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Cn fait une breve étudr de !'historie ei du 
concept anatomique ei rathogénique du méga­
rolon congenital ou maladie de Hirchprung ainsi 
r¡uf' d<' son pronostk et traitrmPnt . 

On a J' réscnté 6 cas de cctte maladie, dont 4 
prouvés par l'étude microscopiquc. En nous ba. 
sant sur ces cas on a étudié la symptómatologi( 
clinique et ks données radiologiqucs de cett 
maladiC'. 
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En pocos terrenos de la clínica. los cambios 
que incesantemente se producen en ｮｵ ･ｳ ｴｲ｡ ｾ＠

ideas. han tenido tanta repercusión como sobre 
la ¡::atología del hígado y , más concretamente. 
sacre el tratamiento de la cirrosis. Aquí, en es­
tos últimos años. los rrogresos en la in•rrpt -
tación de muchos de los fenómenos que pueden 
surgir en la evolución de estos enfermos, han 
conducido a una rectificación muy profunda de 
nuestra actitud terap2utica. No obstante esto, 
todavía teneMos ocasión de observar enfermos 
con fenómenos que, hasta cierto punto, pueden 
ser obviados en el momento actual. Creemos de 
interés, con el prorósito de llamar la atención so­
bre estos problemas, comunicar brevemente un 
caso de reciente observación, muy elocuente a 
este respecto. 

Enfermo M. D. X .. de cincuenta y siete años, pocero, 
de la provincia de Lugo, refería que hacía cinco o seis 
años había tenido durante cuatro o cmco días ligera ic­
tericia sin fiebre ni dolores. Siguió siempr e bien hasta 
hace un año, en que le repitió el cuadro, y paulatinamen­
te se fué hinchando, especialmente el vientre y los tobi­
llos. Le diagnosticaron una cirrosis hepá tica y le dispu­
sieron un tratamiento con dieta sin sal y diver;as me­
dicinas, con lo que mejoró de su ascitis y de los edemas 
a l tiempo que le reapareció el apetito, pero pasados unos 
meses (en el verano pasado) empezó a tener días en que 
se quedaba profundamente dormido; sus familiares po­
dían despertarlo estimulándole fuertemente, con lo que 
conseguían que les hablase, tomase los alimentos, etC'é­
tera. Estas situaciones duraban dos o tres días, en algu­
na ocasión incluso más y le repetian, irregularmente, 
C'ada quince o veinte días. Otras veces la somnolencia era 
mucho más profunda, y a pesar de estimularle de dife­
rentes maneras no lograban dt>spertarle en absoluto. De 
estas crisis más graves había tenido dos o tres, la ultima 
y más intensa en Navidades, en que había estado en 
completo coma JX>r espacio de cuatro o cinco días. Du­
rante estos accidentes no tenía ningún síntoma especial 
- vómitos, fiebre, etc. . Aparte de esto, continúa con 

( 0 ) Presentado al III Congre!lo Nacional de Medicina In­
terna. Madrid, junio 1958 

m uy buen npl'llt o y C'Om e mucho, estú ＺＭ［ ｴ ｣ｭ ｰｲ ｾ＠ can8a!IQ 
y algo somnoliPntn 1'11 ocasion Ps. Las dt•postt tnnrs sor 
de ('Olor claro y lu or ina <'S muy l'll<'<'nd icla y r n ･ｾｃｬｬＡ｡＠
<'Hntidad . 

Er-a bt>bedor habitual, pot· lo menos de un htro de \111 
diano. nc siempre lf'Cll<'rdn <'ptstaxis frecuPntPs; no<"! 
fP1n1edades \'enéren:-:. :Mujer y dnco hijos, sanos. 

En la t•xplornclón a su ingn•so tenia buen cstndo dt 
nut¡·icJón. numerosas telnnglectasllts en mejillas \ ce 
•-ación suhictéi1<'n t•n conjunth·ns. 

