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RESUME

On fait une bréve étude de I'historie et du
concept anatomique et pathogénique du mega
colon congenital ou maladie de Hirchprung ainsi
que de son pronostic et traitement.

ESPANOLA
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On a présenté 6 cas de cette maladie, dony
ln_.u'\'{_u: par I'étude mieroscopique. En nous ha.
sant sur ces cas on a etudié la ‘-'-‘\‘HI}Iilllnlﬂll’)log]'!_.
clinique et les donnees radiologiques de cety
maladie

NOTAS CLINICAS

ESTUPOR HEPATICO INTERMITENTE (*)

AGUIRRE

En pocos terrenos de la clinica, los cambios
que incesantemente se producen en nuestras
ideas, han tenido tanta repercusion como sobri
la patologia del higado y, mas concretamente,
sobre el tratamiento de la cirrosis. Aqui, en es-
tos ultimos anos, los progresos en la interpre-
tacion de muchos de los fenémenos que pueden
surgir en la evolucion de estos enfermos, han
conducido a una rectificacion muy profunda de
nuestra actitud terapéutica. No obstante esto
todavia tenemos ocasion de observar enfermos
con fenémenos que, hasta cierto punto, pueden
ser obviados en el momento actual. Creemos de
interés, con el propdsito de llamar la atencion so-
bre estos problemas, comunicar brevemente un
caso de reciente observacion, muy elocuente a
este respecto.

Enfermo M. D. N., de cincuenta y siete anos, pocero,
de la provincia de Lugo, referia que hacia einco o seis
afios habia tenido durante cuatro o cinco dias ligera ic-
tericia sin fiebre ni dolores. Siguié siempre bien hasta
hace un afio, en que le repitié el cuadro, y paulatinamen-
te se fué hinchando, especialmente el vientre y los tobi-
llos. Le diagnosticaron una cirrosis hepdtica y le dispu-
sieron un tratamiento con dieta sin sal v divervas me-
dicinas, con lo que mejoré de su ascitis y de los edemas
al tiempo que le reaparecio el apetito, pero pasados unos
meses (en el verano pasado) empezo6 a tener dias en que
se quedaba profundamente dormido; sus familiares po-
dian despertarlo estimuldndole fuertemente, con lo que
conseguian que les hablase, tomase los alimentos, etcé-
tera. Estas situaciones duraban dos o tres dias, en algu-
na ocasién incluso méds vy le repetian, irregularmente,
eada quince o veinte dias. Otras veces la somnolencia era
mucho mas profunda, v a pesar de estimularle de dife-
rentes maneras no lograban despertarie en absoluto, De
estas crisis mas graves habia tenido dos o tres, la ultima
v mdas intensa en Navidades, en gue habia estado en
completo coma por espacio de cuatro o cinco dias. Du-
rante estos accidentes no tenia ningin sintoma especial

-vémitos, fiebre, etc.—. Aparte de esto, contintia con

(*) Presentado al IIT Congreso Nacional de Medicina In-
terna, Madrid, junio 1958
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nal: no tiene ascitis ni edemas en las extremidades in
feriores. Escaso vello en el térax y el pubiano de dispe |
sicion feminoide; no tiene ginecomastia.

La exploracion neurolégica es negativa; los reflejos
tendinosos estdn exaltados, pero no tiene Babinski, e
célera.

En la orina: Densidad, 1.021; no albtiimina ni glucosi
leves indicios de pigmentos biliares; urobilina,
sedimento, normal. La velocidad de sedimentacifn, ©
de indice; 85 por 100 de hemoglobina con recuento ¥ fiir-
mula leucocitaria normal. La reaccién de Hanger era pr
sitiva, L: el MacLagan, 18,8 unidades; el Kunke
38,5 unidades. La colinesterasa, 100 mm?* C0,/100 ¢ ¢
de suero. La colemia directa, 1,41 mg. por 100 c. ¢!
directa, 1,77; colemia total, 3,18 mg. por 100 c. ¢.

