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Almeria,

Desde la separacion por ALBRIGHT y cols. de
la enfermedad que ahora lleva su nombre, y que
anteriormente habia sido descrita por diversos
qutores en Europa y América con diferentes
nombres, el interés hacia la misma ha sido cada
vez mayor en la literatura. En la actualidad,
hay cierto criterio clinico para el diagnostico
hasado en la observacion de muy cerca de 100
casos. Pigmentacion morena de la piel, enfer-
medad quistica de los huesos, especialmente de
los largos, y alteraciones endocrinas, forman el
sindrome en cuestién ', * (pubertad precoz).

Muchos de los casos comunicados no tenian
pigmentacién de la piel ni cambios endocrinos,
de tal modo que las lesiones osteofibrosas re-
presentan el nicleo de la enfermedad *. Signi-
fica esto que la falta de pigmentacion morena
de la piel, o patologia endocrina, nada dice en
contra del diagnostico de displasia fibrosa po-
liostotica cuando estan presentes las lesiones
éseas. Sin embargo, no hay opinion unanime
acerca de las lesiones microscopicas en esta en-
fermedad. Algunos investigadores encontraron
en sus casos de displasia fibrosa poliostética cé-
lulas xantomatosas, y aquello represent6 el co-
rr_lienzo de una discusion, hace anos, acerca de
si la enfermedad de Albright es una entidad
bien determinada o una forma de xantomatosis
mis o menos semejante a la tan llamada por
TANHAUSSER “xantomatosis normocolesterémi-
ca” ', La mayoria de las pruebas existentes, no
obstante, apoyan la idea de que la displasia fi-
b!‘osa poliostotica tiene lesiones completamente
diferentes de las que pueden verse en las xanto-
matosis.

La existencia de neurofibromas, deformida-
des monstruosas y lesiones del sistema nervioso
central algo parecidas a las que se observan en
las facomatosis—neurofibromatosis, esclerosis
tube;'osa, etc.—hacen aun mas dificil la indivi-
dualizacion del sindrome de Albright*, °. Fi-
nalmente, la unién a otros desérdenes endocri-
10s como hipertiroidismo, diabetes mellitus, et-
cetera, ofrece a los autores que los observan di-
Eirseflles sugestiones mas o menos especulati-

Ocurre, en realidad, que el estudio anatomo-
Patologico del sindrome de Albright es bastan-
te_ limitado. En lo que nosotros conocemos, el
?;‘;:EI‘E de autopsias en pacientes con este tras-
& i asta ﬁhc_)ra es solo de cuatro y completa
i‘eatan? dos®, 5. El egtudlo histologico de los

intes casos comunicados se basa en estudios
CE’E;‘;PS}&_ y en algunos de ellos el estudio fue
unicamente.
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Hay referencias de leucopenia en esta enfer-
medad '". En un caso habia un incremento en el
nimero de megacariocitos en la médula osea “.
No hemos encontrado referencia ninguna en la
literatura médica de la unién de sindrome de Al-
bright y leucemia mielocitica crénica, que fué
la causa de la muerte en el caso aqui comuni-
cado.

CASO COMUNICADO,

Una mujer de sesenta afos de edad vino al hospital
por vez primera el 8 de junio de 1957 y murié en enero (el
dia 2) de 1958. A su ingreso contd que unos diez anos an-
tes comenzd a notar dolores en ambas nalgas, mas inten-
sos en la nalga izquierda, con irradiacién a la largo de las
piernas. El dolor se aumentaba durante la noche. Tam-
bién aquejaba de parestesias por entonces. Poco a poco
tenia menos fuerzas en ambas extremidades inferiores y

Fig, 1.

se caia facilmente, por lo que seis aflos antes de su in-
greso se fracturé en un golpe sufrido la tibia izquierda.
En septiembre de 1955 tuvo una fractura espontdnea de
la cadera izquierda que consolidé perfectamente en dos
meses, aunque desde entonces necesitaba un bastén para
andar.

