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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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no de los casos que presentan dichos autores existia en-
grosamiento palpable de los nervios, pero no se realizo
biopsia de los mismos; de todas formas, debe recordarse
que la ausencia de engrosamiento de los nervios no ex-
cluye de ningun modo el diagndstico de neuritis hiper-
tréfica. A pesar de la estrecha semejanza con otros pro-
cesos neurologicos, y en particular con el sindrome de
neuritis hipertréfica progresiva, la asociacién constante
de retinitis pigmentaria y elevacién de las proteinas del
liguido en el sindrome de REFSUM parecen constituir los
elementos diferenciales con otros procesos.

En uno de los casos se vié también evidencia radiolo-
gica y electrocardiogrifica de afectacién miocardica. A
titulo de ensayo, y a pesar de que el tratamiento tuvo
una duracién muy breve, consideran que puede utilizar-
se con precauciones la terapéutica con esteroides.
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EL ESPECTRO CLINICO E HISTOLOGICO DE LA

PIELONEFRITIS

No es dificil diagnosticar el cuadro clasico de una pie-
lonefritis como una enfermedad infecciosa aguda carac-
terizada por escalofrios, fiebre, malestar general y do-
lor en el angulo costovertebral; pero, sin embargo, de
un modo paraddjico, la pielonefritis constituye una gran
“sorpresa diagnéstica” en la mesa de autopsia o al mi-
croscopio. Las revisiones han demostrado que antes de
la muerte se diagnostica solamente uno de ecada cinco
casos de pielonefritis y no pueden darse cifras del nu-
mero de enfermos en los que el diagnostico se hace de-
masiado tarde para ser sometido a una terapéutica efec-
tiva. SCHREINER, en una documentada revision, declara
que a esta situacion se l](‘{;’ﬂ no s6lo por la naturaleza
prolongada e insidiosa de enfermedad, sino también
por sus manifestaciones clinicas tan variadas. Segia sus
palabras, la pielonefritis es uno de nuestros grandes
imitadores.

Dicho autor clasifica las pielonefritis en cinco grupos.
En el primero sefiala tres estadios: agudo, crénico y cu-
racion; en el segundo los clasifica, en cuanto a sus de-
fectos sobre el rifiéon, en atrdficas o no atréficas, en re-
lacién con el tamafio de uno o ambos rifiones. En el ter-
cero considera que la enfermedad puede ser uni o bila-
teral, hecho no siempre facil de averiguar. En el cuarto,
la pielonefritis es clasificada como primaria si no existe
un proceso etiolégico conocido que explique su génesis,
¥y secundaria si se presenta después de una de las cau-
gas conocidas de pielonefritis; es légico que conforme
aumenten nuestros conocimientcs podremos transferir
més casos de la variedad primaria a la secundaria. Por
nltimo, divide las pielonefritis, de acuerdo con la via de
entrada, en urégena (ascendente) o hematégena.

Entre los factores etiol6gicos conocidos en la pielone-
fritis secundaria considera los siguientes: Instrumenta-
cion, alteraciéon de la arquitectura de la nefrona (obs-
truccién intrarrenal), obstruccién extrarrenal, embara-
zo, diabetes, cdlculos o nefrocalcinosis, anomalias con-
génitas, traumas, hipogammaglobulinemia, déficit de
properdina, déficit en la resistencia general y focos de
infeccién como fuente de bacteriemia. Entre estos focos
de infeccién considera los siguientes: Sinusitis, otitis,
amigdalitis, piodermia, forunculosis, endocarditis, septi-
cemia, osteomielitis, bronquiectasias y absceso pulmonar,
infeccién intestinal, diverticulitis, apendicitis, prostatitis
¥ cistitis de repeticién, vaginitis y cervicitis.

