
• • 

180 REVISTA CLINICA ESPAÑOLA 15 noviembre 1958 

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. 
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por inspección ya se descubría la enorme deformación 
lateral izquierda de su abdomen, que se extendía desde 
el hipocondrio izquierdo hasta la fosa ilíaca del mismo 
lado. Se apreciaba una circulación colateral bastante 
marcada. 

por palpación pudimos comprobar la existencia de 
una enorme "masa tumoral", mayor que un "melón gran­
de" de superficie lisa, indolora e inmóvil en sentido ver­
ｴｩ｣ｾＡＮ＠ aunque ligeramente desplazable en sentido trans­
versal. Manifiesto contacto lumbar. Los límites queda­
ban imprecisos, ya que por arriba quedaba cubierta por 
la arcada costal y por abajo, aunque su forma se hacía 
un poco pinforme, sobrepasaba la fosa ilíaca y se per­
día en esta región. Por su borde interno sobrepasaba la 
línea medía en dos o tres traveses de dedo. 

La percusión era mate, seguramente por el desplaza­
miento sufrido por el colon descendente. 

Lo que resultaba evidente, pudiéndose comprobar du­
rante el acto quirúrgico, era la existencia de la clásica 

Fig. l. 

"oleada ascítica", muy frecuente en estos voluminosos 
tumores, producida mecánicamente al ser comprimidos 
los grandes vasos. 

El edema existente en la pierna izquierda también po­
dt·ia ser debido a la compresión ejercida por la volumi­
nosa tumoración sobre la circulación de retorno. 

C<lmo detalle curioso queremos hacer resaltar que el 
enfermo se quejaba muy a menudo de una frialdad de 
su pierna izquierda, con mayor sudoración y cierta sen­
sación dolorosa. 

Al principio lo interpretamos como trastornos circu­
latorios compresivos, pero más tarde, al revisar la lite­
ratura, hemos encontrado como típico de tumores retro­
peritoneales el llamado signo de H ess, es decir, "esa di­
ferencia de temperatura de las extremidades", debién­
dose, según este autor, a la compresión del simpátiro 
lumbar con aumento de los reflejos pilomotores y de 
la ｳｾ､ｯｲ｡｣ｩ￳ｮＮ＠ Según KOHLMAn;R, los trastornos del sim­
Páttco serían muy tardíos y no aparecen hasta que la 
tumoración adquiere un gran volumen. 

Explomción TadiogTáfica. Aunque dicha exploración 
no fué efectuada con una depurada técnica radiológica, 
ｾｭ｡ｲｩ｡Ｌ＠ pues como es lóg ico son las radiografías de 
t rax ｬｾｳ＠ que en dicho Centro se utilizan const.antemen-
Ｑｾﾷ＠ PUdtmos sacar las suficientes conclusiones que nos 

evaran al diagnó::!tko definitivo. 
CQ R. S. Negativa. No se aprecian imágenes calculosas. 

lumna dorsolumbar sin alteraciones patológicas. 

UTografía intrave¡¡osa.- Los dos clichés, efectuados a 
los siete y a los quince minutos, demuestran una buena 
eliminación por ambos riñones. L(( vejiga no la aprecia­
mos por estar cortada la placa. 

R. D. No podemos apreciar detalles estructurales 
dada la deficiencia (l.e estos clichés. 

R. l. Sin que podamos tampoco apreciar detalles fi-

Fig. 2. 

nos, nos llama la atención el rechazamiento hacia arriba 
que sufre dicho riñón, el cual aparece como "comprimi­
do", sin apreciar la orientación normal que siguen Jos 
cálices. 

Ante este hallazgo efectuamos una pielografía ascen­
dente del R. l. (fig. 1), la cual demuestra el desplaza­
miento sufrido por el riñón, el cual se hace horizontal , 
con los cálices superpuestos. El uréter sufre un despla-

Fig. 3 

zamiento hacia la línea media, rebasando a ésta a nivel 
del promontorio, y superponiéndose con la articulación 
sacroilíaca derecha. Los tumores intraperitoneales no 
pueden llegar a producir i"emejante desplazamiento del 
uréter más que excepcionalmente, cuando adquieren un 
gran volumen. 

