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INIDODiltt:Df 

Amploarea ce a luat-o chimia- determinată de alte 
interese străine curiozităţii ştiinţifice pe lângă. rolul ce-l 
joacă azi ca factor de progres în viaţa civilizată, influen
ţând toate ramurile ştiinţtfice, ba chiar uneori având mare 
importanţa şi din 1=unct de vedere social, a avut a~upra 
medicinei o' acţiune tran~formatoare. Chimia biologică sau 
medicală se integrează în patrimoniul chimiei şi azi de 
abia avem boală în care pe lângă simptoamele clinice, 
radiologice, laboratorul chimic să nu aibă cuvântul. Am 
ajuns !a aşa o perfecţiune pe teren chimic şi perfecţiona
rea el în plină evoluţie - că nu rareori în formularea unui 
diagnostic rezulta1Ul furnizat de analiza cantitativă sau ca
litativă are rol decisiv. 

E just să fie aşa. fenomenul vital, prin dinamismul 
său energetic este în ultima analiză o ardere, caracterizată 
prin oxidaţie ŞI reducere. Fermenţii, hormonii, vitaminele 
sunt dirijorii marelui şi precisului laborator uman. 

Starea de echilibru al organismului poate fi conce
pută astfel numai dinamic cu mici variaţiuni într'un sens 
sau altul şi cu mecanismul de compensare continuu în ac
tiune, pentru a restabili echilibrul deranjat, organismul e în 
perpetuă functiune, transformarea energiei în feluritele 
sale forme necesită agenţi specializaţi pentru această sar
cină. 

Tot acest joc serveşte un singur Ecop, menţinerea 
stării de »Sănătate«. Lipsa sau insuficienţa oricărui agent 
duce .la turburarea funcţiunii în sens tehnic; aceasta duce 
la deteriorarea »maşinei«: ·organismul, ceace se r:-:anifestă 
prin semnele pe cari le taxăm ca ~pecifke unei boli. 

Deci acelaş deranj funcţional e motivul leziunii ana
tomo-patologice ca şi al simptomelor clinice cu cari ne în
tâlnim la o boală dată. Ceace rezultă din rJ.Ceasta este că 

·metoda anatomo-clinică e insuficientă, e încomplectă. Nu-
mai concepută în sensul celor de mai sus. prin adausul 
datelor ce ni le poate furniza laboratorul, boala devine în 
complexul ei o noţiune raţională şi perceptibilă. Chestiunea 
fiind pusă aşa, putem avea credinta că străduinţele noastre 
vor fi însoţite de mai mult succes. 
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Boala, care azi în urma cercetărilor lui Ludo van 
Bogaert e clasificată în grupa colesterinozelor, fiind un iip 
cerebral al acestora, a ~ost descrisă pe rând de mai mulţi 
autori. 

Prima oară a fost concepută de americanul Alired 
Hand ca o tuberculosă, deoarece un bolnav de al ~ău în 
vârstă de 3 ani, cu simptoamde clasice bolii, a murit în 
urma unei broncho-pneumonii, iar histologic s'au pus în 
evidentă leziuni tuberculoase. 

Un alt american W. Kay prezintă un copil de 7 ani 
care în urma unei ~car latine avea decalcificări dentare şi 
ramolirea parţială a craniului, urmată de exoftalmie şi de 
diabet insipid. Boala era asociată şi de hidrocefalie. 

Până la observatia lui Schiiller boala a fost descrisă 
numai" anatomo·patolo.gic. Radiologului vienez îi revine me
ritul de a fi decelat radiologic· două cazuri similare din 
punct de vedere al imaginei radiologice, prezeil.tând lacune 
în craniu, pe cari le-a numit »defecte geografice" din ca
uza neregularităţii lor. El invederează şi legătura bolii cu 
turburări hipofizare. 

Disfuncţiunea hipofizară este consemnată şi de Chris
tian în 1919, mai târziu altii contribuie la sistematizarea 
şi izolarea nosologică prin· cazurile ce le-au publicat. 

Aşa Rowland aduce aportul său din punct de ve· 
dere al patogeniei, enunţând că în această boală metabo
lismul grăsimilor e alterat, însă notează şi rolul eventual 
al sistemulu!i reliculo-endotelia l. 

Din cauza cazurilor descrise până la el Haussmann 
şi Bromberg trag concluzia că ar fi o boală. a copilăriei. 

Ilalianul N. Pende încadrează boala în rândul mala
diilor cu origină endocrină pe baza a dcuă cazuri perso
nale şi conclude că este o degene1 escenţă endoCJ ir o-s1m· 
patică primară, dând mare importanţă factorilor· urr.orali 

. Şi dNmatologii au contribuit la e1ucidarea bolii, în
troducând no~iunea de Xantomatoză. Prin aceasta se îr.te
leg depozite ce se găsesc de cele mai dese ori la niveiul 
pielei şi cari datoresc numele coloraţiei gălbuie a substan
tei care le compune, coloraţie ce se datoreşte unui pigment 
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numit lipocrom, înrudit cu pigmentul vegetalelor şi a căru 
constituţie este foarte apropiată de o hidrocarbură volatilă 
numită colestan (T. Pfeiffer). 

In timp ce dermatolo~ii căutau să clasifice cu grijă 
aceste manifestaţiuni cutanate, se descriu sub numele de 
.di!:ostoze hipofizare" tablouri morbide ale căror rela
tiuni cu meîabolismul sterinelor n'au fost recunoscute de
cât târziu. 