Ahora bien, la mayoria de los estudios etiolégicos de
la pielonefritis clinica se han basado en ligar la enfer-
medad a gérmenes bacterianos especificos que pueden
ser cultivados en la orina. Sin embargo, tanto la validez
como la interpretagién de un cultivo de orina estan so-
metidos a discusién. Entre los principales problemas
planteados figuran el crecimiento de gérmenes habitan-
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tes bacterianos normales en la uretra femenina y mas-
culina, el tratamiento previo con antibidticos, la contu-
minacién artificiosa de cultivos en el laboratorio o en
la toma de muestras y en la interpretacion de las colo-
nias. Aunque los técnicas han mejorado extraordinaria-
mente en estos ultimos tiempos, sin embargo, los méxi-
mos porcentajes de positividad alcanzan el 68 por 100.
Salvo la fiebre amarilla, no hay todavia una enferme-
dad clinica que se asocie con infeccion por virus del ri-
non, pero quiza la demostracion reciente del virus paro-
tiditico en la orina sea el heraldo de una nueva era de
las nefritis virales.

En cuanto al espectro histologico de la pielonefritis,
con la introduccion del método percutineo de biopsia re-
nal se ha hecho posible no sélo el diagnostico de pielo-
nefritis asintomatica sin hallazgos urinarios positivos,
sino que también ha podido demostrar la pielonefritis
no sospechada en enfermedades al parecer no relaciona-
das, como la toxemia de embarazo o la hipertension. 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 lesion histolégica, y estas obser-
vaciones, aplicadas al material de biopsia y autopsia,
permiten el desarrollo de un cuadro compuesto de las
alteraciones histologicas en el riién producidas por la
pielonefritis. Distingue siete grandes formas desde un
punto de vista descriptivo, aunque prefiere considerar-
las como un espectro histolégico continuo

La lesion mas sencilla y precoz es una reaccién infla-
matoria focal con infiltracién polimorfonuclear en tres
sitios principales: a) Areas distribuidas al azar del te-
jido intersti¢ial cortical en casos de origen hematégeno
bh) Reacciéon celular en los linfaticos periglomerulares,
cuyo origen es desconocido, pero que puede implicar una
via linfégena: y ¢) Reaccién celular con edema en el epi-
telio de la papila. Una reaccién inflamatoria aqui pro-
duce un empeoramiento brusco de la funcién renal; un
conducto de Bellini drena probablemente mads de 5.000
nefronas. Es facil ver [ml q 1€ un pequefio :th‘*l €80 0 l‘l
mna en dinhn dran e il s, o Ddee B B poon gl

o de los conductos (“01{"( to:es ¥ producir un empeora-
miento funcional muy superior al que se encuentra en
lesiones mucho méas grandes en la cortoza. Cree que las
lesiones progresivas en esta drea produvcen una papilitis
con oliguria y pueden producir los hallazgos tipicos de la
papilitis necrotizante. En segundo término, la forma-
cion de un franco absceso es el progreso l6gico de las
lesiones inflamatorias focales que no estan contenidas
por las defensas tisulares o la terapéutica adecuada; aqui
hay necrosis del parénquima renal con posible ruptura
v destruccion de los tiabulos afectos y paso del infilt rado
leucocitico a las luces tubulares. Este es probablemente
el origen de la piuria intermitente en los estadios preco-
ces de la pielonefritis aguda o en la exacerbacién aguda
de un proceso crénico,

En tercer término tenemos la infiltracién intersticial
difusa por leucocitos, una variante que significa proba-
blemente rapidez de la invasiéon bacteriana, mayor pa-
togenicidad de los gérmenes o fracaso del mecanismo
tisular de localizacion; histolégicamente se marca habi-
tualmente por una reaccién celular masiva y difusa con
cierta afectacién de los vasos sanguineos; forman parte
del cuadro histolégico hemorragias pequenas o confluen-
tes y vasos ingurgitados.

En cuarto lugar la fibrosis periglomerular progresa
desde un ligero engrosamiento de la capa parietal de la
cidpsula de Bowman a un marcado manguito periglome-
rular, y ultimamente a la esclerosis e hialinizacién del
glomérulo; esta lesion explica probablemente la pérdida
lenta de la funecién renal, que puede extenderse durante
un periodo de afios en la pielonefritis crénica y puede
s6lo determinarse por unas pruebas funciones renales
discretas, como la medida del ritmo de filtracién glome-
rular o la secrecion tubular.

