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Pasa la hemocromatosis idiopatica por ser
una enfermedad poco frecuente. Probablemen-
te son mucho mas numerosos los casgos existen-
tes que los que se diagnostican. y esto sucede
asi por no pensar en la posibilidad de la enfer-
medad y porque el cuadro clinico de la misma
no se ajusta siempre al patron que se considera
como clasico. La policirrosis (ASKANAZY), que
constituye el substrato anatomico de la enter-
medad, afecta mas a unos u otros o6rganos en
cada caso, y matiza la sintomatologia individual
hasta hacer que algunos casos sean dificilmente
comparables con otros. El hecho de que en po-
cos meses hayamos observado cinco casos de he-
mocromatosis idiopatica nos inclina a exponer
los datos de los enfermos y senalar las peculia-
ridades clinicas de algunos de ellos y los crite-
rios que conducen a establecer el diagnéstico.
No tratamos de hacer una revision del prohble-
ma, sino de presentar algunos aspectos parcia-
les'del mismo, refiriendo al lector a las excelen-
tes revisiones de la literatura y al trabajo cli-
nico de RovA PEREz y FERNANDEz CRIADO sobre
asuistica anterior de esta misma Clinica.

Exponemos a continuacion las historias de
tres enfermos, cuya sintomatologia permiti6 ha-
cer el diagnostico con facilidad, dada la coexis-
tencia de sintomas y signos que se consideran
tipicos del proceso.

Caso ntumero 1—E, Ch. G. Varon, de cuarenta y dos
anos de edad, natural de la provincia de Cuenca y de
profesion labrador; ingresé en la Clinica el dia 9 de mar-
zo de 1955 con la siguiente historia: Hace veinticinco
anos, cuando estaba haciendo el servicio militar, tuvo un
chancro sifilitico con Wassermann positivo, que fué tra-
tado con neo salvarsin, y cuando llevaba tres inyeccio-
nes tuvo dolor hepéatico e ictericia, con heces decolora-
das, sin prurito ni fiebre, que le duré un par de meses.
Desde entonces ha tenido mal color y digestiones pesa-
das, pero por lo demds se encontraba bien v hacia vida
crdinaria. Hace ano y medio notaron que el color habia
empeorado y tenia astenia, por lo que consulté con un
médico, que le indicé un tratamiento sin encontrar me-
joria,

Hace un afio le aparecié polidipsia, poliuria y polifa-
gia; se acentué la astenia y empez6 a perder peso. Tam-
bién notdé pérdida de vista, especialmente para los ob-
jetos lejanos. En un andlisis de orina le encontraron glu-
cosa. Con un régimen y 30 unidades diarias de insulina
mejoré la poliuria y la polidipsia y asimismo las moles-

tias visuales. No podia seguir bien el régimen por ca-
recer en el pueblo de los alimentos necesarios, pero
continué con la insulina, aunque poniéndosela de forma
irregular y sin control apropiado

En esta situacién ha seguido hasta hace
c¢n que noté pérdida de la potencia coeundi y se
lz pérdida de peso, apareciendo calambres en las piernas

Hace veinte dias not6é también hinchazén de tobillos
piernas y vientre, que filtimamente ha desa
gendiur y restriceién acuosa.

Tiene también, desde hace tres o cuatro meses
en el pecho y pitos al respirar, con tos y expectoracion
verdosa sin sangre.

No tiene palpitaciones ni disneaq.

Orina bien y sin molestias. Nicturia de dos veces,

Va bien de vientre.

Sus antecedentes personales carecen de interés, Entre
los familiares, la madre murié diabética. La mujer est:
sana. No ha tenido hijos ni abortos

En la ex
con color ni

Lres meses,

acentud

yarecido con

dolol

fuido, -"u-?_‘,"'!- 103,

‘imo bien consti
, palidez de mucosas
untivas. Pnpilas isoco-

ploracién: Enfe
reno plomizo de la o
y ligero tinte
ricas v normorr
séptica. En cuello, adenopatias
Pulmén: Matidez a la percus
emitdrax izquierdo a partir
scdpula, A la
vesicular y de vibraciones vocales en
encima de la matidez se encuentran ester

subictérico en cor

»activas. Buena

auscultacion,

tes. Traube, ocupadec. Los tonos cardiacos, puros. Pulso
ritmico a 76. Tensioén arterial, 11/7. En abdomen, circu-
lacién colateral periumbilical que asciende hasta apén-
dice xifoides. Se palpa el higado, duro, uniforme y no
doloroso, con borde situado a cuatro traveses de dedo
del reborde costal. Se percute el bazo y se palpa su polo
inferior a nivel del reborde., Matidez desplazable en flan-
cos. Zonas de dispigmentosis en ambas piernas. Explo-
racién neurolégica, negativa.

De las exploraciones complementarias realizadas me-
recen destacarse los siguientes datos:

La velocidad de sedimentacién, 16 a la primera hora
y 40, a la segunda. 5.500.000 hematies, con valor glo-
bular de 1. Leucocitos, 8.700, v en la féormula leucoci-
taria: 14 neutréfilos en cayado, 54 adultos, 3 eosindfilos,
21 linfocitos y 8 monocitos.

Lia orina de densidad, 1.033, con 19,7 gr. por mil de
cosa, sin albimina ni alteraciones significativas en el
sedimento.

Glucemia en ayunas, 245 mg. por 100.

Pruebas de funcién hepdticas positivas: Hanger de
cuatro cruces. Maclagan de 16,5 unidades. Y Kunkel de
38 unidades.

Wasserman y reacciones complementarias, negativas.

Radiografia de térax: Proliferaciéon acusada del hilio
izquierdo, ¥y en campo medio de ese lado, imagenes de
aclaramiento areolares (cavitacién). Por debajo, vela-
dura de toda la base con limite superior céncavo hacia
arriba y ascendente hacia la zona costal, de aspecto
de derrame. En lado derecho, iméAgenes de aspecto in-
durado en zona infraclavicular y seno costodiafragma-
tico, libre. Silueta cardiovascular, normal. Ligera retrac-
cion del mediastino hacia la izquierda.

En el esputo se aprecian numerosos bacilos de Koch.

Con estos datos se enjuicid el caso como una hemo-
cromatosis, diagnéstico que se bas6é en el tinte moreno-
plomizo de la piel, el cuadro hepatoesplénico, con prue-
bas funcionales de higado, positivas; la impotencia,
coeundi, y la diabetes, sacarina. A este proceso se aso-
ciaba una tuberculosis pulmonar de forma ulceroca-
seosa.
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El enfermo estuvo ingresado en el Servicio hasta el
dia 28 de marzo del 55; en total, unos veinte dias. Du-
rante ese tiempo, con régimen apropiado e insulina, se
logr6é compensar su diabetes, y con una alimentacién que
contenia 200 gr. de hidrocarbonados, méas 60 unidades
diarias de insulina, extractos hepaticos, metionina, co-
lina, etc., estreptomicina e isoniazida, fué dado de alta
para que siguiera tratidndose en su domicilio.