En los tiltimos dos meses habia notado nauseas, debi-
lidad, anorexia, sudoracién intensa, fiebre irregular y
diarrea intermitente. Su primera menstruacién ocurrio
cuando tenia nueve anos.

Exploracién clinica—La enferma tenia un buen as-
pecto general, con adecuado estado de nutricién, y ausen-
cia de muchas piezas dentarias, extraidas afos atrds. No
habia aumento de tamafo del tiroides. Grandes man-
chas de pigmentacién morena con bordes jaspeados se
extendian por la mitad izquierda del dorso y en el brazo
izquierdo exclusivamente. Su aspecto puede verse en la
primera figura. El color de las mismas era uniforme y
no hacian prominencia. La cadera izquierda estaba de-
formada en coxa vara y otra deformidad existia en la
zona donde consolidé su primera fractura de la meseta
tibial.

La temperatura era de 37¢ C., la velocidad del pulso
de 82, las respiraciones, 23, ¥ la presién sanguinea de
130/70. La piel estaba algo seca y las membranas mu-
cosas pdlidas. En el examen del fondo ocular habia un
grado moderado de arterioesclerosis de las arteriolas re-
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tinianas. Muchos estertores de pequeit burbujas
oyeron en ambas bases pulmonares. El corazén no es-
taba agrandado y el ritmo era regular; un soplo suave
sibilante existia en foco adrtico. En el examen del abdo-
men se encontré un bazo agrandado gue llenaba casi
toda la mitad izquierda del abdomen con su borde infe-

rior muy proximo al pubis. El higado se palpaba a do:
traveses de dedo bajo reborde costal derecho de
tencia blanda, al igual que el bazo.

Los siguientes son los estudios de laboratorio hechos

Hematies, 3.400.000. Hemoglobhina, 9 gr. Reticulocitos

COnsis-

Fig. 3.

2,3 por 100. Prueba de Coombs, negativa. Colemia, 1,2
miligramos por 100 ¢. ¢. Los leucocitos variaron entre
420.000 y 630.000 en varios exdmenes a su ingreso. La
féormula mostraba 2 por 100 de mieloblastos, 10 por 100

de promielocitos, 15 por 100 de mielocitos, 5 por 100 de
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metamielocitos, 44 por 100 de neutréfilos, 9 por 10 da
baséfilos, 9 por 100 de linfocitos y 6 por 100 de mong,
citos. Por cada 100 células blancas habia un eritrop)
to ¥ 3 normoblastos.

El examen de la médula esternal mostraba abundang,
celularidad con 12 por 100 de mieloblastos, 44 por 10g de
promielocitos, 22 por 100 de mielocitos, 8 por 100 de me.
tamielocitos, 4 por 100 de neutréfilos, 7 por 100 de lingo.
citos y 3 por 100 de monocitos. Por cada 100 células de
la serie blanca habia 7 células reticulares, 4 eritroblgg.
8 normoblastos.

k.

Los resultados bioquimicos fueron: Fosfatasa alealj.
na, 7 unidades Bodanski; calecio, 9,1 mg. por 100;: f6sfo.

ro, 4,4 mg. por 100; calcio en la orina de veinticuaty

s con volumen urinario de 1,600 c. e., 166 mg.: una

de Howard fué normal; proteinas totales, 5213

por 100; albimina del suero, 3,16 98,5 por

fa globulina, 0,92 17,4 por 100; bheta -._;]i.t.[ :

1a, 0,54 10,2 por 100; gamma globulina, 0,74 134
100; razon albumina/globulina, 1,42, El metaholis.
basal fué de mas 8. Las pruebas de Tuneioén hepatic i
floculacion de la cefalina, turbidez del timol 11[r-|m:.-;;

del sulfato de zinc fueron normales. Cuando se adminis.
tro intravenosamente una sobrecarga de 25 gr. de gly

Fig. 4

cosa y se obtuvieron muestras de sangre a través de und
agua de Cournand sin estasis, cada ocho minutos du-
rante una hora, se vié que la ingestion o consumo de
glucosa por minuto cayé dentro de los limites normales
que hemos visto en una ya amplia experiencia con este
método, préxima a publicarse.