Du rante In cxplo1 a!' ión ,. PI tntt•t rognto•·•o ttene e 
pccto <lepnmtcln y sornnoliPnto. contesta hlen n lns pre­
gunta:-:, pero a veces lo hace lnudccutdnment..;; hab 
de!:¡:.aclo. <'.n ocns10nt>S l'ltlnhcnndo. Lt ngun muy saburral 
En abdomen se pa lpa t•l hígado n tres tra\•cscs de d 
de la arcada costal derecha. muy duro, d supcrftcle 1m­
guiar . con borde nfilnrlo ｾＬＮ＠ nnlpn el polo tnfenor 
J z• .:\ ha 1 1 11bd 
nal; no tiene a sci t is ni edemas en las extremidades m· 
f eriares. Esca so vello en el tórax y el pubiano rle dispo· 
sición i.'eminoide; n.o tiene ginecomastia. 

La exploración neurológica es negativa: los reflejo> 
tendinosos están exaltados. pero no tiene Babinski, et 
cétera. 

En la orina : Densidad, 1.021 ; no albúmina ni glucosa 
leves indicios de pig mentos biliares : urobilina, ++..t. J. 

sedimento, normal. La Yelocidad de sedimentación. íl 
de índice; 85 por 100 de hemog-lobina con recuento y fór· 
mula leucocitaria normal. La reacción de Hanger era po­
sitiva, + + J + ; el MacLagan, 18,8 unidades; el Kunkel 
38,5 unidades. La colinestemsa, 100 mm' C0,/ 100 c. r 
de suero. La colemia directa, 1,41 mg. por 100 c. c.; m· 
directa, 1,77 ; colemia total, 3,18 mg. por 100 c. c. 

Los iones del suero: Cloro. 109 mEq. L. : sodio. 13i 
mEq./L. ; potasio, 4.4 mEq./L. 

La reserva alcalina era de 21,8 mEq./L. 
En la exploración del esófago se objetivan con toda g­

guridact graneles varices en el tercio inferior del misrn 

Era, pues, una cirrosis hepática tipo Laennr' 
con pruebas funcionales muy positivas y una ex· 
tensa derivacién de la circulación porta a tra· 
vés de las varices esofágicas, que en su evolu· 
ción había presentado, con una frecuencia sor· 
prendente, estas alteraciones del nivel de la cor:· 
ciencia con somnolencia y estupor unas veces 1 

de franco coma en otras. Este cuadro neurops'· 
quico, ror este carácter de reversibilidad e .in· 
termitencia, ha sido separado del coma hepati· 
ca- generalmente muy grave y sólo rC"cicntr· 
mente reversible en mayor número de casos· 
que aparece como etapa final de un fracaso fur 
cional del hígado, en 1951, por MAC ｄｅｒｊｩｴｏｔｾｦ＠
A.DAMS 1 , con el nombre de "estupor hepático ¡n: 
termitente", y por SHEILA SIIERLOCK y SU ｧｲｵｾ＠
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omo "coma hepático intermitente cronico" 
ｾｳｯ｣ｩ｡､ｯ＠ a lo ｾｵ･Ｎ＠ ･ｬｾ＠ os Ｎｾ｣￱｡ｬｾｲｯｾ＠ _como Ｂ･ｾ｣･ｦ｡ﾭ
lopalía porto-s1stem1ca en c1rr?tlc?s con mtcn­
sa drculación colat<>ral del terntono porta. 
· Estr cuadro se ha referido al aumento dr ab­
sorción de sustancias tóxicas por el intestino, 
ｾｯｮ＠ toda probabilidad el amoníaco, en relación 

