
340 REVISTA CLINICA ESPAÑOLA 15 diciembr e l >if>8 

44. KVPJIK, A.-:\lord. M ed., 9, 169; 1941. 
45. LAHOZ NAVARRO, F., y SASTRE CASTILUl, A. ReY. Cl\n. Esp., 

68, 253; 1958. 
46. .ú>JITNER , S t . J Cardiología, 10, 379 : 1946. 
17. L.f...m.11NG. R. A cta Mcd. Scand., 103, 4CO; 1940. 
48. L E:'-'NARTOWtCZ, J. y R <YrHFELD, J. A rch. f. Dermat. y 

Syph., 161, 504 ; 1930. 
49. LoNf.COPl!, W . T ., v FR tfl.\lAN, D.G. Medici n e , 31, 1; 1!)52. 
50. LoXGCOPE, W . T . y PtERSON, J. \V Bull . John H opl<i ns 

H osp., 60, 223 ; 1937. 
51. MAGNUSsox , B.- A cta D erm at.-Venerol. (supp.l, 35-1, 

138 ; 1956. 
52. MARRE, J . R Proc. Royal Soc. Med., 40, 10 ; 1946. 
53. MARTENSTEIN, H .-Ar ch. f. Dermat. y Syph, 147, 7C ; 1924. 
54. MATHER, G. ; DAWSOX, J., y HOYL&, C. -Quart. J . ｾｦ｣､ＮＬ＠

24, 331 ; 1955. 
55. MAYOCK, R. L .; S uLt..I\ AN, R . D., y GRFENING, R. R.­

J . Am. M ed. Ass ., 164, 158; 1957. 
56. McCORT, S. S.; Woot>, R. H.; HAM ILTON, J. B. , y EtrRLIC'II, 

D. E .-Arch. In t. Med., 80, 293; 1947. 
57. McSwt NEY, R. R. , y Ml!.t..S, l. H . Lan cet. 2, 862; 1956. 
58. NEJ..So:-; , C . T . Jour. In,·est. Dermat., 13, 81; 1949. 
59. NEL.'lON, C . T .-Jour. Invest. Dermat., 28, 55; 1957. 
60. NE:rHERSCO'I"I', S . E., y ｓｔｒａｗｂｒｉ＼［ｾ［Ｎ＠ W . G. Lancet . 2, 

1132 ; 1956. 
61. NICKJIJR.SOX, D . A .-Arch. Path., 24, 19 ; 1937. 
62. Xt'ITER.-Acta R adio!. (suppl.l, 105. 1, 202 ; 1953. 
63. Ot..SEN, S.-Nord. Med., 52, 987; 1954. 
64 . PAUTRIER, L . M.-Annal. de Dermat. , pág. 161 ; 1938. 
65. PAUTR!ER , L . M .--Malarli e Benier- Boecl<-Schaumann. 

M ason et Cie. París, 1940. 
66. PENXELL, W . H .-A rch. Neurol. Psychiat., 66, 728; 1951. 
67. FtREZ ｃａｒｒｅ ｾｏＮＭ ｔ･ ｳｩｳ＠ Doctoral. M adrid, 1950. 

68. PoHW:, E . A ., PAUL, L. W ., y CI.ARK, E . A . A m. Jour. 
M ed. Sci. , 209_._ 503; 1945. 

69. RI CKER, W . V <.,;t.ARK, M. Am. J. Clin. Path ., 19, 725; 
1949. 

70 Rit..EY, E. A. Am. Re\' Tuberc., 70, 899; 1950. 
71. R lt..EY, R. L. ; RIBY, M . C., y McD. - Bull. John. Hoplc 

Hopki. Hosp., 91, 345; 1952. 
72. RonERTSON, R. F . Brit. Med . J ., 2, 1059 ; 1948. 
73. SAI..VENSE:-1 , H. A. Acta M ed. Scand. , 86, 127; 1935. 
74 . SCANDING, J. G. Tuberclc, 49, 799; 1956. 
75. ｓ｣ａｈｕｾｴａｘｘＬ＠ J . III Congres des Dermat. et Syph . .Ju­

lio 1926. 
76. SCHAUMANN. J . Memoria pt·esentada en noviem br(' de 

1914 a la Socil'dnd Fmncesa de Dermatología y de 
Sifiliogmfia. P. A . Norsted y Son net·. Estoeolmo. l!l34. 