Caso numero 2.—G. G. A. Varon, de treinta y cinco
afios de edad, natural de Pontevedra, casado, vy de pro-
fesiébn cocinero; ingresé en la Clinica el dia 1 de junio
de 1955, ofreciéndonos la siguiente historia:

Desde que tenia dieciséis afios venia notando flatulen-
cia epigdstrica postprandial, que mejoraba eructando
¥V no se acompafiaba de otras molestias. Estuvo asi has-
ta hace cuatro afos, en que a raiz de comenzar a tra-
bajar como cocinero, empezé a tener ardor de estomago
con acidismo después de las comidas pesadas, con dis-
creto dolor en ocasiones. Estando asi hace seis meses
tuvo un dolor de mayor intensidad, que comenzé en epi-
gastrio, irradidndose hasta el hipocondrio derecho; le
durd unas seis horas, siendo m4ds intenso cuando se mo-
via, y calméandose cuando estaba quieto, El dolor no se
acompano de vomitos ni nauseas; cree que coincidiendo
con él se puso algo amarillo y las orinas fueron oscuras.
No tuvo fiebre. Al parecer fué visto por un médico,
que le puso un régimen alimenticio, con lo que las
molestias postprandiales, que previamente tenia, le des-
aparecieron hasta hace unos quince dias, que, coincidien-
do con una comida fuera de régimen, tuvo de nuevo do-
lor con las mismas caracteristicas del iltimo citado, que
le duré unas siete horas.

Las orinas, fuera de los dolores, son normales.

De vientre va ahora bien, aunque con anterioridad ha
tenido tendencia al estrefiimiento. El apetito es regular.

Desde hace unos cuatro afios tiene discreta astenia,
habiendo disminuido mucho la libido.

No cree que haya cambiado el color de su piel; siem-
pre ha sido moreno, con componente mas oscuro en las
manos.

En un andlisis de orina que le practicaron hace unas
semanas encontraron 13 gr. de glucosa.

Entre sus antecedentes personales sélo figura el ha-
ber tenido una lies primaria hace ocho afios, que fué
correctamente tratada. Los antecedentes familiares ca-
recen de interés. La mujer estd sana y no ha tenido hi-
jos ni abortos.

En la exploracion destacaba una constitucién normal,
delgadez y tinte moreno universal de la piel. En las
manos la pigmentacién meldnica es més intensa. Tam-
bién existen pigmentaciones en encias. Pero las mami-
las y genitales no estan hiperpigmentados. Buen colos
de mucosas. Boca, séptica. No adenopatias. Respiratorio
normal a la percusién y auscultacion. Tonos cardiacos,
puros. Pulso ritmico a 80, y tensién arterial, 12/9,5. En
abdomen se palpa el higado a cinco traveses de dedo
por debajo del reborde costal, de consistencia dura, bor-
de liso y no doloroso. También se palpa el polo inferior
del bazo a nivel de la arcada costal. No existe circula-
cién colateral ni ascitis. Barba limitada al mentén y
labio superior. Vello muy escaso en axilas y de distri-
bucién horizontal en pubis, con escasez del mismo en
otras zonas. La exploracién neurolégica, negativa. Fis-
tula anal completa.

Las exploraciones complementarias de interés reve-
laron los siguientes datos:

Velocidad de sedimentacién con un indice de 25. He-
maties, 4.160.000, con valor globular de 1,06. Leucopenia
de 3.800, y en la féormula: 8 neutréfilos en bastén, 56
segmentados, 2 monocitos y 34 linfocitos.

En el tiempo que estuvo ingresado no existia en la
orina glucosa ni otras alteraciones, aparte de una reac-
cién positiva de urobilina. La glucemia en ayunas era
de 0,91 gr. por 1.000. Y la respuesta a la sobrecarga de
glucosa era normal. Con posterioridad hemos tenido
noticias de que el cuadro diabético, que con anteriori-
dad a su ingreso se habia puesto de manifiesto por la
glucosuria revelada en la anamnesis, se hizo patente,
requiriendo tratamiento insulinico.

15 julio 1956

Las pruebas de funcién hepatica eran positivas: Han-
ger, de dos cruces. Maclagan, de 7,8 unidades. Kunkel,
de 27,4 unidades. Colinesterasa, de 132 mme. de CO, por
100 de suero. Colemia total de 1,1 mg. por 100, de la cual
(,6 correspondian a bilirrubina directa, y 0,5 a indirecta.

La eliminacién de 17 cetoesteroides por orina era
baja: eliminaba 6,9 mg. en veinticuatro horas con una
diuresis de T30 c, c¢.

Las reacciones de Wassermann y complementarias
eran negativas.

Las cifras de hierro y cobre en la sangre estaban au-
mentadas: 250 gammas de hierro y 333 gammas de co-
bre por 100 c. c.

En el estudio de la médula dsea esternal practicado
por el doctor PANIAGUA se demostrdé un esternon blando
y chirriante, con médula en regular cantidad, de copos
medianos de aspecto algo hialino, vy con grasa ligera-
mente aumentada. Celularidad media y megacariocitos
un poco disminuidos. El recuento celular no ofrecid al-
teraciones significativas. Se vieron algunos aglomera-
dos de células reticulohistiocitarias cargadas de pigmen-
to que se tifie de azul con el Giemsa.

Radioscopia de térax sin alteraciones.

En la colecistografia con telepaque: Vesicula biliar
no visible.

Basados en el tinte peculiar del enfermo, la glucosu-
ria que habia presentado antes de su estancia en la cli-
nica, el cuadro hepatoesplénico con pruebas de fun-
cion hepdatica positivas, la disminucién de libido v las
cifras tan altas de hierro y cobre en plasma, llegamos
al diagnéstico de hemocromatosis.

Durante el tiempo que estuve en la clinica quisimos
ver el efecto que tenian los agentes quelantes en la eli-
minacion urinaria de hierro, como base para una tera-
péutica en este sentido. Utilizamos para ello la sal cal-
cica del acido etilendiaminotetracético (Calcium Haus-
man) inyectindole dos ampollas diarias por via intra-
venosa v recogiendo las orinas en fracciones de veinti-
cuatro horas, en las que el hierro fué determinado por
el doctor Palacios. Las eliminaciones absolutas las re-
cogemos en el siguiente cuadro:

Hierro eliminado

DIAS Gammas en 24 h. Calcio EDTA
2 de julio 410,48 No (basal)
4 de julio 456,50 No (basal)
5 de julio 7.560,— Si
6 de julio 7.980,— Si
7 de julio 582,90 No
8 de julio 932,80 Si
10 de julio 5.390, Si
11 de julio 3.288,— Si

En el cuadro anterior se aprecia el enorme aumento
de eliminacién urinaria de hierro que se obtiene con la
administracién de calcio EDTA, Teniendo en cuenta es-
tos resultados, al ser dado de alta el enfermo el dia 25
de julio, después de un par de meses de observacion, se
le indic6é un tratamiento con dieta de proteccion hepa-
tica, extractos de higado, sustancias lipotrépicas y cal-
cio EDTA.

