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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 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. 



ｔｯｾｉｏ＠ LXXI 
ｾＨＭｾＡｅｬｬｏ＠ 5 SESIONES DE LA OLINIOA 34.3 

El doctor ｌｃＮｒｾ［ｎｮ［＠ presenta un enfermo de tremta y 
cuatro años, que hace cuatro presentó tos y fiebre de 40", 
que fué diagnosticado de neumonía. Quedó bien, pero al 
año notó tos con expectoración y disnea, habiéndosele 
repetido esto en ocasiones acompañado de fiebre. En la 
actualidad presenta expectoración maloliente y ha per­
dido 10 kilos de peso. A la exploración tiene un tórax m­
suflado. Tos y dinea. Acropaquias. Corazón normal. Dis­
minución de la función en hemitórax izquierdo y ester­
tores húmedos con matidez. La interpretación de las ra­
diografías por el doctor CA:"IIPS señala un iniiltrado con 
opacidades múltiples. V. de S., 50. Orina, normal. No hay 
bacilos de Koch en el esputo. La broncografía, hecha 
por el doctor CAMl'S, señala bronquiectasias en lóbulo in­
quierdo, en el lóbulo superior y en la língula. Podría pen­
ｾ｡ｲｳ･＠ si lo inicial fué un absceso de marcha crónica o s1 
ha tenido una neumonía con bronquiectasias secunda­
rias. Después de la exploración se puede descartar que 
sea un absceso, y siendo lo segundo, podría ser por es­
trechez bronquial o bien por fibrosis, lo que es más pro­
bable. El doctor CA:'.li'S piensa que puede ser un absceso, 
pero no ahora, que tiene expectoración maloliente y ade­
más se ven las bronquiectasias. En favor del absceso iría 
el que las bronquiectasias están en las zonas donde hay 
menos lesión, pero para el profesor Jnrt:---Ez DfAZ esto 
se debe a zonas de neumonitis. En la neumonía se ｨ｡ｾ＠
visto bronquiectasias durante bastante tiempo y que lue­
go remitían en tres-cuatro meses. Pasa igual que en la:; 
nefritis, en las que hay un período de reversibilidacl. 
Aquí no hay reversión, por lo que está indicada la intel'­
vención quirúrgica. El doctor ｍａｒｔｉ［＾［ｬＧｾ＠ BORDJ(' cree 
debe hacerse antes esp1rometría por la disnea que tiene 
el enfermo. El profesor JDIÉ:\'!Jt, DlAZ dice que hay mo­
ti vos locales para ello y recuerda los reflejos pulmona­
res que dan disnea con sólo lesiones locales muy peque­
ñas y además el enfermo no tiene cianosis. Se debe ha­
cer neumectomía. Diagnóstico definitivo: Bronqui(cto­
Ｎｾｩｮｳ＠ SCCIIIICillrUI·S (( IICIOIIOI!Í(I. 

El doctor LORE:\'TE presenta un enfermo de treinta y 
siete años, que a los trece tuvo un catarro fuerte con vó­
mica, ¡:.u::: y sangre. Fiebre con dolor en lado derecho. 
Desde hace catorce años tiene tos con hemoptisis en 
ocasiones. En los intervalos tiene expectoración escasa. 
Catarros de repetición. A la exploración tiene estertore3 
en base derecha. Sangre y orina, normales. A radiosco­
pia se ve una elevación del hemidiafragma derecho co¡1 
cardiofrénico ocupado. Weimberg, negativo. La bronco­
grafía demuestra una ntrlectasia del lóbnlo injerío1· de­
recho con 1J1·onquicctasias. Aunque el doctor CA:"IIPS pien­
sa que puede ser por compresión, el bronquio se ve bien. 

El profesor Jn¡f:J:Iíl ｾ＠ DíAZ piensa en una atelectasia 
congénita, por ser muy frecuente la localización que Lic­
ne. Tratamiento: Lobectomía. El profesor JIME:XEZ DV · 

piensa en contemporizar u operarse y deja que lo elija 
el enfermo. Es posible que no tenga más que hemoptisis. 
ya que parece tratarse de la bronquiectasia seca hemop­
toizante de Bczancon. 

El doctor LAIHYI. presenta un enfermo de cuarenta 
años, que tiene catarros desde pequeño, que se repiten 
Ha sido tratado con vacunas. con lo que mejoró, pero 
hace un año ha tenido crisis de asma nocturno. Le mo­
lesta el polvo y el frío. A la exploración, las pruebas de 
:>cnsibilización al polvo y hongos son negativas. Al aus­
cultarle se oyen roncus y sibilancias difusas. Corazón, 
normaL Se hizo el diagnóstico de asmu bacteriano. Al 
estudiar la saturación de O, en sangre arterial se vió que 
era de 87,3, lo que es sorprendente, ya que no tiene as­
pecto de hipoxia. Duerme mejor boca abajo, probable­
mente porque eleva el diafragma y así se mueve mejor 
éste. Lo mismo ocurre al agacharse hacia adelante. Esto 
mismo lo ha visto BAHACH y nosotros. También se mejo­
ran en el Trendelenburg. En decúbito supino, la capaci­
dad vital es de 1.700 y en prono de 2.192. En supino. 
la M. C. V. es de 26 l. y en prono de 31. El enfermo tiene 
interés por la terapéutica. 

El doctor LAIIOZ presenta un enfermo de cuarenta y 
un años, que desde hace cuatro tiene catarros descen­
dentes, y le salen vesículas en las manos. En agosto de 
1956 ha tenido ataques intensos de asma, y aunque me­
joró con esteroides, en cuanto deja de tomarlos se vuel­
ve a encontrar peor. A la exploración, el ECG presenta 
bloqueo incompleto de rama derecha. Las pruebas cu­
táneas son negativas. La C. V. es de 113 por 100 y la 
velocidad respiratoria está disminuida, y por ello 1a 
M. C. V. está disminuida. Tiene una policitemia ele 
6.500.000 hematíes. L a saturación en O, es de 87,8 por 
100 y no tiene cianosis. La radiografía de tórax es nor­
mal y la presión pulmonar también. Diagnóstico: A:mut 
bacteriano. 