En quinto término las cicatrices radiales son una re-
aceién fibroceitica erénica que parece seguir la distribu-
cion corriente de los infiltrados de célbilas redondas, pro-
duciendo una amplia banda desde la médula a la corteza.

Es posible que la contraccién de estas cicalrices sea res-
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ponsable del aspecto locbulado del rinén con pielonefritis
atréfica cronica; en ciertos tipos de enfermedad es co-
rriente ver calcio, bajo la forma de cristales de oxalato,
en esta matriz de tejido cicatricial. Se desconocen los
factores exactos que predisponen a esta calcificacion.

La reaccion fibroeitica intersticial es lo tipico de la
pielonefritis cronica; hay un marcado aumento en el te-
jido intersticial y separacion de los tubulos por edema ¥
tibrocitos; con el progreso hay atrofia y dilatacion de
las pocas nefronas supervivientes y desarrollo final del
clasico “rinén estrumoso™.

Por tultimo, las nefroesclerosis es un acompaiante ha-
bitual de la pielonefritis, incluso en nifios pequefios. Co-
mienza por un engrosamiento de la media y prolitfera-
cién de la intima con estrechamiento de las pequenas ar-
teriolas. Conforme progresa la nefroesclerosis, aparecen
pequenos vasos colaterales engrosados cada vez mas pro-
minentes. Esto es muy corriente en el area afects, pero
a menudo se ve en areas contiguas del paréngunmu re-
nal. Cuando en una muestra de biopsia no se ve el area
de infiltracion celular, estas lesiones vasculares deben
zer la clave diagndstica que, como es 16gico, liene menos
valor en presencia de hipertension, diabetes, edad avan-
zada, ete.

En cuanto al aspecto clinico de la pielonefritis, en gran
nimero de enfermos no puede hacerse el diagnostico ade-
cuado en los estadios precoces, e incluso en otros no se
piensa al plantear el diagnoéstico diferencial. Es induda-
ble que existe una pielonefritis asintomatica, que expli-
‘aria parte de los casos cuyas cicatrices se ven en la
autopsia sin historia clinica previa. De estos casus exis-
ten algunos que muestran hipertensién labil prolongada,
que a veces se confunden con hipertension esoncial; es-
tas hondas de hipertension irian paralelas a +xacerba-
ciones y remisiones de la actividad de la infeccion. Debe
sospecharse especialmente la pielonefritis en aquellos en-
fermos cuyo comienzo de la hipertension es anterior a
la edad de veinticinco o posterior a la de cincuenta anos.
En muchos casos de pielonefritis existe insuficiencia coii-
gestiva, v tanto los signos de pielonefritis como de hi-
pertension pueden haber desaparecido ya o hacerlo cuan-
do se presenta la insuficiencia curdiaca congestiva. En
su experiencia, la encefalopatia es el sindrome mas 1m-
portante en algunos enfermos, especialmente en ninos;
cefaleas intensas, conducta psicopatica y convulsiones
son los fenémenos que pueden presentarse con rapidcz
en presencia de una elevacién de la presion diastélica en
enfermos con exacerbacion aguda de la pielonefritis, lo
que ocurre tanto en las enfermedades uni eamo bilate-
rales.

