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INTRODUCERE

Amploarea ce a [uat-o chimia — determinata de alte
interese straine curiozitatii stiintifice pe langa rolul ce-l
joacad azi ca factor de progres in viata civilizatd, influen-
tind toate ramurile stiintifice, ba chiar uneori avand mare
importanta si din punct de vedere social, a avut asupra
medicinei o'actiune transformatoare. Chimia biologicd sau
medicala se integreaza in patrimoniul chimiei si azi de
abia avem boald in care pe langd simptoamele clinice,
radiologice, laboratorul chimic s4 nu aiba cuvantul. Am
ajuns la asa o perfectiune pe teren chimic si perfectiona-
rea el in plina evolutie — ca nu rareoriin formularea unui
diagnostic rezultaiul furnizat de analiza cantitativa sau ca-
litativa are rol decisiv.

E just sa fie asa. Fenomenul vifal, prin dinamismul
~sau energetic este in ultima analiza o ardere, caracterjzata
prin oxidatie s1 reducere. Fermentii, hormonii, vitaminele
sunt dirijorii marelui si precisului laborator uman.

Starea de echilibru al organismului poate fi conce-
putd astiel numai dinamic cu mici variatiuni intr'un sens
sau altul si cu mecanismul de compensare confinuu in ac-
fiune, pentru a restabili echilibrul deranjat, organismul e in
perpetud functiune, {ransformarea -energiei in feluritele
sale forme necesitd agenti specializati pentru aceasta sar-
cina.

Tot acest joc servesie un singur <cop, mentinerea
starii de »sanatate«. Lipsa sau insuficienta oricarui agent
duce la turburarea functiunii in sens tehnic; aceasta duce
la deteriorarea »masinei«: organismul, ceace se manifesia
prin semnele pe cari le taxam ca specifice unei boli.

Deci acelas deranj functional e motivul leziunii ana-
tomo-patologice ca si al simptomelor clinice cu cari ne in-
tilnim la o boald daia. Ceace rezultd din aceasta este ca
‘metoda anatomo-clinica e insuficienta, e incomplectd. Nu-
mai conceputd in sensul celor de mai sus, prin adausul
datelor ce ni le poate furniza laboratorul, boala devine in
complexul ei o nofiune rationald si perceptibila. Chestiunea
fiind pusi asa, putem avea credinfa ca straduinfele noastre
vor fi insofite de mai mult succes. '



IsSTORIC

Boala, care azi in urma cercefdrilor lui Ludo van
Bogaert e clasificata in grupa colesterinozelor, fiind un tip
cerebral al acesiora, a fost descrisd pe rand de mai mulii
autori.

Prima oard a fost concepuia de americanul Alired
Hand ca o tuberculos3, decarece un bolnav de al cau in
varstd de 3 ani, cu simptoamele clasice bolii, a murit in
urma unei broncho-pneumonii, iar histologic s’au pus ix
evidenfa leziuni tuberculoase. ,

Un alt american W. Kay prezintd un copil de 7 ani
care in urma unei scarlatine avea decalcificari dentare si
ramolirea partiald a craniului, urmata de exoftalmie si de
diabet insipid. Boala era asociata si de hidrocefalie.

Pand la observatia lui Schiiller boala a fost descrisd
numai anatomo-pafologic. Radiologului vienez ii revine me-
ritul de a fi decelat radiologic douad cazuri similare din
punct de vedere al imaginei radiologice, prezentand lacune
in craniu, pe cari le-a numit »defecte geografice® din ca-
uza nereqularitafii lor. El invedereazd si legatura bolii cu
turburari hipofizare.

Disfunctiunea hipofizard ‘este consemnata si de Chris-
tian in 1919, mai tarziu altii contribuie la sistematizarea
si izolarea nosologicd prin cazurile ce le-au publicat.

Asa Rowland aduce aportul sdu din punct de ve-
dere al patogeniei, enuntdnd ci in aceastd boald metabo-
lismul grasimilor e alterat, insd noteaza si rolul eventual
al sistemululi reticulo-endotelial.

Din cauza cazurilor descrise pand la el Haussmann
si Bromberg trag concluzia ci ar fi o boald a copilériei.

Italianul N. Pende incadreazd boala in randul mala-
diilor cu origind endocrind pe baza a dcud cazuri perso-
nale gi conclude ca este 0 degenerescentd endocriro-sim-
paticd primarda, dand mare imporfanta factorilor- umoreli

9i dermatologii au contribuit la e'ucidarea bolii, in-
froducdnd nojiunea de Xantomatoza. Prin aceasta se irte-
leg depozite ce se gisesc de cele mai dese ori la nivelul
pielei si cari datoresc numele coloratiei galbuie a substan-
fei care le compune, coloratie ce se datoreste unui pigmen;
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numit lipocrom, inrudit cu pigmentul vegelalelor si a caru
constitutie este foarte apropiatd de o hidrocarburd volatila
numitid colestan (T. Pfeiffer).