77. SCHRIJHR, H. ; SCHtiLI:-;"(:S, P. H . M .- Acta Med. Scand. 
144, 236; 1952. 

78. SCOTTI. T. M., y McKoow:-;. Arch , Path ., 46, 289; 1948. 
79. SILTZU,\C'II , L. E., V EII RJ,ICI! , J . C. Am. J. Med., 16, 790; 

1951 
ｾＰ＠ ｓｾｮＺｵ Ｎ ｈＺＬ＠ H ., y HOYLF. , C. Lancet, 2, 66: 1957 
ｾＱ＠ ｾｯＺＭ＾ＦＺ＼Ｎ＠ !\1.; ｬ ｾｒａｆＮｉ＠ •. H. L. ; ｄｒａｔｾ ｉ ａｎＬ＠ M B , y FK.I:-11\. 

J. H. :-<l'l\' Engl. .J . Ml'd ., 244 . 203: 1951. 
k2. ｓｯＺＭｭｾ Ｎ＠ M ., e I sRAf:J. , H. L . Ann. lnt. M ed .. 40, 260; 1951 
<l3. Sol'TER. \V. C. Trans. Ophalrnolog. U. l<ingdom., 49, 

1P ; 1929. 
1<4. STAT,;, D .; R! ＬＮ［ｾＮｎｔｈａｌＬ＠ X, y WAs,;t'RMA:-;-.;, L R. A m . 

J. C"lin. Path . 17, 585; 1947. 
5. STONE. D. J .; SC'HAR WTZ, A.: ｆｈ Ｎｔｾ ｉ｜ ＺＭ［ＢＬ＠ J A., y UlH:­

LOCK, F. J . Am. J . Med ., 15, ＱＶｾ ［＠ 1915!1. 
ｾＶ＠ Sv tnER, G. E. South M ed. Jou1· .. 41, 11 . 194h. 
!7 Vo<<BEIN, E. B .. Box:-;E\·IE, P. Libro de Ot·o en honor 

del profesot· J Schaumann Estocolmo. 1947. 

NOVEDADES TERAPEUTICAS 

lleprobamato en la tartamudez.- MAxwELL y PA­

'IERSON (Brit. Med. J., 1, 873, 1958) seleccionan 16 
hom'bres y dos mujeres con tartamudez secundaria 
tónica o tónicoclónica que habían mejorado muy poco 
con la reeducación del lenguaj.e. Administran 400 
miligramos, tres veces al día, que en algunos enter­
mos se aumentó ulteriormente según el efecto obte­
nido. En seis enfermos (33 por 100) se obtuvo un 
resultado muy bueno, en 8 (55 por lOO) un buen re­
sultado y en 4 (22 por 100) se fracasó. A su juicio, 
el meprobamato es útil al relajar el estado de ten­
sión que provoca y perpetúa el cuadro; tiene valor 
al restaurar la confianza, facilita el tratamiento y 
acorta el período de r eeducación del habla. 

Tratamiento de la pleuresía tuberculosa serofibri­
nosa con hormonas adrenocorticales combinadas con 
estreptomicina e isoniazida.-La experiencia con di­
cho tratamiento realizada en 30 enfermos por Mó­
NACO y ROBERTO (Minerva M ed., 49, 481, 1958) les 
lleva a la conclusión de que la administración de hor­
monas adrecorticales durante un corto período de 
tiempo y en combinación con los tuberculostáticos 
constituye un método de gran utilidad en el trata­
miento de la pleuresía con derrante de origen tuber­
culoso. A su juicio, las hormonas adrenocorticales 
refuerzan probablemente los efectos t erapéuticos de 
los antibióticos. 

