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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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no de Jos casos que presentan dichos autores existía en­
grosamiento palpable de Jos nervios, pero no se realizó 
biopsia de los mismos; de todas formas, debe recordars<' 
que la ausencia de engrosamiento de los nervios no ex­
cluye de ningún modo el diagnóstico de neuritis hiper­
trófica. A pesar de la estrecha semejanza con otros pro­
cesos neurológicos, y en partic:ular cnn el síndrome ､ｾ＠
neuritis hipertrófica progresiva, la asociación constante 
de retinitis pigmentaria y elevación de las proteínas del 
liquido en el ｳ￭Ｚｾ､ｲｯｭ･＠ de REFSL':\t parecen constituir los 
elementos diferenciales con otros procesos. 

En uno de los casos se vió también evidencia radioló­
gica y electrocardiográfica de afectación miocárdica. A 

título de ensayo, y a pesar de que el tratamiento tuvo 
una duración muy breve, consideran que puede utilizar­
se con precauciones la terapéutica con esteroides. 
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EL ESPECTRO CLINICO E HISTOLOGlCO DE LA 
PIELONEFRITIS 

No es dificil diagnosticar el cuadro clásico de una pic­
lonefritis como una enfermedad infecciosa aguda carac­
terizada por escalofríos, fiebre, malestar general y do­
lor en el ángulo costovertebral; pero, sin embargo, de 
un modo paradójico, la pielonefritis constituye una ｾｲ｡ｮ＠
"sorpresa diagnóstica" en la mesa de autopsia o al mi­
croscopio. Las revisiones han demostrado que antes de 
la muerte se diagnostica solamente uno de cacla rinco 
casos de pielonefritis y no pueflt:n darse r:-ifras rtel nu­
mero de enfermos en los que el diagnóstico se hace '1·.'­

masiado tarde para ser sometido a una terapéutica efe•' ­
tiva. SCHREI::\ER, en una documentada revisión, declara 
que a esta situación se lle_g-a no sólo nor 1;:¡ ｮｒｴＱＱｲＺｾｬｐＷＧｬ＠
prolongada e msidiosa de la enfermedad, sino también 
por sus manifestaciones cllnicas tan variadas. Segú11 sus 
palabras, la pielonefritis es uno de nuestros grandes 
imitadores. 

Dicho autor clasifica las pielonefritis en cinco grupos. 
En el primero señala tres estadios: agudo, crónico y cu­
ración; en el segundo los clasifica, en cuanto a sus de­
fectos sobre el riñón, en atróficas o no atróficas, en re­
lación con el tamaño de uno o ambos riñones. En el ter­
cero considera que la enfermedad puede ser uní o bila­
teral, hecho no siempre fácil de averiguar. En el cuarto, 
la pielonefritis es clasificada como primaria si no existe 
un proceso etiológico conocido que explique su génesis, 
y secundaria si se presenta después de una de las cau­
sas conocidas de pielonefritis; es lógico que conforme 
aumenten nuestros conocimientc'l podremos transferir 
más casos de la variedad primarifl a la secundaria. P01· 
último, divide las pielonefritis, de acuerdo con la vía de 
entrada, en urógena (ascendente) o hematógena. 

Entre los factores etiológicos conocidos en la pielone­
fritis secundaria considera los siguientes: Instrumenta­
ción, alteración de la arquitectura de la nefrona (obs­
trucción intrarrenal), obstrucción extrarrenal, embara­
zo, diabetes, cálculos o nefrocalcinosis, anomallas con­
génitas, traumas, hipogammaglobulinemia, déficit de 
properdina, déficit en la resistencia general y focos de 
infección como fuente de bacteriemia. Entre estos focos 
de infección considera los siguientes: Sinusitis, otitis, 
amigdalitis, piodermia, forunculosis, endocarditis, septi­
cemia, osteomielitis, bronquiectasias y absceso pulmonar, 
infección intestinal, diverticulitis, apendicitis, prostatitis 
y cistitis de repetición, vaginitis y cervicitis. 

