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UN CASO CLINICO DE ENFERMEDAD DE HANS
SCHULLER-CHRISTIAN

por el

- Pror. DRrR. LLOUVEL DPERT

Dentista Jefe del Hospital Clinico Regsonal y Profesor de
ta catedra de Patologia Estomatologica de la Liscuela Dentol
de la Umversidad de Concepcion, Chale. 5. A. |

Antes de entrar en la descripcion del caso de Enfermedad
de Hans Schuller Christian, motivo de esta comunicacion hare-
mos una exposicion bibliografica de esta enfermedad tomada
especialmente del libro de Patologia Bucal de Kurt Thoma.

LLa enfermedad de Schuller-Christian,.la de Gaucher v la de
Pick-Nieman son producidas per una alteracion del metabolis-
mo de los lipoides. Una variedad de lipoides se almacena en el
higado, bazo, ganglios linfaticos y médula ésea, asi como en el
tejido instersticial de los érganos mas grandes, de las glandulas
enddcrinas y de la duramadre. El lipoide afectado difiere en los
diversos tipos de alteracion metabolica. En la enfermedad de
Gaucher un cerebrésido, la cerasina, se almacena especialmente
en el bazo y en el hlgado el hueso rara vez se encuentra afec-
tado v cuando lo estd, muestra defectos semejantes a los de la
- enfermedad de Schiiller-Christian. En la enfermedad de Pick-
Nieman un fosfatido, la lecitina, se almacena, pero rara vez
en los huesos. En la enfermedad de Schiiller-Christian el Co-
lesterol v ésteres de colesterol se almacenan especialmente en
los huesos. '

Parece tener predominio esta enfermedad en los nifios
judios.

La causa de la alteracién del metabolismo lipoideo no se co-
noce. Sosman dice que el tratamiento por cambios en la dieta
tales como supresion de grasas, extractos endocrinos, heliotera-
pia, aceite de higado de bacalao, alimentos irradiados y elevado
ingreso de calcio han sido ensayados sin resultados positivos.
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OBSERVACION CLINICA
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Celso 2." Millas Melia. os afios dos meses. {_oncepoion,
¥ P i1
Mmmj 2111.
oresado . 4-de enero 19435,
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Aita, 21 de febrero 1946

:)E {1 ) :
w ;

fermeaand de Hans Schuller-Uhrs ﬁ[%lﬂ

= 3 r ""-' = A g d R | : :
- iwmm on fntim /3141, del Hlospital Clinico Reglonal de
E_.L{__?]Tili{:f‘%_ﬁ? 18 1 (; 1}416... b

Sevzacio de F Gf? {ico—4 de enero de 1941, Pero /4K
Kilogramos

r—f"\ oy

empe mtum 33, D Rﬁmmam}pm de torax 'su;n,mu

5< de enero 1945, Pese 7,460, Temperatura 37,5.°

Antccedentes }w}' editaries—Padres con serologia negativa
hace un afio. Nlo hay antecedentes de contagio tuberculoso fa-
mthar o aﬁmlrmnhai Un ]11]{_} Faﬂea am desc @fi-éme“-fh; o causa.

j}-ﬁLh{J materno durcmte_ U1 mes. f Hego ulw:{lbwim‘um b Elis-

.....

don, Denticton a los once Mmescs. C{iu;rpzﬁsu a] am} 3 L';..::a ). Pia-
rrea a los cuatro meses, Hemoovatia aguda 2
[oxzema desde cuatro 11“1?565 (}iz"‘ 15 m"i w. @f‘fecn

Consulta la madre por que ei ch Zc@-- ‘*‘}{_} Ummm nﬂp—sftmcia y
transpiraciones faciles. Irritable y resiries frecuentes.

Framen fisico—Nine de dos ﬁ?i dos 1}{_1@:}@3}. viuy deit-
cientes L(Jmhumma oenerales. Lcido ‘5 Siﬁéﬁfa solo. Haniculo
mmmnmdu. Pririgo infectado. i
Craneo: tontanela abierta, frente pr'mn1ntfﬂﬁr Procesos the-
tenulares del parietal v del Irontal derechos sin cambio de co-
loracion de la piel. '
Cara: ojos, nariz y oido, nada especial.
IFarmge: nada especial.
Tm,;m ensanchamiento de la base, rosario costal discreto.
Cal 111(}1_;:11 imonar : negativo.
Cuello: negativo.
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H; rwdo: a dos traveses,

o: negativo.

R1 nes: negativo.

Genitales y ano: negativo,

Extremidades: negativo.