Astfel Pincherle şi Sig:1inolfi la congresul de radiolo
gie din 1930 ţinut la ferrara susţin concepţia de metabo-
bolism tulburat al lipoizilor. · 

Urmează cercetări noui. Se găsesc localizări visce
rale ale xantomatozei şi se ajunge Ia ideia de a face co
nexi~ne între leziunile cutanate, viscerale şi cele osoase şi 
de a considera boala ca o perturbaţiune generalizată a 
metabolismuini stNinelor cu o determinatie cerebrală Deci 
bo3.1a lui Iiand-Schi.iller-Christian este. considerată azi ca 
o iipidoză, în sens mai strict o colesterinoză cerebrală. 

rrcau~m!e~, Wihrstt«<l ş~ senn. · 
In chestiunea eredităţii autorii nu sunt de aceaşi pă

rere. Uneori caracterul familiar se poate stabili. In gene
ral atest ceracter se poate observa şi în celelalte xanto
metoze fie cutanate, fie viscerale. In acest sens v. Bo
gaert publică o familie cu şase cazuri. 

Boala poate să survină la orice vârstă, însă frec
venţa e mai mare în prima copilărie între 2-4 ani, sunt 
observaţii după cari a debutat în senilitate aşa Bazy şi 
Malgras au observat la un bolnav de 60, Obehoff la unul 
de 70 ani. 

După vârsta atinsă, deosebim o formă infantilă şi 
juvenilă, adultă şi senilă. 

Sexul masculin ar fi mai fracvent atins decât cel fe
minin, cele două cazuri dela clinica din Cluj sunt femei, 
ceeace nu corespunde cu statistica lui Moreau, în care 
dintre 32 bolnavi 24 au fost băieţi. 

Caracterul rasial, ca fiind mai fracvent Ia evrei cum · 
crede Natali nu pare a fi justificată. 

SlmptomatOIO!!IH. 
In 1930 folke Henschen într'o monografie a reunit 30 

cazuri tipice dit:t literatură şi adaugă 3 observaţiuni noui. 
•( 
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Ans1mblul de 57 cazuri la care se referă analiza sa 
a împărţit-o în 3 grupe după bogăţia lor în simptome cli
nice. Din această lucrare reese idea că sindromul .lui 
Christian, după cum îl numeşte Henschen nu este decât o 
formă complectă, foarte bogată din punct de vedere se
miologie a unei lO ntomatoze generalizate, ea neconstituind 
o boală aparte. . 

Debutul bolii în general e insidios. Un caz a lui 
Schiiller a debutat cu o tumoară care mai târziu a fost 
infirmată. Deseori boala începe cu o durere intensă a ca
oului, cu stază papilară Ia examenul oftalmoscopic, ·ceeace 
îndreptăţeşte diagnosticul de tumoară. 

Alteori boalei îi premerge o stare febrilă, infecţioasă, 
pojar, scarlatină. pertusis sau găsim în antecendente o 
traumă craniană. 

Fenomenele cari determină pe bolnavi să vină Ia 
consultaţii sunt poliuria, alteori alteraţiuni buco dentare 
sau gingivale, rari auditive. Xantomatoza cutanată pcate 
fi uneori un simptom premergător. 

Boala poate sa se instaleze şi fără simptoame pre· 
mergătoare; aşa e cazul lui Chester, Kugel-Davison, Vla
vianos·Chiari. 

Simptomatologia patognomonică bolii lui Hand-Schiil
ler-Christian o constituie triada clasică: lacune osteoporo
tice în osul cranian, exoftalrnia şi diabetul insipid. 

Lacunele craniene dau aspectuJ radiologic caracte
ristic bolii. 

Pe placa radiografică vedem lipsuri în formă de 
pete inegale, unele mai mari altele mai mici,.regulate eva
Iare sau neregulate crenelate. Uneori mai multe conflu· 
iază având conturul unei hărţi geografice. După Rowland 
se aseamănă găurilor erodate de insecte. 

La nivelul lacunelor, ţesutul osos e ramolit, rroale la 
pre;iune, deprimabil. Osul se decalcifică, mai des e atinsă 
bolta craniului, bază mai rar, iar cand este atinsă. proce
sul interesează şeaua turcească, apofizele clinoide se rare
fiază până la dispariţie, iar şeaua se lărgeşte. 

Câteodată aspectul este tumoral, când trebuie să di
ferenţiăm de clorom. , Tensiunea intracraniană poate fi 
mărită, poate să dea şi fenomene oculare cari ne îndrep
tătesc să ne gândim ·la o fumoa ră, supoziti e justificată şi 
de cefaleia, vărsăturile şi vertijul ·care poate să survin!!. 

Alte oase afară de cele craniene pot fi atinse dar 



foarte rar. Aşa oasele membrelor superioare sau infe
rioare: umerusul, radiusul, f2murul tibia~ cotul. 

Diabet insipid. Adesea poliuria hipolizară este simp· 
tomul relevator. Şi adesea se înfâmplă ca bolnavul să fie 
considerat mult timp drept hipofizar. 

Astfel poliuria zilnică a cazului al doilea Urechea din 
clinic.1 Cluj este de 13 litri în 21 or~. E3te L1să variabilă 
uneori, cum e cazul 1 Urechea chiar fără acest simptom 
putând să ajungă la 27 litri zilnic. 

