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NOVEDADES TERAPEUTICAS

Meprobamato en la tartamudez.—MAXWELL y Pa-
TERSON (Brit. Med. J., 1, 873, 1958) seleccionan 16
hombres y dos mujeres con tartamudez secundaria
ténica o ténicoclénica que habian mejorado muy poco
con la reeducacion del lenguaje. Administran 400
miligramos, tres veces al dia, que en algunos enter-
mos se aumenté ulteriormente segln el efecto obte-
nido. En seis enfermos (33 por 100) se obtuvo un
resultado muy bueno, en 8 (55 por 100) un buen re-
sultado y en 4 (22 por 100) se fracas6. A su juicio,
el meprobamato es 1util al relajar el estado de ten-
sién que provoca y perpetia el cuadro; tiene valor
al restaurar la confianza, facilita el tratamiento y
acorta el periodo de reeducacién del habla.

Tratamiento de la pleuresia tuberculosa serofibri-
nosa con hormonas adrenocorticales combinadas con
estreptomicina e isoniazida.—La experiencia con di-
cho tratamiento realizada en 30 enfermos por Mo6-
NACO y ROBERTO (Minerva Med., 49, 481, 1958) les
lleva a la conclusién de que la administracion de hor-
monas adrecorticales durante un corto periodo de
tiempo y en combinacién con los tuberculostaticos
constituye un método de gran utllidad en el trata-
miento de la pleuresia con derrame de origen tuber-
culoso. A su juicio, las hormonas adrenocorticales
refuerzan probablemente los efectos terapéuticos de
los antibidticos.

Cicloserina en la tuberculosis pleuropulmonar.—
OMODEI-ZORINI (Lotta contro tubere., 27, 1.184, 1957)
refiere su experiencia en el tratamiento con ciclose-
rina de 80 enfermos con tuberculosis pleuropulmo-
nar. Al iniciar la terapéutica administra 250 mili-
gramos por via oral, aumentando después gradual-

mente hasta llegar a 1 gramo diario, que mantiene
hasta hacer pn total de 15 meses. Declara que se
produjo una mejoria general y local con negativiza-
cién del esputo en 25 enfermos (30 por 100), 15 de
los cuales (19 por 100) consiguio la estabilizacion de
la enfermedad y curacién de las cavidades, y los otros
10 quedaron con pequenas cavidades, que han po-
dido controlarse después. En 21 enfermos (26
por 100) se consiguié una discreta mejoria, consis-
tente en disminucién del tamano de las cavidades, pe-
ro con esputo positivo. En 20 enfermos (25 por 100)
no se obtuvo respuesta a la terapéutica; 5 enfermos
(6 por 100) empeoraron y 9 murieron. Solo se ob-
servaron efectos toxicos de caracter leve.

Pentaeritritol de accion duradera en la insuficien-
cia arterial de las extremidades inferiores.—Trata
SAMUELS (New York J. Med., 58, 1.301, 1958) 22 en-
fermos con arterioesclerosis obliterante de las ex-
tremidades inferiores con una tableta por la mafnana
y otra por la noche de peritrate, de forma que cada
tableta viene dividida en dos partes, cada una de las
cuales se libera y absorbe a diferente ritmo (20 mi-
ligramos de liberacién inmediata y los 60 miligra-
mos restantes durante un periodo de unas ocho ho-
ras). Se consiguio la mejoria sintomatica en 18 en-
fermos (78 por 100), y las lecturas oscilométricas
mejoraron en 11 (50 por 100). Se requirié un mini-
mo de tres semanas de tratamiento para la aparicion
de la mejoria sintomatica. Considera que esta nueva
forma de peritrate es conveniente por el efecto be-
neficioso que provoca sobre la angina pectoris, que
tan frecuentemente acompana a la arterioesclero-
sis periférica en enfermos de edad avanzada. No ha
observado efectos colaterales.
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Perfenazina como antiemético. — HOMBURGER
(J. A. M. A., 167, 1.240, 1958) trata 37 enfermos de
cancer o enfermedades cronicas que venian aquejan-
do vomitos de repeticion durante varios dias con 5
miligramos de perfenazina intramuscular cuatro ve-
ces al dia u 8 miligramos por via oral, de dos a cua-
tro veces al dia. Consigue el control total de las nau-
seas y vomitos en 27 enfermos, control parcial en 6 y
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fracaso en 4. A causa de la relativamente alta inciden-
cia de efectos colaterales en estos enfermos debilita-
dos, considera que la perfenazina no es la droga de
eleccion para iniciar la terapéutica, pero que ocasio-
nalmente consigue la desaparicion de dichos sinto-
mas cuando han fracasado otras drogas antieméticas
y cuando es eficaz, sus efectos se hacen notar rapida-
mente,

EDITORIALES

SINDROME DE REFSUM

on 1846, el autor noruego REFSUM describié un sin-
drome familiar con el titulo de heredopatia atdxica po-
lineuritiforme, mencionando cinco casos presentados en
dos familias no relacionadas.

El sindrome se caracteriza por cuatro componentes:
1) Retinitis pigmentaria atipica, en la que las alteracio-
nes pigmentarias son generalmente insignificantes o fal-
tan por completo, con ceguera nocturna y limitacion
concéntrica de los campos visuales. 2) Un cuadro cronico
de tipo polineuritico con paresia progresiva de las regio-
nes distales de los miembros, lo que se asocia con una
disociacién albimino-citolégica en el liquido cefalorra-
quideo, y cifras muy altas de proteinas en algunos ca-
sos. 3) Ataxia, nistagmo y otras manifestaciones ccre-
belosas, a veces tan pronunciadas que incluso puede ha-
cerse erréneamente el diagnéstico Jde ataxia de Frie-
dreich; y 4) Otras anormalidades neurnlogicas gue no
se encuentran constantemente, entre las que pueden in-
cluirse un tipo neurégeno de sordera, ancrmalidades de
las reacciones pupilares y anosmia.