Para descartar la posibilidad del origen íntraperito­
neal de esta tumoración se practicó una exploración ra­
diológica intestinal : enema opaco (figs. 2 y 3). Obser­
vamos el enorme desplazamiento sufrido por el colon des-
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cendente, el transverso y el sigma, sacándose la conclu­
sión de que se trataba de una masa tumoral extrínseca 
al tramo intestinal, pero produciendo trastornos en él 
(eructos, estreñimiento pertinaz, malas digestiones, et­
cétera, etc.) por la compresión ejercida por dicha neo­
formación. 

La conclusión diagnóstica a la que llegába­
mos por las exploraciones precedentes eran las 
siguientes: 

l. Que se trataba de una voluminosa masa 
extraperitoneal que comprimía y desplazaba a 
los órganos vecinos (colon, riñón, uréter, etcé­
tera) produciendo síntomas a distancia, conse­
cuencia de dicha compresión (edema de pierna, 
sudoración en dicha extremidad, estreñimiento, 
disnea de esfuerzo, etc.). 

2. La ausencia total de síntomas urinarios 
eliminaba los tumores renales propiamente di­
chos, los quistes, las hidronefrosis, los riñones 
poliquísticos, etc., etc., además de que todos 
ellos tienen unos signos radiológicos (pielográ­
ficos) característicos. 

3. La evolución lenta (diez años), con creci­
miento muy lento, sin alteraciones marcadas del 
estado general, dándose cuenta el enfermo de 
que su vientre "crecía" más de un lado, hablaba 
a favor de la naturaleza benigna de la tumora­
ción, aunque no tan benigna por los graves tras­
tornos que producía su compresión sobre los ór­
ganos inmediatos. 

4. Las esplenomegalias tienen una tenden­
cia a desarrollarse hacia abajo y hacia afuera y 
no tienen contacto lumbar. 

. ｌｯｾ＠ quistes pancreáticos son muy raros y es­
tan situados en el epigastrio con signos radioló­
gicos muy particulares. 

Los quistes del mesenterio son muy móviles, 
a veces acompañados de síntomas de oclusión 
parcial, etc. 

Por otra parte, la patología aguda de los abs­
cesos perinefríticos, hematoma perirrenal, etcé­
tera, quedaban eliminados por las alteraciones 
ｱｾ･＠ producen sobre el estado general, por su ca­
racter agudo y por su evolución. 

5. Nuestro caso encuadraba perfectamente 
en aquella descripción clásica que de los tumo­
res paranefríticos hizo LECENE: "Tumor abdo­
minal de crecimiento lento, pero progresivo, in­
doloro,. no provocando durante mucho tiempo 
alteraciOnes del estado general, de consistencia 
blanda o dura, con contacto lumbar de localiza-. , ' 
cwn retroperitoneal por sus r elaciones con el in-
testino, no determinando ninguna sintomatolo­
gía urinaria, y descubiertos generalmente por 
su volumen o cuando provocan trastornos me­
cánicos sobre órganos vecinos." 

6. La exploración radiográfica (urográfica 
y pielográfica) evidenciaba las relaciones inme­
diatas de la tumoración con el riñón y sus vías 
excretoras (desplazamiento, distorsión), pero no 
debidas a una masa intrínseca al parénquima re­
nal (ausencia de "fallas", amputaciones de cáli­
ces), sino a una neoformación extrínseca que 
comprimía a los cálices y aplastaba a la pelvis, 

desplazando a su vez al uréter hacia la línea 
media. 