In timp ce dermatologii cautau sa clasifice cu grija
aceste manifestatiuni cutanate, se descriu sub numele de
.dizostoze hipofizare“ tablouri morbide ale caror rela-
fiuni cu metabolismul sterinelor n’au fosf recunoscute de-
cat tarziu.

Asifel Pincherle si Sigainolfi la congresul de radiolo-
aie din 19230 tinut la Ferrara susfin conceptfia de metabo-
bolism tulburat al lnpolelor

Urmeazd cercetdri noui. Se gasesc localizari visce-
rale ale gantomatozei si se ajunge la ideia de a face co-
nexiune iatre leziunile cutanate, viscerale si cele osoase si
de a considera boala ca o perfurbatiune generalizatd a
metabolismuini sterinelor cu o determinafie cerebrald. Deci
boala lui Hand—Schiiller—Christian reste considerata azi ca
o lipidoza, In sens mai strict o colesterinoza cerebrala.

Ercaiiaice, Yarsta st scxml.

In chestiunea ereditafii autorii nu sunt de aceasi pa-
rere. Uneori caracterul familiar se poate stabili, In gene-
ral acest ceracter se poate observa si in celelalte =xanto-
metoze fie cutanate, fie viscerale. In acest sens v. Bo-
gaert publicd o familie cu sase cazuri.

Boala poate sa survind la orice wvarsta, insd frec-
venta e mai mare in prima copildarie infre 2 -4 auni, sunt
observatii dupa cari a debutat in senilitate asa DBazy si
Malgras au observat 1a un bolnav de 60, Obehoff la unul
de 70 ani.

Dupi varsta atmsa deosebim o formd infantila si
juvenild, adultd si senila.

Sexul masculin ar fi mai fracvent atins decat cel fe-
minin, cele doud cazuri dela clinica din Cluj sunt femei,
ceeace nu corespunde cu statistica Iui Moreau, in care
dintre 32 bolnavi 24 au fost bdieti. )

Caracterul rasial, ca fiind mai fracvent la evrei cum
crede Natali nu pare a fi justificata.

simptomatoiogia.

In 1930 Folke Henschen intr'o monografie a reunit 30
cazuri tipice din literaturd si adaugd 3 observatiuni noui.
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Ansamblul de 57 cazuri la care se refera analiza sa
a impartit-oin 3 grupe dupa bogatia lor in simptome cli-
nice. Din aceastd lucrare reese idea cd@ sindromul lui
Christian, dupd cum il numeste Henschen nu este decat o
formd complectd, foarte bogatd din punct de vedere se-
miologic a unei xantomatoze generalizate, ea neconstifuind
o boala aparte. .

Debutul bolii in general e insidios. Un caz a lui
Schiiller a debutat cu o tumoard care maij tarziu a fost
infirmata. Deseori boala incepe cu o0 durere intensia a ca-
pului, cu stazd papilard Ia examenul oftalmoscopic, ceeace
indreptateste diagnosticul de tumoara.

Alteori boalei ii premerge o stare febrila, infectiodsa,
pojar, scarlatind, pertusis sau gasim in antecendente o
trauma craniana.

Fenomenele cari determind pe bolnavi si vinad la
consultatii sunt poliuria, alteori  alferatiuni buco dentare
sau gingivale, rari auditive. Xanlfomaioza cutanata pcate
fi uneori un simptom premergator.

Boala poate sa se instaleze si fara simptoame vpre-
mergatoare ; asa e cazul lui Chester, Kugel-Davison, Vla-
vianos-Chiari.

Simptomatologia patognomonicd bolii lui Hand-Schiil-
ler-Christian o constifuie triada clasicd: lacune osteoporo-
tice in osul cranian, exoftalmia si~ diabetul insipid.

Lacunele craniene dau aspectul radiologic caracte-
ristic bolii.

Pe placa radiografica vedem lipsuri in formd de
pete inegale, unele mai mari altele mai mici, regulate ova-
lare sau neregulate creneldte. Uneori mai multe conflu-
- laza avand conturul unei harti geografice. Dupid Rowiand
se aseamadna gdurilor erodate de insecte.

_La nivelul lacunelor, fesuful osos e ramolit, moale la
presiune, deprimabil. Osul se decalcificid, mai des e atinsa
bolta craniului, baza mai rar, iar cind este atinsa. proce-
sul intereseaza seaua turceascd, apofizele clinoide se rare-
fiazd pana la disparitie, iar seaua se largeste.