Caso numero 3.—F. R. P. Varén, de cuarenta afos de
edad, natural de la provincia de Salamanca y casado,
ingres6 en la Clinica el dia 30 de junio de 1955, refirién-
donos la siguiente historia:

El afio 1947 estuvo durante quince dias con malestar
general, ligera astenia, que no le impedia continuar su
trabajo, y coloracién pilidoamarillenta de la cara. Des-
pués quedé bien, pero este mismo accidente se le ha ve-
nido repitiendo dos o tres veces cada afio, sin otras ca-
racteristicas y, generalmente, coincidiendo con cambios
estacionales. No tenia trastornos digestivos ni fiebre;
por el contrario, la temperatura no pasaba de 35,5 gra-
dos. En agosto del 54 empezé a sentir malestar general y
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astenia intensa con coloracion amarillenta de la piel y
conjuntivas, por lo que fué visto en el Hospital Militar
vy diagnosticado de diabetes y proceso hepitico. Le in-
dicaron tratamiento con un régimen alimenticio, insu-
lina y cura de protecciéon hepatica. Desde entonces ha
seguido con marcada astenia y dolores en la region lum-
bar, cara anterior de ambos muslos y pantorrillas si
permanece mucho tiempo en pie, que ceden con el re-
poso. A veces ligeras molestias en hipocondrio derecho,
que se irradian en cinturdn hacia la escapula. Disminu-
ci6n de libido, que se ha ido acentuando hasta tener im-
potencia coeundi absoluta. Ha seguido tratamiento rigu-
roso, con andlisis mensuales de orina, que han ido acu-
sando una atenuacion de su glucosuria, que no nha vuel-
to a alcanzar la cifra de 63 gr. por 1.000 del primer ana-
lisis de agosto pasado. Su astenia na disminuido, pero
contintia igual el resto de su sintomatologia.

Desde que estd enfermo ha adquirido una coloracion
moreno-cobriza, que se ha ido acentuando hasta adqui-
rir la tonalidad que presenta en la actualidad.

Entre sus antecedentes personales figura que cuando
tenia doce, veinticuatro y treinta y ocho afios tuvo unos
accidentes de pérdida de conocimiento, sin causa justi-
ficada, que duraban dos o tres minutos, se precedian de
molestias gastricas vagas y sudoracion fria e iban se-
guidos de zumbidos de oidos al recobrar la conciencia.
Niega enfermedades venéreas. Los antecedentes fami
liares carecen de interés. Tiene dos hijos sanos.

En la exploraciéon llamaba la atencién un color mo-
reno-cobrizo de la piel, mas acentuado en cara y manos.
Constitucién normal y delgadez. Mamilas hiperpigmen-
tadas, genitales de coloracion normal. Abundantes pig-
mentaciones meldanicas en encias v mucosa geniana. Pu-
pilas isocoricas y normorreactivas. Pulmén normal a la
auscultacion. Tonos cardiacos apagados
Pulso ritmico a 76. Tension arterial, 10,5/8,5. En ab-
domen, higado palpable a cuatro traveses de dedo del
reborde costal, de borde duro y superficie irregular.
También se palpa el bazo, rebasando en dos traveses de
dedo la arcada costal. No edemas ni ascitis. Vello pu-
biano con limite superior horizontal. Exploracién neu-
rolégica, negativa.

La reaccion de Fishback fué fuertemente positiva,
Y en el resto de las exploraciones complementarias me-
rece destacarse: La velocidad de sedimentacion osci-
lante entre 8 y 16 mm. de indice en diferentes analisis.
Anemia discreta, alrededor de los 4.000.000, y normo-
cromica. Tendencia a la leucopenia, que en una de las
determinaciones alcanzé la cifra de 3.700 leucocitos con
ausencia de alteraciones significativas en la férmula
leucocitaria,

En orina: densidad, 1.027, con 15 gr. por 1.000 de glu-
cosa ¥y ausencia de albimina v otras alteraciones.

Glucemia en ayunas de 3,9 gr. por 1.000 a su ingreso.

Pruebas de funcién hepatica positivas: Hanger de
cuatro ecruces. Maclagan de 8,9 unidades. Kunkel, 24,6
unidades. Gamma globulina, 2 gr. por 100. (En los pri-
meros andlisis practicados estas pruebas funcionales
eéran negativas y en el curso de nuestra observacién se
fueron positivizando.)

Las cifras de hierro y cobre en suero, muy aumenta-
das: 240 gammas de hierro v 360 gammas de cobre por
100 ec. e.

La eliminacion de 17 cetoesteroides por orina era dis-
cretamente baja: En dos determinaciones con i

percusion y

varios
meses de intervalo se obtuvieron 8,7 mg. en veinticuatro
horas, con 1.950 ¢, c. de diuresis (junio del 55) y 8 mili-
gramos, con 1.790 ¢. ¢. de diuresis (dictembre del 53).

La radioscopia de térax no reveld alteraciones.

El diagnéstico de hemocromatosis 1o basamos en este
caso en €l color de la piel con prueba de Fishback fuer-
temente positiva, cuadro hepatoesplénico con marcada
alteracion funcional del higado, pérdida de libido, dia-
betes y acentuada elevacién de hierro ¥ cobre en suero.

Kl enfermo estuvo hospitalizado hasta el dia 23 de
Julio durante un periodo de tres semanas, tiempo que fué
suficiente para compensar su diabetes mediante un ré-
gimen de 150 gr. de hidrocarbonados v 45 unidades dia-
rias de insulina, y poderle autorizar a continuar el tra-
tamiento en su domicilio,
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Con posterioridad lo hemos venido observando en po-
liclinica.

En el tiempo que estuvo ingresado probamos, como
en el caso anterior, la respuesta obtenida en la elimina-
cidén de hierro urinario con la administracién de caleio
EDTA, y el resultado fué el siguiente:

Hierro eliminado

DIAS Gammas en 24 h. Calcio EDTA

2 de julio 302, No (basal)

4 de julio 376, No (basal)

5 de julio 14.820, Si 2 ampo-
llas diarias.

6 de julio 8.390, Si idem.

7 de julio 2.084, Si idem.

8 de julio 3.510, Si idem.

10 de julio 2.310, Si idem.