Ahora bien, la mayoría de los estudios etiológicos de 
la pielonefritis clínica se han basado en ligar la enfer­
medad a gérmenes bacterianos específicos que pueden 
ser cultivados en la orina. Sin embargo, tanto la validez 
como la interpretación de un cultivo de orina están so­
metidos a discusión. Entre los principales problemas 
planteados figuran el crecimiento de gérmenes habitan-

tes bacterianos normales en la uretra femenina y mas­
culina, el tratamiento previo con antibióticos, la conta­
minación artificiosa de cultivos en el laborat.:>rio o en 
la toma de muestras y en la interpretación de las colo­
nias. Aunque los técnicas han mejoracto extraordindria­
mente en estos últimos tiempos, sin embargo, los máxi­
mos porcentajes de positividad alcanzan el 68 por 100. 
Salvo la fiebre amarilla, no hay todavía una enferme­
dad clínica que se asocie con infección por virus del ¡·i­
ñón, pero quizá la demostración reciente del virus paro­
tidítico en la orina sea el heraldo de una nueva era de 
las nefritis virales. 

En cuanto al espectro histológico de la pielonefritis, 
con la introducción del método percutáneo de biopsia re­
nal se ha hecho posible no sólo el diagnóstico de pieJo­
nefritis asintomática sin hallazgos urinarios positivos, 
sino que también ha podido demostrar la pielonefritis 
no sospechada en enfermedades al parecer no relaciona­
das, romo la toxemia de embarazo o la hipertensión. Asi­
mismo ha facilitado el estudio de las fases precoces de 
la enfermedad en formas no fatales. Las biopsias suce­
sivas durante un periodo de tiempo han permitido com­
probar el progreso de la lesión histológica, y estas obset­
vaciones, aplicadas al material de biopsia y autopsia, 
¡:,ermiten el desarrollo de un cuadro rompucsto de las 
alteraciones histológicas en el nñón producidas por la 
pielonefritis. Distingue siete grandes formas desde un 
punto de vista descriptivo, aunque prefiere consideral·­
las como un espectro histológico continuo. 

La lesión más sencilla y precoz es una reacción infla­
matoria focal con infiltmción polimorfonucleat· en tres 
sitios principales: 11 l Arcas distribuidas al azar del te­
jido intersticial cortical en casos de origen hcmatógeno 
b J Reacción celular en los linfáticos pcriglomcrulare!l, 
cuyo origen es desconocido, pero que puede imphrar una 
vía linfógcna; y r l Reacción celular con edema en el epl­
telio de la papila. Una reacción inflamatona aquí pro­
duce un empeoramiento brusco de la función renal: un 
conducto <le Bellini drena prohablemente mñs de ;, 000 

nefronas. Es fácil ver por ｱｵｾ＠ un pequeño absreso o t·de-
rn"' on n1,-.h'l -11..-n .... ........... , .... ｾ Ｍ ,.. .... 1 •. ._.. ·--- r - -- - .:...s_. ..... ｾＮＮＮＬ＠ ......... ｫＧｖＮＬｴｊｾ ﾷ ｾ＠ ..... 

o de los conductos colectores y producir un empeora­
miento funcional muy superior al que se encuentra e:1 
lesiones mucho más grandes en la cort'Jza. Cree que la·: 
lesiones progresivas en esta área producen una papilitis 
con oliguria y pueden producir los hallazgos típicos de la 
papilitis necrotizante. En segundo término, la forma­
ción de un franco absceso es el pr•Jgreso lógico de la<s 
lesiones inflamatorias focales que n•) ｾ＾ｳｴ￡ｮ＠ cont(<nidas 
por las defensas tisulares o la terapéutic<'. adec:uacla; aquí 
hay necrosis del parénquima renal con posible ruptura 
y destrucción de los tú bulos afectos y naso del infi!t ·a<.Jo 
leucocítico a las luces tubulares. Este es probablemente 
el origen de la piuria intermitente en Jos estadios preco­
ces de la pielonefritis aguda o en la exacerbación aguda 
de un proceso crónico. 