Exoftalmia poate fi uni- sau bilaterală şi de obiceiu 
pro ~resivă. La fundul de o chiu nu se constată modificări 
patologice decât rar, alte ori pete galbene sau albe în ma-
cula lutea. fie uşor edem papilar. . · 
. Leziunile de o::;teoporoză a:ing câteodată dinţii, aşa 
în cazul lui Cignoli căderea dinţilor la un copil a relevat 
boala. Molarii sunt cel mai frecvent atinşi. 

Leziunile cutanate numite xantome sunt frecvente, 
ceeace a făcut să se considere boala lui SchUiler-Christian 
ca un analog cerebrC1-I. 

Când stânca temporală este atinsă de boală, putem 
depista tulburări auditive. 

Fenomene hipofizare cari pot să survină afară de 
poliurie mai sunt sindromul adiposo genital, nanismul şi 
infantilismul. 

Fenomenele cerebeloase nu suni rare. Aşa Redlich 1 

a observat ataxie. hipotonie cu Babinsky uni- apoi bilate
ral, apoi tulburări bulbare. Bolnavul său a mai prezentat 
şi fenomene miotonice la percuţia rr:embrelor şi semnul 
lui Chwostek. 

. In cazul lui Vlavianos, trei ani după depistarea bolii 
apăru astenie, pareză musculară gel!eraliza1ă, hipoestezie 
la toate probele, cu sindrom cerebelos unilateral. Intr'o 
fază înaintată au apărut fenomene bazale, paralizia unila-

. terală a nervilor V. VI. VII VIII. 
Fenomene cere]eloase şi bazale au descris şi Ches

ter, Kugei-Davison în cazul lor. 
Bolnavii de boala lui SchUilar-Christian sunt palizi, 

deshidrataţi, cu pielea desicată. Anemia este destul de ac
centuată putând să scadă până Ia t.ooo.ooq. Găsim o leu
cocitoză moderată cu monocitoză. Pincherle a găsit celule 
mari cu asoeJt histiocitar, umplute cu sânge. Glicemia e 
normală, Hipercalcimie după Pende. Accentuarea lipemiei 
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şi hipercolesteremiei este caracteristică: Normale !.40- U·O 
mgr. ?t, se ridică la 2,96 mgr.% (Lesne)· 3.28 (Bazy). · 

Lichidul cefalo-rachidian şi urina sunt normale. 
Uneori din triada simptomatică exoftalmia sau poliu

ria poate lipsi, însă în caz de lipsă a vacuolelor craniene 
diagnosticul pare a fi hasardai. 

(JDID(iil Şi prO!!DOSti(UI bOlii. 

Boala de obiceiu are un mers progresiv, mai ales 
acele cazuri cari rămân netratate. Pot se survină uneori ş; 
rotrocedări spontane, când vreunul din simptoamele carac
teristice sistează. De cele mai deseori însă osteoporoză ca
lotei progresează, transformând tot eran iul în ţesut cor:
junctiv. Putem găsi şi o spleno-hepatomegalie cu hifertro
fia tesutului limfatic. 

Prognosticul e reservat. de obiceiu boala are mers 
letal, sfârşitul fiind cauzat de o complicaţie cardio!- pul
monară sau hematoză. 

Afară de lacunele craniene iremediabile, tratamentul 
poate să aducă ameliorări, prelungind viaţa bolnavului. 

Patol!enie. 
Simptomatologia propriu zisă a bolii lui Schiiller

Cristian nu este aşa de caracteristică. 
Exoftalmia şi poliuria sunt semne ce se găsesc şi în 

alte boli. 
Vacuolele osului cranian şi ale a !tor oase se consi

deră ca o xantomatoză tip cranian, care rodând osul,jl in
moaie şi-1 decalcifică Rarele procese de s.cleriJză, presupun 
un proces de reparatie. 

Descoperirea relaţiilor dintre unele maladii ale siste
mului nervos, ale căror nosologie e încă n~precisă, cu tul
burări ale metabolismului lipoidic a creat un capitol neu
rql_ogic nou, cel al dislipoidozelor, sau pur şi simplu al li
poJdozelor. 

Calea spre lămurirea acestui grup de boli a fost abor
dată din două părti: cea a histologiei căutând să arete mo
dificări tisulare ale acestor schimbări şi cea al chimiei 
care a imprimlt nota precisă a însuşi· caracterului Iezi
unii, ducând astfel la noua metodă histo·chimică. du!i)ă 
metoda lui Hurst-Grinkor. 
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Punctul de plecare a fost boala lui Nieman- Pick. şi 
anume caractenll similar chimic al modificărilor splinei din 
ace.::stă boală cu acela neurologic din idioţia amaurotică a 
fost ·În!r~':văzut pdma dată de Knox, Wahl şi Schmeiser. 

ln -acelcş an Pick şi 13ielschowsky, Oberling publică 
un caz d~ boala Ju Niemann-Pick cu alteratiuni cerebrale 

·tipice d(~ ictiojie amaurotică. Oberling conclude că îdioţia 
amaurotică e o localiza re nervoasă a bolii lui Niemann- Pick, 
adică afecţiune locală a unei boli generC'lle. 

