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El desarrollo de nuevas técnicas y el mejor
conocimiento de los mecanismos de coagulacion
sanguinea han llevado a reconocer nuevos tipos
¢ diatesis hemorragicas, lo que a su vez ha
conducido, ademés de a una renovacion del in-
ierés investigador sobre estos problemas, a una
revision de antiguas teorias y hechos experi-
mentales y en conjunto a una mejora de nues-
iros conocimientos, solamente turbada por la hi-
pertrofia de la nomenclatura, que llega a hacer
confusos conceptos bien establecidos.

Uno de los aspectos de mayor interés nos pa-
rece el reconocimiento de mecanismos antago-
nistas o inhibidores de los procesos normales de
la coagulacién. Aparte de su importancia con-
ceptual (regulacion coagulacion - fluidez), pato-
génica (trombosis) y terapéutica (tratamientos
anticoagulantes), tienen interés puramente cli-
nico, dada la existencia, si bien bastante excep-
cional, de sindromes hemorragicos producidos
por un aumento o aparicion anormal de estas
sustancias, lo que ha abierto el nuevo capitulo
de las diatesis por anticoagulantes circulantes.

Dos tipos de estos anticoagulantes estan uni-
ﬁ'ersalmemo reconocidos. Uno de ellos actua so-
bre la primera fase de la coagulacion, la forma-
tion de tromboplastina, inhibiendo al parecer la
tg}ﬁ';regccxon de los factores tromboplasticos
globulina antihemofilica, PTC, PTA y factor
Plaqw“tari”)- por lo que recibe el nombre de
digggoﬁbmﬂa_.st_ina". Su presencia }_:-roduce sin-
‘Dmduﬁdoemofllm'd?s‘ en todo semejantes a los
208 tratai_;i por déficit de factores, y de ello he-
e &parecf? en nuestr‘a revision del problema ‘.

d otro eﬂd(_‘stc mismo numero.
teptible do Po de anticoagulante circulante sus-
6l producir sindromes hemorragicos es
‘4ue ahora nos interesa en relacién con el caso
que vamog a pre t S 4 y v
A sido ident]‘?f"son ar. Su mecanismo de accion
Yombing ificado como una inhibicion de la

2 la p}g’tgort ello, y por su favoral:)lg respues-
®nsiderado mina y al azul d(:-, toluidina se _ha
ol nom 2 dglmllr:r a_la heparina y ha recl}nd_o
- Circuiant sustancia o sustancias heparinoi-

es.

n : : :
dumento en la heparina sanguinea habia

sido senalado en el choque anafilactico de pe-
rros por JAQUES y WATERS®, y vor este meca-
nismo ha sido también explicada la disminucion
de la coagulabilidad sanguinea en casos huma-
nos de anafilaxia °, mientras otros consideran
que es debida a la aglutinacion de las plaque-
tas, cuyo nimero puede quedar muy reducido.

ALLEN y cols. * sehalaron que la exposicion
intensa a radiacién producia un aumento de la
heparina circulante que alargaba significativa-
mente el tiempo de coagulacién, y ello ha sido
probado con animales y en los supervivientes
de los lanzamientos de bombas atémicas, si bien
las hemorragias que presentan parecen mas bien
debidas a alteracién vascular y plaquetaria.

Fuera de estas dos circunstancias se han se-
nalado casos, unos al parecer primarios?®, *y '
y otros secundarios a leucemias, hepatopatias y
purpuras * y “, en que el sindrome hemorragico
parece debido a la existencia de sustancias de
tipo heparinoide con inhibicion de la trombina

El caso que vamos a presentar nos parece
incluido en el primer grupo de trastorno pri-
mario.
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Se trata de un nifio de siete afios, que fué visto en la
Policlinica del doctor PARRA con la siguiente historia
clinica:

Segiin dicen los padres, al nacer tuvo intensa hemo-
rragia, achacable a una ligadura defectuosa del cordon.
El nifio se crié bien v solamente le apreciaron tenden-
cia a sangrar excesivamente por pequefias heridas y con
la caida de los dientes, asi como cierta facilidad a la
aparicién de “cardenales” con pequefios traumas. En di-
ciembre tltimo padecié amigdalitis repetidas con fiebres
altas de 39 v 400, por lo que se decidi6é una amigdalecto-
mia que no llego a practicarse por encontrar repetida-
mente prolongado el tiempo de coagulacién. Le han he-
cho tres transfusiones de plasma sin conseguir modifi-
carlo. Hace quince dias tuvo una erupcién roja por todo
el cuerpo, sin fiebre, que le duré tres dias.