Se ve, como en el caso nimero 2, un aumento muy
marcado de la eliminacién urinaria de hierro bajo la ac-
cién del caleio EDTA. Con arreglo a estos resultados se
le indicé un tratamiento con esta sustancia, aparte d
la dieta apropiada para su diabetes, la insulina adecuada
v la cura de proteccién hepditica. Hemos seguido obser-
vando periédicamente al enfermo, y aunque su diabe-
tes estd bien compensada, su estado general ha mejorado
poco: la pigmentacién tiende a acentuarse, a pesar del
tratamiento indicado y de las fuertes descargas de hie-
rro a que debe conducir, la nutricién no mejora, v las
pruebas de funcién hepdtica cada vez van siendo mas
positivas, al tiempo que la dureza del higado se ac
tia hasta el punto de haber adquirido un cars
treo en la ultima observacion.

Estos tres enfermos tienen de comin varios
de los sintomas y signos mas frecuentes en la
hemocromatosis idiopatica, en especial los tres
signos cardinales de la enfermedad: hiperpig-
mentacion, cirrosis hepatica y diabetes. En efec-
to, la mayor parte de los clinicos estan de acuer-
do en que dicha triada se encuentra sélo en el
50 por 100 de los casos, aproximadamente, y es
necesario a veces seguir mucho tiempo la evolu-
cion de los enfermos para poder observar la ci-
tada coincidencia de sintomas.

Los tres enfermos eran varones, como es ha-
bitual en el proceso. A partir del trabajo fun-
damental de SHELDON, todas las estadisticas
concuerdan en que en el 90 por 100 de los casos se
trata de varones. En la mujer seria excepcional
la hemocromatosis idiopatica, habiéndose adu-
cido para explicar esta rareza de presentacion
cn el sexo femenino la pérdida de hierro duran-
te la menstruacion, el embarazo y la lactancia.
FINCH y FINCH resaltan que la mayoria de las
enfermas de hemocromatosis idiopatica tienen
una larga historia de amenorrea o de oligome-
norrea. La edad de aparicion del proceso en
nuestros enfermos era superior a los treinta y
cinco anos, como es habitual.

Las pigmentaciones cutineas eran muy evi-
dentes en nuestros tres enfermos, en forma muy
difusa, aunque predominando en las piernas,
cara, espalda y genitales. Realmente es uno de
los signos mas frecuentes de la enfermedad (en
el 83,3 por 100, SHELDON; en el 90 por 100,
FINCH), y las diferencias de tonalidad de unos
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casos a otros dependen de la proporcion variable
entre el depdsito de material férrico y el de me-
lanina (BOLAND, CURRAN, CHAMBERLAIN, NEAD).
La intensidad de la pigmentacion es variable,
desde casos como el descrito por JIMENEZ Diaz
v que ‘“‘parecia una negra', hasta grados poco
mtensos, dificiles de diferenciar de pigmenta-
ciones cutaneas constitucionales o hasta casos en
los que falta la pigmentacion cutanea, como en
el que expondremos mas adelante. En ninguno
de nuestros casos se encontraron pigmentacio-
nes en las mucosas.

La hepatomegalia era acusada en nuestros
enfermos, como suele serlo en general (en el 92,7
por 100, FINCH). De ordinario, es un higado no
excesivamente grande, que llega de cuatro a diez
centimetros por debajo del reborde costal. Es
liso, no doloroso a la presién y su consistencia
esta sorprendentemente aumentada; el caso ter-
cero de los referidos anteriormente tenia un hi-
gado verdaderamente petreo. Algunos autores
(DEALY, JEANSELME) han senalado la acusada
opacidad radiologica del higado y del bazo como
caracteristica de la hemocromatosis idiopatica.
El bazo era palpable en los tres enfermos, pero
no de tamano extraordinario; son muchos los
casos de la literatura sin bazo palpable.

No son uniformes los datos sobre el estado de
la funcion hepdtica en esta enfermedad, por lo
gue no pueden valorarse en exceso las pruebas
funcionales para establecer el diagnostico. Casi
en la mitad de los casos de la literatura no se ob-
jetiva una alteracion funcional hepatica, y asi
sucedia en alguno de los descritos por RobA Pg-
REZ y FERNANDEZ CRIADO. En los nuestros eran
muy positivas las pruebas de Hanger, McLagan
y Kunkel, y en el caso nimero 2 eran particu-
larmente intensas dichas reacciones. Tampoco
son constantes las alteraciones del patrén elec-
troforético del plasma. Ricas ha senalado como
tipico un descenso considerable de la globulina
beta-1, perc la alteracion del espectro suele ser
expresion de la alteracion funcional hepatica,
y es por ello de cuantia muy diversa.

La pérdida de peso, la astenia, el eritema pal-
mar, la ginecomastia, la pérdida de libido y de
potencia coeundi se han atribuido en ocasiones
a la insuficiencia hepatica. La astenia es cons-
tante desde el comienzo de la enfermedad, pero
es dificil asegurar si se debe a la cirrosis, a la
diabetes o a la alteracion funcional suprarre-
nal o gonadal. Lo mismo puede decirse sobre la
impotencia, que en nuestros casos coincidia con
la positividad de las pruebas funcionales hepati-
cas, pero no asi en algunos casos de RonpA PEREz
v FERNANDEz CRIADO, en los que las pruebas he-
paticas no se hallaban alteradas. Por esta razén,
no faltan autores que atribuyen estos sinto-
mas genitales a alteraciones funcionales del eje
hipéfisis-suprarrenal (BOULIN, pE GENNES, Ro-
CERS), hipétesis reforzada por el hallazgo en la
autopsia de infiltracion por hemosiderina en la
hipofisis y en la capa glomerulosa de la supra-
rrenal. En el caso que luego comentaremos (caso
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quinto) se observaron en la hipofisis células en
anillo de sello, como son habituales en el sindro-
me de castracion, pero no se vio deposito de hie-
rro en la hipofisis; en dicho caso existia una
marcada atrofia y fibrosis de los testiculos, con
ausencia de espermatogénesis. Por otra parte,
la eliminacion de 17-cetosteroides urinarios sue-
le ser baja (JUSTIN-BESANQON; PLATTNER); en
nuestros enfermos numeros 2 y 3 era de 6,9 y 8
miligramos en las veinticuatro horas, respecti-
vamente. Sin embargo, este trastorno endocrino
dista de ser constante, y algunos casos de RopA
PEREzZ y FERNANDEz CRIADO y otros de la lite-
ratura presentaban impotencia coeundi con ci-
fras aumentadas de gonadotrofinas y de 17-ce-
tosteroides urinarios.

El tercer signo cardinal de la hemocromatosis
idiopatica, la diabetes, falta con mas frecuen-
cia. (Se hallaria en el 85 por 100 de los casos,
seglin FINCH.) A veces se encuentra desde el co-
mienzo del cuadro clinico, y los sintomas de as-
tenia, pérdida de peso, etc., son achacables a
ella. En otras ocasiones aparece, mias o menos
bruscamente, en €l curso evolutivo de una cirro-
sis. Su gravedad es variable, probablemente en
dependencia con el estado funcional hepatico.
En uno de nuestros casos no existian trastornos
metabélicos demostrables de los hidrocarbona-
cdos en el momento de su estudio, pero los habia
tenido anteriormente y los presento, con mucha
mayor intensidad, con posterioridad. La res-
puesta al tratamiento antidiabetico fue muy bue-
na en nuestros casos, pero algunos autores han
senalado otros con gran resistencia a la insulina
(ESKIND, BOULIN).