Cicloserina en la tuberculosis pleuropulmonar.­
ÜMODEI-ZORINI (Lotta contro tuberc., 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 vía oral, aumentando después gradual-

mente hasta llegar a 1 gramo dmrio, que manltcne 
hasta hacer pn total de 15 meses. Declara que se 
produjo una mejoría general y local con negativiza­
ción del esputo en 25 enfermos (30 por lOO ), 15 de 
los cuales (19 por 100) consiguió la estabilización de 
la enfermedad y curación de las cavidades, y los otros 
10 quedaron con pequeñas cavidades, que han po­
dido controlarse despu3s. En 21 enfermos (26 
por 100) se consiguió una discreta mejoría, consis­
tente en disminución del tamaño 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. Sólo se ob­
servaron efectos tóxicos de carácter leve. 

Pentaeritritol de acción duradera en la insuficien­
cia arterial de las extremidades inferiores.-Trata 
ｾａｍｕｅ ｌ ｓ＠ (New York J . Med., 58, 1 .301, 1958) 22 en­
fermos con arterioesclerosis obliterante de las ex­
tremidades inferiores con una tableta por la m añana 
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 difer ente ritmo (20 mi­
ligramos de liberación inmediata y los 60 miligra­
mos restantes durante un período de unas ocho ho­
ras). Se consiguió la mejoría sintomática en 18 en­
fermos (78 por lOO ), y las lecturas oscilométricas 
mejoraron en 11 (50 por 100). Se requirió un míni­
mo de tres semanas de tratamiento para la aparición 
de la mejoría sintomática. Considera que esta nueva 
forma de peritra te es conveniente por el efecto be­
neficioso que provoca sobre la a ngina pectoris, que 
tan frecuentemente acompaña 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 
cáncer o enfermedades crónicas que venían aquejan­
do vómitos de repetición durante varios días con 5 
miligramos de perfenazina intramuscular cuatro ve­
ces al día u 8 miligramos por vía oral, de dos a cua­
tro veces al día. Consigue el control total de las náu­
seas y vómitos en 27 enfermos, control parcial en 6 y 

fracaso en 4. A causa de la relativamente alta incidE-n­
cia de efectos colaterales en estos enfermos debilita­
dos, considera que la perfenazina no es la droga de 
elección para iniciar ia terapéutica. pero que ocasio­
nalmente consigue la desaparición de dichos sínto­
mas cuando han fracasado otras drogas antieméticas 
y cuando es eficaz, sus efectos se hacen notar rápida­
mente. 

EDITORIALES 

SINDROME DE REFSUM 

En 1946, el autor noruego REFSUM describió un sín­
drome familiar con el título de heredopatía atáxica po· 
lineuritiforme, mencionando cinco casos presentados en 
dos familias no relacionad:J.s. 

El síndrome se caracteriza por -::uatro componentes. 
1) Retinitis pigmentaria atípica, en la q11e las alteracio­
nes pigmentarias son generalmente insignificantes o fal­
tan por completo, con ceguera nocturna y limitación 
concéntrica de los campos visuales. 2) Un cuadro crónico 
de tipo polincuritico con paresia progresiva de las regio­
nes distales de los miembros, lo que se asocia con una 
disociación albúmino-citológica en el liquido cefalorra­
quídeo, y cifras muy altas de proteín&.s en algunos ca­
sos. 3) Ataxia, nistagmo y otras manifestaciones C<.;t'C­

belosas, a veces tan pronunciadas que mcluso pue•ie ha­
cerse erróneamente el diagnóstico de ataxia de Frie­
dreich; y 4) Otras anormalidades neur')l<•gicas q11e no 
se encuentran constantemente, entre las que pueden in· 
cluirse un tipo neurógeno de sordera, ancrmalidades de 
las reacciones pupilares y anosmia. 

Entre otros hallazgos que se asocian frecuentemente 
con el cuadro retiniano y neurológico tenemos las a lte­
raciones histiósicas de la piel y las anormalidades en el 
electrocardiograma, que pueden ser de diversas varieda­
des, pero que fundamentalmente consisten en aumento 
del intervalo P-Q, extrasístoles nodales y auriculares, al­
teraciones del complejo QRS y taquicardia sinusal. No 
es rara la muerte en los enfermos de síndrome de REF· 
SUM, habiéndose postulado su origen cardíaco; en ningún 
caso se ha visto evidencia clinica o radiológica de au­
mento de tamaño del corazón. Prácticamenle, en todos 
los casos existe consanguinidad y la alta incidencia de 
matrimonios consanguíneos es una gran evidencia en fa­
vor de la herencia recesiva. 