En tercer término tenemos la infiltrac ión intersticial 
difusa por leucoc itos, una variante que significa proba­
blemente rapidez de la invasión bacteriana, mayor pa­
togenicidad de Jos gérmenes o fracaso del mecanisrr.o 
tisular de localización; histológicamente se marca habi­
tualmente por una reacción celular masiva y difusa con 
cierta afectación de los vasos sanguíneos; forman parte 
del cuadro histológico hemorragias pequE>ñas o confluen­
tes y vasos ingurgitados. 

En cuarto lugar la fibrosis periglomerular progresa 
desde un ligero engrosamiento de la capa parietal de la 
cápsula de Bowman a un marcado manguito periglome­
rular, y últimamente a la esclerosis e hialinización del 
glomérulo; esta lesión explica probablemente la pérdida 
lenta de la función renal, que puede extenderse durante 
un período de años en la pielonefritis crónica y puede 
sólo determinarse por unas pruebas funéiones renales 
discretas, como la medida del ritmo de filtración glome­
rular o la secreción tubular. 

En quinto término las cicatrices radiales son una re­
acción fibrocítica crónica que parece seguir la distribu­
ción corriente de los infiltrados de célnlas redomla3, pro­
duciendo una amplia banda desde la médula a la cortez·1. 
Es posible que la contracción de estas cicatrices sea res-
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ponsable del aspecto lobulado del riñón con pielonefritis 
atrófica crónica; en ciertos tipos de enfe•·rnec!atl PS co­
ITiente ver calcio, bajo la forma de cristales de oxalato, 
en esta matriz de tejido cicatricml. Se ｲｴ･ｳ ｣ ｯｮｯ＼Ｚｾ＿ｮ＠ los 
factores exactos que predisponen a est:l calcificación. 

La reacción fibrocitica intersticial es lo típico de la 
pielonefritis crónica; hay un marcado aumento en el te­
Jido intersticial y separación de los túbulos por edema y 
fibrocitos; con el progreso hay atrofia y dilatación de 
las pocas nefronas supervivientes y desarrollo final del 
clás1co "riñón estrumoso". 

Por último, las nefroesclerosis es un acompañante ha­
bitual de la pielonefritis, incluso en niños pequeños. Co­
mienza por un engrosamiento de la media y prolifera­
ción de la íntima con estrechamiento de las pequeñas :.u­
teriolas. Conforme progresa la nefroesclerosis, aparecen 
pequeños vasos colaterales engrosados cada vez más pro­
mmentes. Esto es muy corriente en el área afe.;w. pero 
a menudo se ve en áreas contiguas del parénq•Hma re­
nal. Cuando en una muestra de biopsia no se ve el área 
de infiltración celular, estas !e;;iones vascutar·es deben 
!'er la clave diagnóstica que, como es 1ógic0, tiene menos 
valor en presencia de hipertensión, diabetes, edad avan­
zada, etc. 

En cuanto a l aspecto clínira de la pielo•wfL"itis, en gran 
número de enfermos no puede hact>nJ2 el diagnóstico adt:­
cuado en los estadios precoces, e incluso en otros no se 
piensa al plantear el diagnóstico diferencial. Es indud·l­
ole que existe una pielonefritis asintomática, que expli­
caría parte de los casos cuyas cicatrices se ven en la 
autopsia sin historia clínica previa. De estos casus exis­
ten algunos que muestran hipertensión lábil prolongad:t, 
que a veces se confunden con hipertension ･ｳ ＺＺ ＺＭｾｲｩｯＮｬ［＠ es­
tas hondas de hipertensión irían paralele<> a •.xacerba­
ciones y remisiones de la actividad de la infección. Debe 
sospecharse especialmente la pielonefritis en aquellos en­
fermos cuyo comienzo de la hipertensión es anterior a 
la edad de veint1cmco o posterior a la de cincuenta años. 
En muchos casos de pielonefritis existe insuficiencia coll­
gestiva, y tanto los signos de pielonefritis como de ni­
pertensión pueden haber desaparecido ya o hacerlo cuan­
do se presenta la insuficiencia c;;rdiaca congestiva. En 
su experiencia, la encefalopat1.1. es el síndrome má:; i!ll· 
portante en algunos enfermos, especialmente en niños; 
cefaleas intensas, conducta psicopática y convulsiones 
son los fenómenos que pueden presentarse con raptrt0z 
en presencia de una elevación de la p:resión diastóltca t>n 
enfermos con exacerbación aguda de la pieloneft•itis, lo 
que ocurre tanto en las enferml'liartes uni c0r>1o oilatc­
rales. 