Cateodatd aspectul este tumoral, cind trebuie sa di-
ferenfiam de clorom.  Tensiunea intracraniana poate fi
marita, poate sa dea si fenomene oculare cari ne indrep-
tafesc sa ne gandim 1a o fumoara, supozitie justificatd $i
de cefaleia, varsiturile si vertijul ‘care poate si survind.

Alte oase afard de cele craniene pot fi atinse dar



foarte rar. Asa oasele menbrelor superioare sau infe-
_ riocare: umerusul, radiusul, femurul tibia, cotul.

Diabet insipid. Adesea poliuria hipofizard esfe simp-
tomul relevator. Si adesea se infampla ca bolnavul sa fie
cansiderat mult timp drept hipofizar.

__ Astiel poliuria zilnicad a cazului al doilea Urechea din
clinica Cluj este de 13 litri in 21 ore. Este fasa variabila
uneort, cum e cazul I Urechea chiar fdrd acest simptom
putand 33 ajungd la 27 litri zilnic.

Exoftalmia poate fi uni- sau bilaterald gi de obiceiu
progresivad, La fundul de ochiu nu se constatd modificari
patologice decat rar, alte ori pete galbene sau albe in ma-
cula lutea, fie usor edem papilar.

. Leziunile de osteoporoza ating cateodata dmtu, asa
in cazul lui Cignoli cidderea dintilor la un copil a relevat
boala. Molarii sunt cel mai frecvent atinsi.

Leziunile cutanate numite xantome sunt frecvente,
ceeace a fdcut si se considere boala lui Schiiller-Christian
ca un analog cerebral.

Cand stanca temporalad este atinsd de boald, putem
depista tulburdri auditive.

Fenomene hipofizare cari pot sa survina afara de
poliurie mai sunt sindromul . adiposo genital, nanismul si
infantilismul.

Fenomenele cerebeloase nu suni rare. Asa Redlich
a observat ataxie, hipotonie cu Babinsky uni- apoi bilate-
ral, apoi tulburari bulbare. Bolnavul sdu a mai prezentat
si fenomene miotonice la percutia membrelor si semnul
lui Chwostek.

In cazul lui Vlavianos, trei ani dupa depistarea bolii
aparu astenie, parezd musculard generalizatd, hipoestezie
la toate probele, cu sindrom cerebelos unilateral. Infr’o
faza inaintatd au aparut fenomene bazale, paralizia unila-

“ferald a nervilor V. VI. VII VIIL.

Fenomene ceredeloase i bazale au descris si Ches-
ter, Kugel-Davison in cazul lor.

Bolnavii de boala lui Schiillar-Christian sunt palizi,
deshidratati, cu plelea desicatd. Anemia este desful de ac-
centuatd putand sa scadd pand la 1.000.000. Gasim o leu-
cocitozd moderata cu monocitoza. Pincherle a gasit celule
mari cu aspedt histiocitar, umnlute cu sdnge. Glicemia e

normala, Hipercalcimie dupd Pende. Accentuareo lipemiei
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si hipercolesteremiei este caracteristicid. Normale 1.40—1.£0
mgr. %, se ridica 1a 2,96 mgr.% (Lesné): 3.28 (Bazy).
Lichidul cefalo-rachidian si urina sunt normale.
Uneori din triada simptomatica exoftalmia sau poliu-
ria poate lipsi, insd in caz de lipsd a vacuolelor craniene
diagnosticul pare a fi hasardai. :

Evalufia si prognosticul Dﬂjii.

Boala de obiceiu are un mers progresiv, mai alss
acele cazuri cari rAméin netratate. Pot se survind uneoyi si
rotrocedari spontane, ciand vreunul din simptoamele carac-
teristice sisteaza. De cele mai deseori insa osteoporoza ca-
lotei progreseaza, transformand tot craniul in tesut con-
junctiv. Putem gasi si o spleno-hepatomegalie cu hiferire-
fia tesutului limfatic,

Prognosticul e reservat, ' de obiceiu boala are mers
letal, sfarsitul fiind cauzat de o complicatie cardiot— pul-
monara sau hematoza.

Afara de lacunele craniene iremediabile, tratamentul
poate s3 aduca ameliorari, prelungind viata bolnavului.

Patogenie.

Simptomatologia propriu zisi a bolii lui Schiiller-
Cristian nu este asa de caracteristica.

Exoftalmia si poliuria sunt semne ce se gdsesc si in
alte boli.

5 Vacuolele osului cranian si ale altor oase se consi-
derd ca o xantomatoza tip cranian, care rodand osul,jl in-
moaie si-l1 decalcifica Rarele procese de sclernza, presupun
un proces de reparaiie.