A los anteriormente citados se agregan con
gran frecuencia numerosos otros sintomas. Las
crisis dolorosas abdominales se presentarian en
el 35 al 40 por 100 de los enfermos (FINCH), ¥
nosotros los observamos en el caso segundo y en
el cuarto (véase mas adelante). El mecanismo
de tales crisis dolorosas no esta aclarado por
completo. En algunos casos se comprobd en la
autopsia la existencia de una neoplasia hepa-
tica primitiva, complicacion no rara en el curso
de una hemocromatosis de larga duracion y, des-
de luego, mas frecuente que en las cirrosis de
Laennec. En otras ocasiones se han asociado los
dolores abdominales a una pancreatitis o a una
periesplenitis. El dolor tiene en algunos enfer-
mos el caracter de una neuritis diabética. La
asociacion del dolor abdominal con diarrea es
bastante frecuente, pero en nuestros casos no se
presentaron diarreas. Tampoco se manifesté en
nuestra casuistica otro tipo de sintomas que se
considera frecuente en la hemocromatosis idio-
patica: los trastornos cardiovasculares.

Los signos hematologicos muestran escaso
relieve en la hemocromatosis idiopéatica. La ci-
fra de hematies no suele variar mucho de la nor-
malidad, a menos que exista una profunda al-
teracion funcional hepatica. Koszewskr ha se-
fialado la asociacién de hemocromatosis con una
auténtica anemia perniciosa. Se suelen encon-
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trar leuco y trombopenias discretas, achacables
¢ la hiperesplenia. La velocidad de sedimenta-
cion suele estar moderadamente acelerada. No
se objetivan signos de hemolisis aumentada. En
la médula 6sea el tinico hallazgo de interés es la
presencia de pigmento ferruginoso atrocitado por
ias células reticulares.

No solo es frecuente que no se encuentre la
triada clasica de la hemocromatosis, sino que
la sintomatologia puede estar dominada por gin-
tomas tan poco caracteristicos como los psiqui-
cos. Esta eventualidad, aunque rara, esta sena-
lada en la literatura. Los trastornos psiquicos
de la hemocromatosis incluyen estados de de-
presion, tendencias suicidas y graves psiconeu-
rosis. Tiene particular interés a este respecto la
posible relacion de la hemocromatosis idiopati-
ca con la enfermedad de Wilson. Exceso de he-
mosiderina ha sido demostrado en la piel de en-
fermos de degeneracion hepatolenticular por
THADEA v OETTEL. Por otra parte, sintomas su-
perponibles a la enfermedad de Wilson, incluso
un aumento del cobre depositado en los tejidos
ha sido senalado en la hemocromatosis idiopa-
tica (BRUWER, LEWEY, (GOVANS, VOLLAND). A
continuacion se refiere el caso de un enfermo
en el que el cuadro clinico
estad dominado por la sintomatologia psiquica.

de hemocromatosis,

Cuso numero 4.—F. M., E.

anos de

Varon, de cuarenta vy un
edad, natural de la provincia de Jaén y de pro-
chofer. ra policlinica el dia 24
uiente historia:

once anos empezo a tener astenia y le aparecio
tinte ictérico en piel y esclerdticas. Dias después
hruscamente tuvo dolor intenso en regién umbilical, fijo,
con defensa muscular (el enfermo decia que el vientre
s> le ponia como una piedra), que le durd tres dias, no
Semejantes crisis dolorosas se le
han repetido posteriormente en tres ocasiones, la ultima
hace tres afios. No se acompafiaban de vémitos, pero si
de estrenimiento, normalizandose las deposiciones en los
intervalos intercriticos.

Posteriormente a la primera crisis dolorosa la astenia
se hizo mds intensa, tenia sequedad de boca y perdid
mucho peso. Tratado con DOCA y cortisona mejoro algo.
Por esta época le comenzaron los trastornos psiquicos,
gran depresion v sensaciones angustiosas al oir las vi-
braciones del motor del camién, por lo que tuvo que aban-
donar su empleo,

Desde entonces, y hasta el momento actual, ha perma-
necido con el ligero tinte ictérico, orinas mas o menos
coliiricas, astenia intensa v gran depresién psiquica, mo-
tivo principal de la consulta. Ha sido sometido a trata-
miento psiquidtrico, habiendo mejorado poco. Esti so-
metido a régimen y terapéutica de proteccién hepatica

No tiene edemas, disnea ni nicturia.

Los antecedentes personales y familiares carecen de
interés.

En la exploraciéon encontramos a un enfermo discreta-
mente obeso, pero bien constituido. Tinte subictérico de
la piel y mucosas. Color bronceado, de distribucion uni-
versal, pero mas manifiesto en la cara.

Arahas vasculares diseminadas por cara, hombros v
torax. i

Fué visto en nu
de enero de 1956 y relataba la :
Hace

ligero

cediendo a la morfina.

3oca, séplica. En cuello no se palpan adenopatias ni
cxisten saltos vasculares.

La auscultacién de pulmén y corazén es normal. Pre-
sion arterial, 125/70 mm.

En abdomen se palpa higado a un través de dedo en
€l hueco epigdstrico, de consistencia muy aumentada,
pero la palpacién no es dolorosa. El bazo se percute,
pero no se palpa.
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El resto de la exploracién clinica es normal.

En las exploraciones complementarias obtenemos los
stguientes datos: Velocidad de sedimentacién, 70 a la
primera hora. Hemoglobina, 85 por 100. Leucocitos,
3550, v en la férmula leucocitaria: 45 neutréfilos adul-
tos, 2 cayados, 1 eosinéfilo, 5 monocitos, 46 linfocitos ¥
una célula plasmatica.

Orina de densidad 1.022, ligeros indicios de albimina,
una cruz de pigmentos biliares y no hay alteraciones
significativas en el sedimento.

La ghicemia basal era de 0,92 gr. por 1.000 y la curva
con sobrecarga era normal. La resistencia globular os-
moética no estaba disminuida. Las pruebas de funcién
Iiepatica eran muy positivas: Hanger de cualro cruces,
Maclagan de 19 unidades, Kunkel de 41 unidades, gam-
Jobulina, 3,524 gr. por 100. La colinesterasa, 55 mm.
de anhidrido carbénico por 100 mm, c. de suero. Colemia
total, 2,4, siendo 1,6 directa. La reaccién de Fishback
fué positiva. En la puncién esternal (Dr. PANIAGUA) se
demostraba esternén duro, médula en regular cantidad
de copos hialinos pdlidos en fuerte contraste con sangre
muy roja. Grasa ligeramente aumentada. Autoaglutina-
cién rdapida de los hematies. Celularidad marcadamente
aumentada. Megacariocitos normales, maduros. El re-
cuento celular fué normal. No se encontré pigmento
atrofiado en las células reticulares. La radioscopia de
torax, normal.