La pielonefritis imita exactamente tanto Jo-:; rasgo!: 
clásicos como los atipicos de la preeclampsia y puede ser 
la responsable de hipertensión, albuminuria y adamas en 
el primero, segundo o tercer trimestre del embarazo o en 
el período postparto; en efecto, debe sospecharse la pie­
lonefritis cuando la albuminuria, piuria o !a hipertt•n­
sión persistan más de siete días después del parto. Qui­
zá el síndrome más dran!ft! ico y violento que se presen· 
ta con la pielonefritis es el prv1uc1do por la papilitis nc­
crotizante y la anuria; dehe suspec..harse cuando la anu­
ria total se desarrolla bruscamente sin otra etiología co 
nocida en enfermos diabéticos o en enfern10s sometidos 
a instrumentación en presencia de una infección aguda. 
La pielonefritis del lado derecho con fiebre, escalofríos, 
leucocitosis y dolor localizado puede ｾｯＧｬｦｵｮ､ｩｲｳ･＠ fácil­
mente con una apendicitis aguda, por lo que muchos en­
fermos son sometidos a procedimientos diagnósticos in­
necesarios o incluso a intervenciones quirúrgicas, desco­
nociéndose los hallazgos urinarios; reconoce que un 
apéndice retrocecal inflamado y adherido a un 11réter 
puede simular, pero también causar, una pielonefritis 
unilateral y, por lo tanto, debe tenersa s;empr·' presen­
te este hecho en la enfermedad unilateral del lado ､｣ｲｾﾭ
cho. Pequeños abscesos corticales en la cara ventral del 
riñón pueden afectar al peritoneo adyacente y producir 
todos los signos y síntomas de una peritonitis ｬｯ｣｡ｬｩｺ［ｾ､｡ Ｌ＠

lo que no implica necesariamente la ruptura del absceso 
a l peritoneo, aunque esta última secuencia puede en efP.C­
to ocurrir; esto.., rasos se conf•mden fácilmente con di­
verticulitis u otras lesiones intraabd.•minnlcs. 

Ha visto enfermos con rasgos diversos de infección 
metastásica en otros órganos, los cuales por su mayor 
accesibilidad han sido tratados como el proceso prima­
rio. Los sitios más ｦｲ｣｣ｵ･ｮｴｾｳ＠ de inf<cción metastási::a 
de la p1elonefntis son los pulmones, produciendo múlti­
ples y pequeños abscesos pulmonares; la p•e1, producien­
do póstulas o piodermitis; el hígado y ｾ Ｑ＠ cerebro, cte. 

La pielonefritis por un germen que desdobla la urea 
puede producir una orina persistentemente alcalina y, 
por lo tanto, condiciones favorables para la produccion 
de cálculos; ya hemos hecho referencia al depósito l'e 
cristales de oxalato cálcwo en el tejido l"icatncial de l.os 
riñones pielonefríticos y ¿st.a hd. sido as1gnada como un.) 
base para la nefrocalcinosis en niños a falta de los sín­
dromes tubulares especiales conocido"!, produd·Jres de 
nefrocalcinosis, tales como la ;¡ciuos1S renal hipercloré­
mica. También existe la relación inversa, y enfermos con 
nefrocalcinosis tienen casi invariablemente una pielone­
fritis asociada. La insuficiencia renal prolongada sobre 
la base de pielonefritis obstructiv.'l. crón.ca puede, como 
resultado de una hiperfosfatemi.a e hipocalcemia conti­
nuadas, estimular una ｨｩｰ･ｲｰｨｾｩＧｬＮ＠ paratiroi•1ea y pro­
vocar ías alteraciones óseas sugestivas rle un hipet pa­
ratiroidismo secundario. Los pocos casos vistos l.:On este 
síndrome son generalmente per;;ona<> jóvenea, capaces 
de sostener un largo período <.le il:sufic iencta renal; por 
ejemplo, enfermos con valvas uretrales posteriores con­
génitas, cistitis secundaria, ､ｩｳｴ･ｮｾｴ＠ )n vesical, hidrone­
trosis y pielonefritis con un cu-r5o urémtco prolongado. 