ｅｮｦｾ＠ M.O. N. 20-111-58 
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con di0tas ricas en proteínas o con la adminis­
tracién de sustancias nitrogenadas como el clo­
ruro amónico, la urea y la metionina z y '. Por 
la existencia del shunt circulatorio, el amoníaco 
alcanzaría la circulación general burlando el 
paso ror el hígado, que normalmente lo trans­
formaría en urea. For esto, algunos autores ' y 
hablan ya de coma hepático "exógeno" para se­
ñalar a estas formas crónicas intermitentes, en 
oposición al coma hepático "endógeno" de la in­
suficiencia hepática, aunque esta distinción no 
pueda hacerse de una manera tajante, dado que. · 
a¡:arte de que las alteraciones bioquímicas, elec-
1rocncefalográficas y clínicas sean las mismas 
C'n los dos ｧｲｵｾｯｳＬ＠ los factores :r:recipitantes del 
coma pueden ser múltiples y actuar también en 
los llamados endógenos h y ;. No dudamos que 
･ｾ＠ nuestro enfermo su estupor intermitente te­
ma que estar en relación con el tratamiento. En 
efecto, este enfermo había sido bien tratado en 
cuanto que había recibido antibióticos, extrac­
tos ?epáticos, complejos vitamínicos, etc., y no 
hab1a tomado metionina ni otros de los llama­
dos "protectores hepáticos". Cabía la posibili­
dad que fuese el Diamox, que le habían indica­
ｾＰ＠ rara ｬｾ＠ ascitis; le rrovocaba diuresis de 3-4 
rtros al d1a y lo tomó en repetidas ocasiones. La 
ｾ｣･ｴ｟｡ｾｯｬ｡ｭｩ､｡＠ (Diamox) puede producir el coma 
ｾｾ｡ｾＱｾｯ＠ en los cirréticos ' no por su acción na-

tnur"tlca s· · b. · , d' . "'. , mo mas ren por una accwn rrecta 
cnzJmatica sobre el cerebro'' o sobre el riñón '", 
aumentando el nivel del amoníaco en la sangre 
ｾｾｾ･ｲｩ｡ｬＮ＠ Pero en este caso no encontramos rela­
､ｾｯｾ＠ ･ｮ ｴｾ･＠ la_ toma del diurético y la aparición 

os eptsod1os de estupor. 

Con todo el tratamiento, su apetito había me­
jorado de manera extraordinaria y progresiva­
mente había llegado a comer copiosamente. To­
maba aproximadamente 200 gr. de carne todos 
los días con ?.50 gr. de queso, y además jamón, 
leche, pescados, etc. Es decir, pasaba probable­
mente todos los días de los 100 gr. de proteínas 
y no dudamos que a esto se debía su cuadro psí­
quico intermitente. A su ingreso, en el electro­
c•ncefalograma se observaban ritmos lentos dr 
4-6 por segundo de poco voltaje, difusos y ge­
neralizados (fig. 1). Al enfermo se le dispuso 
una dicta totalmente exenta de proteínas y se 
le dió aureomicina por vía oral (1 gr. al día). 
Rápidamente su situación psíquica empezó a 
cambiar, el lenguaje se hizo normal, su sensorio 
se acíaró totalmente y el mismo enfermo se pudo 
dar cuenta del cambio profundo operado en su 
situación mental. El electroencefalograma a los 
pocos días (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 estímulos sen­
soriales. 

Las alteraciones electroencefalográficas han 
sido muy estudiadas en el coma hepático y al­
gunos 11 califican al electroencefalograma como 
la prueba funcional hepática más útil ｩｮｴｲｯ､ｵ｣ｾﾭ
da en los últimos años. Se señalan patrones dt­
\'ersos. BICKFORD y BUTT distinguen un pri ­
mer estadio de ondas theta difusas de 4 a 7 por 

2 7-111 - '5S 
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segundo: un segundo período de ondas Ｂｴｲｩｦ￡ｾｩﾭ
cas"-una deflexión mayor negati\'a, precedida 
y seguida inmediatamente de ondas positi\'as de 
mucha menor am¡:litud-. y un tercer período 
de ondas delta, arrítmicas. sin sincronía bilate­
ral. En el primer estadio los enfermos sólo ten­
drían confusión mental. en tanto que los segun­
dos y terceros corresponderían 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 t r ifásicas que, aunque 
no privativas del coma hepático-también las 
han visto en la anestesia por el éter y en esta­
dos convulsivos-, no se encuentran en comas 
producidos por otras causas. 