7. Ante estas deducciones llegamos a la con. 
clusión preoperatoria de que se trataba de un 
voluminoso tumor retroperitoneal paranefrítico 
con manifiestos signos de compresión y que 
aunque con su evolución benigna, provocaría se: 
guramente el final del enfermo por los fenóme­
nos de compresión (oclusión intestinal, etc.) 0 
bien por la muy posible transformación maÚg. 
na, razones por las cuales la exércsis estaba per­
fectamente aconsejada, siempre y cuando las re­
laciones de dicha masa con el propio riñón y con 
los órganos vecinos no fueran lo suficientemen­
te íntimas como para tener que renunciar a con­
t inuar la intervención. 

No se nos pasaban por alto las enormes dificul­
tades técnicas de esta clase de cirugía, y sobre 
las cuales insisten todos los autores (HUPP, LE­
CE.:\!E, FRANCK, I X>NELLI FEY, etc. , cte.), y cons­
tituidas por los mesas intestinales, la aorta, 
cava, ilíacas, diafragma, pleura, ele., siendo pa­
ralelas estas dificultades al volumen de la tumo­
ración, adherencias y a la imposibilidad de en­
contrar un plano de "clivage" que, por otra par­
te, siempre existe. 

La mortalidad operatoria en todas las esta­
dísticas siempre ha sido muy elevada, a pesar 
de todos los recursos técnicos que se quieran 
emplear , ya que se trata de intervenciones de 
gran duración, de grandes pérdidas hemorrági­
cas y ¡:or lo tanto muy shockantcs. LEcE:-.'"E da 
una mortalidad de un 40 por 100. En 1938, 
FRANCK habla de un 18 por 100 (107 casos), y 
en 194 7 DONELLI, en 95 casos tratados, tiene una 
mortalidad de 19,7 por 100. 

LA INTERVt;NCIÚN. 

Diciembre de 1957. Sanatorio Antituberculoso de El 
Escorial (director, doctor NAVARRO GUTIÉRREZ). Aneste· 
si a general, doctor BouzON; (jefe del Servicio, doctor 
ELlo) : Eter-penthotal-oxígeno. Transfusión, doctor L. 
BRAVO (jefe del Servicio, doctor ROS). 

Lumbotornía muy amplia con resección de la 11 y 12 
costillas. Esta incisión es prolongada horizontalmente 
hacia el ombligo y posteriormente fué ampliada hacia 
sínfisis pubiana. 

El tamaño de la turnoración es enorme, llegando por 
arriba hasta la región subdiafragmática, donde es posi· 
ble palpar el riñón, completamente rechazado horizon· 
talmente y descansado sobre el extremo superior de la 
turnoración en dicha posición horizontal. Quedarnos sor· 
prendidos cómo se separa el riñón de la tumoración, uni· 
do a ella por unas leves adherencias. Exteriorizada el 
extremo sup erior de la masa tumoral, el riñón descien· 
de él solo y torna su posición normal. El uréter, lo se· 
guirnos durante toda la intervención sobre la cara anter· 
interna del tumor. Su cara posterior estaba adherida a 
los planos prevertebrales, por lo que la disección de esta 
cara fué muy laboriosa y prudente dada la ｰｲｯｸｩｭｩ､｡ｾ＠
de la aorta abdominal y vasos iliacos. La h emorragia fue 
discreta, sin que en ningún momento fuera alarmante. 
El peritoneo se abrió dos o tres veces en las maniobras 
del despegamiento de la cara anterior, dando salida a 
gran cantidad de liquido ascitico, que se aspiró conve· 
nienternente. 

La disección del extremo inferior de la turnoración. 
aunque parezca m entira, fué el tiempo más dificil de la 
intervención, ya que se prolongaba, adelgazándose poco 
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poco tomando forma pirifonne a nivel de1 anillo ingui­
a ･ｳ｣ｲｾｴ｡ｬ Ｌ＠ pa ra volverse a ensanchar a nivel del trián­
no lo de scarpa, donde se de tenia su crecimiento. Desís­
ｾｭｯｳ＠ de la total extirpación de esta monstruosidad, co­
locando un ｣ ｬ ｡ ｾｰ＠ a ｮｩｶｾｬ＠ del orificio inguinoescrotal y 
eccionando a lh la porctón más fm¡. de la tumoración, 
ｾ･ｪ｡ｮ､ｯ＠ por verdadera .imposibilidad el resto de la neo­
formación en la cara mterna del muslo. 