Los iones del suero: Cloro, 109 mEq./L.; sodio, 13§
mEq./L.; potasio, 44 mEq./L.

La reserva alcalina era de 21,8 mEq./L.

En la exploracién del es6fago se objetivan con toda ¥
gnridad grandes varices en el tercio inferior del misne

Era, pues, una cirrosis hepatica tipo Laen®
con pruebas funcionales muy positivas y una &
tensa derivacién de la circulacién porta a U¥
vés de las varices esofagicas, que en su evoli
cién habia presentado, con una frecuencia S0
rrendente, estas alteraciones del nivel de la cor
ciencia con somnolencia y estupor unas veces!
de franco coma en otras. Este cuadro neurof®
quico, por este caracter de reversibilidad €
termitencia, ha sido separado del coma hepi*
co—generalmente muy grave y sélo recient®
mente reversible en mayor niimero de caso®
que aparece como etapa final de un fracaso fuﬁ
cional del higado, en 1954, por Mac DERMOT!
ApAMS ?, con el nombre de “estupor hepatic? 2
termitente”, y por SHEILA SHERLOCK y SU
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como ‘“coma hepatico intermitente cronico”
asociado a lo que ellos senalaron como “encefa-
]Oratiﬂ port o-sistemica' en mrr(_al.lcps con inten-
qa circulacion colateral del territorio porta.
Este cuadro se ha referido al aumento de ab-
sorcion de sustancias toxicas por el intestino,
con toda probabilidad el amoniaco, en relacion
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Fig. 1

con dietas ricas en proteinas o con la adminis-
tracicn de sustancias nitrogenadas como el clo-
ruro amonico, la urea y la metionina * y *. Por
la existencia del shunt circulatorio, el amoniaco
alcanzaria la circulacién general burlando el
paso por el higado, que normalmente lo trans-
formaria en urea. For esto, algunos autores * y

hablan ya de coma hepatico “exégeno” para se-
nalar a estas formas cronicas intermitentes, en
oposicion al coma hepético “endbgeno” de la in-
suficiencia hepatica, aunque esta distincién no

pueda hacerse de una manera tajante, dado que, -

aparte de que las alteraciones biogquimicas, elec-
froencefalogréficas y clinicas sean las mismas
en los dos grupos, los factores precipitantes del
toma pueden ser multiples y actuar también en
los llamados end6genos * y ". No dudamos que
N nuestro enfermo su estupor intermitente te-
NIa que estar en relacion con el tratamiento. En
efecto, este enfermo habia sido bien tratado en
fuanto que habia recibido antibiéticos, extrac-
tos hepaticos, complejos vitaminicos, ete., y no
habu‘li tomado metionina ni otros de los llama-
dos “protectores hepéticos™”. Cabia la posibili-
dgdrg;-l: lfuese el Diamox, que le habian indica-
e dff &E?CltlS: !(: provocaba diuresis de 3-4
b la_d\ lo tom¢ en repetidas ocasiones. La
|’~(‘péti(-0ar?n la tD;a:r}(.r_xJ puede producir el coma
triurética('n los cn"r'ctl_cos " no por Su acelon na-
enzimati., sm{}) mas bien por una accién t_:l_u?ecta
aumentan?i Sobre el cerebro * o sobre el rifién **,
arterial, p 0 el nivel del amoniaco en la sangre
cidn enireelm €n este caso no encontramos rela-