El enfermo no pudo completar su estudio, especial-
nente las cifras de hierro y cobre en sangre.

El diagnodstico de hemoeromatosis fué basado en la
istencia de un higado eirrético, pruebas funcionales
hepaticas muy positivas, el tinte peculiar de la piel y
la intensa positividad de la prueba de Fishback. Se le
indicé un tratamiento con dieta de protecciéon hepatica,
higado, lipotrépicas y calcio

extractos de sustancias

EDTA.

En contraste con los casos anteriores, en los
que la sintomatologia clinica permitia sospechar
la existencia de una hemocromatosis, por exis-
tir varios de los sintomas y signos propios de la
c¢nfermedad, en el que referimos a continuacion
se trataba solamente de una diabetes grave y
unicamente en la autopsia se pudo demostrar el
caracter hemocromatdsico del trastorno por el
cstudio anatomopatologico.

Caso nimero 5—Se trata de un varén, M. C. M., de
cincuenta y nueve anos de edad, natural de la provincia
de Asturias, que ingresé en nuestro servicio el dia 2 de
diciembre de 1955, muy obnubilado, ¥ con dificultad se
obtuvieron los siguientes datos de la historia clinica:

Hace unos diez afios le aparecio astenia, polidipsia ¥y
poliuria, hasta el punto gue en ocasiones tenia hasta
quince micciones en una noche.

No tenia polifagia. Con estas molestias ha venido,
liasta hace un mes en que comenz6 a hinchdrslee la cara;
2 los dos dias de esto tuvo una epistaxis. Asimismo co-
menzaron a hincharsele los tobillos. Los edemas fue-
ron ascendiendo hasta genitales, y desde hace una se-
mana ha comenzado a hinchdrsele el vientre. Ultima-
mente orina muy poco Vv las orinas son muy oscuras.
Desde hace cuatro dias nota obnubilacién y tiene mucha
sed. Cree que ha tenido algo de fiebre.

Entre sus antecedentes destaca el que ha sido tosedor
habitual con expectoraciéon abundante y verdosa. Ha
tenido un reumatismo poliarticular agudo a los dieci-
siete afios v paludismo a los veinte. Antecedentes fami-
liares sin interés.

En la exploracion clinica encontramos un enfermo
cbnubilado y que colabora mal. Lengua muy seca. Ede-
mas muy intensos de extremidades v que alcanzan re-
gion sacra, genitales v paredes laterales del térax.

Palidez de la piel, en la que no existen zonas pigmen-
tadas. Ligero tinte ictérico de conjuntivas. Telangiec-
tasias, pero no aranas vasculares en mejillas y ala de
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la nariz. Pupilas midridasicas, que reaccionan perezosa-
mente.

A la percusiéon del térax, submatidez en el plano an-
terior del lado derecho. Por auscultacion, estertores cre-
pitantes en ambos planos del vértice derecho, Disminu-
cion de la funcién y vibraciones vocales a nivel de la
zona de submatidez. Estertores finos en la base izquierda.

Los tonos cardiacos son puros. Tensién arterial,
155/75 mm. Pulso ritmico a 100.

En abdomen, edema de pared; ascitis libre a regular
tensién. No se palpa higado ni bazo, que tampoco se
percute. Resto de exploracion clinica, normal.

En andlisis de urgencia se demostré una glicemia de
5,1 gr. por 1.000, ¥ en la orina, 25 gr. de glucosa. Se ins-
taura tratamiento con suero salino, insulina intrave-

AURNE N ua

.

Py
r

Kig. 1.—Higado. Tincion de hierro. Depdsito del mismo en
las células hepaticas. Aumentos 144,

nosa y subcutdnea, cedilanid intravenoso, syncrobin }
una solucién de potasio. El trastorno metabdlico hidro-
carbonado se compensé con una gran friabilidad, pues
el enfermo entraba en hipoglicemia con facilidad.

Los analisis practicados después de esta fase critica
dieron los siguientes datos: COrina, densidad, 1.015; in-
dicios acusados de alblimina, glucosa no contenia (el en-
fermo estaba en tratamiento); en el sedimento, hema-
turia marcada, pequefias masas de leucocitos, cilindros
hialinos e hialino-granulosos. En analisis posteriores los
datos encontrados eran superponibles. Las cifras de gli-
cemia se mantuvieron entre los 1,08 y 2,44 gr. por 1.000,
si bien, como hemos sefialado antes, la glicemia era muy
14bil. La urea en sangre a su ingreso era de 1,72 gramos
por 1.000. En el esputo se encontraron bacilos de Koch,
pero no asi en la orina. La cifra de cloro en sangre era
de 88 meq., 146 meq. de sodio y 4,6 meq. de potasio. La
reserva alcalina, 58,6 volimenes de anhidrido carbénico
por 100. Las pruebas funcionales hepaticas estaban
poco alteradas; Hanger de una cruz; Maclagan, 4,1 uni-
cdades; Kunkel, 8 unidades; gamma globulina, 1,543 gra-
mos por 100. La cifra de colinesterasa era baja, 124 mi-
limetros e¢. de anhidrido carbénico por 100 c¢. c. de
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suero. Sangre: velocidad de sedimentacion, 7 a la pri-
mera hora; 4.350.000 hematies, con 98 por 100 de he-
moglobina; 7.850 leucocitos, y la férmula: 77 neutroé-
filos adultos, 4 cayados, 1 eosindfilo, 5 monocitos y 23
linfocitos. Posteriormente, a4 medida que fué aumentan-
ao la retencién ureica, la cifra de hematies bajo hasta
2.000.000 en el ultimo recuento.,

En la radiografia de térax =e aprecié una imagen
densa, de aspecto de condensacion neumonica, que ocu-
paba la mayor parte de hemitérax derecho.

Los electrocardiogramas sélo demostraron signos de
afecciéon miocdrdica, v el practicado en el periodo de
coma, signos de hipopotasemia.

A pesar de la terapéutica, el enfermo seguia en oligu-
1'a persistente, con aumento de los edemas y de las ci-

Fig. 2—Pancreas. Tincion del hierro. Fibrosis y deposito
ferruginoso en las células exocrinas. Aumentos Y4,

fras de urea en sangre. Se practicaron escarificaciones
en los pies, por las que el enfermo drend 30 litros de li-
quido en cuatro dias. Esta pérdida de liquido fué bien
tolerada, y al final de la misma tenia 0,93 de glicemia
y 1,90 de urea. Sin embargo, en los dias siguientes vol-
vié a hincharse de nuevo, con oliguria, v le aparecié una
purpura acusada en los miembros inferiores. Las cifras
de urea en sangre subian paulatinamente, aparecieron
vomitos, hipo, hematemesis; falleciendo con un cuadro
de uremia.