El doctor LAHOZ presenta un enfermo de treinta y dos 
años, que hace seis tuvo una pulmonía y a los cuatro 
años se le presentan catarros descendentes con reaccio­
nes asmáticas. A la exploración tiene roncus y sibilan­
cias difusas, siendo negativas las pruebas cutáneas. La 
C. V. es de 108 por 100. La capacidad de ventilación es 
de 79 por 100. En sangre tiene 6.000.000 de hematíes y 
la satur ación de O, de 91 por 100, es decir, normal. Hay 
una serie de paradojas. Tenemos idea de que la cianosis 
es síntoma sensible de falta de oxigenación y mide la he­
moglobina reducida, media, y que cuando ésta aumenta 
hay cianosis. Asi, si hay anemia con gran insaturación, 
no hay cianosis, y a l revés, en la poliglobulia. Ocurre a 
veces que la velocidad está aumentada y difunde más 
oxigeno y hay cianosis, como en el frío, o en el fenóme­
no de Raynaud, o cuando constitucionalmente los capi­
lares están dilatados. El índice de cianosis no es cierto, 
ya que puede tener mucha hemoglobina reducida y no 
presentarse la cianosis. La poliglobulia sería por reac­
ción a la anoxia, como en el primer caso, pero en el ter­
cero hay poliglobulia y la saturación es buena. Hay. por 
tanto, una poliglobulia con buena oxigenación. La ano­
xia seria: por mala ventilación, por dificultad de difu­
sión o mala ventilación debida a obstrucción, porque 
haya mala mecánica de la presión del pulmón y hay 
"trapping", y otra cosa seria zonas de mala y otras de 
buena ventilación con mezcla. Si la velocidad de respi­
r ación está aumentada y la C. V. normal, indica que hay 
obstrucción bronquial y desigualdad de ventilación. 

Sigue el profesor JI:'.It:---Ez Dl.-\Z citando la sensibilidad 
de los senos carotideos a la hipoxia. 

Es sorprendente tener 87 por 100 de saturac1ón y no 
tener disnea y se pregunta uno por qué no la hay. La ta­
quipnea a estos enfermos no les es útil y regulan su oxí­
geno a expensas del aumento de los hematíes. 

Los centros respiratorios pueden ser hipoactivos y 
esta hiposensibilidad puede ser mantenida por mala irri­
gación y, por tanto, por no ser sensibles. En 1935 vió un 
enfermo obeso y cianótico y llegó a tener saturación de 
76 por 100 tan sólo con cianosis, pero sin disnea. Cuan­
do el enfermo se despertó mejoró la cianosis, tenia afa­
sia y una hemiplejía derecha. En este caso la sensibili­
dad del C. R. estaba disminuida y su cianosis era cen­
tral. 

La existencia de poliglobulia sin anoxia se debe a que 
en unas épocas los enfermos tienen anoxia y policitemia 
en brotes que luego persiste, como ocurre en la enfer­
medad de Monge. 

El doctor OYA presenta un enfermo de treinta y cua­
tro años de edad. que desde hace dos años presenta dis­
fagia. Dolor en tórax, que le ha desaparecido. A la ex­
ploración se ve un enfermo caquético, pálido, con ade­
nop':ltías. El resto es normaL A rayos X se ve un diYer­
ticulo esofágico que no explica el cuadro. ya que en el 
pulmón se aprecian metástasis. concluyéndose entonces 
que se debe tratar de una ｈ｣ｯｰｬ｡ｾｩ｡＠ implantHda sobre el 
diVC1'ttCulo. 

El doctor MOGEXA presenta un enfermo de \'eintiún 
años de edad, que desde hace tres meses presenta án­

trax en la nuca. cansancio y décimas. Adelgazamiento 
con anorexia. Ictericia. A la exploración se palpa el hi-
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gado. No bazo. No fetor. Las pruebas de función hepá­
tica son ligeramente positivas. Hay retención de bromo­
sulfophtaleína. Orina, normal. Parece tratarse de una 
hepatitis o una cirrosis. En contra de esto último está 
el no palparse el bazo, ya que además las pruebas hepá­
ticas no son muy positivas. Parece, pues, una hepatitis 
que podía estar en relación con las inyecciones que le 
pusieron por el ántrax. 

Jueves 14 de noviembre de 1957. 

El doctor MARI:\'A presenta un enfermo de cincuenta y 
cinco años que desde Jos dieciocho viene teniendo dolor 
epigástrico con ardor y pirosis que no se calma con bi­
carbonato. Desde hace dos años se han hecho más in­
tensas las molestias. Buen apetito. Es hipertenso. A la 
exploración, timpanismo del segundo tono aórtico. Do­
lor en epigastrio a la presión. La secreción gástrica está 
algo elevada. Hematíes, 3.000.000. V. S., aumentada. In­
dicios de albúmina en orina. Urea, normal. A rayos X 
se ve úlcera penetrante en curvadura menor y en bulbo. 
de las que es muy visible la primera. Se comenta la sig­
nificación de ambas: desde los dieciocho años debe te­
ner la duodenal y la gástrica será un brote en un hiper­
tenso, y el doctor MARIXA piensa que si hubiera esteno­
sis lá relación entre ambas sería clara, pero como no la 
hay debe ser de naturaleza isquémica. 

El profesor ｊｮｴｴＺｘｾ｣Ｂｬ＠ DlAz dice que en la úlcera de duo­
deno no es raro ver un brote de ulcus gástrico, y como 
esto aparece sin hipertensión, probablemente no tiene 
nada que ver con ella. Quizá influye la falta de reflejo 
duodenal por el ulcus duodenal aunque no haya estenosis 
y son úlceras de no neutralización. Tratamiento quirúr­
gico. Diagnóstico: UlcM duodenfll y gástrico. 

El doctor MARIXA presenta un enfermo de cuarenLa y 
nueve años, que tiene molestias de pesadez desde hace 
muchos años después de hacer comidas copiosas. Algo 
de ardor. Bien de vientre. Buen apetito. Desde hace dos 
años estas molestias se han acentuado sin influir que 
sean copiosas las comidas. A la exploración, la secreción 
gástrica es normal. A rayos X se ve un defecto circular 
en el antro, del tamaño de una avellana, que parece co­
rresponder a un pólipo. El doctor MARINA cree que nada 
más hay un pólipo, pero llama la atención sobre el he­
cho de que tiene a lrededor un surco que Jo limita, yue 
con la secreción normal haría pensar en un neurofibro­
ma. El profesor JIMt:ml?. D!Az piensa Jo mismo, aunque 
no ve estigmas de Recklinhausen. Puede ser degenera­
do, o bien un mioma, etc. Puede ser enfermedad pre­
maligna, así que hay que resecarlo. Diagnóstico: Pólipo 
gástrico. 