La pielonefritis con lesión extensa tubular puede ori­
ginar una incapacidad para ｣•ｭｯ［ｾＮﾷｶｲＮｲ＠ el 5-)rtio. Como al· 
gunos enfermos comienzan co.1 •m c•n·s•> h'¡,ertcnsivo y 
se les administra imprudentemc'l• e di•!tas pobres en sal 
se origina frecuentemente el síndr:.ma clínico de ､ｾＮＺｰｬ･ﾭ
ción de sal por la combinación de pérdida y privactón. 
Se ha demostrado con frecuencia ｣ｲｾｬＧｩ･ｮｴＮｦＧ＠ la existencia 
de pielonefritis en enfermos nefróticos e invasión bacte­
riana aparente del riñón como acompañante frecuente de 
todos los estadios del síndrome nefrótico, especialmente 
cuando se ha desarrollado una obstruc :ión al flujo cnmo 
resultado del tejido cicatricial en h glomerulonelrJtis 
crónica. Así como la pielonefritis no 5e reconcc.:! cc,!'11ü 
causa de síndrome nefrótico, la coex-stcnc..a de las dos 
enfermedades puede con frecuc:lC<"'. ongi:1ar una confu­
sión. Es difícil averiguar si Id. pielonefriti:; en estos ca­
sos es secundaria a la nefrosis o a la amiloidosis, o si 
puede actuar la infección sépth:a pt·imorwal, que ha s;do 
aceptada como causa etiológica de ht Dmiloidcsis. 

Puede producirse una gran hematuria por una infec­
ción que erosione un cáliz en la pap1l:1 do:1de hay una 
reacción inflamatoria con hipereMia. o donde la erosión 
afecte a vasos sanguíneos de ｴ｡ｭＺＺｾＮ￱＠ 1 significativo. C:•Ian­
do se acompaña de pequeñ.,s defectos quist:cos en el ri­
ñón, la enfermedad puede confundirse fácilmente con tu­
mores como el hipernefrom t. La pielo.1efdti.s cu!l urete­
ritis, obstrucción o infarto ren :1.1 ｰｵｾ｣ｬ｣＠ presentarse con 
frecuencia con un dolor inte11.::o r-eú•nd.> ｲｾ＠ los dermato­
mas de origen de la inerva-:•ón del riñón; la superficie 
de distribución de estos de"matomas llstá en el u.bdomen 
inferior por de_bajo del ombligo; c:uandc S(! acompaña de 
náuseas, irregularidades intü3üna.les y allcl"flia :>ecunda­
ria, puede confundirse con un síndrome gastro;ntestinal. 

Finalmente, uno de los síndr·>mes de ｰｲ･ｳ ｾＺＱｴ｡｣ ｩ￳｡＠ más 
frecuente está ocasionado stmp!N.J('nt\! por la <lestrm:­
ción de las nefronas por una ｩｬｬｦ［ｾｾ｣ｺ￺ｮ＠ latent<', hasta el 
punto que llega a desarrollarse ｩｮｳ ｵｦｾｴ［･ｦＧ｣ｩ｡＠ renal y ure­
mia progresiva. No siempre se aprecia que se puede vi­
vir muy bien con un ｰｯｲ｣･ｮｴＺＺｴｪｾ＠ relativamente pequeño 
de nefronas funcionantes ｮｯｮｲＺｾｬ･ｳＺ＠ quizá hasta tan ¡:.oco 
como una quinta parte de los uñone3 Lasta pala las exi­
gencias metabólicas habituales. Lo que al clínico se le 
presenta como el comienzo brusco de insufi<••encia r'!nlll 
puede representar solamente <'! c-ruce l.le esta hnea cri­
tica; un cuadw aparentemente .1.g11do se precede con fre­
cuencia de diez a quince años <le una infel'Ción latente 
no reconocida. que es la ｡ｭｾｮｲＮｺ｡＠ insidiosa de la pieJo­
nefritis crónica. 
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SINDROME DE WERNER 