La pielonefritis imita exactamente tanto los rasgos
clasicos como los atipicos de la preeclampsia y puede ser
la responsable de hipertension, albuminuria y ademas en
el primero, segundo o tercer trimestre del embarazo o en
el periodo postparto; en efecto, debe sospecharse la pie-
lonefritis cuando la albuminuria, piuria o !a hiperten-
sién persistan mas de siete dias después del parto. Qui-
z4 el sindrome mas dramatico y violento que se presen-
ta con la pielonefritis es el pruiucido por la papilitis ne-
crotizante y la anuria; dehe suspecharse cuando la anu-
ria total se desarrolla bruscamente sin otra etiologia co
nocida en enfermos diabéticos o en enfernios sometidos
a instrumentacién en presencia de una infeccién aguda.
La pielonefritis del lado derecho con fiehre, escalofrios,
leucocitosis v dolor localizado puede ~onfundirse ficil-
mente con una apendicitis aguda, por lo que muchos en-
fermos son sometidos a procedimientos diagnésticos in-
necesarios o incluso a intervenciones quirirgicas, desco-
nociéndose los hallazgos urinarios; reconoce que un
apéndice retrocecal inflamado y adherido a un uréter
puede simular, pero también causar, una pielonefritis
unilateral y, por lo tanto, debe tenerse siempr> presen-
te este hecho en la enfermedad unilateral del lado dere-
cho. Pequefios abscesos corticales en la cara ventral del
rinén pueden afectar al peritoneo adyacente y producir
todos los signos y sintomas de una peritonitis localizuda,
lo que no implica necesariamente la ruptura del absceso
al peritoneo, aunque esta Gltima secuencia puede en efec-
to ocurrir; estos casos se confunden facilmente con di-
verticulitis u otras lesiones intraabdominales,
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Ha visto enfermos con rasgos diversos de infeccion
metastasica en otros 6rganos, los cuales por su mayor
accesibilidad han sido tratados como el proceso prima-
rio. Los sitios mas frecuentes de infeccién metastasica
de la pielonefritis son los pulmones, produciendo multi-
ples y pequefios abscesos pulmonares; la piel, producien-
do postulas o piodermitis; el higado y =l cerebro, cte.

La pielonefritis por un germen que desdobla la urea
puede producir una orina persistentemente alcalina Yy,
por lo tanto, condiciones favorables para la produccion
de cdlculos; ya hemos hecho referencia al depdsito e
cristales de oxalato calcico en el tejido cicatricial de los
rifiones pielonefriticos y 4sta ha sido asignada como unas
base para la nefrocalcinosis en nifios a falta de los sin-
dromes tubulares especiales conocidos, productores de
nefrocalcinosis, tales como la acidosis renal hipsrcloré-
mica. También existe la relacion inversa, y enfermos con
nefrocalcinosis tienen casi invariablemente una pielone-
fritis asociada. La insuficiencia renal prolongada sobre
la base de pielonefritis obstructiva erénica puede, como
resultado de una hiperfosfatemia e hipocalcemia conti-
nuadas, estimular una hipernlasia paratiroidea y pro-
vocar 1as alteraciones 6seas sugestivas de un hiperpa-
ratiroidismo secundario. Los pocos casos vistos con este
sindrome son generalmente personas jovenes, cavaces
de sostener un largo periodo Jde insuficiencia renal; por
ejemplo, enfermos con valvas uretrales posteriores con-
génitas, cistitis secundaria, distensidn vesical, hidrone-
frosis v pielonefritis con un curso urémico prolongado.

La pielonefritis con lesién extensa tubular puede ori-
ginar una incapacidad para consacvar el sodio. Como al-
gunos enfermos comienzan coa un cui'so hipertensivo y
se les administra imprudentemenie dietas pobres en sal
se origina frecuentemente el sindrome clinico de deple-
cion de sal por la combinacién de pérdida y privacion.
Se ha demostrado con frecuencia creciente la existenciu
de pielonefritis en enfermos nefréticos e invasiéon bacte-
riana aparente del rifion como acompafante frecuente de
todos los estadios del sindrome nefrético, especialmente
cuando se ha desarrollado una obstrucién al flujo como
resultado del tejido cicatricial en la glomeruloneiritis
cronica. Asi como la pielonefritis no se reconcece comu
causa de sindrome nefrdético, la coex:-stencia de las dos
enfermedades puede con frecuiencia orviginar una confu-
sion. Es dificil averiguar si la pielonafritis en estos ca-
805 es secundaria a la nefrosis o a la amiloidosis, o si
puede actuar la infeccién séptica primorasal, que ha sido
aceptada como causa etiolégica de la amiloidesis.

Puede producirse una gran hematuria por una infec-
cion que erosione un caliz en la papila donde hay una
reaccion inflamatoria con hiperemia o donde la erosion
afecte a vasos sanguineos de tamaf significativo. Cuan-
do se acompana de pequefins defectos guisticos en el ri-
fién, la enfermedad puede confundirse facilmente con tu-
mores como el hipernefroma. La pieloaefritis cun urete-
ritis, obstruccién o infarto renal puude presentarse con
frecuencia con un dolor intenzo rederido & los dermato-
mas de origen de la inerva~ién del rifién; la superficie
de distribucién de estos dermatomas esta en el :bdomen
inferior por debajo del ombligo; cuande se acompana de
nauseas, irregularidades intestinales y anemia secunda-
ria, puede confundirse con un sindrome gastrointestinal.