El juicio sobre el caso motivé algunas discusiones. Era
indudable que tenia una diabetes grave con gran des-
nutriciébn y una tuberculosis pulmonar con el caracter
exudativo que suele adoptar en estos casos, a pesar de
la velocidad de sedimentacion de 7T mm. Pero la hema-
turia y la oliguria llamaban la atencion y no se expli-
caban bien. Se pensé inicialmente en una tuberculosis
renal, pero no se hallaron bacilos en la orina. Una ami-
losis podria explicar los edemas, pero contrastaba la
gran hematuria con la escasa albuminuria, contrario a
lo que es légico encontrar en una amilosis, El estado
circulatorio, aunque precario, no justificaba los grandes
edemas, ya que no existian otros signos de hiposistolia
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izquierda. Lo unico que podria explicarlos seria una al-
teracion renal. Para un Kimmelstiel-Wilson faltaba la
hipertensién, y para pensar en una necrosis papilar en
un diabético, el enfermo no habia tenido nunca fiebre
alta en los momentos de franca hematuria.

Con estos interrogantes fuimos a la seccién, gue fué
practicada por el doctor CEBALLOS. En ella se confirma-
ron las lesiones del pulmén derecho. El corazon era
grande, pesd 530 gr., y en su superficie existian algu-
nas pequenas manchas blancas que podrian correspon-
der a zonas de isquemia. Al abrir el abdomen llamé la
atencién de manera poderosa el color del higado, bazo
y pincreas. El higado, que era mds bien pequefio, peso
1.150 gr., tenia una coloracién azul sélo en su superficie,
y al corte muestra aspecto francamente cirrético, de
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LES PLEGUEZUELO proporcioné los siguientes datos de in-
terés: En el higado existia una cirrosis de tipo de Laen-
nec no muy intensa. Las células hepaticas estaban car-
gadas de pigmento, que da la reaccion del hierro (figu-
ra 1). Lo mismo en las células de Kupffer. Bazo cargado
de pigmento férrico con hiperplasia reticular. Pancreas,
células exocrinas bien conservadas, con abundante pig-
mento férrico (fig. 2), marcada fibrosis. Los islotes de
Langerhans casi todos hialinizados (fig. 3) y en fibro-
sis. Células beta casi eliminadas Destaca la localizacién
del depodsito férrico periinsular (micro num. 4). En los
rifiones existia una pielonefritis cronica sobre la que
se¢ habia instaurado una glomerulonefritis aguda con
medias lunas, exudados albuminosos y hemorragicos.
Abundantes cilindros hialinos y hemorragicos.

Método de
las ceélulas de los islotes

Fig. 3.—Pancreas Mallory,

Degeneracion de
Aumentos 240.

grano fino ¥ con un especial color rojo parduzco. Las
vias biliares eran permeables. El bazo tenia un color,
en su superficie, igual al del higado. Al corte tenia la
estructura trabecular acentuada y de color pardo ro-
jizo. Pesé 450 gr. El pancreas era intensamente fibroso,
de color rojizo y abundantes manchas amarillentas que
s¢ interpretaron como necrosis grasa. Existia una gran
ulcera fibrosa antigua en el duodeno, gue se abria sobre
el pancreas.

Los rifiones eran pdlidos y grandes, pesaron 175 gra-
mos cada uno. De superficie lisa, y se decapsulaban bien.
Las papilas eran de color blanquecino, pero no existia
recrosis papilar. Los testiculos eran francamente atro-
ficos, En las demds visceras, ningin dato de interés que
senalar,

El diagnéstico macroscépico del doctor CEBALLOS fué
el siguiente: Hemocromatosis, ulcera de duodeno per-
forada en péncreas, tuberculosis pulmonar caseosa en
LSD, ascitis sanguinolenta, alteraciones miocardicas,
pericarditis adhesiva zonal, afectacién renal (dificil de
filiar macroscépicamente) y atrofia testicular.

El estudio histopatolégico hecho por el doctor MORA-

Fig. 4.—Pancreas. Tincion del hierro. Deposito del mismo
en las células situadas alrededor de un islote de Lan-
gerhans, Aumentos 120,

En las papilas discreto depésito de pigmento férrico.
No existian lesiones propias del sindrome de Kimmes-
tiel-Wilson y tampoco necrosis papilar.

También el depdsito de pigmento férrico se observaba
en la prostata y el tiroides. En la hipdfisis existia hiper-
plasia basoéfila con la presencia de células en anillo de
sello (miero nim. 5), tal como se ven en el sindrome de
castracion. En el pulmén se confirmaron las lesiones
tuberculosas. En los testiculos, atrofia marcada con
muchas células de Sertoli. No espermatogenesis.

La exposicion de los datos de este ultimo en-
fermo pone de relieve la dificultad que existe
muchas veces no ya para demostrar la realidad
de una hemocromatosis idiopatica, sino tan solo
para sospechar su posibilidad. Esto nos induce
a revisar brevemente los criterios diagnosticos
de este proceso.

Dejando aparte los sintomas y signos clinicos,
cuya coincidencia en un cierto enfermo nos hace
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sospechar que se trata de un posible cuadro de
hemocromatosis idiopatica. se conocen ciertas
exploraciones y pruebas que pueden utilizarse
con fines de confirmar el diagnostico. De todas
¢llas la linicamente definitiva es la biopsia he-
pdtica, no exenta de inconvenientes y riesgos,
v solo aconsejable ante la vehemente sospecha
clinica, no confirmada por otras pruebas, lo que,
afortunadamente, es excepcional. A la vista del
corte histologico solo puede plantearse la duda
con la cirrosis de Laennec, y aqui es de suma im-
portancia para la decision el tipo de distribu-
cion del deposito ferruginoso.

Fig. 5.—Hipofisis. Método de Mallory. Células de castra-
cion. Alimentos 440,

El conocimiento histolégico de las diferentes formas
del deposito del hierro ha supuesto un avance conside-
rable en la comprensién de la esencia de la hemocroma-
tosis ¥ en la separacion de los distintos tipos de ésta.
En los casos de hemocromatosis por aporte exégeno
(transfusiones repetidas, hemocromatosis dietética de
los bantlies, hemocromatosis experimentales, ete.), el de-
posito del hierro se hace exclusivamente sobre las célu-
las macrofagicas del sistema reticulo-endotelial, como
ha sido sefialado por HIGGINSON, GERRITSEN y WALKER,
en el caso de los banties y por WYATT y HOWELL, en lo
que se refiere a la hemocromatosis de las ratas, provo-
cada por ingestiéon de dietas ricas en hierro. Por el con-
trario, en la hemocromatosis idiopatica el depdsito de
hierro se realiza con mas selectividad en las células epi-
teliales parenquimatosas (tejido periinsular del pan-
creas, células periféricas de los lobulillos hepéticos, et-
cétera); es notable la ausencia de hierro en las células
de los nédulos de regeneracion hepatica. En nuestro
caso quinto se aprecia claramente el reparto del depési-
to ferruginoso, propio de la hemocromatosis idiopatica.
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La puncion esternal debe ser practicada en
todo presunto caso de hemocromatosis: la pre-
sencia de células reticulares cargadas de pig-
mento férrico es decisiva para el diagnostico.
Sin embargo, faltaba en nuestros casos tal de-
posito y se conocen casos de anemias hemoliti-
cas, de anemias aplasticas sometidas a transfu-
siones repetidas, etc., en las que se puede encon-
trar la misma imagen citologica de depésito.