Descopzrirea relatiilor dintre unele maladii ale siste-
mului nervos, ale ciror nosologie e inci neprecisa, cu tul-
burar'l ale metabolismului lipoidic a creat un capitol neu-
rologic nou, cel al dislipoidozelor, sau pur si simplu al li-
poidozelor. :

_ Calea spre lamurirea acestui grup de boli a fost abor-
datad din doua parti: cea a histologiei cdutand si arete mo-
dificari tisulare ale acestor schimbari si. cea al chimiei
care a imprimat nota precisa a insusi- caracterului lezi-
unii, ducdnd astfel la noua metoda histo-chimica, dupa
metoda lui Hurst-Grinkor. ;
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Punctul de plecare a fost boala Iui Nieman-:Pick. Si
anume caracterul similar chimic al modificarilor splinei din
aceastd beald cu-acela neurologic din idiotia amaurofica a
fost intrevazut prima datd de Knox, Wahl si- Schmeiser.

.. In-acelas an Pick si Bielschowsky, Oberling publica
un caz ¢e boala Ju Niemann-Pick cu alteratiuni cerebrale
“tipice de idiofie amauroticd. Oberling conclude ca idiotia
amauroticd ¢ o localizare nervoasa a bolii lui Niemann-Pick,
adicd afectiune locald a unei boli generale,

In timp ce Bloom si Kern, Brahm si Pick au aratat
ca lipoidele intracelulare din boala lui Niemanr-Pick sunt
fosfaiide din grupul lecitinei, care ar fi analoage cu cele
din Tay-Sachs, Klenck a pus in evidentd ca in Tay-Sachs
sfingomielina este lipoidul depozitat, ardtina apropierea
chimicad ; unul fiind un compus galactozat, al doilea un com-
plex ligno-ceril sfingozinic.

Tot asa si pentru boala lui Gaucher s’a gasit o forma
cerebrald, manifesidndu-se prin tulburdri pseudo-bulbare
Aci lipoidul ar fi cerosjna din grupul cerebrozidelor.

Dela aceste constatari si panid la Schiiller-Christian e
un pas.

Rovland aratd cel dintdiu raporturile acestei boli cu
sistemul reticulo-endotelial si o defineste ca o forma spe-
ciald de xantomatozi, aratiand si analogia cu bolile Gau-
cher si Niemaun-Pick.

Epstein arati ca boala lui Schiiller-Christian consta
intr'o supraincarcare a celulelor cu o grasime neutra, es-
teri ai colesterinei si colesterina libera.

Folke-Henschen, pe baza datelor adunate din litera=
turd, conclude ca boala lui Schiiller-Christian e forma com-,
plectd, todrte bogatd din punct de vedere semiologic a une!
xantomatoze generalizate si nu este o boald aparte.

Ar avea o formd osoasa, echivalentd cu ceadinboala
lui Gaucher, o forma splenicd, viscerala cu predileciie pul-
monard, chiar una cardiaca.

Henschen face aluzie la alteratiile din.regiunea tube-
rului cinereum, a regiunii infundibulare, a hipofizeisia epi-
fizei pe cari le considerd consecutive infiltrafiei cu celule
xantomatoase. .

Aceste date ale lui Henschen carora li se adauga si cele
expuse in Capitolul Simptomatologiei si anume cad se ga-
sesc fenomene cerebeloase gi spasmodice, piramidale —

9



arata ca si boala lui Schiiller-Christian ¢re localizare ner-
voasa. TR
Originea lipoidozicd a acestei boli- o dovedescin mod
indubitabil cercetirile lui Epstein si Lorenz, cari au gasit
in masele durale din boala lui Schiiller-Christian complexe
de grasimi neutre si colesierine. Dinire colesterinele eterii
colesterinelor predomind asupra colesterinelor litere, care
reprezinta de cinci pana la zece ori valoarea ponderala.

Lipoidoza colesterinicd prin analogie cu boalz lui
Gaucher si Niemann-Pick a fost ardtatd gi prin coexistenta
leziunilor cutanate si tendinoase, iar Chauffard, Guy Le-
roche si Erigaut sustin cd originea xantoamelor trebuie
cautatd in hipercolesterinemie.

Anitschkow ficind experiente in acest sens a nuirit
iepuri cu un regim bogat in colesterinea si obtine o inbo-
gafire lipodicd a celulelor reticulo-endofeliale din spling,
maduva osoasé a celulelor lui Kupfer si a macrofagelor
histiocitare. Iar daca hipercolesterinemiei i-se suprapune
un factor local, cum este fraumaiismul sauiritatia asepticd
vor apare xantomele cutanate localizate.

Din aceasta experientd reese cd xanfomatfoza esfe
datorita hipercolesterinemiei, provocadnd mai intai o hiper-
plazie iritativd a sistemulni reticulo-endotelial, care pe urma
se infiltreaza in fesuturile vecine.