Sl toma del diurético y la aparicién

Episodios de estupor,

Con todo el tratamiento, su apetito habia me-
Jorado de manera extraordinaria y progresiva-
mente habia llegado a comer copiosamente. To-
maba aproximadamente 200 gr. de carne todos
los dias con 250 gr. de queso, y ademas jamon,
leche, pescados, ete. Es decir, pasaba probable-
mente todos los dias de los 100 gr. de proteinas
v no dudamos que a esto se debia su cuadro psi-
quico intermitente. A su ingreso, en el electro-
encefalograma se observaban ritmos lentos de
1-6 por segundo de poco voltaje, difusos y ge-
neralizados (fig. 1). Al enfermo se le dispuso
una dieta totalmente exenta de proteinas y se
le di6 aureomicina por via oral (1 gr. al dia).
Rapidamente su situacion psiquica empezé a
cambiar, el lenguaje se hizo normal, su sensorio
se aclaro totalmente y el mismo enfermo se pudo
dar cuenta del cambio profundo operado en su
situacion mental. El electroencefalograma a los
pocos dias (fig. 2) se ha normalizado: muestra
ritmos alfa de 8 por segundo y poca amplitud,
que se recogen en zonas posteriores de ambos
hemisferios y se bloquean con estimulos sen-
soriales.

Las alteraciones electroencefalograficas han
sido muy estudiadas en el coma hepatico y al-
gunos ' califican al electroencefalograma como
la prueba funcional hepatica mas util introduci-
da en los ultimos afios. Se senalan patrones di-
versos. BICKFORD y BUTT '* distinguen un pri-
mer estadio de ondas theta difusas de 4 a 7 por
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Fig. 2

segundo; un segundo periodo de ondas “trifasi-
cas”"—una deflexién mayor negativa, precedida
y seguida inmediatamente de ondas positivas de
mucha menor amrlitud—, y un tercer periodo
de ondas delta, arritmicas, sin sincronia bilate-
ral. En el primer estadio los enfermos sélo ten-
drian confusion mental, en tanto que los segun-
dos y terceros corresponderian a situaciones co-
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matosas o semicomatosas. Estos autores conce-
den un gran valor al electroencefalograma, y es-
pecialmente a las ondas trifasicas que, aunque
no privativas del coma hepatico—también las
han visto en la anestesia por el éter y en esta-
dos convulsivos—, no se encuentran en comas
producidos por otras causas.

PARSONS-SMITH y cols. '* subdividen mas los
estadios y diferencian cinco grados: A) Sola-
mente supresion del ritmo alfa generalizado y
aparicion de potenciales més rapidos y aplana-
dos—poco especificos de alteracion psiquica de
origen hepatico—. B) Ritmos alfa inconstantes,
sustituidos por ondas lentas de 5-7 por segundo
(generalmente sobre lobulos temporales). C) On-
das de voltaje medio de 5-6 por segundo sobre
ambos hemisferios, pero todavia con aparicion
de ritmos alfa. D) Estas ondas lentas son ya
constantes y se distribuyen por todas las areas;
y E) El ritmo de 5-6 por segundo es reempla-
zado por descargas bilaterales y sincronas de
2 por segundo de aparicion frontal e irradiacion
hacia occipital.

Han encontrado con poca frecuencia el ritmo
trifisico y valoran especialmente los estadios
C) v D), poco frecuentes en el adulto normal
(al revés de lo que ocurre en los ninos), pero
que se pueden encontrar en lesiones organicas
profundamente situadas—inflamaciones, tumo-
res—o en alteraciones bioquimicas—uremia, hi-
popotasemia—y a veces en la fase precoz de la
hipertension intracraneal.

Lo més caracteristico de estas alteraciones
cuando se asocian al precoma hepatico es su
presencia cuando el estado psiquico estd toda-
via muy poco alterado o, incluso, es totalmente
normal. Esto demuestra que las alteraciones
electroencefalograficas son un indice mas sen-
sible y precoz que la valoracién de los sintomas
clinicos. Finalmente, su reversibilidad, cuando
se tratan adecuadamente estos enfermos, es otro
rasgo muy saliente.

Recientemente, POSEN '* * sefiala que la apa-
ricién de las ondas trifasicas no guarda una es-
trecha relacion con el grado de afectacion de
la conciencia ni con la naturaleza del proceso
que la origina, pero siempre estan asociadas a
un aumento de amoniaco en sangre. Sin embar-
go, no se encuentra correlacion entre el grado
de alteracion electroencefalografica y el nivel
de amoniaco en sangre, como en general tampo-
co se ha podido establecer entre éste y la inten-
sidad de la alteracion psiquica ', '* y " 4, Esto ha
hecho poner en duda si en realidad seria el amo-
niaco el toxico o s6lo—como sucede con la ele-
vacion de la urea en la insuficiencia renal—es
expresion de una alteracion metaboélica en la que
pueden engendrarse otras sustancias que serian
las responsables de la alteracion psiquica.