Finalmente, uno de los sindromes de presentacién maés
frecuente estda ocasionado simpieracnte por la destruc-
cién de las nefronas por una infeeccidn latente, hasta el
punto que llega a desarrollarse insuficiencia renal y ure-
mia progresiva. No siempre se aprecia que se puede vi-
vir muy bien con un porcentaje relativamente pequefio
de nefronas funcionantes norm=les; quiza hasta tan poco
como una quinta parte de los rifiones hasta para las exi-
gencias metabdlicas habituales. Lo que ul clinico se le
presenta como el comienzo brusco de insuficiencia renal
puede representar solamente ¢! cruce de esta hnea cri-
tica; un cuadro aparentemente agudo se precede con fre-
cuencia de diez a quince afios de una infeccion latente
no reconocida, que es la amenaza insidiosa de la pielo-
nefritis crénica.

BIBLIOGRAFIA
SCHREINER, G. E.—A. M. A. Arch, Int. Med., 102, 32, 1858,




344 REVISTA CLINICA ESFANOLA

SINDROME DE WERNER

En 1868, ROTHMUND publicé sus observaciones sobre
“cataratas asociadas con una degeneracion peculiar de
la piel”, un trastorno heredofamiliar observado en pobla-
ciones consanguineas de tres pequenos pueblos de Bavie-
ra, y treinta y seis anos mas tarde otro oftalmdlogo ale-
man, WERNER, describié un sindrome titulado “catarata
en conexién con esclerodermia”, que afectaba a dos her-
manas en una familia de seis heriivanos. Pasaron mu-

chos afnos hasta que se publicaron nuevas observaciones
sobre estos problemas, pero no se nicieron (!1‘1[1!11'1(![\["-
onlre los dos sindromes hasta el travajo de OPPENHEIMLE

r KUGHL, quienes vieron claramente la diferencia entve
ambns sindromes.

El sindrome de WERNER se presenta con igual fre-
cuencia en varones y hembras, manifestandose habitual-
mente en el decenio posterior a la adolescencia, v el des-
arrollo hasta entonces normal se altera por un encane
miento del cabello, trastorno del crecimiento normal,
pérdida del tejido subcutaneo y masa muscular de las
extremidades y alteraciones progresivas en la piel de las
manos y especialmente de los pies, con intensidad cre-
cientemente disminuida en sentido proximal. Las extre-
midades se hacen muy delgadas y el tronco despropor-
cionadamente rechoncho. La piel, brillante, atréfica e hi-
perqueratdsica, sin grasa subcutanea por debajo, se
ta tan firmemente a las prominencias dseas que se des-
arrolla la artrogriposis. Se producen callosidades dolo-
rosas, y circunscritas especialmente en las plantas de
los pies, y aparecen ulceras indoloras en los puntos de
presién (maléolos, tendén de Aquiles, talones y dedos de
los pies). Se presenta calvicie y el pelo se adelgaza en
los parpados, cara, axila y pubis. La fisionomia se alte-
ra caracteristicamente, ya que la piel tirante de las me-
jillas origina el afilamiento de la nariz y al tiempo la
poca profundidad de las 6rbitas y la pérdida del tejido
conectivo periorbitario provocan un aspecto de proptosis
¥, por ultimo, las gafas con cristales muy gruesos como
consecuencia de la extracciéon de las cataratas rapida-
mente progresivas. El peculiar engrosamiento, asi como
la vascularidad de las cuerdas vocales, se asocia con una
voz débil y de tono muy alto. La arterioesclerosis es ex-
tremadamente prematura y el hipodesarrollo sexual ori-
gina diversos grados de impotencia y esterilidad. Es fre-
cuente la diabetes. Se presentan areas de calcificacion
en la piel y tejidos subcutdneos (calcinosis circunserita).
El esqueleto se afecta de osteoporosis y artritis hiper-
trofica. En suma, el sindrome totalmente desarrollado
origina un cuadro constantemente notable de senilidad