El doctor OYA presenta un enfermo de cuarenta y un 
años, que en enero de 1957 tiene dolor en zona lumbar 
izquierda, y a los cuatro días mareo con sudoración se­
guido de un vómito de sangre. El médico diagnosticó ul­
cus. A los dos meses tuvo otro episodio de hemorragias. 
Le operaron, no viéndole nada. Posteriormente ha tenido 
melenas. Tuvo paludismo. A la exploración se encuen­
tra el bazo aumentado cuatro traveses. Hígado a dos tra­
veses. Hanger de dos cruces. Kunkel de 21 unidades. 
Gamma globulina, 1,64. Hematíes, 3.600.000. Leucocitos, 
2.500. Urobilina en orina. Estómago, normal. Varices eso­
fágicas. En la esplenoportografía se ve contraste en la es­
plénica y las anastomosis con el esófago: se inicia la lle­
gada a la porta, lo cual indica que tiene estenosis u obs­
trucción de la porta. El enfermo es interesante, porque 
podría ser secundario todo al paludismo; pero reinte­
rrogado, lo que dice que fué paludismo pudo ser una 
tromboflebítis, ya que la fiebre era séptica; no obstante, 
ésta podría ser secundaria al pa ludismo. Debe hacerse 
:::oJo esplenectomía. Diagnóstico: E·splenomegalia con­
_qestiva . 

El doctor ROMEO presenta un enfermo de treinta y 
nueve años, que en el mes de junio tuvo dolor fuerte en 
hipocondrio derecho, que se repitió otra vez. Luego le 
quedó ardor y vómitos. En octubre tuvo de nuevo dolor 

en dicha zona con ictericia y fiebre. A la cxplOI·ación 
se palpa el hígado. No el bazo. Colecistografía, no se ve 
la vesícula. 

La V. de S. es de 150. Fosfatasa alcalina de 90 unida­
des. Glucosuria con 1,8 de glucemia. Hanger de tres cru­
ces. Gamma globulina de 2,5 gr. Colinesterasa de 77 uni­
dades. Diagnóstico: C'irrosi.'1 colflli!Jifi<ll y 1Jfl1UTcatiti8. 

El doctor BA'<RFDA presenta una enferma de cuarenta 
y tres años, que desde hace trece tiene dolor en el vien­
tre; la operaron de un quiste de ovario, quedando la en­
ferma con los mismos dolorrs. Le quitaron el otro ovario. 
con Jo que tampoco mrjoró, por lo que le quitaron la 
matriz, expulsando al afio un cálculo urinario. A la ex­
ploración, la V. de S. es normal. Orina, indicios de albú­
mina. Exploración genital: Mui'ión movible con vaginitis 
por trichomonas. Esófago, normal. Estómago, normal. 
Las asas intestinales están hipertónicas y muy adelgaza­
das, que según el doctor MARIXA son de estrrchez intrín­
seca o de hipertonia muy marcada. Sería un sindrome 
de Chesterman, y lo que despista es que en rste sínd ·u­
me, fuera de las crisis, no se ve nada en el intestmo ra­
diológicamente. Sólo cuando hay dolor se ve la espasti­
cidad, que se debe a la lesión del peritoneo, que es punto 
de partida de los dolore!'. Diagnóstico Si111lromc d1 Cil' ｾﾭ
trrmall. 

El doctor L O::iAD \ pre!'enta una enfrrma de sesrnta y 
cinco años, que hace treinta anos padecía dolor ele cahe­
za y ls diagnosticaron de diabete!'. Drsd<' hace cinco años 
se queja de dolor en cmturón en región lumbar y de chs­
nea intensa. A la exploración, la P . A. es ele 21/ 11 Tit>ne 
diabetes y signos eoronanos en el Ec<; Albunnnuna 
discreta. Van Slylte de 41 por 100. 

Podria ser un K.-\Vilsonno desarrollarlo. ya qut· la ｴｾｭﾭ
tomatologia es diabetes-coronano-rcnal. Tienr n•Unopa­
tía diabética. El interés de esta enferma es que tu•ne 
hiper\ricosis y, por tanto, plantea la reladón de este ｾｩｮﾭ
drome con las glándulas _m:>rarrenales. ｲｾｳ＠ taml)l('n frl'­
cuente la asociación con f1 brom 1om a Dingn()sti('o : S fl:­
drome de Ki1nmelstiel-Wil-son. 

El doctor ｖａｒｾ［ｌａ＠ presenta un enfermo de sesenta y 
siete años que padece catanos con expectoración hemop­
toica. De joven tuvo lúes, y a los sesenta años se hizo un 
Wassermann, que fué positivo, por lo que se puso iodo y 
bismuto. A la exploración presenta salto vascular en cue­
llo. El pulso radial derecho es más amplio que en el iz­
quierdo. A la radioscopia se ve un aneurisma con calci­
ficación de la pared. Ahora le han aparecido unos nodu­
litos en las manos que desaparecen a la presión y que 
parecen pequeñas venitas dilatadas. 

El profesor ｊｉｍ￉ｎｉｾｾ＠ DIA7. dice debe tratarse de flebi­
tis sifilítica de Benda, pero que, por otra parte, en las 
autopsias de los enfermos con aneul'ismas hay afecta­
ción de las paredes de las venas con ateroma (fleboes­
clerosis sifilítica). Esto es raro, y hay que suponer que 
en las extremidades superiores tiene que haber una 
estrechez de la vena, y se trataría por tanto de una fle­
bitis sifilítica más alta. Diagnóstico: Anenri·S?WI de ao1·­
t11 lnético. Flebitis sifilítica. 

El doctor ｖａｒｾ［ｌａ＠ presenta un niño de tres años al que 
los médicos que le han visto le atribuyen una lesión con­
génita cardiaca. A la exploración presenta un estreme­
cimiento catáreo sistodiastólico. Soplo continuo. Electro­
cardiograma: Hipertrofia derecha; bloqueo a-v de pri­
mer grado. Un sondaje ha demostrado que tiene una co­
municcwión interventricul<o·. El doctor VARELA dice que 
casi parcela seguro tener un ductus, pero el sondaje ha 
demostrado se trata de un defecto de la parte membra­
nosa del tabique, y el doctor RABAGO cree que el corta­
circuito debe seL· muy amplio y probablemente tiene do­
ble lesión aórtica. 

