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RESUMEN. 

Se informa de un nuevo fármaco muy eficaz 
en las teniasis. 
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SUMMARY 

A new drug extremely effective against tae. 
niasis is reported upon. 

ZUSAMMENFASSUNG 

Es wird über ein neues, sehr wirksames Me­
dikament zur Bekampfung der Taeniase be­
richtet. 

MSUM:m 

On informe au sujet d'un nouveau médica­
ment tres efficace dans les treniases. 

NOTAS CLINICAS 

UN SINDR011E DE ERROR CONGENITO 
DEL METABOLISMO CON ESTEATOSIS 
GENERALIZADA, ANEMIA NORMOBLAS-

TICA Y CARDIOMEGALIA 

C. JIMÉNEZ DÍAZ, P. DE LA BARREDA, R. ALCALÁ 
y A. VALLE. 

Ins tituto de Investigac iones Cllnicas y Médtca s. 
Madrid. 

El presente ha sido para nosotros un caso 
lleno de oscuridades desde un principio, y ha 
continuado siéndolo en su esencia aun después 
de realizada la autopsia, que por condiciones ex­
ternas no pudo ser tan completa como hubiéra­
mos deseado. 

Se ha tratado de una niña de once meses, que fué traí­
da a la Clínica pensando que tenía grandes edemas. Ha­
bía nacido bien, pesando 2.600, y estuvo bien al parecer; 
pero a los diez meses tuvo un catarro, con 38•, que tra­
taron con penicilina. A continuación es cuando empezó 
a hinchársele la cara y los párpados inicialmente, pero en 
seguida también las piernas, abdomen y , por fin, todo el 
cuerpo; parecía orinar poco, fué poniéndose pálida y úl­
timamente aparecieron unas úlceras en la vulva y már­
genes del ano que, siendo como una lenteja, llegó alguna 
de ellas a alcanzar los 10 cm. de diámetro. Nunca ha­
bía tenido ictericia; por su enfermedad, la lactancia ha 
sido exclusivamente materna. Había un antecedente 
muy interesante: su madre ha tenido nueve embarazos, 
de los cuales el sexto y octavo fueron abortos de dos-tres 
meses; los otros cinco, aparte de la niña, habían muerto 
siempre entre los veinte y dieciséis meses, haciéndoseles 
diagnósticos de bronquitis capilar y endocarditis, pero 
con un cuadro que le recuerda a la madre el de esta 
niña, con hinchazón generalizada, catarro y disnea. El 
último se puso amarillo. 

La palidez y el aparente anasarca eran los datos más 
importantes a la exploración (fig. 1); vista con deteni­
miento se observa que no hay edema, sino que es un cu­
riosísimo depósito de grasa, enorme, que confiere a la 

enferma el m 1smo aspecto que una m ña con nefros1s y 
anasarca ; no obstante, es evidente que es g rasa; tam­
poco es mixedema. A la palpación se perc ibe el hígado 
a lgo a umen tado sin aumento de bazo; ester tores bron­
quíticos difusos y silueta cardiaca muy gr a nde (fig. 21. 
La radiogra fía lateral de cráneo no da nada anormal. El 
examen de la orina es negativo y no hay albuminuria m 
alteraciones en el sedimento. La reacción de Wasser­
mann en ella y en la madre, así como las complementa­
rias, son negativas. 

Las reacciones de Hanger, McLagan y Kunkel son 
normales. El examen citológico de la sangre da una ane­
mia (2,7 a 3,2 millones de G. R.) con valor globular de 
0,65; muy intensas aniso- y poiquilocitosis y 7 normo­
blastos por cada 100 formas blancas. Leucocitosis de 
17.000 (segmentados, 41; cayados, 26; metamielocitos, 
2; mielocitos, 1; eosinófilos, 2; monocitos, 8; linfocitos, 
20); en otros análisis no hay leucocitosis y los normo­
blastos llegan a 22 por 100. Por punción esternal se ob­
tiene una médula de celularidad algo disminuida, buen 
número de megacariocitos, sin hiperplasia roja ni ele­
mentos anormales, y discreta reacción reticular; lo mis­
mo se confirma en la médula obtenida por punción de la 
epífisis tibia!, donde la médula parece muy grasa. Pla­
quetas, normales, así como las constantes de coagula­
ción. La anemia no responde al hierro, no produciéndose 
con la medicación crisis reticulocitaria. La urea en san­
gre es normal (0,44 por 1.000 ) . Los lipidos totales son algo 
bajos (0,630 por 100) y la cifra de colesterina es bastante 
baja aún para su edad (colesterina libre, 29,8; colesteri· 
na éster, 26,4; total, 56,2) . La investigación de Rh es 
negativa en la madre y positiva en la niña. La prueba 
de Coombs es negativa en diferentes condiciones. El 
espectro electroforético da proteínas totales, 4,35: co· 
ciente albúmina-globulina, 1,07; alfa, 0,40; beta, 0,53 Y 
gamma, 1,15. La resistencia globular osmótica es normal. 