Muy recientemente, WARREN '° cree haber en-
contrado una nueva explicacion a estos hechos.
Probé la toxicidad de diferentes sales amoénicas
en el raton y ha visto que ésta aumenta parale-
lamente a la elevacién del pH de la sangre que
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puedan producir. Asi, la toxicidad va incremep.
tandose desde el cloruro amonico al acetato, pj.
carbonato, carbonato y, finalmente, al hidréyj.
do amoénico, que produce mayor alcalinizacioy,
Al tiempo vio que la relacion amoniaco,/ion amg.
nico (NH,/NH, ") aumenta a medida que el p§
asciende y cree que el aumento de toxicidad de
las distintas sales se puede deber a dos efectos:
a que el aumento del pH eleve la permeabilidag
por si solo de la barrera hematoencefalica o que
esta mayor alcalinidad favorezca se desvie |
ecuacion NH, + HOH NH, OH en el sen.
tido de gas amoniaco, que tendria mayor habj.
lidad para penetrar en las celulas que el ién
amonico.

Dado que en el coma hepatico '™ y ™ pueds
existir alcalosis respiratoria por hiperventila.
¢ién (a veces con pH — 7,70) se podria, indepen-
dientemente del nivel de amoniaco en sangre,
modificar su toxicidad en cada caso, segun la
variacion del pH, v explicar asi la falta de co
rrelacion entre amoniemia, coma y alteraciones
electroencefalograficas.

Ahora bien, sea por el amoniaco, si esta hipo-
tesis de WARREN recibe ulterior confirmacion;
sea por la }”'(Ililll'['i‘--” de otros toxicos, el hecho
cierto es que las dietas hiperproteicas que, sin
duda, desde PATEK en la clinica (ver ") y tam-
bién experimentalmente son tan fundamentales
para la regeneracion de la célula hepatica, en los
enfermos son directamente perjudiciales no, )
esto es importante subrayarlo, porque afecten 8
la funcién hepatica, sino por su accion toxica
scbre el sistema nervioso.

Es dificil en el momento actual saber qué can-
tidad de proteinas pueden tolerar estos enfer:
mos, ya que la indicacién de mantenerles con
dietas hipoproteicas no puede sostenerse largo
tiempo después de haber salido de la situacion
de estupor. 3

La tolerancia individual es muy variable |
hay casos que con 20 gr. de proteinas por dia
ya pueden tener sintomas. Una solucion al pro
blema es la administracion de antibioticos CoF
la dieta mas o menos rica en proteinas. Con
traciclinas se puede impedir el coma hepalicd
por administracién de metionina '* a cirroticos
Con neomicina * y *', que por absorberse pot
podria actuar durante mas tiempo sobre la flor
intestinal con actividad ureasa, también se 0P
tiene disminucién de la formacién intestinal @
amoniaco y descenso de la amoniemia. FAST y
colaboradores *, con dietas de 90 gr. de proté*
nas por dia en cirréticos, han podido ver com
con neomicina o paromicina descendia 1a am®
niemia y mejoraba el estado psiquico para V"
ver a agravarse en cuanto se suspendian los &
tibi6ticos.

En nuestro enfermo, después de la dieta ap'”
teica y antibioticos, se le fueron aumentando ¥
proteinas hasta 50 gr. por dia continuando o
antibi6ticos intermitentemente, con lo que 8U%
tuaci6n a los tres meses continta siendo muy %
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tigfactoria en cuanto a su estado psiquico se re-
fiere.

Sin embargo, a pesar del tratamiento soste-
nido, en algunos casos el amoniaco mas tarde
vuelve a elevarse *', posiblemente a partir de
fuentes extraintestinales (disminucion de la fun-
cion hepatica o renal, disminucion de la toma de
amoniaco por el misculo, ete.).