La elevacion de la sideremia es practicamente
constante y se demostro en nuestros casos se-
eundo y tercero. Cuando no se encuentra aumen-
to de la proporcion de hierro en el suero hay
que pensar en la coexistencia de una enfermedad
infecciosa grave o de una neoplasia. FINCH cita
¢! caso de un enfermo con una sideremia de 220
gammas por 100 c. ¢. de suero, en el que, en el
curso de una neumonia, descendio la sideremia
a 70 gammas.

La demostracion quimica del hierro en dife-
rentes células tiene cada vez mayor aplicacion
clinica. La llamada reaccion de Fishback con-
siste en la inyeceion intradérmica de una peque-
na cantidad de ferrocianuro potasico, la cual
hace adoptar una coloracién azul viva a la zons
inyectada de la piel si ésta es rica en hierro.
La reaccion de Fishback fué intensamente po-
gitiva en los casos tercero y cuarto de los rese-
nados: tiene, sin embargo, algunos inconvenien-
tes. En primer lugar, no siempre existe depdsito
de hierro en la piel y la pigmentacion de la mis-
ma puede ser debida en algun caso fundamen-
talmente a la melanina. En otras ocasiones, el
deposito de hierro se hace en capas muy pro-
fundas del dermis, y la coloracion puede no tras-
lucirse en la epidermis. Por ultimo, una hemo-
rragia cutdnea puede ser motivo de una reac-
ci6on falsamente positiva. Algunas de las obje-
ciones a la reaccion de Fishback pueden exten-
derse también a la demostracion histologica del
pigmento ferruginoso en las biopsias cutdneas;
2 veces falta o es tardio el depdsito de hierro
¢n la piel. Para que sea valorable el deposito de
material férrico en la biopsia cutanea debe ser
observado en el corion, variando su distribucion
entre la membrana propia de las glandulas su-
doriparas o en macrofagos situados cerca o al-
rededor de los vasos, foliculos pilosos o glandu-
las sudoriparas.

La prueba de Rous es una técnica sencilla y
ntil para el diagndstico. Consiste en la demos-
tracion por la reaccion del azul de Prusia de de-
pésitos de hemosiderina en las células epitelia-
les presentes en el sedimento urinario. Una mo-
dificacion del método ha sido propuesta por
KINNEY, en el sentido de realizar la misma in-
vestigacion en las células que se descaman, des-
pués de un masaje prostatico. Como es obvio,
esta técnica es igualmente aplicable al diagnés-
tico de otros procesos que cursen con hemo-
giderinuria (hemoglobinuria paroxistica noc-
turna).

ALTHAUSEN ha llegado a proponer la biopsia
de la mucosa gastrica y la investigacién en ella
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de hemosiderina, ya que suele ser muy abun-
dante el deposito de hierro en el epitelio del es-
tomago. Sin embargo, el método es sumamente
engorroso y presenta el riesgo de la presencia
trecuente de varices esofagicas por hipertension
portal en los enfermos con hemocromatosis idio-
patica.

Aunque el tratamiento mas empleado y que
mas eficazmente moviliza el deposito de hierro
en los tejidos es el consistente en sangrias de
repeticién, intentamos en nuestros casos movili-
zar el citado depodsito con sustancias quelantes
(calcio EDTA), sin tener noticia de que previa-
mente lo habian ensayado WISHINSKY y colabo-
radores y FIGUEROA y los suyos. En los enfermos
L,vgundn tercero y cuarto se realizo un trata-
miento ;nnlnna{adn con la citada sustancia y se
han indicado anteriormente las cifras de elimi-
nacicn de hierro urinario en los enfermos se-

gundo y tercero. El manifiesto aumento de la
|‘lll‘]‘ll]1 acion de hierro urinario por la accion del
versenato no corrié parejas con la mejoria cli-
nica, va que el estado de los enfermos continud
practicamente estacionario durante el tiempo de
su estudio. También han sido poco demostrati-
vos los resultados logrados por OHLSSON en sus
intentos de movilizar el depésito de hierro con
BAL (dimercapto-propanol).

RESUMEN.

Se comunican cinco casos de hemocromatosis
idiopatica, Tres de ellos tenian la sintomatolo-
gia clasica del proceso. El cuarto tenia sinto-
mas psiquicos como dominantes del cuadro. En
el quinto caso solamente se llegé al diagnsstico
en la autopsia, pues la sintomatologia era tni-
camente la de una diabetes grave. Con este mo-
tivo se hacen consideraciones sobre el polimor-
fismo de la afeccion y sobre los criterios de diag-
nostico, y se comunican los datos de tratamien-
to con calcio EDTA.
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SUMMARY

Five cases are reported of idiopathic haemo-
chromatosis. Three of them exhibited the clas-
sical symptoms of the condition. 1In the fourth,
psychical symptoms were prevalent in the pie-

ture. In the fifth case, diagnosis was made at
autopsy, because the symptomatology was me-
rely that of severe diabetes. With reference to
these cases some considerations are made on the

several characteristies of this condition and on
the criteria for diagnesis. Data of treatment with
versene are given.

ZUSAMMENFASSUNG

Es werden fiinf fille von idiopathischer Hi-
mochromatose beschrieben. Drei weisen die klas-
sische Symptomatologie dieses Prozesses auf.
Beim vierten waren die psychischen Symtome

vorherrschend. Beim fiinften bestand bloss die
Hm;nnmdtolnvu einer schweren Diabetes und
die Diagnose wurde erst bei der Obduktion ges-
tellt. Angesichts dieser Fille werden Betrach-
tungen iiber die Polymorphie dieser Affektion
sowie iiber die Kriteria der Diagnose angestellt,
wobei auch iiber die Behandlung mit E. D. T. A.
Kalzium berichtet wird.

RESUME

On communique 5 cas d’hémochromatose
idiopatique; 3 avaient la symptématologie clas-
sique du processus; le quatriéme des symptéomes
psychiques qui dominaient le tableau; dans le
cinquiéme on arrive au diagnostic par l'autop-
sie, car la symptomatologie était uniquement
celle d'un diabéte grave. A ce sujet on fait des
considérations sur le polymorphisme de l'afec-
tion et sur les opinions de diagnostic, signalant
les régles du traitement avee du calcium
E. D. T. A.