En suma, podía eliminarse que tuviera edemas, ningún 
proceso renal y tampoco proceso hepático, a pesar de 
palparse aumentado. Los hallazgos seguros eran: adipo· 
sis fofa generalizada, incluso cara, párpados, etc.; bron· 
quitis con gran cardiomegalia {en el EKG, trastornos_ de 
repolarización, hipertrofia dereclla y bloqueo A-V ¡ni· 
ciado) e insuficiencia derecha; anemia hipocrómica ｾｯｮ＠
reacción normoblástica, no ferropénica ni hemolit1ca. 
Se eliminó anemia hemolitica de diferentes tipos ＨｒｾＬ＠
Coombs negativo) y se eliminó también la sifilis. La hí· 
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colesterinem!a ｮｾｳ＠ pareció ｩｬＧ｟ｬ､ｵｾ｡｢Ｎｬ･｟ｭ･ｮｴ･＠ significa­
po y permit1a ehmmar el hlpotlrOJdlsmo, ya que el 
ttva 
M. Bas. no pudo hacerse. 

Con el mismo cuadro fué agravándose con disnea, es­
tado semllnconsciente y murió. 

En la autopsia se encontraron pulmones algo conges­
tivos con engrosamiento ele tabiques interalveolares; co­
razón aumentado, sobre todo dilatado el ventriculo dere­
cho, sin lesión valvular ni anormalidad congénita, de 
pared gruesa; en su estudio histológico no se vió nada 
significativo; ausencia ele glicogenosis. Al abrir la cavi­
dad abdominal salió una pequeña cantidad de liquido se­
roso. El hígado está aumentado de tamaño (710 gr. l y 
tiene un aspecto claramente adiposo; en el estudio his­
tológico se ve una intensa esteatosis centrolobulillar 
cuyos focos se suman a veces (fig. 3); Jos hepatocitos 
están convertidos en verdaderos adipocitos con su típica 
imagen en anillo de sello (fig. 4). En las zonas perilo­
bulillares las células son normales y tienen pequeña can­
t!da<l d:) ::;angrc o ningur.a. 

Fig. 2. 

La piel es gruesa, sin edema, y el panículo adiposo 
está universalmente muy aumentado. En Jos riñones 
n:1da. anormal. Bazo normal. Timo normal. 

Fig. 3. 

Ffg. 4. 
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Cül\1ENTARIOS. 

Se t rata de un síndrome muy peculiar; no he­
mos visto descrito nada similar; de arranque 
evidentemente constitucional, pues era la menor 
de nueve hijos, de los cuales dos fueron abortos 
y los otros seis murieron a edad similar y según 
parece de un cuadro parecido. Una etiología si­
filí t ica y otras infecciones pudieron ser elimi­
nadas, así como la incompatibilidad de sangres. 
El síndrome está integrado por estos tres ele­
mentos: 

l . La esteatosis.- Se produjo un aumento 
fenomenal de depósito graso subcutáneo, inclu­
so en regiones como los párpados, donde no sue­
le hacerse, de tal intensidad, que parecía tratar­
se de un anasarca. Simultáneamente se produjo 
también el depósito de grasa en el hígado, que 
alcanza una gran intensidad, sin afectarse la 
función hepática. 

2. La anemia.-Una anemia hipocrómica con 
normoblastos, no hemolítica ni ferropénica; sin 
alteraciones displásticas en la médula ósea, sin 
afectación de las otras series y sin lesiones o 
distrofias óseas. 

3. La cardiomegalia. -Un corazón grande 
sin lesiones valvulares, simplemente hipertrófi­
co, con alteraciones en el EKG, sin adiposis ni 
glucogenosis. 

E n un intento de interpretación de los hechos 
puede sugerirse que se trate de un defecto me­
tabólico congénito, en virtud del cual haya una 
sobreformación de grasa que no se utiliza y se 
deposita en los sitios habituales de la grasa so­
brante. La hipocolesterinemia podría ser un sig· 
no asociado a ese trastorno metabólico; acaso 
existiera un defecto de s íntesis de la colesteri­
na y eso se tradujera en una inmovilización de 
la grasa. Sobreformación de grasa y lipoestasis 
son en este caso dos fenómenos fundamentales 
que no vemos otro modo de explicar que por a l­
gún defecto fermentativo congénito y familiar. 
La anemia podría derivar del mismo defecto 
afectando la función de la médula ósea, y en 
cuanto a la cardiomegalia, puede compararse a 
la del Gierke y a otras hiper trofias cardíacas 
congénitas, displásticas, cuyo origen posible­
mente metabólico es también oscuro. 