In timp ce Bloom şi Kern, Brahm şi Pick au arătat 
că lipoidele intracelulare din boala lui Niemanr-Pick sunt 
fosîaiide din grupul Iecitinei, care ar fi analoage cu cele 
din Tay-Sachs, Klenck a pus în evidenţă că în Tay-Sachs 
sfingomielina este lipoidul depozitat, arătând apropierea 
chimică; unul fiind un compus galactozi'lt, al doilea un com
plex: ligno-ceril sfingozinic. 

Tot aşa şi pentru boala lui Gaucher s'a găsit o formă 
cerebrală, manifestându-se prin tulburări pseudo-bulbare 
Aci lipqidul âr fi cerosjna din grupul cerebrozidelor. 

Dela aceste constatări şi până la Schi.iller-Christian e 
un pas. 

Rovland arată cel dintâiu raporturile acestei boli cu 
Sistemul reliculo-endotelial şi o defineşte ca o formă spe
cială de xantomatoză, arătând şi analogia cu bolile Gau· 
cher şi Niemaun-Pick. 

Epstein arat{! că boala lui SchUiler-Christian constă 
într'o supraîncărcare a celulelor cu o grăsime neutră, es
teri ai colesterinei şi colesterină liberă. 

Folke-Henschen, pe baza datelor adunate din litera· 
tură, conci ude că boala lui Schliller-Christian e formă corn-. 
plectă, foarte bogată din punct de vedere semiologie a unet 
xantomatoze ger.eralizate şi nu este o boală aparte. 

Ar avea o formă osoasă, echivalentă cu cea din boala 
lui Gaucher, o formă splenică, viscerală cu predileciie pul
monară, chiar una cardiacă. 

Henschen face aluzie Ia alteraţiile din.regiunea tube
rului cinereum, a regiunii infundibulare, a hipofizei şi a epi
fizei pe cari le consideră consecutive infiltraţiei cu celule 
xantomatoase. 
Aceste da te ale lui Henschen cărora li se adaugă şi cele 
expuse în Capitolul Simptomatologiei şi anume că se gă
sesc fenomene cerebeloase şi spasmodice, piramidale ..,-



arată că şi boala lui Schiiller·Christian ;:re localizare ner-
.. . ' 

voasă. . . 
Originea lipoidozică a iJCe~tei _boli o d.oved~sc în f!!O_d 

indubitabil cercetările lui Epstem ŞI Lorenz, <:an au gas1t 
în masele durale din boala lui Schiiller-Christian complexe 
de grăsimi neutre şi colesterine. Dintre colesterinele e~erii 
colesterinelor predomină asupra coles1erinelor libere, care 
reprezintă de cinci până la zece ori valoarea ponderală. 

Lipoidoza colesterinică prin analogie cu boala lui 
Gaucher şi Niemann-Pick a fost arătată şi prin coexistenţ~ 
leziunilor cutanate şi tendinoase, iar Chauffard. Guy La
roche şi Erigaut susţin că originea xantoamelor trebde 
căutată în hipercolesterinemie. 

Anitschkow făcând experiente în acest sens a nulrit 
iepuri cu un regim bogat în colesterineă şi obţine o înbo
găţire lippdică a celulelor reticulo-endo1eliale din splină, 
măduvă osoase a celulelor lui Kupfer şi a macrofagelor 
histiocitare. Iar dacă hipercolesterinemiei i·Se suprapune 
un factor local, cum este traumatismul sau iritaţia aseptică 
vor apare xantomele cutanate localizate. 

Din această experienţă reese că xantomatoza este 
datorită hip~rcolesterinemiei, provocând mai întâi o hiper
plazie iritativă a sistemulni reticulo·endotelial, care pe urmă 
se infiltrează în ţesuturile vecine. 

Ipoteza de mai sus este uşor de inteles şi captivantă, 
însă i-se pof opune următoarele obiectiuni : 1. Hipercoles
terinemia în xantoma1oze şi Hand·Schiiller-Christic;n este 
inconstantă şi chiar dacă există, poate fi de o intensitate 
aşa de mică. care se găseşte destul de des în clinică fără 
să determine leziuni xantomatoase. Dealtfel hipercoleste
rinemiile mult mai considerabile ale adultului nu determină 
nici formarea de Jacune osoase şi nici turburări hipofizare. 
2. Nu se ştie dece infi!tratiunile reticulo-endoteliale atacă 
î~ Hand-Schiiller-Christian bolta craniană şi regiunea hipo
hza-tuberiană, respectând regiunile elective ale xan1omu
lui şi deci nu produc decât Jeziuni minime în fic'at şi 
splină cari sunt primar atinse. în boala .lui Gaucher şi . Nie-
mann·Pick. . · 

Din consideratiunile de mai sus reese caracterul se
cundar al xantomatozei în patogenia sindromului lui Hand· 
Schilller-Christian, fiind datorită turburării de ·metabolism 
lipoidic şi hipercolesterinemiei. In orice caz pe primul plan 
st~u modificările umorale, însă nu ştim ce determină aceste 
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mJdificări umorale: se datoresc ele unui regim defectuos 
unui factor infecţios sau toxic? 
· După ce am văzut roful chimic· al colesterinei vom 
arăta şi cel al sistemului reticulo-endot.:>lial, ce cuprinde: 
:' ·a) celulele dentritice ale retic.ulului adenoid din orga

n·::Ie·eritro leucopoetice (foliculi limfoizi, ganglioni limfatici, 
splin], splină, m]dlVă osoasă) va să zică adevăratele ce
lule reticulare. 