Jueves 21 de noviembre de 1957. 

El doctor ｌ＼Ｎｭｾ ［ｎｔﾡＬ［＠ presenta un enfe1·mo de veintisiete 
años, que ingresó en la Clínica con una historia de seis 
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años, caracterizada por dolores en hipocondrio izquier­
do, donde le apareció un bulto que poco a poco fué au­
mentando de tamaño. En la exploración clínica se en­
contraba una tumoración irregular que parecía implan­
tada sobre el bazo, coincidiendo con un buen estado ge­
neral. Se pensó en un quiste hidatídico de ba;;o, que ha­
bía dado origen a picores y a episodios febriles por fe­
nómenos de mfecctón. No tenía eosinófilos, y aunque el 
Weimberg fué negativo, la reacción de Cassoni resultó 
fuertemente posittva. Se aconsejó la intervención quirúr­
gica, que confirmó el mencionado diagnóstico. Se prac­
ticó esplenectomia, viéndose el bazo ocupado por varios 
quistes hidatídicos. El enfermo está muy bien después 
de la operación y se le presenta en la sesión para llamar 
la atención sobre el hecho de que el quiste hidatídico de 
bazo, aunque es raro, puede darse. 

El doctor LOPE;r, GARCIA presenta un enfermo de seten­
ta y seis años, que desde hace cinco años viene teniendo 
disfagia con sensación de parada de los alimentos a ni­
vel de apéndice xifoides, que se ha hecho más intensa 
desde hace dos años. Conserva un buen estado general 
y la exploración cllnica es negativa. La velocidad de se­
dimentación es normal y en el hemograma y en la orina 
no existen alteraciones. En una primera exploración ra­
diológica de esófago, estómago y duodeno, no se encon­
traron alteraciones, pero repetida esta exploración con 
posterioridad se comprobó una hernia de hiatus diafrag­
mática. Ello demuestra la existencia de una anomalía 
constitucional del hiatu::;, con hernia intermitente, que 
facilita una esofagitis con espasmo y disfagia, que me­
jora con buscapina. Se podría realizar la intervención 
quirúrgica, pem como no tiene hemorragias digestivas 
y el estado general es bueno se aconseja tratamiento 
médi co. 

Los doctores ｐｅｒｉａＺ｜ｅｾ＠ y Mr.nCIIA:\TF: presentan, res­
pectivamente, una enferma y un enfermo de treinta y 
cuatro y treinta aiios, que son hermanos. y tienen am­
bos una historia de litiasis renal bilateral que data de 
varios años, a Jo largo de los cuales han expulsado nu­
merosos cálculos y han sufrido los dos diversas interven­
ciones quirúrgicas para extracción de los mismos. En la 
exploración actual se comprueba que la hermana tiene 
cálculos en ambos lados e infección urinaria y al herma­
no hubo de practicársele nefrectomía derecha y con pos­
terioridad pielotomía izquierda para extraer cálculos; 
ahora no tiene ninguno en el riñón restante. Tienen un 
tercer hermano que también padece litiasis renal. Se 
trata, por tanto, de una litiasis familiar y el problema 
es su naturaleza. En este sentido lo que ha conducido al 
diagnóstico ha sido el estudio de los cálculos, que ha de­
mostrado que están constituidos por cistina, cuyo amino­
ácido. que aparte de comprobarse por medios químicos 
se ha identificado por cromatografía en papel, constitu­
ye el 98 por 100 de los componentes de los diversos cálcu­
los analizados. Ello demuestra que los casos presentados 
ofrecen el interesante cuadro de la cistimo·ia familiar 
con litiasis, cuyo proceso es necesario distinguir de la 
cistinosis característica de los síndromes de Lignac, Fan­
coni, etc., en los cuales la cistina se deposita en el tejido 
conjuntivo de muchas vísceras, y a pesar de eliminarse 
también por la orina, en unión de otros aminoácidos, no 
conduce a litiasis. En los enfermos presentados las nor­
mas terapéuticas que se aconsejan son: 1) Dieta redu­
cida en proteínas, sobre todo las de origen animal, ricas 
en cistina. 2) Alcalinizar la orina, meciíante la ingestión 
de bicarbonato, para favorecer la solubilidad de la ｾｩｳﾭ
tina; y 3) Evitar la infección urinaria, porque ésta fa­
vorece la formación de cálculos. 

El doctor MERCHANTE presenta otro enfermo de vein­
tiocho años con una historia de episodios febriles de re­
petición que comenzaron en el año 1952, y que han abier­
to paso a un cuadro hepatoesplénico con ictericia. En la 
exploración destaca el linte amarillento, escasa barba, 
pigmentaciones de tipo cloasma en el rostro y se palpan 
el hígado y el bazo grandes y duros. La velocidad de se­
dimentación es de 43. Hemograma sin alteraciones sig­
nificativas. Pruebas de función hepática muy positivas. 

Gamma globulina de 1,7 gr. por 100. Colemia de 2,4 mi­
ligramos por 100. Urobilina en orina. W'assermann y re­
accwnes complementarias, negativas. Agmtmacwncs a 
Malta también negativas. Y el mielograma sólo revela 
hiperplasia reticular. Se llega al diagnóstico de ciNosis 
de Ii(mot, en la cual la historia de fiebres de repetictón 
que revela una infección tórpida, o los brotes de ensi­
pela, precediendo al cuadro ictérico, tienen mucho valor 
diagnóstico. A veces este tipo de cirrosis, que constituye 
un proceso de exaltación mesenquimal (mesenquimitis o 
reticulitis), tiene relación con la infección reumática, 
por lo que se sugiere estudiar en este enfermo la posi­
ble existencia de estreptococo reumático en la siembra 
faríngea y los anticuerpos frente al mismo. 