Ipoteza de mai sus este usor deinfeles si captivania,
insd i-se pof opune urmitoarele obiectiuni : 1. Hipercoles-
terinemia in xantomatoze i Hand-Schiiller-Christien este
inconstanta si chiar daca exista, poate fi de o intensitate
aga de micd. care se gaseste destul de des in clinicd fara
sa determine leziuni xantomatoase. Dealtfel hipercoleste-
rinemiile mult maj considerabile ale adultului nu determina
nici formarea de lacune osoase si nici turburari hipofizare.
2. Nu se stie dece infilirafiunile reticulo-endoteliale atacd
in Hand-Schiiller-Christian bolta craniana si regiunea hipo-
fiza-tuberiana, respectand regiunile elective ale xanfomu-
lui si deci nu produc decat leziuni minime in ficat si
splind cari sunt primar atinse.inboala lui Gaucher si .Nie-
. mann-Pick. )

Din considerafiunile de mai sus reese caracterul se-
cundar al xantomatozei in patogenia sindromului lui Hand-
S.chgl!er-ghr.lstian, fiind datorita turburarii de metabolism
lipoidic si hipercolesterinemiei. In orice caz pe primul plan
stau modificarile umorale, insa nu stim ce determina aceste
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modificari umorale: se datoresc ele unui regim defectuos
unui factor infectios sau toxic? '

_ Dupéd ce am vazut rolul chimic- al colesterinei vom
arata si cel al sistemului reticulo-endotzlial, ce cuprinde:

-a) celulele dentritice ale reticulului adenoid din orga-
nzle-eritro leucopoetice (foliculi limfoizi, ganglioni limfatici,
splini, splind, midivd osoasd) va sd zici adevidratele ce-
lule reticulare.

b) Endoteliile cari delimiteaza spatiile vasculare, sinu-
soid2, lacunele i capilarele ale organelor, cum e ficatul
(celulzle lui Kupfer) pancreasul, timusul, hipofiza, supra-
renald, probabil toate .organele cu secretie internd chiar
si plamanul.

¢) In parte endoteliile futuror capilarelor.

-d) Elementele mezenchimului perivascular {celulele
periteliale) mobilizabile si capabile de activitate neoforma-
tiva leucopoeticd, histiocite mai ales bogata retea hisiocitare
din derm, care imprumufd pielei caracterul mesenchimatcs
important ceeace privesie rolul de aparare.

e) Elementele fibroblastice (fibriocite) cari iau parte
in reactiile cicatriciale viscerale si cutanate.

f) In sistemul nervos este reprezentat prin microglie
sau mezoglie (celulele lui Rio del Hortega).

Aceste celule cu localizari asa de variate sunt ele-
mentele aceluiag sistem, avand toate prorietatile uimatoare:

1. Granulopexie (fagocifoza Metschnikoff)

2. citopoietica (hematica)

3. enzimotica

4. diatonica .

Sistemul reticulo-endotelial este acum destul de bine
studiat, insa nu toate lucrurile in legatura cu acest sistem
sunt puse la punct, .

Boala lui Schiiller si Christian in clasificatia facuta
de Pittaluga este pus in rédndul bolilor de metebolism ce-
‘lular al sistemului reticuloendotelial. o
* Aceasta grupa de boli este’aceia asupra caruia sunt
cele ‘mai putine nesigurante sau dubii.

In randul lor gasim:

1. Boala lui Gaucher

" 2. Boala lui Niemdn-Pick

.3 Foala lui Schiiller-Christian ) :
: ‘4. Formele histiocitomatoase nesistematizafe.
¢ . Probabil tot in aceastd gruga se fin:-
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1. Idiotia amauroticd familiaza Tay-Sachs.

o. Xantomatoza si xanteloma (Aschoff)

3. Endotelioza lui Goldschmidt-lsaac.

Bolile de metabolism celular a sistemului R. E. sunt
aproape totdeauna tulburari patologice 'copstl.iu_jnonale,.asi.-
fel sunt in legiturd cu factori fie ereditari, fie .c.Qngemtah,
dar influenta acestui factor in genealogia familiara a bo-
lilor din acest grup, sfiintificeste nu poate fi acceptata
incad fira rezerve. ' )

In ceeace priveste procesul este o reticulo-en-
dotelioza cu impregnatie. In boala Iui Gaucher cerebrosi-
nele, cerasina e lipoidul care joacd rolul principal, in be-
ela lui Nieman-Pick care se dintinge de cea al Jui Gaucher

prin mersul dela inceput malign, determinat de materialui , .

paraplastic care impregneaza celulele sistemului R. E.

Aici rolul principal il joaca fostfatidele a caror rela
tiuni cu vitamina A sunt notorii si a carar reprezentat tipic
esie ‘lecitina, care e o colina glicero-fostfatica, Aceasta
substantd invadeazd si distruge sistemul reticulo-endote-
lial.

Pittaluga insista asupra asemanarilor ce existd intre
leziunile de hipervitaminozd. A si cele determinate de
aceste boli, referindu-se’ la lucrarile  Goyanes Alvarez si
ale Jui Collazo.