En los antecedentes personales referian haber pade-
cido: sarampion, tos ferina, varicela ¥ bronquitis.

No habia historia familiar hemorragica. Los padres
estaban sanos v tenia una hermana pequeia completa-
mente sana.

La exploracién fisica era negativa, salvo la presencia
de algunos hematomas en ambas rodillas. La tension
arterial era de 11-6,5.

Un primer andlisis de sangre dié6 una cifra de hema-
ties de 3.500.000 por mm® con leucocitos, féormula y ve-
locidad de sedimentacién normales. La orina era nor-
mal. La radioscopia de térax sefialé un refuerzo de am-
bos hilios. mds marcado en el izquierdo, con silueta car-
diovascular normal.

Con estos datos el enfermo fué enviado a nosotros
para estudio de sus constantes de coagulacién, que arro-
jaron los siguientes resultados:

Tiempo de hemorragia, 3 minutos.

Tiempo de coagulacién, 9 minutos.

Plaquetas, 238.000 por mm® (68/1.000), de morfologia
normal.
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Rumpel-Leede, negativo.

Retraccion del coagulo, normal

Tiempo de protrombina, 18" /18 100 por 100,

Tiempo de recalcificacidon, 3' 25" (control, 1’ 30").

Tiempo de protrombina residual, 50" (control, 34").

Con ello quedaban eliminadas las posibilidades de al-
teracién vascular, plaquetaria y protrombinica v que-
daban como unicos datos anormales un tiempo de coagu-
lacion muy ligeramente prolongado, un tiempo de recal

Prueba de lolerancia heparinica “invitro®
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cificacién del plasma clarai un con-
sumo de protrombina algo bajo, pero no significativa-
mente fuera del limite de la normalidad.

Parecia tratarse, pues, de un trastorno muy leve, al
menos en aquel momento, de ir e plasmatica, inde-
pendiente de la protrombina y sus factores acelerado-
res y del fibrinégeno. Quedaban, pues, como posibilida-
des la alteracién de la formacion tromboplastinica y la
existencia de inhibidores de la trombina. La primera
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parecia menos probable, dada la poca expresividad de
la protrombina residual (o consumo de protrombina), y
también clinicamente por la ausencia de historia fami-
liar y la parvedad de los sintomas.

Para tratar de dilucidar definitivamente entre estas
cdos posibilidades diagnoésticas se llevaron a cabo las si-
guientes pruebas:

Tolerancia heparinica “in vitro” (fig. 1), que demos-
tr6 una clara disminucién de la tolerancia a la adicién
de cantidades progresivas de heparina.
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se traducia poco en el tiempo de coagulacion de
sangre total. lo que no es de extranar d'd(’llﬁ la
levedad del cuadro clinico. Sin embargo, el tiem-
Lo de recaleificacién plasmatica de Howell esta-
ka significativamente alargado, v que ello no era
debido a una deficiencia de factores quedo pro
kado por el “Sereening test”, que al tiempo de-
mostré la existencia de anticoagulante cirew
lante.
Aunque la poca alteracién del consumo &
protrombina ya hacia presumir que no € U['_r]"
taba de sustancias anti-tromboplasticas, s¢ IL‘
varon a cabo las pruebas de tolerancia 1101-’3"‘
nica “in vitro” y la de la protrombina, qtl-;.
reflejaron la naturaleza heparinoide del an
coagulante,

Es de lamentar no haber efectuado tu-
cién esternal tratando de encontrar en ¢l (;s“
dio de la médula ésea un aumento de mas';égen
tos, que como es sabido producen 0 cun’i; 20-
heparina. MENEGHINI ** ha encontrado uﬂen Ia
rrelacién entre los mastocitos medulares angre
médula y la actividad heparinica de la s
en casos de leucemia, cirrosis, parpurd ¥

na [JIIII'
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I;?rur-l!" -
il-radlaCié“- y JORPES " considera que la diate-
.« hemorragica de la urticaria pigmentosa, en
a que hay actimulo de mastocitos en la piel, es
a‘iehida a la existencia de este tipo de sustan-