PARSO:\'S-Sl\IITH y cols. subdividen más los 
estadios y diferencian cinco grados: A) Sola­
mente supresión del r itmo alfa generalizado y 
aparición de potenciales más rápidos y aplana­
dos-poco específicos de alteración psíquica d0 
origen hepático-. B) Ritmos alfa inconstantes. 
sustituídos por ondas lentas de 5-7 por segundo 
(generalmente sobre lóbulos temporales). C) On­
das de voltaje medio de 5-6 por segundo sobre 
ambos hemisferios, pero todavía con aparición 
de ri tmos alfa. D) Estas ondas lentas son ya 
constantes y se distribuyen ror todas las áreas; 
y E ) E l ritmo de 5-6 por segundo es reempla­
zado por descargas bilaterales y síncronas de 
2 por segundo de aparición frontal e irradiación 
hacia occipital. 

Han encontrado con poca frecuencia el ritmo 
trifásico y valoran especialmente los estadios 
C) y D), poco frecuentes en el adulto normal 
(al revés de lo que ocurre en los niños), pero 
que se pueden encontrar en lesiones orgánicas 
profundamente situadas--inflamaciones, tumo­
res--o en alteraciones bioquímicas-uremia, hi­
popotasemia-y a veces en la fase precoz de la 
hiper tensión intracraneal. 

Lo más característico de estas alteraciones 
cuando se asocian al precoma hepático es su 
presencia cuando el estado psíquico está toda­
vía muy poco alterado o, incluso, es totalmente 
normal. Esto demuestra que las alteraciones 
electroencefalográficas son un índice más sen­
sible y precoz que la valoración de los s íntomas 
clínicos. Finalmente, su r eversibilidad, cuando 
se tratan adecuadamente estos enfermos, es otro 
rasgo muy saliente. 

Recientemente, ｐｏ ｓ ｅ ｎｾ ｾ＠ a señala que la apa­
rición de las ondas trifásicas no guarda una es­
trecha relación con el grado de afectación de 
la conciencia ni con la naturaleza del proceso 
que la origina, pero siempre están asociadas a 
un aumento de amoníaco en sangre. Sin embar­
go, no se encuentra correlación entre el grado 
de alteración electroencefalográfica y el nivel 
de amoníaco en sangre, como en general tampo­
co se ha podido establecer entre éste y la inten­
sidad de la alteración psíquica 14

, 1 " y 1 :; a. E sto ha 
hecho poner en duda si en realidad sería el amo­
níaco el tóxico o sólo-como sucede con la ele­
vación de la urea en la insuficiencia renal-es 
expresión de una alteración metabólica en la que 
pueden engendrarse otras sustancias que serían 
las responsables de la alteración psíquica. 

Muy r ecientemente, W ARREN ¡¡; cree haber en­
contrado una nueva explicación a estos hechos. 
Probó la toxicidad de diferentes sales amónicas 
en el ratón y ha visto que ésta aumenta para le­
lamente a la elevación del pH de la sangre que 

puedan producir. Así, la toxicidad va incremen. 
tándose desde el cloruro amónico al acetato, bi. 
carbonato, carbonato y, finalmente, al hidróxi. 
do amónico, que produce mayor alcalinización. 
Al tiempo vió que la relación amoníaco ión amó. 
nico (NH NH, ) aumenta a medida que el pH 
asciende y cree que el aumento d0 toxicidad de 
las distintas sales se puede deber a dos efectos: 
a que el aumento del pH 0leve la permeabilidad 
por sí solo de la barrera hematoencefálica o que 
esta mayor alcalinidad favorezca se desvíe la 
ecuación NH HOH NH, OH C'n el sen. 
tido de gas amoníaco, que tendría mayor habi­
lidad para penetrar en las células que el ión 
amónico. 