F lg . 1. 

Fig. 5. 

Fig. 6. 

La amplia incisión nos da una gran visibilidad para 
observar la integridad de todas las estructuras, asi como 
Ｑ ｾ＠ totalidad del trayecto ureteral y la buena posición del 
l'lñón, que por otra parte es de tamafio normal, así como 
de. morfología. Pe>..11:1. en "hamaca" a dicho órgano para 
evttar la posibilidad de su excesivo descenso al vaciar el 
espacio retroperitoneal. 

Sutura por planos de la enorme incisión, dejando varios 
tubos de drenaje. Shock operatorio, que se trata conve­
nientemente, consiguiendo que el enfermo recupere con­
ciencia, normalidad de pulso y tensiones, buena ventila­
ción pulmonar, con normal coloración y temperatura de 
tegumentos. Cantidad de sangre transfundida durante 
el ac to quirúrgico, 2.300 c. c.). Se deja venoclisis de san­
gre (un litro) . 

F ig. 7. 

Pieza opemtoria.-(Ver figs. 4, 5 y 6). Gran tumora­
ción (peso, 5.700 gr.) de color rojo vinoso, dura, de su­
perficie lisa. Dimensión longitudinal, 28 cm.; diámetro 
mayor, 18 cm. Su forma era parecida a un meión gran· 
de, adelgazándose en su extremidad inferiot· (donde co­
locamos el clamp). Abierta, aparece un contenido total­
mente hemorrágico y espeso, "como barro sanguinolen­
to" , que la mantenía a gran tensión (ver fig. 7). 

M icroscópicamente (doctor PADILLA ) . La pared de di· 
cho quiste la componían fascículos de tejido conjuntivo 

F:g. !i. 

fibroso con escasos acúmulos linfocitarios (técnica: in­
clusión en parafina y tinción con hematoxilina-eosina) 
(figura 8). 

A las treinta y tres horas de la intervención, y a pe­
sar de todos los cuidados que se tuvieron en estas pri­
meras horas, se instauró un shock tardío, comunicándo­
nos el fallecimiento. 
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REsUMEN. 

l. Se trataba de un enorme tumor parane­
frítico con síntomas a distancia (digestivos, res­
piratorios y edema de pierna) y con ausencia de 
manifestaciones urológicas. 

2. La indicación de la exéresis de dicha masa 
gigante estuvo fundamentada en la gravedad de 
los síntomas mecánicos compresivos producidos 
por su enorme volumen. 

3. Es la tumoración paranefrítica de mayor 
volumen extirpada en España hasta la fecha. 

4. La exploración radiográfica, aunque defi­
ciente, fué lo suficientemente clara para hacer 
un diagnóstico preoperatorio. 

5. La intervención quirúrgica fué en todo 
momento correcta, sin tener el más mínimo ac­
cidente durante ella, y únicamente el tiempo qui­
rúrgico (cuatro horas) rué muy prolongado. 

6. Después de un tiempo de recuperación en 
el quirófano de una hora, las tensiones, pulso, 
respiración, temperatura y coloración fueron 
normales. 

7. El fallecimiento, a las treinta y tres ho­
ras de la intervención, consecuencia de un shock 
tardío, pensamos fuera debido a la falta de per­
sonal especializado en esta clase de cirugía, uni­
do a la descompensación abdominal de la ･ ｸ ｾﾭ

resis de la enorme masa. 
8. Se rresenta una revisión de la bibliogra­

fía de los tumores paranefríticos. 
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