Las radiografias del esqueleto mostraron extensas )
diseminadas lesiones quisticas de ambos huesos iliacos,
parte superior de ambos fémures, tibia izquierda, costi-
llas y craneo. El aspecto de estas lesiones se muestra e
las figuras 2, 3 y 4. Defectos lacunares, expansion del es-
pacio medular y atrofia de la cortical forman el cuadro
radiolégico de este caso. La destruccion de los huesos
iliacos era muy evidente e impresionante.

Se tomé una biopsia del fémur izquierdo (doctor Al
VARO) que demostré: “Debajo de una capa adelgazads
de hueso, que estd siendo destruida por tejido fibrosd
con pocas células y vasos, hay extensas hemorragias an-
tiguas y recientes en zonas que se mezclan con ellos
hay imagenes de espiculas 6seas dentro del tejido dis:
plastico. En realidad, no se aprecia un aspecto tumoral,
sino que el cuadro histolégico parece una simpie sust®
tucion por tejido osteofribroso displastico con zonas he-
morriagicas; todo ello, displasia fibrosa, sustitucion 0séd:
hemorragias, ete., hace mantener el diagnéstico patold-
gico de acuerdo con la historia y exploracién clinica de
displasia fibrosa poliostética.”—Doctor Ceballos.
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Curso hospitalario.—Desde el dia 6 al 14 de julio la
”‘nll’l recibié 1.200 roentgen sobre el bazo y el tama-
enfern: decrecidé rapidamente, Permanecié muy

= del mismo : ! : it :

i .orada dentro de la clinica, hasta los ultimos dias de
P < - . -

mLLJII);'u con el numero de leucocitos variando entre
tubre,

g 300 y 92.000, con un bazo palpable a no mas de dos

17. y 92.000,

dedo bajo reborde costal. El 30 de octubre
amero de leucocitos se elevd a 540.000 y el bazo se
el ]né 1'5{115 traveses de dedo bajo reborde costal. Se ad-
E?inﬁsttrﬁ un nuevo tratamiento de radioterapia; desde
ol 3 de noviembre al 12 recibio 1,500 roentgen, pero des-
ués de dicho H-_‘;:'lilltfll curso el bazo no I'IIH]'Il]l'.JI]_\.'lI {.|l"
tamafio, como lo habia ]w:-_h_n la vez primera, ni el ni-
mero de leucocitos rIvHr('n:hn._ En poco tiempo la enfer-
ma se fué hundiendo progresivamente; grandes lesiones
purpiiricas aparecieron Hul_n-{- el nhd_rr:'m:u ¥y piernas y el
9 de enero de 1958 la mylm'm;t. tenia acentuada confu-
sién con disartria ¥ hemiparesia del lado derecho. Una
puneién lumbar mostré un liguido de aspecto hemorra-
g.co. Aquella misma nm-.ho _]Fl_t"‘lli(‘lil'll:l fallecid.
Autopsin.—La autopsia fué realizada ocho horas des-
;.ués de la muerte. Habia grandes areas equimdéticas vy
miiltiples lesiones purptricas en el tronco y extremida-
des. Al abrir la cavidad tordcica habia un derrame pleu-
ral del lado derecho de moderada cantidad y color am-
parino. Las bases pulmonares tenian una discreta con-
zestién al corte sin apreciarse zonas de consolidacion.
El tamafo del corazén v el aspecto del endocardio y de

traveses ( le

Fig. 5.