En 1868, ROTIDH':\0 publicó sus observaciones sobre 
"cataratas asociadas con una degeneración peculiar de 
la piel", un trastorno heredofa miliar observado en pobla­
ciones consan guín eas de t res pequeños pueblos de Bavie­
ra, y t reinta y seis años más tarde otro oftalmólogo ale­
mán , WERXER, describió un síndrome titu lado "catarata 
en con exión con esclerodermia", que afectaba a dos her­
manas en una familia de seis hcr .. ·anos. Pasaron mu­
chos a ños hasta que se publicaron nuevas observaciones 
sobr e estos problemas, pero no se hicieron distinciones 
entre los dos síndromes hasta el traiMJO de ￜｉＧｉＧｅｘｉｉｅｄｩｴＺ ｉ ｾ＠

y Kl'GEL, quienes vieron claramente la diferencia ent;-.:­
ambos síndromes. 

El síndrome de WERNER se presenta con igual fre­
cuencia en varones y hembras, manifestándose habitual­
mente en el decen io posterior a la adolescencia, y el des­
a r rollo hasta entonces normal se altera por un encaneci­
miento del cabello, trastorno del crecimiento normal, 
pérdida del tejido subcutáneo y masa muscular de las 
extremidades y a lteraciones progresivas en la piel de las 
manos y especia lmente de los pies, con intensidad cre­
cientemente disminuida en sentido proximal. Las extre­
m idades se hacen muy delgadas y el tronco despropor­
cionadamente rechoncho. La piel, brillante, atrófica e hi­
perqueratósica, sin grasa subcutánea por debajo, se adap­
ta tan f irmemente a las prominencias óseas que se des­
a rrolla la artrogriposis. Se producen callosidades dolo­
r osas, y circunscritas especialmente en las plantas de 
los pies, y aparecen úlceras indoloras en los puntos de 
presión (maléolos, tendón de Aquiles, talones y dedos de 
los pies). Se presenta calvicie y el pelo se adelgaza en 
los pá rpados, car a, axila y pubis. La fisionomía se alte­
ra característicamente, ya que la p iel tirante de las me­
j illas origina el afilamiento de la nariz y al tiempo la 
poca profundidad de las órbitas y la pérdida del tejido 
conectivo periorbitarío provocan un aspecto de proptosis 
y, por último, las gafas con cristales muy gruesos como 
consecuencia de la extracción de las cataratas rápida­
mente progresivas. El peculia r engrosamien to, :;¡.sí como 
la vascularidad de las cue rdas vocales, se asocia con una 
voz débil y de tono muy a lto. La a rterioesclerosis es ex­
tremadamente prematura y el hipodesarrollo sexua l ori­
gina diversos grados de impotencia y esterilidad. E s fr e­
cuente la diabetes. Se presenta n áreas de calcificación 
en la piel y tejidos subcutáneos (ca lcinosis c ircunscrita ) . 
El esqueleto se a fecta de osteoporosis y artritis hiper­
trófica. En suma, el síndrome tota lmente desarrollado 
origina un cuadro constantemente notable de senilidad 

prematura, estatura corta, extremidades delgadas, tron­
co rechoncho y nariz afilada. De modo similar pueden 
afectarse otros hermanos y con gran frecuencia se en­
cuentran manifestaciones aisladas, la forma frustrada 
como canicie o cataratas, en otros miembros de la ｦ｡ｾ＠
mili a. 

Ha sido mérito de TIIAX:-IIIAl'SER el hacer la distinción 
entt·e las alteraciones cutáneas del síndrome de \VER­
［ｯＮ［ｾ［ｒ＠ y la de la esclerodermia, subrayando las diferencias 
entre los síndromes de \Verner y Rothmund, y mostran­
do las diferencias notables que existen con otros proce­
sos distintos, pero aparentemente relacionados, y que su­
cesivamente son la catarata dermatogenes o ncuro<ler­
matitis con catarata, la displasia ectodermica hereditaria 
anhidrótica y la progeria ele los nii'ios con enanismo (sín­
drome de Hutchinson-Gilford). 