b) Endoteliile cari delimitează spaţiile vasculare, sinu
soid~, lacunele şi capilarele ale organelor, cum e ficatul 
(ce!ul2le lui Kupfer) pancreasul, timusul, hipofiza, supra
renală,· probabil toate .organele cu secreţie internă chiar 
şi plămânul. 

c) In parte endoteliile tuturor capi! a relor. 
d) Elementele mPzmchimului perivascular (celulele 

periteliale) mobilizabile şi capabile de activitate neoforma
tivă Jeucopoetică, histiocite mai ales bogata retea hisiocitare 
din derm, care împrumută pietei caracterul mesenchimatc s 
important ceeace priveşte rolul de apărare. 

e) Elementele fibroblastice (fibriocite) cari iau parte 
în reacţiile cicatriciale viscerale şi cutanilte. 

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

Aceste celule cu Iocalizări aşa de variate sunt ele-
mentele aceluiaş sistem, având toate prorietăţile u' mătoare: 

1. Granulopexie (fagocitoză Metschnikoff) 
2. citopoietica (he'matică) 
3. enzi motică 
4. diatonică 
Sistemul reticulo-endotelial este acum destul de bine 

studiat, însă nu toate lucrurile în legătură cu acest sistem 
sunt puse Ia punct. -

Boala lui SchUiler şi Christian în clasifica ţi a făcută 
de Pittaluga este. pus în rândul b?lilor de metebolism ce
'lular al sistemului reticuloendotehal. 

' Această grupă de boli este' aceia.. asupra căruia sunt 
cele mai puţine nesigurante sau dub11. 

In rândul lor găsim : 
t. Boala lui Gaucher 

: 2.: Boala lui Niemân-Pick 
·3 F oala lui Schiiller·Christian 
·4. :formele histiocitomatoase nesistemati7ate . 

. ·Probabil tot în această grugă se tm : · 
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t. Idiotia amaurotică familiază Tay-Sachs. 
2. Xan.tomatoza şi xanteloma (Aschoff) 
3. Endo.telîoză lui Goldschmidt. Isaac. . 

Bolile de metabolism celular a sistemulUI R. E. sunt 
aproape totdeauna tulburari p~t?logice . co~sti_tuţionale,. as·ţ
fel sunt în legătură cu facton fie eredll_an, he _c_9nşemta!I, 
dar influenta acestui factor in genealogia familiara a bo
lilor din a"cest grup, ştiin.ţificeşte nu poate fi acGeptată 
încă fără rezerve. . 

In ceeace priveşte procesul este o ret_iculo-en· 
dotelioză cu impregnaţie. In boala lui Gaucher cerebrcsi
nele, cerasina e Iipoidul care joacă ;olul principal~ în bo-
ela lui Nieman-Pick care se dintinge de cea al lui Gaucher 
prin mersul dela inceput malign, determinat de materialui ~,. 
paraplastic care impregnează celulele sistemului R. E. 

Aici rolul principal îl joacă fostfatidele a căror reia 
ţiuni cu vitamina A sunt notorii şi a cărar reprezentat tipic 
este lecitina, care e o colină glicero-fostfatică, Această 
substanţă invadează şi distruge sistemul reticulo-endote
lial. 

Pittaluga insistă asupra asemăn_ărilor ce există intre 
IP-ziunile de hipervitaminoză. A şi cele determinate de 
aceste boli, referindu-se Ia lucrările Goyanes Alvarez Şi 
ale lui CoJiazo. 

Xantomatoza cranio-hipofizară sau boala lui Schiiller
-Christiun constituie un tip clasic de reticulo endotelioză 
de im :Jregnaţie. In distribuţia topografică a impregnaţiunii 
intervine fără îndoială factorul endocrinian în acelaş fel 
ca şi în distrofia adiposo-genitală al lui Frohlich sau alte 
s'ări morbide. Localizarea depozitelor grăsoase, se face in 
relaţie cu vârsta fiind în legătură cu alteraţia sinergismu
lui genitohipofizar. 

Rolul deranjului hipofizar în boala lui Schiil1er-Chris
tian îl dovedeşte în mod sigur asociaţia constantă şi ap-
roape totdeauna precoce a diabetului insipid. . 1. 

Hipercolesterinemia şi monocitoza vorbesc în sensu 
tulburărilor de metabolism şi a sistemului reticulo-endo 
felia!. 

Exoftalmia a fost explicată. în mod mecanic prin de
poziţia intraorbitară a unei masse xantomatoase. Nu pare 
verosimilă, căci sunt căzuri de exoftalmie unilaterală. 

Pentru ::>riginea hipofizară pledează şi alte turburări 
endocrine, astfel sindromul adiposo-gen!tal care a survenit 
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în ·unei~ cazu~i _ (SchUII~r, Vampre) şi aceasta probabil în 
urma dtstrucţtei lobulUI anterior hipofizar. 

Co~tra ?riginei hipofiza~e al acestui simptom vorbeşte 
observaţta lm Kyrklund: copti de 4 ani cu diabet insipid 
la care I_a 7 ani se at_aşează _o distrofie adiposo-genitală şl 
~xor;tal~11a: L_a ~t:1opste se_ ga~e~c _ no~uri xan1omatoşi în 
)Uru. hlpoft!:t:::I ŞI 1:1 unul dm nmch1, htpofiza însă nu arată 
nici o schimb.:n-e. din punct de vedere istologic. 