El doctor PARRA presenta una niña de ocho años, que 
desde los seis meses presenta un cuadro diarreico con 
deposiciones voluminosas pastosas o liquidas y que des­
de hace dos años se viene acompañando de edemas. En 
la exploración los datos más característicos son retraso 
de desarrollo con abdomen muy voluminoso y meteori­
zado con dudosa ascitis. Hígado y bazo en límites nor­
males. La velocidad de sedimentación es de 32. Tiene 
anemia hipocrómica. Calcio y fósforo, normales, y fos­
fatasa alcalina aumentada hasta 30 unidades. Función 
hepática, normal. Reacción tuberculínica, negativa. En 
orina, indicios de albúmina y hematuria microscópica. 
Y en heces abundantes gotas de grasa neutra con coli­
bacilo normal y atípico, Proteus y enterococo en su siem­
bra. Radioscopia de tórax sin alteraciones. Y en la ex­
ploración radiológica de intestino delgado se demuestra 
dismotilidad en yeyuno con insulaciones rle distinto ta­
maño y desigual configuración. La imagen e3 típica de 
las enteropatías del delgado y el cuadro en conjunto pa­
rece corresponder a una celiaquia. Podría pensarse, en 
disyuntiva, en una infección bacilar con localización in­
testinal y peritoneal; pero ello no explicaría los edemas 
periféricos, yendo también en contra de esa posibilidad 
la negatividad del Mantoux y la ausencia de lesiones es­
tructurales en el intestino. Por otro lado. la constitución 
de la niña, el retraso de desarrollo, los trastornos raquí­
ticos que se aprecian en el estudio radiológico de los hue­
sos, el aumento de fosfatasa alcalina y la ･ｳｴ･｡ｴｯｲｲｾ｡＠
corresponden a la celiaquia. Los edemas que presenta po­
drían ser secundarios a la desnutrición, pero su apari­
ción es excepcional en la celiaquia, y por ello, como tiP.ne 
albuminuria y hematuria, se irltflprelan como exprcstón 
de una pielonefritis asociada en relación con la disbac­
teriosis. 

El doctor PERIAC\'ES presenta una enferma de veinti­
cuatro años, que hace tres años tuvo una intensa hema­
temesis con melena, a raíz de lo cual le encontraron es­
plenomegalia, practicándole esplenectomía; pero a los 
cuatro meses de la operación tuvo un mareo seguido de 
nueva hematemesis y melena y desde entonces las he­
morragias digestivas, muy copiosas. se han venido repi­
tiendo cada tres a cuatro meses, obligando a diversas 
transfusiones. El problema que plantea la enferma tie­
ne interés genético y práctico. Sus hemorragias diges­
tivas es indudable que se consideraron expresión de una 
esplenomegalia congestiva y por ello fué espleneetomi­
zada. Sin embargo, hoy creemos que la mayor parte de 
dichas esplenomegalias son secundarias a una cirrosis 
ron hipertensión p ortal, y si en la intervención quirúr­
gica no se actúa sobre ésta y solamente se quita el bazo, 
que puede actuar como amortiguador, las hemorragias 
no sólo persisten, sino que se acentúan. Esto ha condu­
cido a limitar la esplenectomía simple a los casos de 
tromboflebitis segura sin cirrosis; por el contrario. cuan­
do no se comprueba la tromboflebitis y hay hipertensión 
portoesplénica, la esplenectomia sola está contraindica­
da y es necesario hacer la anastomosis esplenorrenal o 
la portocava. En esta enferma la función hepática está 
alterada (Hanger de tres cruces. Mac Lagan de 13 uni­
dades, Kunkel de 28, gamma globulina de 2 gr. por 100 y 
colinesterasa baja); por consiguiente, tiene una cirrosis 
juvc11il csplcnomegálica de tipo bantiano con \'arices 
esofágicas responsables de sus hemorragias. y hay que 
pensar en hacer una ligadura transtorácica de las mis-
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mas que constituiria un remedio sintomático, o lo que es 
mejor, ya que el estado general y la proteinemia lo per­
miten, la anastomosis portocava. No se puede practicar 
la anastomosis esplenorrenal por estar ya esplenectomi­
zada. 

El doctor PERIANES presenta una enferma de cuarenta 
y ocho años, que desde el año 1939 tiene una ictericia 
con poca repercusión general, y que se ha comprobado 
está determinada por una hipercolemia de reacción indi­
recta; no tiene coluria, aunque sí fuerte urobilinuria, y 
se acompaña de anemia con microesferocitosis y resis­
tencia globular muy disminuida. Además tiene un hijo 
con inctericia y esplenomegalia. Todo corresponde, por 
tanto, a una ictericict hemolitica constitucional. Y los 
únicos problemas que plantea es que el bazo no se pal­
pa y que las pruebas de función hepática son positivas. 
El primer hecho no es sorprendente, ya que el que no se 
palpe el bazo no quiere decir que sea pequeño, pero la po­
sitividad de las pruebas de labilidad plasmática puede te­
ner dos explicaciones: Cabe que a consecuencia de la 

hemolisis circulen sustancias por el plasma responsables 
de una falsa positividad de las mencionadas pruebas o 
que la hiperfunción del bazo lo mismo que altera la mé­
dula ósea puede alterar la función hepática, lo cual po­
dría ser una base para admitir las llamadas cirrosis es­
plenógenas. Para aclarar estas posibilidades hay que juz­
gar la función hepática mediante la prueba de la bromo­
sulfoftaleína y luego ver cómo se modifican todas las 
pruebas después de la esplenectomla. 

El doctor BARREDA presenta una enferma de catorce 
años, que desde hace dos meses ｴｩ･ｮｾ＠ cefalea diaru. y ha 
notado la aparición de un bulto en región parielotem­
poral izquierda. El bullo es doloroso a la presión, blando 
y fluctuante en su centro, y tiene un rodete limitante 
muy duro que se continúa insensiblemente con el hueso. 
La radiografía de cráneo demuestra una pérdida de sus­
tancia bien definida en la zona correspondiente. Y el es­
tudio biópsico ha demostrado que se trata de un grcmu­
loma cosinóf¡lo. Se aconseja tratamiento radioterápico. 

SESIONES DE LOS SABADOS. - ANATOMO-CLINICAS 

Sábado 15 de febrero de 1958. 