Xantomatoza cranio-hipofizard sau boala lui Schiiller-
Christiun constituie un tip-clasic de reticulo endotelioza
de imoregnatiz. In distributia fopografica a impregnatiunii
intervine fard indoiald factorul endocrinjan in acelas fel
ca si in distrofia adiposo-genitald al Iui Frohlich sau alte
s'ari morbide. Localizarea depozitelor grasoase, se face in
relatie cu varsta fiind in legdtura cu alterafia sinergismu-
lui genitohipofizar.

Rolul deranjului hipofizar in boala Iui Schiiller-Chris-
tian 1l dovedeste in mod sigur asociatia constantd si ap-
roape totdeauna precoce a diabefului insipid. 1.

Hipercolesterinemia si monocitoza vorbesc in sensu
tullbl]lrérilor de metabolism si a sistemului reticulo-endo
telial.

Exoftalmia a fost explicatd in mod mecanic prin de-
pozitia intraorbitard a unei masse xantomatoase. Nu pare
verosimila, cdci sunt cazuri de exoftalmie unilaterala.

Pentru originea hipofizara pledeazi si alte turburdri
endocrine, astfel sindromul adiposo-genital care a survenit

12



in-unele cazuri (Schiiller, Vampre) si aceasta probabil in
urma distructiei lobului anterior hipofizar.

Contra originei hipofizare al acestui simptom vorbeste
observatia lui Kyrklund: copil de 4 ani cu diabet insipid
la care la 7 ani se atageaza o distrofie adiposo-genitala sf
exoftalmia. La autopsie se gasesc noduri xanfomatosi in
jurut hipofizei gi in unul din rinichi, hipofiza insi nu arati
nici o~schimbare.din punct de vedere istologic.

‘Explicatia autorului american Cushnig este sugestiva.
Cushing vorbeste despre mecanismul antidiuretic din me-
zencefal (Ths Lancet 1830): dacd se intrerup caile ner-
voase intre hipotalamus si hipofiza survine o poliurie du-
rabili. Pantru ca mecanismul antidiuretic s3 functioneze
in nod normal este nevoie de o conlucrare intre hipofiza
si hipotalamus, insd in caz de distructie a hipofizei, hipo-
talamusul poate lua singur functiunea antidiuretica.

Surditatea bilaterala se poate explica in frei feluri:
a) infiitrarea aparatului auditiv.de granulomul xanfomatos,
b) comprimaraa nervului auditiv de acest granulom, c) le-
ziune nervoasa cenirala de aceias origine.

Amnatomia patelogica.

Lacunele osoase sunt pline cu nigie noduli xantoma-
tosi, cari de atfel se pot gasi si in alte fesaturi.

Culoarea lor e galben = deschisd 'sau galben-bruna.
S2aua turceasca este frecvent distrusa, hipofiza e inconju-
rald de un manson xantomatos care poafe sd cuprindd
tija hipofizard pana la infundibulul celui de al lll-lea ven-
tricol. .

in creer si dura gisim leziuni asemanéatoare, cateo-
datid in stinca temporald si inapoia bulbului ocular se ga-
seste massa xantomatoasa. . .

Examenul microscopic al tesutului patologic ar.faun
aspect analog cu acela din leziunile xantomatoase : 1. Stro-
ma_conjuncliva, 2. Celule inflamatorii $i 3. celule spu-
moase. Aspectul istologic al sindromului Schiiller-Christian
este caracterizat prin aceste elemente ale tesufului gra-
nulativ. ' oo

1) Stroma conjunctivd confine masse de lipoizi.

2) Celule inflamatorii stnt de mal multe feluri: lim-
fociti, histociti, celule euzinofile si plasmatorifi.
' 3) Celulele spumoase sunt caracteristice acestui fesut.
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Aceste celule au fost descrise prima oard de Reid in
1914 sub numele de .Foamcells®. P

Celulele spumoase suut nigte celule mari de 25—30
microni,. rotunde sau poliedrice cu protoplasma - vacuolara
si nucleul situat excentric. Intre celule singuratice se ga-
ses¢c mari masse sincifiale constituite de o acumulare de
protoplasmad cu 10 sau 20 de nuclei de diverse mdrimi.
In acest tesut se pot ivi emoragii si depuneri de pigment,

Celulele spumoase sunt umplute de o substanfa gra-
soasa care s’a dovedit a fi con ttuitd din esterii colestero-
lului, care se poate depune in aceste celule in forma unor
picaturi, ori sub forma de ace cristaline. Colorandu-le cu
Sudan lil. sau Scharlach-Rot apar rosii orange sau rosii-
brune. Colorate cu albastru de Nil devin albastri cri vio-
lete. Protoplasma se coloréaza cu eozina in roz, iar nuc-
leul cu hematoxilind in-albastru., La lumina polarizata dau
dubla refractie a grasimilor.