_ExplicGţia autorului american Cushnig este sugestivă. 
Cushmg vorbeşte despre mecanismul antidiuretic din me
zencefal (The Lance! 1830): dacă se întrerup căile ner
voase între hipotalamus şi hipofiza survine o poliurie du
rabii1. Pcntl'u ca mecanismul antidiuretic să functioneze 
în mod normal este nevoie de o conlucrare între hipofiza 
şi hipotalamus, însă în r.az de distrucţie a hipofizei, hipo
talamusul poate lua. singur fun::ţiunea antidiuretică. 

Surditatea bilaterală se poate explica în trei feluri: 
a) infiitrarea aparatului auditiv de granulomul xantomatos, 
b) comprimaraa nervului auditiv de acest granulom, c) le
ziune nervoasă centrală de aceiaş origine. 

ţ\natomiil PiltOIOt!iUi. 
Lacunele osoase sunt pline cu nişte noduli xantoma

toşi, cari de a tfel se pot găsi şi în alte ţesături. 
Culoarea lor e galben deschisă sau galben-brună. 

Ş~aua turcească este frecvent distrusă, hipofiza e înconju
rată de un manşon xantomatos care poate să cuprindă 
tija hipofizară până la infundibulul celui de al III-lea ven
tricol. 

in creer şi dura găsim leziuni asemănătoare, câteo
dată în stânca temporală şi înapoia bulbului ocular se gă-
seşte massa xantomatoasă. . . _ 

Examenul microscopic al ţesutului patologic ar. ta un 
aspect analog cu acela din Ieziunile xa~_toi?atoase : 1. Stro
ma. conjunctivă, 2. Celule inflamatorn_ ŞI 3_: celule_ SJ?U· 
moase. Aspectul istologic al sindromulUI Schuller-Ch_nst1an 
este caracterizat prin aceste elemente ale ţesu1ulm gra-
nulativ. d 1. . -

1) Stroma ·conjunctivă contine mas_se e JpOIZI._ . 
2) Celule inflamatorii svnt de mal mult~. feluri: hm-

fociţi, histociţi, celule euzinofile şi pla~J!la_tonţJ. . 
, 3) Celulele spumoase sunt caractensflce acestUI tesut. 
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Aceste celule au fost descrise prima: oară de Reid în 
1914 sub numele de "Foamcells". 

Celulele spumoase suut nişte celule mari de 25-30 
microni,· rotunde sau poliedrice cu protoplasma vacuolară 
şi nucleul situat excentric. Intre celule singuratice se gă
sesc mari masse sincitiale constituite de o acumulare de 
protoplasmă cu 10 sau 20 de nuclei de diverse marimi. 
In acest ţesut se pot ivi emoragii şi depuneri de pigment. 

Celulele spumoase sunt umplute de o substanţă gră
soasă care s'a dovedit a fi con t tuită din esterii colestero
lului, care se poate depune în aceste celule în forma unor 
picături, ori sub forma de ace cristaline. Colorându-le cu 
Sudan JII. sau Scharlach-Rot apar roşii orange sau roşii
brune. Colorate cu albastru de Nil devin albaştri eri via
lele. Protoplasma se colorEază cu eozina în roz, iar nuc· 
leul cu hematoxilină în ·albastru. La lumina polarizată dau 
dubll refracţie a grăsimilor. 

Examenul istologic al diferitelor organe a arătat nu
meroase celule spumoase în hipofiză, în nodul ii cu tanaţi, 
în plămâni şi mucoa~a gast mă. ln ficat s'au găsit celule 
spumoase în centrul lobulilor şi o transformare lipoidică 
a celulelor lui Kupfer. 

In rezumat deci, natura depozitelor xantomatoase şi 
repartiţia lor în diferitele organe individualizează acest 
sindrom şi-1 diferenţiază de alte forme ale xantomatozei: 

1. Depozitul în Hand-Schtiller-Christian este format de 
lipizi şi în special de esterii colesterolului. 
. 2. Leziunile au aspectul nodular al pseudo-tumorilor 
şi se desvoltă în ţesuturile conjunctive cele mai variate: 
dura mater, periost, pleură, peritoneu şi mult mai rar în 
ţesutul intersti(ial al organelor. 

3. Aceste formatiuni n9dulare cresc prin apozitia 
nouilor celule şi nu prin multiplicarea celor vechi, deci nu 
le putem considera ca n eoformatiuni. 

4. Aceşti noduli sunt formati din histiociti încărcaţi 
cu lipoizi. . 

5. Caracterul histologic este dat de prezenta ceiu'Ie
lor spumoase cu incluziuni lipoidice. 

Diii!!DOSti(UI ~i dlil~DOSfi(DJ dll4!f4!D1iill. 
Diagnosticul se. pune din simptoamele obiective pre

zentate de bolnav, dm examenul radiologic şi de laborator. 
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In c~zurile. mai d_elicate d~vine necesar puncţia Ieziunilor 
cramene ŞI exammarea m1croscopică a lichidului extras 
găsindu-se celulele spu moase caracteristice. ' 

.. Morea~ î~ lucra~ea Iu_i asupra sindromului Hand· 
SchuJier-Cl1rlS!Ian a facut diagnosticul diferentia! cu urmă· 
toarcle afectiuni: · 
· · · 1. t~m?ril~ benigne: _chistul sebaceu al pielei răroase 
al ca.pulut ŞI ch1stuJ dermOJd la uivelul craniului. 