En cuanto al diagnóstico diferencial, hay que tener 
presente las ataxias hereditarias del tipo Friedreich, 
atrofia muscular peroneal y la polineuritis intersticial 
hipertrófica (síndrome de Dejerine-Sottas); con facili­
dad puede excluirse el síndrome de Laurence-Moon-Biedl, 
porque el único rasgo común en los dos procesos es la 
retinitis pigmentaria. También cabe pensar en la posi­
bilidad de una forma juvenil de la idiocia familiar amau­
rótica (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 infiltración de las leptome­
ninges por macrófagos cargados de lípidos, moderada 
degeneración grasa de los nervios periféricos ron alte­
raciones axonales en las células del asta anterio" de la 
médula y degeneración de los tractos que desde la. región 
pontobulbar van a la sustancia blanca cerebelosa; no se 
han descrito alteraciones inflamatorias, y en un adulto 
en el que se estudiaron los nervios periféricos se encon­
traron las alte":!.'!iones caracterísncas de la neuritis in­
tersticial hipertrófica. 

Recientemente, ａｓｩｬｾｎｩｬｬＧｒｓｔＬ＠ MILLAR y ｍＡｌｌｉｋｾｎ＠ re­
fieren la observación de tres casos de síndrome de REF­
St'M en una familia, y con este motivo subrayan que la 
posición exacta de este síndrome entre las heredoataxias 
familiares no está totalmente claro y no ha podido esta­
blecerse firmemente su posición como entidad nosoló­
gica. Parece tratarse de un proceso familiar con un modo 
recesivo de here11cia, y aunque la consanguinidad es de­
mostrable en la mayoría de los ca.:;os, en la familia a 
que hacen referencia no existían datos en este sentido. 
También sus casos difieren de las descripciones origina­
les en otros aspectos, como por ejemplo, que no existía 
una polineuritis progresiva con paresia distal; los ata­
ques fueron de comienzo agudo y subagudo con recupe­
ración considerable en uno de los enfermos después de 
cada uno de dichos episodios; las exacerbaciones clínicas 
fueron paralelas a una elevación de las proteínas en el 
líquido cefalorraquídeo; en el tercer caso, sin síntomas 
y muy pocos signos, la cifra de proteínas en el líquido 
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 complicación de 
la retinitis pigmentosa. También han hallado aminoaci­
duria en uno de los enfermos, que no existía en !os res­
tantes y tampoco en otros elementos ､ｾ＠ ia misma fami­
lia; parecía tratarse de una cistinuria, y eomo se sabe la 
anormalidad, aquí se hereda también con carácter rece­
sivo. Lo más verosímil es que la aminoaciduria no ｾｵﾭ
viera relación con el trastorno neurológico, puesto qtte 
su presencia no se demostró en los otros casos que exhi­
bían el cuadro clínico completo. Este caso les re•:nerda 
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 
BARóX y cols. Sin embargo, la semejanza entre los dos 
síndromes es puramente superficial, las lesiones cutá­
neas son totalmente diferentes y distinto el patrón de 
aminoaciduria; la disociación albúmino-citológica existe 
ｾ￳ｬｯ＠ en alguno de los casos de enfermedad "H", pero 
afecta a todos los que muestran la típica eliminación 
urinaria de aminoácidos. 

Y volviendo al diagnóstico diferencial, el proceso que 
más se parece al síndrome de REFSIJ;'II es la enfermedari 
de Dejerine-Sottas; efectivamente, este último proceso. 
además de los rasgos clásicos de la polineuritis tiene, en 
no pocos casos, nistagmo, temblor intencional, cifoesco­
liosis y pupilas que no reaccionan o lo hacen perezosa­
mente; además, se distingue una variedad especial que 
se caracteriza por remisiones y exacerbaciones y tam­
bién se han visto algunos casos de elevación de protelnas 
en el líquido cefalorraquídeo sin aumento concomitante 
de las células. Los hallazgos en el líquido en la mayoría 
de Jos casos fueron totalmente normales. Los datos ne­
crópsicos en un caso de síndrome de REFSUM fueron los 
típicos de la neuritis hipertrófica progresiva; en ningu-
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