las valvas fué normal, La aorta tenia algunas placas de
aleroesclerosis. El abdomen contenia unos dos litros
aproximadamente de liguido de color similar al existen-
te en la pleura derecha, y el bazo, agrandado, ocupaba
l‘_"'iil la mitad izquierda de él; el bazo era de c¢olor vino
Unto, con la superficie del corte ain mds oscura, y de
consistencia muy blanda, pesando 1.300 gr. El higado,
de aspecto normal por fuera, y al corte, pesaba 2.600
gramos. El rifién derecho tenia un infarto anémico y el
Peso de ambos rifiones juntos fué de 360 gr. Las supra-
Irenales, el pancreas, los ovarios y el resto de las visce-
ras Contenidas en el abdomen tenian un aspecto normal.
.E] liroides, de aspecto y tamafio normal; adheridas a ¢l
es glindulas paratiroides, una profundamente incrus-
lada en el 16bulo derecho tiroideo, de tamano ¥ peso nor-
Males. Bl craneo no se abrié,
b En el examen de los huesos, practicamente casi el to-
T:'Elliliqu:ml liacos estaba destruido por lesiones quisticas
('-'ln;hi‘-.{h‘( {"r una sustancia gelatinosa de t'()il.!!‘ crema que
o fi(“;l'rd' _]l .llT‘.In color rosado en Il::.q cercanias del “hueso
el hu.e:s;.; uic 0; mas alla de los limites de estas 1-:1‘\.‘1:.1:1:‘11':"
1le,~;<.‘[] tenia un I.-wpot-tn nfn'm::nl, pero lil. s!l['wl'nvw del
Qxllun‘;i{'lm contenia los quistes t'_‘:-“‘l_ﬂhzl m-.-lm-nn_:uln por
5!()]’11!:.“ ;}In de los mismos con atrofia de la .vn|‘1.|a'.:!1_ Le-
““"*"mi'lnlilt- t;f'lfl similares, pero de menor {nlumsui:td ¥
fémures :“'1-“_ ‘h‘i‘ f!l.)_sm'\‘m'nn en las didfisis de ambos
‘l“l(‘l'r!r;“_:nlfh'm :-n.t;lltl:lsldf'l lado di‘l‘f'r‘lm y una del iz-
i Tlie.‘;(-.b 1 1a parte media de la ('l:u:u:ulu IZ(]III(‘I'l‘kl. en
“14 tibial izquierda, ete. Por ejemplo, la deformi-
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dad de la parte superior del fémur izquierdo, originada
en parte por la fractura, pero completamente tipica de
la displasia fibrosa poliostética, v el aspecto de la lesién
quistica en su interior, puede verse en las figuras 5 y 6,
asi como el aspecto del bazo en la ntimero 7.

En el examen microscépico de piezas de autopsia pudo
verse una marcada infiltracién de tejido mielocitico in-
diferenciado, casi exclusivamente formado por neutrs-
filos y eosinéfilos. En muchos lugares habia nédulos de
tejido mielocitico dentro de las lesiones displasicas, como
puede verse en la figura 8, asi como en la 9 puede verse
el hueso adelgazado con espacios de Hawers agrandados,

Fig. 6.
COMENTARIO.

La relacion entre las lesiones osteofibrosas de
la displasia fibrosa poliostética y el comienzo
de una leucemia mielocitica cronica pudiera ser
en este caso puramente casuales con el desarro-
llo de ambas juntas bajo una simple coinciden-
cia. Sin embargo, no hay muchas mas convin-
centes pruebas acerca de la relacion patogénica

Fig. 7.—El bazo,

entre hipertiroidismo, diabetes mellitus, etc., y
la displasia fibrosa poliostotica, aunque la fre-
cuencia de asociacion con estos desordenes tul-
timos se ha mencionado en la literatura con fre-
cuencia. Pero como los signos principales del
sindrome de Albright son las lesiones osteofi-
brosas y la leucemia mielocitica es una enfer-
medad del sistema hematopoyético albergado en
la médula 6sea, la union de ambas enfermeda-
des podia ser algo mas que una pura coinci-
dencia.

Tanto en la leucemia aguda como en la créni-
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Fig. B.—Médula dse: un Fig. 9.—H ne F Iavers anche
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