2. tumorile md!igne: cloromul mielomul sarcomul 
·craniului, tumot"ile metastatice şi ne~ro·blastom~l simpatic. 

3. formele groase ale osteitei sifilitice şi osteita tu-
berculoasă perforantă. 

LI. boaia lui Paget şi a lui Recklingh3Usen. 
5. osteomalacia craniană. 
6. craniotab~sul şi moliciunP.a congenitală a creşte: 

tului. 

Trafomenful. 
Tratamentul are de scop ameliorarea simptoamelor. 
Acesta este: 
a) Dietetic : regim fără colesterină (carne, ouă, unt, 

grăsimi). Din contra, se recomandă alimentaţie vegetariană, 
legume verzi unt vegetal şi mâncări pregătite cu oleu. 

b) combaterea poliuriei hipofizare. Prin extractul lo· 
bului posterior, - care se poate da pe cale hipodermică 
administrându-se în doze fracţionate, sau îl administrăm 
prin priză nazală, exceptând cazul unor leziuni nazale (co
riză, rinită), cari constituie contraindicaţiuni. 

c) Leziunile craniene se pot trata cu razele Roentgen, 
sau prin radiumterapie. · 

d) Boala lui : chilller-Christia~ fiind consid~ra~ă ca o 
·boală generalizată, înrudită cu. bohle Gaucher ŞI ~lemann· 
Pick, prin analogie s'ar putea mcerca splenecto~Ja, even· 
tual suprarenalectom ia, căci cortica!a _ suprarenala se con· 
sideră ca un generator de aolesterma. 
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Cazul Dlui Prof. Urechia prezinţă importanţă, căci 
este o dovadă că conceptia lui Bogaert e justă asupra co
lesterinelor, şi anume vân Bogaert şi alţii au găsit locali~ 

· zări encefalice, iar cazul lui Urechia e un caz unde con~ 
trolul anatomo-patologie a dovedit o localizare mEningeală. 
Este singurul caz în literatura românească cu con1rol his-
tologic. · 

Cazul 1 Urechia. 

B. A. 28 ani, casnică. Antecedentele heredo-colaterale 
şi personale fără importanţă. 

Istorie. Boala actuală datează din 1934, a debutat 
brusc cu o amorteală stângă a feţei, i-se trage înafară co~ 
misura stângă labială, ochiul stâng 1 ămână ·deschis." Avea 
dureri si furnicături în obrazul stg. · 

Deatunci acuză dureri de cap cari pornesc din regiu
nea occipitală. Tot atunci a început să prezinte · exostoze 
pe calotă în regiunea parietală dreaptă. şi frontală acom
paniate de· cefalee intensă. De două săptămâni observă că 
nu vede bine, prezentând adesea diplopie. De 2 zile pre
zintă dureri în hemitoracele drept, în coapse, obosîndu-se 
repede. · 

Examenul fizic: Tegumentele şi niucoasele palide. 
Se constată exostoze craniene multiple nedureroase la pal-
pare. Intern nu prezintă nimic important. · 

Sistemul nervos: Pupila stângă mai mică şi la exa
menul oftalmoscopic se constată o diplopie uşoară, acuitate 
vizuale scăzută. Papila ochiului drept bombează, consta
tându-se o stază papilară bilaterală. 

Radiografia craniană: Peretele cranian· este îri ge
neral îngroşat pe seama epiploiei. La nivelul bosei frontale 
se observă o îngroşară mai mare a peretelui cranian fără 
modificare de stractură. Ramure stângă a maxilarului infe~ 
rior, prezintă în alveo!a premolarului Il. rădăcina premo
Jarului decalcifiată şi având în jurul vârfului un focar difuz 
de rezorbtie. 

Simptomele clinice au p!edat pentru o tumoră cere-



brală, însă autopsia a infirmat acest diagnostic. 
Aui'opsia creerufui: Macroscopic. Se constată îngro

sâri de meninge, care sunt prinse într'un tesut tumoral 
găibui slăninos. Creerul prezintă la bază lângă temporalul 
stâng acelaş proces tumoral. Microscopic se pune în evi
denţă în meninge prin tolorafia. Nil sau Sudan leziuni fi
pice pentru boala lui Hand·Schuller·Christian. 

Cazul II. Urechia. 

C. R. 22 ani, bucătărt!asă. Antecedente heredo cola
terale iără impotanţă. Antecedente personale: neagă boli 
înfecto·centagioase. Menstruată Ia 16 ani, a urmat regulat 
pân5 acum trei ani. 

Istoric: boala actuală datează de trei ani, a debutat 
cu polidipsie. Bolnava consuma 5-6 kg, apă pe zi, pofta 
de mâncare era diminuată foarte mult. Urina 10-12 kg. 
în 24 de ore. 

lnce1ul cu încetul a început să o doare mâinile, pi
cioarele, se simţea abătută, obosită, avea cefalee. 

La spitalul din Sebeş este diagnosticată de diabet 
insipid şi-i s'au făcut pa1ru şedinţe de radioterapie ascpra 
capului. După radioterapie a simţit o ameliorare trecă
toare. 