Examenul istologic al diferitelor organe a aratat nu-
meroase celule spumoase in hipofizd, in nodulii cutanati,
in plamani si mucoasa gastrica. In ficat s’au gasit celule
spumoase in centrul lobulilor si o transformare lipoidica
a celulelor lui Kupfer.

In rezumat deci, nafura depozitelor xaniomatoase si
repartifia lor in diferitele. organe individualizeaza acest
sindrom si-l diferentiaza de alte forme ale xantomalozei:

1. Depozitul in Hand-Schiiller-Christian este format de

lipizi si in special de esterii colesterolului. .
, 2, Leziunile au aspectul nodular al pseudo-tumorilor
si se desvolla in tesuturile conjunctive cele mai variate:
dura mater, perjost, pleura, peritoneu $i mult mai rar in
fesutul intersti(ial al organelor.

3. Aceste formatiuni nodulare cresc prin apozifia
nouilor celule si nu prin multiplicarea celor vechi, deci nu
le putem considera ca neoformatiuni.

_4. Acesti noduli sunt formafi din histiocifi incarcati
cu lipoizi. _ C

5. Caracterul histologic este dat de prezenfa celule-
lor spumoase cu incluziuni lipoidice.

Piagnostical s1 diagnosticul diierenfial.

Diagnosticul s¢ pune din simpfoamele obiective pre-
zentate de bolnav, din examenul radiologic si de laborator.
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In cgzurile- mai delicate devine necesar punctia leziunilor
craniene sl examinarea microscopicd a lichidului exiras
gasindu-se celulele spumoase caracteristice. ’

Moreau in lucrarea lui asupra sindromului Hand-
Schiiller-Christian a facut diagnosticul diferential cy urma-
toarele afectiuni: . :
~ * 1. tumorile benigne: chistul sebacey al pielei raroase
al capului si chistul dermoid la uivelul craniului.
- 2. tumorile maligne: cloromul, mielomul, sarcomul
“craniului, 1umorile metastatice si neuro-blastomul simpatic.
. 3. formele groase ale osteitei sifilitice si osteita tu-
berculoasa perforanta.

4. boala lui Paget si a lui Recklinghausen.

5. osleomalacia craniana.

i 6. craniotabasul si moliciunea congenitald a creste:

tului.

Tratamentul.

Tratamentul are de scop ameliorarea simptoamelor.

Acesta este:

a) Dietetic : regim fara colesterind (carne, oud, unt,
grasimi). Din contra, serecomanda alimentatie vegetariana,
legume verzi unt vegetal si mancari pregatite cu oleu.

b) combaterea poliuriei hipofizare. Prin extractul lo-
bului posterior, — care se poate da pe cale hipodermica
administrandu-se in doze fractionale, sau il administram
prin priza nazald, exceptand cazul unor leziuni nazale (co-
riza, rinitd), cari constituie contraindicafiuni.

c¢) Leziunile craniene se pot trata cu razele Roentgen,
sau prin radiumterapie. ’ . . 3

d) Boala lui :chiiller-Christian fiind considerafa ca o
‘boald generalizata, inruditd cu bolile Gaucher si Niemann-
Pick, prin analogie s’ar putea ingerca splenectomia, even-
tual suprarenalectomia, caci cornca}a“suprarenala se con-
sidera ca un generalor de aolesterina.
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Cazuri clinice.

Cazul Diui Prof. Urechia prezintd importanfd, caci
este o dovada cd concepfia lui Bogaert e justa asupra co-
lesterinelor, si anume van Bogaert si alfii au gasit locali-
" zari encefalice, iar cazul lui Urechia e un caz unde con-
trolul anatomo-patologie a dovedit o localizare meningeala.
Este singurul caz in literatura romdneascd cu control his-
fologic. '

Cazul I Urechia.

.B. A. 28 ani, casnicid. Antecedentele heredo-colaterale
si personale fdra importan{a.

Istorie. Boala actuala dafeazd din 1934, a debutat
brusc cu o amorteala stanga a fefei, i-se trage inafard co-
misura stangd labiala, ochiul stdng rdméana deschis. Avea
dureri si furnicaturi in obrazul stg. )

Deatunci acuzad dureri de cap cari pornesc din regiu-
nea occipitala. Tot atunci a inceput sa prezinte exostoze
pe calotd in regiunea parietald dreapta si frontald acom-
paniate de-cefalee infensd. De doua siptdmani observa ca
nu vede bine, prezentand adesea diplopie. De 2 zile pre-
zintd dureri in hemitoracele drept, in coapse, obosindu-se
repede. )

Examenul fizic: Tegumentele si mucoasele palide.
Se constatd exostoze craniene multiple nedureroase la pal-
pare. Intern nu prezintd nimic important. ’

Sistemul nervos: Pupila stdngd mai micd si la exa-
manul offalmoscopic se constatd o diplopie usoara, acuitate
vizuale scizutd. Papila ochiului drept bombeazi, consta-
tindu-se o staza papilard bilaterala. .