CIRROSIS ESPLENOMEGALICA HIPERGAMJ\IA 
GLOBULINEMICA 

Doctor FRA.>CO 1\fA..'\t:RA.-I. D. C., de treinta y nueve 
años, que ingresó en la Sala 30 del Hospital Provincial 
ellO de junio de 1957; es natural de Sotillo de la ａ､ｾ｡､ Ｑ•Ｎ＠

(Avila), casada y sus labores. 
En buen estado anterior, comenzó a notar en 1951 que 

se le hinchaba el vientre, al tiempo que tenia pequeños 
edemas y alguna molestia abdominal. Al mes comen­
zó a ponerse amarilla, sin notar prurito; cree que las he­
ces y orinas eran normales y tenia astenia, adinamia, 
anorexia y pérdida de peso. La ictericia fué poco acusa­
da, sobre todo en las conjuntivas, y variaba de un día a 
otro y desapareció en unas dos semanas, continuando 
con el resto de la sintomatologia, por lo que la vieron 
diversos médicos. Al año fué operada de salpingoovariec­
tomía doble en Santa Adela, tras lo cual no mejoró, si­
guiendo, por el contrario, perdiendo peso. 

Hace unos tres años notó un bulto en región subma­
xilar derecha, que se fué ablandando hasta supurar un 
pus amarillo sanguinolento. Poco a poco fué cerrándose 
espontáneamente. Al año le apareció una tumoración su­
perficial, inflamatoria, con fiebre alta, en cara anterior 
de la pierna izquierda, que supuró y cerró sin trata­
miento, dejándola una cicatriz pigmentada que persiste. 

Siguió con astenia, adinamia, anorexia y adelgaza­
miento, y hace tres meses comenzó ｾ＠ tener fiebre ,tita 
con escalofríos que le duró ocho días. La vió entonces 
un médico y la encontró una tumoración en hipocondrio 
izquierdo, por la cual consulta. En un análisis que la 
hicieron tenia una intensa anemia de 2.000.000. 

Hace mes y medio notó un bulto en ingle derecha, que 
ha cedido con penicilina sin supurar. 

Ligera disnea al esfuerzo. 
Lleva tres meses amenorreica. Ha notado pérdida de 

vello pubiano. 
Padre, muerto en ictus. Madre, no sabe. Marido, sano. 

Ha tenido dos hijos. Uno, muerto al nacer, y otro, a los 
seis meses, de meningitis. No abortos. 

No recuerda otras enfermedades. 
Enferma delgada con palidez de piel y mucosas. Cica­

triz submaxilar derecha y alguna microadenopatia dura 
y rodadera. 

Pulmones, normales. 
Foco sistólico en foco aórtico y refuerzo metálico del 

segundo tono. Pulso a 72, ritmico. P. A., 14 y 8. 
Abdomeri prominente. Se inicia c. colateral en flan­

cos. Gran esplenomegalia, que llega a linea media y por 

debajo a cuatro traveses de dedo bajo linea umbilical, en 
la que se aprecia claramente la escotadura esplénica. El 
bazo es duro, de borde romo y doloroso a la presión. 

No aumento del hígado. No asc1tis. Cicatriz de lapa­
rotomía media infraumbilical. No edemas en miembros. 
Cicatriz retraída sobre tibia izquierda. S. ;-.: , normal. 

El estado de la enferma no era malo a su ingreso y no 
tenía fiebre, quejándose sobre todo de las molesltas que 
le producía la tumoración esplénica. 

El segundo día de su t'!"' ¡¡ncía fué vista po1· el profe­
sor ｊｌ｜ｴｴｘｾＱｚ＠ DIAZ, el cual :;entó el diagnóstico chfcrcn­
cial entre una tromboflebitis de la esplénica en relación 
con e l proceso piógeno o una cirrosis esplenomegálica, 
inclinándose más a este segundo supuesto. Aún no había 
análisis ni otras exploraciones y quedó pendiente de los 
mismos. 

Los análisis a su entrada demostraron: Anemia acu­
sada de 3.200.000 con valor globular bajo, anisocitosis, 
poiquilocitosis y policromatofilia. Leucopenia de 3.000 
con neutropenia de 54 y 72.000 plaquetas. Tiempo de 
coagulación de 5 y de hemorragia de 4,5. La retracción 
del coágulo es escasa a las dos horas. Tiempo de Quick, 
79 por 1.000. Sangre del grupo O. La hemolisis comienza 
a la solución de ClNa a 0,55 por 100 y es total a 0,35 
por 100. 

La orina era normal. 
Las pruebas de función hepática daban + + + + de 

Hanger, 10,8 unidades de Mac Lagan, 38,8 de Kunkel 
y 2,55 de gamma globulina. 

La colinesterasa era de 178. La colemia de 2,2 con 1 D. 
y 1,2 I. 

El espectro electroforético, un gran aumento de gam­
ma globulina (36,3 por 100). 

La determinación de anticuerpos antiplaquetas, posi­
tiva en todas las diluciones. La uremia, 0,34. Wasser­
mann negativa y complementarias positivas, que se atri­
buyeron al trastorno de las proteínas del plasma. El 
Mantoux fué de + + + + a l 1/ 10.000. La radiografía de 
tórax no demostró nada anormal y la punción esternal 
una celularidad aumentada con serie mieloide discreta­
mente inmadura. Linfocitosis. Hiperplasia reticular y 
discreta de la serie roja. El doctor PANIAGUA decía que 
sugeria una inhibición medular, e incluso interrogaba: 
¿ Esplenógena? 

Con todos estos datos el diagnóstico de cirrosis era 
evidente, y como en un segundo análisis de sangre la 
anemia fuera de 2.800.000, se decidió la esplenectomla. 
Esta se hizo el 6 de julio (doctor MONEREO) con todo éxi­
to y en la intervención se vió un hígado cirrótico, del 
que se tomó biopsia; no se apreciaban varicosidades en 
estómago ni mesos. La arteria y vena esplénicas son 
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ex t?·aordinariamente grandes. La presión a nivel del 
bazo, 160 mm. En vena esplénica, 160 mm. En la gas­
troepiploica derecha (portal), 360 mm. 

La enferma fué trasladada de nuevo a nuestra Sala a 
Jos catorce días. En ella se le instituyó un régimen de 
protección, terramicina e hidrocortisona. Mejoró pronto. 
El apetito lo recobró en seguida y ganó algo de peso, en­
contrándose más fuerte, hasta el punto que ayudaba a 
la Hermana en sus tareas. La evolución analítica está 
resumida en el esquema adjunto. Al mes y medio pidió 

el alta. Ha vuelto en tres ocasiones al Servicio y se en­
cuentra bastante bien haciendo una vida normal. Sólo 
se queja de algún dolor en la zona operatoria. Hace 
ocho días ha venido por última vez y están en curso 
nuevas pruebas de función hepática y hemograma. 

