl, higado, bazo, médula dsea, pulmén, etc.. La
enteropatia perdedora de proieinas sc describe cuando se
presenta infiltracién severa v difusa de la mucosa intestinal por
células histiociticas, lo que representa un grado mis severo de la
enfermedad y con un curso fatal,

Se presenta el caso clinico de una menor de 2 meses de edad que
refiere desde el nacimiento presentar lesiones papulo vesiculares
hemorrigicas, diseminadas a cuero cabelludo, cara, tomx,
abdomen, palmas y plantas ademds de evacuaciones
semiliquidas  en  namero  de  10-12  al  dia.  con
hepatocsplenomegalia importante. En ¢l aspirado de médula
Gsea se encontrd infiltracion 8-10% de histiocitos, El diagnostico
s¢ realizo por biopsia de piel con tincion S 100, Ademas cursd
con una enteropatia perdedora de proteinas ya que tenia unas
proteinas tolales de 1.9gr/dl, ademds de evacuaciones diarreicas,
no s¢ pudo confirmar el diagnostico por biopsia de intestine, por
problemas técnicos. La paciente recibié dexametasona y VP 16
con una evolucion torpida, falleciendo a los 3 semanas post-
quimioterapia secundario a progresion de la enfermedad.

En los pacientes con dermatosis congénila debe de pensarse en
una histiocitosis de células de Langerhans. La entcropatia
perdedora de proteinas se presenta en caso de infiltracion del
tubo digestivo por histiocitos v debe de sospecharse en pacientes
con diarrea e hipoproteinemia.
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