El estado de la niña, su edad, etc., no permi­
tieron más investigaciones, y aunque reconoce­
mos que la explicación patogénica es poco cla ­
ra, nos parece interesante dar a conocer este 
caso excepcional con vistas a posibles observa­
ciones, por otros, de algún caso similar. 

RESUMEN. 

Se comunica el caso de una niña de once me­
ses que murió con un cuadro de intensa y difu­
sa adiposis que le daba el aspecto de una nefro ­
sis con grandes edemas, siendo el aparente ede­
ma depósito de grasa; además, t enía una gran 
esteatosis hepática. La sobreformación de gra­
sa con depósito de la misma, hipocolesterinemia, 

anemia hipocrómica normoblástica y cardiome. 
galia, integraron el síndrome. Todos sus herma­
nos murieron a edad semejante. 

Se sugiere que puede tratarse de un error en­
zimático congénito con sobreformación, y no 
utilización, de grasa. 

TUMOR GIGANTE PARANEFRITICO 

C. YOUNGER, E. CHACÓN y J . RODIL. 

Madrid 

Presentamos la historia clínica, y el trata­
miento seguido en este caso, de tumor parane­
frítico, visto por nosotros en el Sanatorio An­
tituberculoso de El Escorial, del que es director 
el doctor NAVARRO GUTIÉRREZ. 

HISTORIA CLI;-; IC\, 

P. D. G. Edad, treinta y cuatro ar1os Soltero. Profe­
srón, peón caminero. :\'atural de Carboneros :Mayor !Se­
gavia). Domicilio· En la actualidad, cn cl Sanatorro An­
tituberculoso de El Escol"ial. 

Alltcccdellll s ¡¡t r.wm11/l s. Tubcrculosis pulmonar. en 
la actualidad en tratamiento. Sin más antcceclentes. 

Alltcrcdclllt s Jtmltlillrt 8 Sin llllport'ln<'la 
Enfermedad act1wl. Hace aproximadamente ocho 

años notó la aparición sobre su hipocondrio izquierdo de 
una tumoración, que por entonces era del tamaño apro­
ximado al de una "naranja", sin ninguna molestia local 
ni general. 

El enfermo cuenta que lentamente, y en el transcurso 
de tres o cuatro años, aquello crecia, sin que tampoco le 
preocupara, ya que no le molestaba ni evitaba el que 
hiciera su vida ordinaria de trabajo. 

Pasaron t res años más y es cuando comienza a sen­
tir un gran estreñimiento y cierta dificultad en sus di­
gestiones, por lo que consulta y es tratado médicamen­
te, diciéndose a sus familiares que se trataba de un cán­
cer con la imposibilidad total de extirpación, dado ya el 
volumen que presentaba. 

Es ingresado en el Sanatorio Antituberculoso de El 
Escorial para ser tratado de su enfermedad pulmonar Y 
es en dicho Centro, y por indicación del doctor NAVARRO 
GUTfÉRREZ, donde tuvimos la ocasión de explorarle y tra­
tarle. 

Exploración. - Se trataba de un enfermo de buena 
constitución. Ligera palidez de piel y mucosas, pero con 
buen estado de nutrición. 

El enfermo nos cuenta que desde hace seis meses nota 
que su pierna izquierda se le hincha y que se le enfria 
en comparación con la derecha. Al m ismo tiempo su tu­
moración abdominal, que había crecido enormemente, le 
producía un dolor en fosa lumbar izquierda que a veces 
se le irradiaba hacia el testículo. 

E l estreñimiento se le hacia insoportable, ya que in­
clusive con laxantes y enemas no conseguia obrar más 
que con grandes dificultades. Padecía eructos constan­
tes y sus digestiones eran muy lentas. Liger a "disnea de 
esfuerzo". 

Aparato t¿rinario. Orina cada cuatr o hor as sin nin: 
g una dificultad; por la noche, una vez. No hematurias m 
ningún ot ro síntoma urin ario. 

Orina: Clara y transparente. Genitales: NormaleS. 
aunque se a precia un ligero "edema escrotal". Tacto 
rectal: P róstata pequeña sin ninguna a lteración patoló­
gica. 