En resumen, se trata de una cirrO<sis esplenomegálica 
con hipergnm-rnaglobulinemia que ha sido esplenectomi­
zada y ha evolucionado bien, tras la intervención, clinica 
y analíticamente. Tan sólo la gamma globulina perma­
nece alta. 

l<JNFERMA ISIDORA DOMINGUEZ.- Sala 30 

EVOLUCION ANALITICA TRAS LA ESPLENECTOMIA 

Hematíes ........ ..... . ..... ..... ....... . .... .. ... ... .... ... ... .... . ... . 
Leucocitos .. ..... . ....... .. ...... .... ...... ... .. .. ....... ..... ... .... . . 
Plaquetas .. .... .. ....... .... .. ....... .... . .. .. .. ... .. .. .... ... ........ . 
Velocidad de sedimentación ... . ... ..... .. .. . . .. .... .. .. ... .. . 
Gamma globulina .. . . .. .. .. .. .. .. .. .. . .. .. .. .. .. . . . .. . .. . .. . . 
Hanger ... .......... .... .... ..... .... ... ... . ... ... .. ..... ... . ..... ...... . 
Mac Lagan .... ..... .. .......... . .... ..... ..... .. .. ... .. ... .... . .. ... .. 
Kunkel .... ...... ......... .. ... . .. ... ...... .. ... .. ........... ... .... ... . 
Colinesterasa ..... ..... .. ....... . ..... .... .... . .... ..... . ........... . 
Anticuerpos antiplaquetas ....... ..... ..... ....... ..... ..... . .. 

Estudio anatomopatológico (doctor COCKBURN): 
Recibimos tres órganos: Una biopsia de hígado, en 

la cual histológicamente sólo pudimos encontrar unos 
acúmulos de células linfoides en el parénquima del ór­
gano, y en algunas zonas una verdadera hiperplasia de 
las células de Kupffer. Las células hepáticas son del 
todo normales, presentando un protoplasma claro, rico 
en glucógeno. Con tinciones complementarias no hemos 
podido hallar otra alteración y nuestro diagnóstico fué 
de reacción hepática. 

El segundo órgano recibido por nosotros fué un bazo, 
que pesaba 1.430 gr. ; al corte presentaba una intensa 
congestión, duro a la palpación, y que presentaba una 
serie de estructuras fibrosas que macroscópicamente 
fueron interpretadas como corpúsculos de Gamma-Gan­
dy. En la primera microfotografía se pueden apreciar 
los senos venosos intensamente dilatados y en su inte­
rior pueden verse células sanguíneas, en su mayoría cé­
lulas blancas. También nos llama la atención la falta de 
foliculos linfáticos y los pocos linfocitos que encontra­
mos en los cordones de Billroth, siendo en su mayoría 
células del tipo histioide. Nos llama también la atención 
que, a pesar de existir una intensa congestión del bazo, 
de existir verdaderas hemorragias, la reacción del hie­
rro ha sido negativa, encontrándose solamente positiva 
en las zonas fibrosas, pero en una cantidad exigua, por 
lo que, y después de consultarlo con los doctores MORA­
LES y VALLE, no nos parecen corpúsculos de Gamma­
Gandy. Con Unciones especiales para la reticulina, en­
contramos a ésta notablemente aumentada, como pue­
den apreciar en esta microfotografía. El tejido fibroso 
también se encontraba aumentado. 

Nos llegó, juntamente con los dos órganos anterior­
mente señalados, un trozo de 5 cm. de costilla, en el 
cual estudiamos la médula ósea, siendo una médula algo 
hiperplásica, con gran cantidad de megacariocitos y, 
como es normal, predominio de la serie blanca sobre la 
roja. 

Diagnóstico histológico: Esplenomegalia congootiva. 
En los comentarios al caso se relatan algunos aspec­

tos de extraordinario interés: Unos síntomas que refle­
jaban la hiperesplenia en la médula ósea con hiperplasia 
más o menos displástica. Una sintomatologia de déficit 
hepático, incluso en las pruebas que no dependen del 
aumento de la gamma globulina, y otra prueba inversa 
de ello es su normalizació'1. 

Un tercer aspecto es el aumento de la gamma globu­
lin a al doble de lo normal, y que no podemos explicar 
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por la hiperesplenia, puesto que persiste, ni por la alte­
ración funcional hepática, que ha mejorado tanto. Se 
puede pensar en que lo primitivo es aquel fenómeno, la 
alteración del espectro, acaso inducida por los repetidos 
accidentes sépticos, y lo secundario la cirrosis, aunque 
eventualmente en la biopsia no se pueda afirmar rotun­
damente su existencia por haber caído sobre una zona 
poco afecta del borde. El eslabón que queda laxo es sa­
ber si la esplenomegalia ha sido la consecuencia conges­
tiva de la hipertensión portal o de la propia hipergam­
maglobulinemia. 

Es muy sugestivo discutir el papel ot.:e haya podido j c:­
gar en la patogénesis del cuadro la ovariectomía, que 
asimilaría los de esta enferma a los fenómenos que se 
presentan en la cirrosis de Kunkel. 

ATRESIA DE VIAS BILIARES 

Doctor BARREDA.- El niño A. R. F., de cinco meses de 
edad, natural de Vigo, ingresado en esta Estación el 
día 15 de junio de 1957, que está amarillo desde que na­
ció, tiene la siguiente historia: 

El enfermito, nacido a término después de un emba­
razo y parto normales, nació amarillo de piel y muco­
sas, observando la madre que la orina era como el aza­
frán y las heces muy blanquecinas, aunque de consisten­
cia dura. También en cuanto terminaba de mamar te­
nía un vómito alimenticio que ha desaparecido hace 1m 
mes, después de tratarle con una gotas. Durante el pri­
mer mes el niño fué aumentando de peso, pero a partir 
de dicha fecha ha ido adelgazando progresivamente. Ha 
sido tratado con extractos hepáticos y vitaminas B y C, 
a pesar de lo cual el pequeño continúa exactamente 
igual. En sus antecedentes personales nos dicen que ha 
estado acatarrado en dos ocasiones, el último de los cua­
les le dura todavía. Los antecedentes familiares son: Pa­
dre y un hermano, sanos. Un hermano muerto de pul­
monía. 