El tratamiento con dcido glutamico, con argi-
nina, con acido lipoico—que empleamos en los
primeros momentos—, tiene una utilidad dificil
de valorar en ¢l momento presente y ocupan un
papel secundario en comparacion con la dismi-
nucion de las proteinas de la dieta, los antibioti-
cos e incluso los enemas °.
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EPILEPSIAS MIOCLONICAS
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veé—isinmiocinnia's. es decir, las repentinas, bre-
it ‘nwtlllmmi'ms contracciones de un miisculo
Signif‘i;;- le miseulos, tienen en ocasiones poca

acion clinica, pudiendo ser inducidas por
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el cansancio fisico, fiebre trivial, ete. Por otro
lado, las sacudidas mioclénicas son comunes en
pacientes afectos de epilepsia esencial, pudien-
do aumentar unos dias antes de la gran crisis,
a manera de aura de la misma, llegando a ser
afirmado por algin autor que la mioclonia siem-
pre es un fenomeno epiléptico. Las mioclonias
pueden constituir el exelusivo signo epiléptico
en un enfermo, pudiendo presentarse en forma
unilateral o bilateral, o bien afectando a una
sola region de organismo (“epilepsia mioclénica
regional”), pudiendo o no presentar una inci-
dencia familiar, Cuando la manifestacion mio-
clénica adquiere un relieve preponderante en la
clinica del enfermo epiléptico, podemos hablar
de “epilepsia mioclénica, incluible dentro de las
epilepsias centroencefalicas, o como variedad del
“petit mal”, eon caracteres clinicos y electroen-
cefalograficos propios.

UNVERRICHT (1855), y posteriormente LUND-
BORG (1803), describieron un sindrome familiar
progresivo de epilepsia mioclonica, caracteriza-
do, en su forma enteramente desarrollada, por
demencia progresiva, paralisis seudobulbar, ri-
gidez y, en los estadios finales, cuadriplejia en
flexion, tras una historia de crisis convulsivas,
aparicién progresiva de mioclonias y sintomas
extrapiramidales, cuadro que conduce a la muer-
te despues de cinco a quince anos de evolucion.

[LUNDBORG deseribic asimismo cuadros simi-
lares a los anteriores esporadicos, no familiares,
de menor progresion y de curso mas estacio-
nario.

SoLE SEGARRA “ defiende el nombre de “epilep-
sia mioclénica degenerativa o maligna” para los
cuadros similares a los de la epilepsia de UNVE-
RRICH 0 LUNDBORG, en contraposicion a aquellos
otros cuadros en que la mioclonia es un sintoma
mas dentro del curso de una epilepsia esencial
y sin preponderancia clinica.

Recientemente, PALLIS y SPILLANE " recogen
tres casos, por ellos calificados de “encefalopa-
tia progresiva subaguda con mutismo, rigidez y
mioclonias"”, no hereditarios, que pueden englo-
barse dentro de estos mismos cuadros de epilep-
sias mioclénicas de evolucion maligna, ya que
sus alteraciones eléctricas y hallazgos histopa-
tologicos son similares.

Desde las descripeiones de LAFORA y GLUECK
(1911), se ha tenido como la lesién mas impor-
tante de las epilepsias mioclonicas la presencia
de cuerpos amiloideos intracelulares en ciertas
regiones encefalicas, fundamentalmente en las
olivas bulbares y cerebelosas. Segun MORSE’,
los hallazgos histopatologicos han sido muy di-
versos, no estando atn clara la relacion entre es-
tas lesiones y el cuadro clinico; se ha encontra-
do participacién del nicleo dentado, inclusiones
intracelulares, depdsitos de hierro (sobre todo
en palido, sustancia negra y nucleo dentado),
degeneracion de la sustancia gris cerebral, et-
cétera; para el mismo autor son sorprendentes
la semejanza de estas lesiones con las que se en-
cuentran después de la exposicién durante va-
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