Diagnéstico del Policlinico.—Hipoplastico. Preescorbuto
Aftecciones dentarias, Pririgo.

Indicacion de Interconsulta al Servicio Dental del Hespital,
9 enero 1945, Servicio Dental: Llamg la atencién la movilidad
dentar:a de casi tedas ias piezas temorales, gingivitis de tipo
ulcerativo y haiitésis marcada. Sin dificuitad se extrae con pin-
zas el primer meiar inferior derechn remporal. La impresion
del suscrito es que no se trata de una fesion de origen dentario
serd menester estudiar en detalle el enfermitc nara tratar de
tbicar una causa ;'_’é‘fﬂ}f:‘*i':ﬁ" a esta movilidad dentaria v estade bu-
cal y gingival, Vuelve al Pediatra.

14 enero 1946, L} ipetente, trritable, se duerme {facil-
mente, camina poce v iuego cae. Habla muy pocas palabras.
Macrocefahia relativa. A la palpacion se nota pérdida, del teji-
do osec en las siguientes zonas: ambos parietales v frentales a
la derecha. Atrofia del paladar dure ue se vé como plegades
septalmente, Movilidad v pmdid{i de varias prezas dentarias y
enorme reabsorcion de los rebordes alveolares v ulatrofia mar-
cada. Signos de raquitisme, signos carenciales cutaneos. Se pi-
de calcemia, tostemia y radiegrafia craneana.

Rdmogr alia de carpo, rodilla v eranee: Kxtensas zonas de
osteolisis en toda la boveda craneana, aumente de volumen del
craneo y S-eparaf*'éﬁ de las suturas. Conciusion radiclogica;
Entermedad de Schuller-Christian.

Examen ocular: tondo de ojo normal. Ambas papilas pre-

sentan coloracion rosado palida.

Hemograma: rojes 4,000,000,
blancogs &,400,
V. . L

Baséfilos O.
Fosinofiles O.
Mielocitos O,
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Juveniles O.

Bacilitormes 4.

Segmentados 68.

Linfocitos 20.

Monocitos 2.

‘Kahn negativo.

El nific no acusa polidipsia y poliura, duerme todo el dia.
Fosfatemia 43,20 por mil.

Calcemia 79,20 sor mil.

Radicgrafia de la silla turca: En la silla turca se observa
ésta de tamafio natural., Hay si C}stmli&fiﬁ en las clinoides y en
el fondo de éila. Los huesos de la base del craneo de la tosa
anterior se observan propulsados hacia abajo y adelante. Con-
clusion radiologica: Eniermedad de Schiiller- -Christian.

Servicio dental —Nuevamente el enfermito es enviado a
nuestro Servicio, donde con facilidad, como la vez antertor, le
extrajimos el s-f:gundca molar inferior izquierds, canino y pri-
mer molar inferior derecho y primer molar superior 17qmerdo
de la dentadura temporal. Todos estos dientes totalmetne movi-
les y con una profunda y marcada ulatrofia. Podemos resumir
diciendo que para cada una de estas piezas existe una atrotia
alveolar total.

Circunferencia craneana 44 5 cms.

Circunferencia térax 42,5 cms,

Circunferencia abdomen 41 cms.

Talla 68,5 cms.

Colesterolemia 2,6 por mil

Higado a uno y medio traves.

Bazo casi a un traves.

Se hace biopsia craneana y ganglio inguinal. Fin la biopsa
craneana se toma muestra del craneo tomando hueso que es
tejido blando que lo reemplaza en su defecto; al hacerlo se n-
cinde accidentalmente la dura madre dando salida a abundan-
te cantidad de liquido incoloro, transparente, sutura por planos.

A continuacion se extrae ganglio inguinal 1zquierdo.

Resultado de la biopsia—FE] material enviado se compone
de dos trocitos de tejido blando de un centimetro y un ganglio
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linfatico del tamafio de un poroto, y ademas un trocito 0seo.
Microsodpicamente en el tejido éseo correspondiente al craneo
no se ve nada extraordinario, pero en el periostio se ve una
marcada nfiltracion histiocitaria con almacenamiento de li-
poides que se tifien con Sudan y también células linfocitarias
alrededor de los vasos. En el ganglio inguinal se observa nada.
mas que una hiperplasia y los senos estan llenos de células en-
doteliales, pero no se ven fenomenos de fagocitosis lipoidica.
Diagnoéstico: Marcada- miiltracion histiocitaria con intenso
alimacenamzento de iipoides en e! meriostio craneano.

Ha subido medio kilo de peso. No conversa ni se rie. Se
stenta solo y come sin ayuda. No controla esfinteres.