Entre otros hallazgos que se asocian frecuentemente
con el cuadro retiniano y neurolégico tenemos las alte-
raciones histiésicas de la piel y las anormalidades en el
electrocardiograma, que pueden ser de diversas varieda-
des, pero que fundamentalmente consisten en zumento
del intervalo P-Q, extrasistoles nodales y auriculares, al-
teraciones del complejo QRS y taquicardia sinusal. No
es rara la muerte en los enfermos de sindrome de REF-
sSUM, habiéndose postulado su origen cardiaco; en ningin
caso se ha visto evidencia clinica o radiolégica de au-
mento de tamano del corazoén. Practicamente, en todos
los casos existe consanguinidad y la alta incidencia de
matrimonios consanguineos es una gran evidencia en fa-
vor de la herencia recesiva.

En cuanto al diagnodstico diferencial, hay que tener
presente las ataxias hereditarias del tipo Friedreich,
atrofia muscular peroneal y la polineuritis intersticial
hipertréfica (sindrome de Dejerine-Sottas); con facili-
dad puede excluirse el sindrome de Laurence-Moon-Biedl,
porque el tnico rasgo comtin en los dos procesos es la
retinitis pigmentaria. También cabe pensar en la posi-
bilidad de una forma juvenil de la idiocia familiar amau-
rética (enfermedad de Tay-Sachs).

Hasta el presente se han hecho muy pocas necropsias,
pero en ellas las principales anormalidades consisten en
un engrosamiento fibroso e infiltracién de las leptome-
ninges por macréfagos cargados de lipidos, moderada
degeneracion grasa de los nervios periféricos con alte-
raciones axonales en las células del asta anterior de la
médula y degeneracion de los tractos que desde la regién
pontobulbar van a la sustancia blanca cerebelosa; no se
han descrito alteraciones inflamatorias, v en un adulto
en el que se estudiaron los nervios periféricos se encon-
traron las alteraciones caracteristicas de la neuritis in-
tersticial hipertréfica.

tecientemente, ASHENHURST, MILLAR y MILLIKEN re-
fieren la observacion de tres casos de sindrome de REF-
SUM en una familia, y con este motive subrayan que la
posicién exacta de este sindrome entre las heredoataxias
familiares no esta totalmente claro y no ha podido esta-
blecerse firmemente su posicion como entidad nosolé-
gica. Parece tratarse de un proceso familiar con un modo
recesivo de herencia, y aunque la consanguinidad es de-
mostrable en la mayoria de los casos, en la familia a
que hacen referencia no existian datos cn este sentido.
También sus casos difieren de las descripciones origina-
les en otros aspectos, como por ejemplo, que no existia
una polineuritis progresiva con paresia distal; los ata-
ques fueron de comienzo agudo y subagudo con recupe-
raciéon considerable en uno de los enfermos después de
cada uno de dichos episodios; las exacerbaciones clinicas
fueron paralelas a una elevacién de las proteinas en el
liquido cefalorraquideo; en el tercer caso, sin sintomas
¥y muy pocos signos, la cifra de proteinas en el liquido
era normal.

Un hallazgo adicional que no se ha descrito previa-
mente es el que han apreciado estos autores, y que con-
siste en un tipo complicado de opacidad posterior del
cristalino; piensan que se trata de una complicacion de
la retinitis pigmentosa. También han hallado aminoaci-
duria en uno de los enfermos, que no existia en los res-
tantes y tampoco en otros elementos d= ia misma fami-
lia; parecia tratarse de una cistinuria, v como se sabe la
anormalidad, agqui se hereda también con cardcter rece-
sivo. Lo mas verosimil es que la aminoaciduria no tu-
viera relacién con el trastorno neurolégico, puesto gue
su presencia no se demostré en los otros casos que exhi-
bian el cuadro clinico completo. Este caso les recnerda
otros de ataxia cerebelosa de tipo reversible que se aso-
cia con fotosensibilidad de la piel y aminoaciduria, la
llamada enfermedad “H", recientemente descrita por
BARON y cols. Sin embargo, la semejanza entre los dos
sindromes es puramente superficial, las lesiones cuta-
neas son totalmente diferentes y distinto el patron de
aminoaciduria; la disociacién albimino-citolégica existe
e6lo en alguno de los casos de enfermedad “H", pero
afecta a todos los que muestran la tipica eliminacion
urinaria de aminodcidos.

Y wvolviendo al diagnéstico diferencial, el proceso que
mads se parece al sindrome de REFSUM es la enfermedad
de Dejerine-Sottas; efectivamente, este 1ltimo proceso,
ademads de los rasgos clasicos de la polineuritis tiene, en
no pocos casos, nistagmo, temblor intencional. cifoesco-
liosis y pupilas que no reaccionan o lo hacen perezosa-
mente; ademds, se distingue una variedad especial que
se caracteriza por remisiones y exacerbaciones y tam-
bién se han visto algunos casos de elevacién de proteinas
en el liquido cefalorraquideo sin aumento concomitante
de las células. Los hallazgos en el liguido en la mayoria
de los casos fueron totalmente normales. Los datos ne-
cropsicos en un caso de sindrome de REFSUM fueron los
tipicos de la neuritis hipertréfica progresiva; en ningu-
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