-

> adap-
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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 I]'I.]t‘tllh]{i\ ljl.' la fil-
milia.,

Ha sido mérito de THANNHAUSER el hacer la distincion
entre las alteraciones cutaneas del sindrome de WEgR-
NER y la de la esclerodermia, subrayvando las diferencias
entre los sindromes de Werner y Rothmund, y mostran
do las diferencias notables que existen con otros proce-
sos distintos, pero aparentemente relacionados, v que su-

cesivamente son la catarata dermatogenes o neuroder-
matitis con catarata, la displasia ectodérmica hereditaria
anhidrdtica y la progeria de los nifiog con enanismo (sin
drome de Hutchinson-Gilford).

PERLOFF y PHELPS describen muy de-

Hecientemente,
alladamente la historia clinica, curso de la entermeda
necropsia de un

r el estudio macro ¥V microscopico de la
WERNER. El enfermo,
temente del estudio de su patologia cardiovasc :
la cual se encontré una arterioesclerosis periférica avan
zada, cardiopatia arterioesclerédtica, infarto miocardico
estenosis aortica calcifica, ha sido investigado en cuanto
a su posible etiologia y desde un punto de vista particu
lar orientado hacia la participacién que podrian tenei
las _a,']:m:il'l‘{-: de secrecion interma en el desarrollo del
cuadro. El estudio de las glandulas de
incluyendo asimismo el contaje de células hipofisarias
les justifica llegar a las siguientes conclusiones: Ni la
autopsia de este caso ni la publicada anteriormente por
OPPENHEIMER y KUGEL han proporcionado datos convin-
centes de gran significacion etiologica

nes metabaélicas corroboran los datos de
recen en efecto excluir las
de importancia fundamental desde un punto de vista etio

caso de sindrome de independien

secrecion interna

Las investigacio-
necropsia y pa-

cComo

glindulas endocrinas

16gico. Tienen la impresion que el sindrome de WERNER
es un trastorno “abiotréfico” de determinacién genéti

el cual, de una manera todavia totalmente desconocidna
ge refleja como la forma frustrada slada o como la

gran perturbaciéon somatica del estado patolégico come-
pleto. Finalmente, sefialan la relativa frecuencia de neo-
plasias, especialmente sarcomas, en el sindrome de WER-
NER, asociacion que no ha sido previamente sefalada,
pero que del estudio de los 62 casos hasta ahora referi-
dos de este sindrome se ha obtenido una incidencia del
9.7 por 100.
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SESIONES DE LA CLINICA DEL

PROF. C. JIMENEZ DIAZ

Catedra de Patologia Médica. Clinica del Hospital Provincial. Madrid. Prof. C. IMENEZ DIAZ

SESIONES DE LOS JUEVES. — CLINICAS

Jueves 7 de noviembre de 1957

El profesor LOPEZ GARCIA presenta un enfermo de
treinta y seis afios que nota hinchazén de los pies desde
hace cuatro afios. En septiembre ha tenido dolor en gar-
ganta y fiebre. A los cinco-seis dias se le presentaron
dolores articulares y después dolor precordial y disnea
al esfuerzo. Pérdida de oido y de peso. Se trata, pues, de
un enfermo con dolores reumiticos, dolor precordial y
disnea. A la exploracién se ve que estd mal nutrido, sin
=altos vasculares ni circulacién venosa, Soplo sistélico

en punta, Higado, se palpa en epigastrio. Dolor a los mo-
vimientos de los articulaciones. A radioscopia se ve pro-
minencia del arco medio. El ECG demuestra una sobre-
carga izquierda y afectacién miocardica. La historia
sugiere un reumatismo con lesion cardiaca, pero sor-

prende el comienzo tan repentino de la asistolia, y esto
puede indicar una pericarditis. La silueta cardiaca esta
algo aumentada. V. de 8. de 82. Proteina C, positiva ae
cuatro cruces. Rose, negativo. No estreptococos en exu-
dado. Glucosamina, alta. Lo esencial parece ser la asis-
tolia aguda, que cree debida a una pericarditis ayudi,
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