"38'”0 punto que se presta a comentario es la
posible etiologia del trastorno en este enfermo
qrticular. Existe un dato de interpretacion du-
dosa, que es aquella hemorragia umbilical que
resentd al nacimiento. Ello haria pensar en el
cardcter congénito del proceso, pero no se pue-
de descartar que efectivamente se tratara sola-
mente de una mala ligadura. Sin embargo, la
[-rucncidzul de los otros sintomas apoya el pri-
mer supuesto, que por otra parte no pugnaria
con la ausencia de antecedentes familiares, ya
que enfermedades tan claramente hereditarias
como la hemofilia presentan con relativa fre-
cuencia casos esporadicos en los que no existen
precedentes familiares y ello ha sido achacado
s una mutacion genética, que igualmente podria
ser invocada aqui, ya que estas mutaciones tra-
qucen en el fondo una alteracién enzimatica que
lo mismo que pueden tener por consecuencia la
ausencia de una proteina especifica que tenga
un papel en la coagulacién, pueden producir
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:;1_ enfermo, ya que aunque éste es un meca-
nismo bien conocido de produceién de anti-
coagulantes (casos de hemofilicos repetidamen-
le transfundidos que originan sustancias anti-
tromboplésticas), en nuestro caso las transfu-
siones fueron hechas después de haber presen-
tadp la mayor parte de sus sintomas.

For todo ello nos parece tratarse de un tras-
torno congénito de muy leve intensidad, consis-
tente en la existencia de anticoagulantes circu-
lantes de tipo heparinoide.

Dada la parquedad de los sintomas no se ins-
tituy6 tratamiento alguno y solamente se ad-
virti6 a los padres que en caso de hemorragia
intensa debia serle administrada protamina con
ja mayor urgencia.
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VESICULA BILIAR DOBLE
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‘ La doble vesicula biliar constituye una mal-
lormacicn rara en el hombre, por lo que la ma
yoria de los libros de Radiodiagnostico, incluso
los mis extensos, asi como los dedicados unica-
mente al estudio de este 6rgano, excluyen esta
anomalia, = y
ra%;?(]iis};slludﬂi?ticas grandes, entre las que figu-
e, q{}]gncn\f 1>§<,j\.. en 19.000 autopsias y operacio-
fln})ll(; . -i.u.-‘_lj‘li.u se encontrd una \fCSlcpla biliar
o 1(;‘)(?(1:':: 3.000 6 4.000 casos. POStE‘I‘iOI‘II‘lE‘ntP.
tma;'-d{,mlcnow publica otro caso de vesu_:gla
o N ta; s‘oncontm:da dur:.mte una operacion,
: m‘%xwm{:. CLII\'[A\I\, en 1929; HAYES, en 1931,
li(‘-ac‘io:nko : ER, on 1947, han }}ocho sucesivas pu-
ta erJss]'s sobre esta malformacion congeni-
tugh‘;aiocpuestr_o se trata de un hombre de cin-
tadrante lllcc‘) E}:ROS de edad, con molestias en el
cual, desn superior derecho del_ ,abdom.cn,' para lo
" f}magé u'es de una exploracion radiologica de
U8 indie, ') posternor;monte, de ciego y apendlt_:e.
cada la necesidad de realizar una colecis-

tografia. La colecistografia fué hecha por via
cral, y a las veinticuatro horas la vesicula biliar
presentaba el aspecto que se observa en la figu-
ra 1, en que aparece la vesicula bien plenificada
con situacién normal y contorno regular, apre-
ciandose tinicamente al fijarse en detalle la exis-
tencia de una zona redondeada en que el contras-
te aparece mas reforzado. Sabemos la tendencia
que existe para interpretar estas imagenes de au-
mento de densidad como calculos. Dados los con-
trastes que manejamos hoy en dia, cuya densidad
es muy alta, podemos decir casi con seguridad
que la mayoria de los calculos de vesicula bliiar
se visualizan como zonas de aclaramiento, ya quée
por ser menos densos que el volumen del contras-
te que plenifica el 4drea que ellos desalojan, apa-
recen como defectos de replecion, o sea, de
disminucién del contraste. Como siempre ocu-
rre, a la vista de esta imagen redondeada densa,
presumimos la posible existencia de un diver-
ticulo de la vesicula, o lo que es mas frecuente,
a la proyeccion antero-posterior del fondo. No
obstante, con el fin de depurar bien la imagen
e hizo una radiografia a los diez minutos de
haber ingerido la prueba de BOYDEN, en la cual
se podia apreciar de manera evidente (radiogra-
fia 2) la existencia de dos vesiculas biliares, bien
definidas, superpuestas parcialmente una a otra
en esa proyeccion. Entonces, transcurridos unos
minutos, se hizo la radiografia 3 para conseguir