Radiografia craniand : Peretele cranian esfe in ge-
neral ingrogat pe seama epiploiei. La nivelul bosei frontale
se observd o ingrosard mai mare a peretelui cranian fara
modificare de stracturd, Ramure sidngd a maxilarului infe-
rior, prezintad in alveola premolaruluj Il. rdddcina premo-
larului decalcifiatd si avand in-jurul varfului un focar difuz
de rezorbtie.

Simptomele clinice au p'edat peniru o tumord cere-

16



brald, insd autopsia a infirmat acest diagnostic.

. Auiopsia creerului : Macroscopic. Se constafa ingro-
sari de meninge, care sunt prinse intr'un tesut {fumoral
géjbui slaninos. Creerul prezintd la bazi langa temporalul
stang acelas proces tumoral. Microscopic se pune in evi-
den{d in meninge prin coloratia. Nil sau Sudan leziuni fi-
pice pentru bozla fui Hand-Schiiller-Christian.

Cazul {I. Urechia.

C. R. 22 ani, bucatireasa. Antecedente heredo cola-
terale farda impotanja. Antecedente personale: neagd boli
ixlfecto-ccntagioase. Menstruatd la 16 ani, a urmat regulat
pang acum firei ani.

Istortc: boala actuala dateaza de trei ani, a debutat
cu polidipsie. Bolnava consuma 5—6 kg, apd pe zi, pofta
de mancare era diminuatad foarte  mult. Urina 10—12 kg.
in 24 de ore.

Inceful cu incetul” a inceput si o doare mainile, pi-
cioarele, se simtea abatuid, obosita, avea cefalee.

La spitalul 'din Sebes este diagnosticatd de diabet
insipid si-i s'au facut patru’ sedinte de radioterapie asupra
capului. Dupad radioterapie a simfit o ameliorare treca~
{oare. .
In prezent bolnava se plange de poliurie, astenie,
nervositate, insomnie, dureri in spate si la nivelul stoma-
cului,

Examenul fizic — fard nici o importanta.

Tensiunea arteriala : 14-7 si jumdatate V. L. _

La presiunea calotei prezintd in unele | locuri mici
zone mai depresibile.

Radiografia selei turcice si a oaselor craniului. Sela
turcica normald. Prezintd o exostozd a tablei externe a
frontalului sub forma de lama ingrogatd de 4 mm. In pro-
jectiune laterala se constata in centrul imaginii o conden-
sare osoasi care corespunde foarte probabil unui osteom.

Avand in vedere zonele craniene depresibile si poliu-
ria ar pufea fi un caz de boalalui Hand-Schiiller-Christian,

Cazul Berariu-Griinwald.

O fetitd de 4 si jumatate ani. Acuza impolentd func-
tionala si dureri in membrele inferioare. Intern nu pre-
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zin'a tulburdri. Urina in cantitate si densitate normala.
Tensiunea arteriald 100 mm. Hg. V-L.

L3 pilpatiacrdniului, calota prezintd lipsuri de sub-
stanta, de diverse marimi, cari sunt moi depresibile, cu
margini regulate si dureroase. Ochiul stdng e exoftalmic,
fundul de ochiu normal.

Radiografic la arcada sprancenoasa dreaptd <ce pre-
zintd o distructie, seaua turceasca e distrusd in partea ei
anterioara, fiind decalcificatd. Focare.de distructie in am-
bele ilioane si ischionul stang, ca si la mijlocul femurului
drept si in dreptul colului omoplatului drept.

18



CONCLUZIUNE

1. Boala lui Hand Schiiller-Christian este o lipoidoza
colesterinica.

2. Din cauza localizarii este incadratid in colesterino-
zele generale, forma cerebrala.

3. L.ocalizarea meningeald si nervoasi e frecventa
(Urechiea, van Bogaert.)

4, Boala se datoreste impregnadrii cu colesterind a
sistemului reticulo endotelial, in urma tulburdrii metabolis-
mului acestul lipid.

5. Boala rareori se vindecd spontan, netratatd are
evolutie letala,

5. Tratamentul eradium-sau roentgenterapie, asociata
cu opoterapie hipofizard si regim. :

7. 3’ar putea incerca extirparea unei suprarenale sau
a splinei. '

Védzut gi bun de imprimat:

Presedintele tezei:
ss. Prof. Dr. 1. C. Urechia
N O Decanul Facultatii :

ss. Prof. Dr. D. _Mi;pq@}
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