Dado que en el coma hepállco : y 1
' puede 

existir alcalosis respiratoria por hiperventiJa. 
cién (a veces con pH 7,70) se podría, indepen. 
dientem0nle dC'l nivel d0 amoníaco en sangre. 
modificar su toxicidad en cada caso, según la 
\'ariación del pH. y explicar así la falta de co­
rrelación entre amonicmia. coma \' alteraciones 
electroencefalográficas. · 

Ahora bien, sea ror el amoníaco, ｾﾡ＠ (•sta hipo­
tesis de WARrn:x recibe ulterior confirmación: 
sea 1:or la producción de otros tf>xicos. el hecho 
cierto es que las dietas hi¡1crprotC'icas que. sin 
duda, desde PArFK en la clínica (n•r 11 1 \' tam· 
bién ex¡ erimentalmcntc son tan funclamcntales 
para la regencrac1ón de la célula hepática. Pn ｬｯｾ＠
enfermos son dit t.etamcntc pcrjudieial('s no, ) 
esto es 1m¡;orlantc ｳｵ｢ｲ｡ｾ＠ arlo, porqm.: afl:cl ·n 
la función hepática, sino por su acción tóxica 
scbre el sistema ner vioso. 

E s difícil en el momento actual saber qué can· 
t idad de proteínas pueden tolerar estos cnfcr· 
mos, ya que la indicación de mantenerles con 
dietas h ipoproteicas no puede sostenerse largo 
tiempo después de haber salido de la situación 
de estupor . .. 

La tolerancia individual es muy variable .Y 
hay casos que con 20 gr. de proteínas por d1a 
ya pueden tener síntomas. Una solución al pro· 
blema es la administración de antibióticos con 
la dieta más o menos rica en proteínas. Con te· 
traciclinas se puede impedir el coma hepático 
por administración de metion ina 1" a cirróticos 
Con neomicina 20 y 2 ', que por absorberse poco 
¡:odría actuar durante más tiempo sobre la flora 
intestinal con actividad ureasa, también se ob· 
tiene disminución de la formación intestinal de 
amoníaco y descenso de la amoniemia. FAST ｾﾭ
colaboradores 22, con dietas de 90 gr. de ｰｲ ｾｴ･ ｩ ﾷ＠
nas por día en cirróticos, han podido ver como 
con neomicina o paromicina descendía la ｡ｲｮ ｾﾷ＠
niemia y mejoraba el estado psíquico para vo · 
ver a agravarse en cuanto se suspendían los an· 
tibióticos . 

En nuestro enfermo, después de la dieta apro· 
t eica y ant ibióticos, se le fueron aumentando las 
proteínas hasta 50 gr . por día cont inuando ｣ｯｾ＠
antibióticos intermitentemente, con lo que su 51' 
tuación a los tres meses continúa siendo rnuy sa· 
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tisfactona m cuanto a su estado psíquico se re­
fiere. 

Sin rmbargo, a p€'sar del tratamiento soste-
nido en algunos casos rl amoníaco más tarde 
ｶｵ･ｬｾｲ＠ a dcvarsr ', posiblemente a partir de 
fuentes cxtraintcstinalc.s Ｈｾ ｩ ｳｭ ｾｾｵ｣ｩ ￳ｮ＠ de la fun­
ción hepática o renal, dismmucwn de la toma de 
amoníaco por el músculo, etc.). 
' El tratamiento con ácido glutámico, con argi­
nina con ácido lipoico-que empleamos en los 
prin{eros momentos , tiene una utilidad difícil 
de valorar en el momento presente y ocupan un 
papel secundario ･ｾ＠ comparac.ión con la ｾｩｩｾｾｾﾭ
nución de las protemas de la dieta, los antibwti­
cos e incluso los enemas -. 
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EPILEPSIAS MIOCLONICAS 

E. LÓPFZ GARCÍA, J. C. OLIVEROS, T. ANTÓX 
GARRIDO, J. RMIÍREZ GUEDES y E. MONCADA 

LORENZO. 