Higado a uno v medio traves. Gangitos pequefies.

Colesterolemia 2,183 por mil, _

LLos dientes temporales extraidos por nosciros en el Ser-
vicio Dental son enviados al Instituto de Anatomia Patologica
de donde nos envian el siguiente resultado:

Resultado del analisis—I1 material enviado se compone de
cuatro dientes, un canino inferior derecho, un lateral interior
derecho, dos molares, uno con extensas cartes y también un ca-
nino muestra caries en segundo grado. Microscopicamente fue-
ra de los conocidos fenomenos de cartes, pulpitis y periodon-
titis no se pueden encontrar alteraciones que podrian relacio-
narse directamente con la enfermedad de Schuller-Christian.
Solamente en un canino con caries y pulpitis, llama la aten-
cion que en la pulpa se encuentren bastantes lipoides dentro de
macrofagos. -Diagndstico anatomo-patoldgico: Varios dientes
ccn cartes de distintos grados, pulpitis v periodontitis,

- Epienisis.—Hospitalizado el 14 de neviembre de 1945 por
irritabilidad, inapetencia, escaso desarrollo.” Alimentacion ar-
tificial desde el mes de edad. Denticion a los ence meses. (a-
mino al afio y medio. Hereditarios sin impertancia. Ha acusa-
do dispepsia, neumopatia, exzema v otitis. Examinade en el Po-
liclinico llama la atencion el escaso desarroile y la existencra
de deficientes condiciones estructurales, macrocefalia relativa.
lagunas 6seas del craneeo, discreto exoftalmo, atrofia del paia-
dar duro con reabsorcion gingival y movilidad dentaria exa-

o

oerada. Ligeros signos raquiticos v de otras carencias. En los
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e nofa (ue a cada momento pide agua, }* oiina con bastante
frecuencia. Se divierte f’iiﬁjﬁf camina y cemienza a decir mama.
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Al
Hw** 4o a des traveses, Uolor rosado. ;:‘%,"'I'“ﬂc,m‘ estabilidad.
9 febrero 1946, No ingiere liquido en exceso. No se adver-
poliuria.
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12 teprereo 1946, Cirpunferencia cranee 46 un tereio.
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Circunferencia torax 4. Justo 47.
Circunferencia abdemen 41, T alia 74,5.

-

iigado uno y medio traves. Dazo neuavvo No hay pt_f!;-
dipsia m1 poliuria. No avisa necesidades. Dice monosilabos:
St o No.

Colesterolemia 1,53 por mil.

Resumen de su lloﬁpii';z.]i;raci{m en el Servicio de Pedii-
tria: Remgresado el 5 de fcebrere de 1946, v por que la ma-
dre nota que el niho ingiere nucho liquido v y orma en abui-
dancla. Durante su permanencia en el Servicio no se ohser-
van lm aiteracicnes sefialadas, Completados sus controles de
medicion con esterolemiia v hemograma. a pec:.*u:lf) de ia ma-
dre se da de alta. '

Diagnostico: Enferineda:d de Schiiller-Christian,

Al presentar esta interesante observacion clinica de un
caso de enfermedad de Schuller-Christian en un nifo de pocos
anos, N0 Nes gula otro terés sino hacer constar la importan-
cia que tienen estas enfermiedades generales v st repercusion
en la cavidad bucal, asi como también la obligacion (e fiene
¢l dentista moderno, que no soOlo debe ser Dentista sino i
verdadero stematologo. de conocer todas las alteraciones,
afecciones y enfermedades generales que tienen repercusion
bucal. 281 como aquéllas locales de la boca que repercuten so-
preool organismo en general. Debemos destacar también en
esta observacion el interés que en nuestro Hospital (linico
Regional d¢ Concepcion, Chile, ticnen los médicos y muy es-
p::cial los Pediatras para fr;l‘)ajm* en mmtimn colaboracidon con

el Servicio Dental del THospital, en estudiar los enfermos v age-
tar los medios clinicos v extra-clinicos de diagnostico a fin de
llegar a un resuitado v a una conclusion.

ILste caso fué acuciosamente estudiado por el Jefe del Ser
vicio de Pediatria el profesor Ratl Ortega en colaboracion con
cus ayudantes, en especial el doctor Prospero Arriaga v o5 a
cllos a quienes dehn agradecer de poder presentar esta chser-
vacion tan completa v detaliada de este caso, ademas agrade-
cer al Laboratorio del Hospital v al Servicio de Anatomia Pa-
tologica que colaboran con inteligencia y entusiasmo con nues-
tro Servicio Dental v de Estomatologia,
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