In prezent bolnava se plânge de poliurie, astenie, 
nervositate, insomnie, dureri în spate şi la nivelul stoma
cului, 

Examenul fizic - fară nici o importanţă. 
Tensiunea arlerială: 14-7 şi jumătate V. L. 
La presiunea calolei prezintă în unele [locuri mici 

zone mai depresibile. 
Radiografia şelei turcice şi a oaselor craniului. Sela 

turcica normală. Prezintă o exostoză a tablei externe a 
frontalului sub formă de lamă ingroşată de 4 mm. In pro
iectiune latnală se constată în centrul imaginii o conden
sare osoasă care corespunde foarte probabil unui osteom. 

Având în vedere zonele craniene depresibile şi poliu
ria ar putea fi un caz de boala lui Hand-Schuller-Christian. 

Cazul Berariu-Griinwald. 

O fetită de 4 şi jumătate ani. Acuză impotenţă func
ţională şi dureri în membrele inferioare. Intern nu pre-
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zin'ă tulburări. Urina în cantitate şi densitate normală. 
Ten5iunea arterială 100 mm. Hg. V-L. 

L~ p1lp~ţiacraniului, calot1 prezintă lipsuri de sub
stanţă, de diverse mărimi, cari sunt moi depresibile, cu 
marQini regulate şi dureroase. Ochiul stâng e exoftalmie, 
fundul de ochiu normal. 

Radiografie la arcada sprâncenoasă dreaptă 5e pre
zintă o distrucţie, şeaua turceasca e distrusă în partea ei 
anterioară, fiind decalcificată. Focare. de distrucţie în am
bele ilioane şi ischionul stâng, ca şi la mijlocul femurului 
drept şi î_n dreptul col).llui omoplatului drept. 
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[@N(§JJZiilNI 
!.. Boala lui limd Schiiller-Christian este o lipoid_oză 

colesterinică. 
2. Din cauza localizării este încadrată în colesterino

zeie generale, forma cerebrală. 
3. Loc<::lizarea meningeală şi nervoasă e frecventă 

(Urechea, van Bogaert.) 
4. Boala se datoreşte impregnării cu colesterină a 

sistemului reticulo endotelial, în urma tulburării metabolis
mului acestui Jipid. 

5. Boala rareori se vindecă spontan. netralată are 
evolutie letală. -

6. Tratamentul e radium· sau roentgenterapie, asociată 
cu opoterapie hipotizară şi regim. · 

7. S'ar putea încerca extirparea unei suprarenale sau 
a splinei. 

Văzut şi bun de imprimat: 

Preşedintele tezei : 
ss. 'Prof. Dr. 1. C. Urechia 

' •. , ',1 : Decanul Facultăţii: 
ss. Prof. Dr. D. Michail 

. "( i . ~ -.. ! :' 

19 



DIDUOtiftllflf 
Anitschkow N. ut1d Chalatow S.: Ober experimentelle Choleste

. rinsteatose unei ihre Becleutung fllr die Entstehung einiger 
patologischer Processe. C,ntralblatt H\r allgemeine Patho
logie. 1913. 

Aschof! L.: Das Reticuloendâtheliale System. Ergebnisse cler In
neren Medizin und Kinderlleilkunde. 1925. 

Bazy L. et Malgras P.: La maladie ele Schliller-Christian. Oazette 
medicale de France. 1935. . ' 

Bogaert vanLudo, t. Scherer, E. E}:stein: Une forme cerebrale de 
la cholesterinose generaiisee. Paris Masson et Cie. 1937, 

Bogaert van Ludo: lnteret de l'etude des lipidoses pour le neuro
pathologie. Presse Medicimle. No. 37. 1937. 

Chauffard A.-Larochc O.: Pathogenie du xanteplasma. Semaine 
Medicale. !910. 

Chauffard A.-Laroche O. et O riga ud: La cholesterinemie a l'etat 
norr!}ale et pathologique. Annales de Medecine 1920. 

Chester: Uber lipidgranulomatose. Virchows Archivs Hir Path. 
Anat. 1930. · 

Christian H. A.: Defects id Membraneous bones, exophtalmus anei 
diabetes insipidus, an unsual· synclrome of dyspituitarism. 

Epstein E. unei Lorenz: Xur Chemie cler Oewebseinlagerungen bei 
einem Falle von Schiiller-Christian. Krankeit Ztsch. f. Phis. 
Chem. 1930. 

Jaffe R. H.: Reticulo- Endothelial systen~s. Its role in phatolo-
gical conditions. Arch. Pat. 1927. . 

Lesne, R. Clement et P. Ouillain: Xanthomathose cranio - hipo
phisaire chez l'enfent. Arch. de med. des enf. 1933. 

Marinescu D şi Radovici A.: Idtotie Amauritique. L'encephale. 
Penele: Una nuova forma eli endocrinos impatosi. La reforma !ne

clica 1929. 
Pincherle : La !'Ynclrome di H.-Sch.-Ch. Trat. eli Ped. 1932. 
Schi.iller A.: Ober eigenartiger Schădeldefekte im Jugendalter. 

Forchungen an cler geb. cler Roentgenstaahlen- 1915. 
Teschendorf H. J. : Dic H.-Sch.-Ch.-scP. Krankheit (Lipoidgranudo

matose (Ergebnisse cler mecliz. Strahlenfarschung 1936. 

20 