[)p¡ l nHtltut .. d¡• lrn t•stígacJOnt•s C'líniC'as y Médícns. 
ｾｦｮＮ､ｲｩ､ Ｎ＠

DJI•pc•tnt" f'r•ofpHor· C'. JtMf:xt:7. D flz. 

Las. mioclonías, es decir, las repentinas, bre­
ves e lllvolunta"'i!'ls contracciones de un músculo 
0

. ｧｲｾｰｯ＠ de músculos, tienen en ocasiones poca 
Significación clínica, pudiendo ser inducidas por 

el cansancio físico, fiebre trivial, etc. Por otro 
lado, las sacudidas mioclónicas son comunes en 
pacientes afectos de epilepsia esencial, pudien­
do aumentar unos días antes de la gran crisis, 
a manera de aura de la misma, llegando a ser 
afirmado por algún autor que la mioclonía siem­
pre es un fenómeno epiléptico. Las mioclonías 
rueden constituir el exclusivo signo epiléptico 
en un enfermo, pudiendo presentarse en forma 
unilateral o bilateral, o bien afectando a una 
sola región de organismo ("epilepsia mioclónica 
regional"), pudiendo o no presentar una inci­
dencia familiar. Cuando la manifestación mio­
clónica adquiere un relieve preponderante en la 
clínica del enfermo epiléptico, podemos hablar 
de "epilepsia mioclónica", incluíble dentro de las 
epilepsias centroencefálicas, o como variedad del 
"retit mal", con caracteres clínicos y clectroen­
cefalográficos propios. 

UXVE:RRICHT (18S5), y posteriormente ｌｕｾｄﾭ
BORG (1S03), describieron un síndrome familiar 
progresivo de epilepsia mioclónica, caracteriza­
do, en su forffia enteramente desarrollada, por 
demencia progresiva, parálisis seudobulbar, ri­
gidez y, en los estadios finales, cuadriplejía en 
flexión, tras una historia de crisis convulsivas, 
aparición progresiva de mioclonías y síntomas 
extrapiramidales, cuadro que conduce a la muer­
te después de cinco a quince años de evolución . 

LuxcaORG describió asimismo cuadros simi­
lares a los anteriores esporádicos, no familiares. 
de menor progresión y de curso más estacio­
nario. 

SOLÉ SFGARRA - defiende el nombre de "epilep­
sia mioclénica degenerativa o maligna'' para los 
cuadros similares a los de la epilepsia de UxvE­
RRICH o LUNDBORG, en contrapos1ción a aquellos 
otros cuadros en que la mioclonía es un síntoma 
más dentro del curso de una epilepsia esencial 
y sin preponderancia clínica. 

Recientemente, PALLIS y SPILLM\E recogen 
tres casos, por ellos calificados de "encefalopa­
tía progresiva subaguda con mutismo, rigidez y 
mioclonías", no hereditarios, que pueden englo­
barse dentro de estos mismos cuadros de epilep­
sias mioclónicas de evolución maligna, ya que 
sus alteraciones eléctricas y hallazgos histopa­
tológicos son similares. 

Desde las descripciones de LAFORA y GLUECK 
(1911), se ha tenido como la lesión m3.s impor­
tante de las epilepsias mioclónicas la presencia 
de cueq:os amiloideos intracelulares en ciertas 
regiones encefálicas, fundamentalmente en las 
olivas tulbares v cerebelosas. Según 1\IORSE ' . 
los hallazgos histopatológicos han sido muy di­
versos, no estando aún clara la relación entre es­
tas lesiones y el cuadro clínico: se ha encontra­
do participación del núcleo dentado, inclusiones 
intracelulares, depósitos de hierro (sobre todo 
en .rálido, sustancia negra y núcleo dentado), 
degeneración 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 exposición durante va-