Recientemente, PERI,OFF y PIIELI'S describen muy clc­
talladamente la historia clínica, curso de la entcrmeclad 
y el estudio macro y microscópico de la necropsia de un 
caso de síndrome de ｜ｖｾ［ｒｸｲＺｉ｣＠ El enfermo, independien­
temente del estudio de su patología cardiovascular, en 
la cual se encontró una arteriocsclet·osis periférica a van­
zada, cardiopatía arterioesclerótica, infat·to miocánlico \ 
estenosis aórtica calcifica, ha sido investigado en ｣ﾷｵ｡ｮｴｾｬ＠
a su posible etiología y desde un punto ele vista ¡nu'tiru­
lar orientado hacia la participación que podt·ian tener 
las glándulas de secreción interna en el clesanollo ele! 
cuadro. El estudio de las glándulas de secreción mtema. 
incluyendo asimismo el contaje de células hipofisarias. 
les justifica llegar a las siguientes conclusiOnes .:"\i la 
autopsia de este caso ni la publicada anteriormente po1· 
Ol'PEXJmDIER y ｋｲｇｾ［ｌ＠ han propo1-cíonado datos convin­
centes de gran significación etiológica. Las mvestigacio­
nes metabólicas corroboran los datos de necropsia y pa­
recen en efecto excluir las glándulas endocnnas c-omo 
de importancia fundamental desde un punto de vista etiO­
lógico. Tienen la impresión que el síndrome ele \n:lt:\EH 

es un trastorno "abiotrófico" de determinación g-enética, 
el cual, de una manera todavía totalmente desconocida, 
se refleja como la forma ｦｮＱｾ＠ rada aislr clt o C'omo In 

gran perturbación somática del estado patológico com­
pleto. Finalmente, señalan la relativa f recuencia de neo­
plasias, especialment e sarcomas, en el síndrome de WER­
NER, asociación que n o ha sido previamente señalada, 
pero que del estudio de los 62 casos hasta ahora r eferi­
dos de est e síndrome se h a obtenido una inc idencia del 
9,7 por 100. 
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SESIONES DE LA CLINICA DEL PROF. C. JIMENEZ DIAZ 

ｃ￡ｴｾ､ｲ｡＠ ､ｾ＠ Patología Médica. Clínica del ｈｯｳｰｩｴ ｾ ｬ＠ Provincial. Madrid. Prof. C. JIMENEZ DIAZ 

SESIONES DE LOS JUEVES. - CLINICAS 

Jueves 7 de noviembre de 1957. 

El profesor LOPW GARClA presenta un enfermo de 
treinta y seis años que nota hincha zón de los pies desde 
hace cuatro años. En septiembre ha tenido dolor en gar­
ganta y fiebre. A los cinco-seis días se le presentaron 
dolores articulares y después dolor precordial y ､ｩｳｮｾ＠
al esfuerzo. Pérdida de oído y de peso. Se trata, pues, de 
un enfermo con dolores reumáticos, dolor precordial y 
disnea. A la exploración se ve que está mal nutrido, sin 
ｾ｡ｬｴｯｳ＠ vasculares ni circulación venosa. Soplo sistólico 

en punta. Hígado, se palpa en epigast r io. Dolor a los mo­
vimientos de los articulaciones. A radioscopia se ve pro­
m inencia del arco m edio. E l ECG demuestra una sobre­
carga izquierda y a fectación m iocár dica. La historia 
sugiere un reuma tismo con lesión cardíaca, pero sor­

prende el comienzo tan repentino de la asistolia, y esto 
puede indicar una pericarditis . La s ilueta cardiaca está 
a lgo aumentada . V. de S. de 82. P roteína C, positiva oe 
cua tro cruces. Rose, negativo. No estreptococos en exu­
dado. Glucosamina, alta. Lo esencial pa rece ser la asis­
tolia aguda, que cree debida a una pericm·di t is aguda. 
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