La exploración nos da lo siguiente : Enfermito desnu­
trido con coloración morena de piel y tinte ictérico con­
juntiva!. Cuello y boca, normales. En el tórax se auscul­
ta una rC'spiración ruda con alguna sibilancia aislada. El 
vientre, abombado, muestra un aumento del hígado de 
unos cuatro traveses de dedo, muy duro. mientras que 
el bazo, lateralizado también, sobresale dos-tres trave­
ses de dedo por debajo de la arcada costal. El ombligo 
es prominente, mostrando además una hernia inguinal 
derecha.. 
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Los análisis efectuados arrojan los siguientes resul­
tados: 

Ncurología.-No existe reflejo de Moro. Se conservan 
los puntos cardinales y el reflejo de succión. Existe abo­
lición de la respuesta contralateral a la excitación plan­
tar. No hay respuesta lumbar a la excitación mecánica. 
Tendencia marcada al o pistó tonos: se conserva el fenó­
meno de enderezamiento. La marcha automática es so­
bre las puntas de los dedos y con cruzamiento en tijera. 
La respuesta plantar es indiferente. 

Resumen: Síndrome hipertónico; fenómenos de carác­
ter espástico. Retraso motriz. 

H cnwgranw. Hematíes, 3.980.000 mm'. Hb., 72 por 
100. V. G., 0,92. 

Anormalidades de la serie roja: Anisocitosis marcada 
con predominio de microcitos. Abundantes policromató­
filos. 

Velocidad de sedimentación: Primera hora, 32. Segun­
da hora, 68. Indice, 33. 

Serie blanca: Leucocitos, 17.300 mm•. Neutrófilos seg­
mentados, 11; en bastón, 18; eosinófilos, 4; monocitos, 
13; linfocitos, 51; células cianófilas. 3. 

Sangre.-Lípi<los totales, 920. Colesterina total, 215. 
C. éster, 115. C. libre. 100. Hanger, cuatro cruces. Mac 
Lagan, 20,6. Kunkel, 27,2. Gamma globulina, 1,9-12 gra­
mos por 100. Colemia: D, 8.4 mg. por 100. Y, 2,6 mg. por 
100. T. 11, D T por 100. 76,4 por 100 (junio. 15 y 17). 

Serología: \Vassermann, negativa. ｾＡ･ｩｮｩ｣ｫ･Ｌ＠ negati­
va. Meinicke (M. T. R.), negativa. Kahn, negativa. 

Heces fecales: Reacción Schmidt (pigmentos biliares), 
negativa. 

Hematologírt.-Resistencia globular osmótica: Hemoli­
sis comienza al 0.40 por 100 y es total al 0.25 por 100. 
Sistema Rh, positivo. 

Espectro electroforético: Proteínas totales, 5,887 gra-
mos por 100 c. c. 

Albúmina: 2,í38 gr. por 46 por 100. 
Idem, 0,965 gr. por 16,4 por 100. 
Idem, 1,013 gr. por 18 2 por 100. 
Idem, l,lí9 gr. por 19.4 por 100. 
Cociente albúmina ｾｯｨｵｬｩｮｮ＠ n /M. 
A la vista de todos estos datos opinamos que se trata 

de una atresia de vías biliares congénita, y que sobre ella 
se ha hecho una cirrosis infantil, y se decide hacer una 
laparotomía que, con la angiografia concomitante, con 
el fin de ver si se le puede hacer un drenaje. Es interve­
nido por el doctor GoNZALo¡ BUENO, que él nos dará 
cuenta. 

Informe de biopsia hepática.-Estudio histopatológico: 
Cirrosis colestática con retención biliar muy evidente en 
hepatocitos y canaliculos biliares. La regeneración es so­
bre todo en forma de neotubos muy abundantes. El com­
ponente inflamatorio no es muy acusado. Sobre todo se 
constituye por linfocitos. La fibrosis es de tipo glisso­
niano y regular. Existe poca desestructuración. Hay gru­
pos de vasos dilatados. No se aprecia notable degenera­
ción hepática. 

CAVERNOMA DE LA PORTA 

Doctor LoRENTE HIDALGO.-En abril del año pasado in­
gresó en el Servicio del doctor LORENTE este niño, J. J. 
F. L., de siete afíos de edad, contando sus padres la si­
guiente historia: 

Nació de parto normal y a los cinco días tuvo infec­
ción del cordón umbilical con fiebre alta. También por 
entonces se le infectó una inyección, por lo que hasta los 
dos meses de edad no llegó a estar bien. 

A los cuatro años tuvo sarampión y por entonces co­
menzó a notar la madre que se le hacían cardenales con 
facilidad y que el vientre le habla aumentado de vo­
lumen. 

A los seis años tuvo una parotiditis, coincidiendo con 
varios casos más en el pueblo, y en plena fiebre tuvo un 
vómito abundante de sangre roja. Al verle el médico les 
dijo que tenia el hígado grande, le puso tratamiento y 
quedó bien, aunque persistía la hinchazón de vientre. 

Volvió a hacer vida normal sin más molestias que la 
facilidad para producirse hematomas y dolor a los es­
fuerzos en hipocondrio izquierdo, hasta que hace ·dos 

meses repitió la hematemesis, que se siguió durante 
dos-tres días de deposiciones negras. Quedó muy pálido 
y caído, por lo que le hicieron varias transfusiones, y 
con la mejoría obtenida nos ingresa el enfermo. 

Los antecedentes carecían de interés. 
En la exploración encontramos un niño bien des­

arrollado para su edad con palidez marcada de piel y 
mucosas. Había un soplo funcional en punta y el resto 
de la exploración respiratoria y circulatoria era normal. 
No había adenopatías. 

En abdomen, ya a la inspección se apreciaba la exis­
tencia de una masa que hacía prominencia en hipocon­
drio izquierdo. La palpación demostraba corresponder a 
una esplcnomegalia que llega al ombligo, de consistencia 
dura y algo dolorosa. El hígado no se palpaba aumenta­
do. Había una discreta circulación colateral. 

Ya la primera impresión, dado lo típico de la historia 
con hemorragias digestivas y esta esplenomegalia, fué 
de tratarse de un síndrome de Banti, que etiológicamen­
te podía corersponder a aquella infeccióu umbilical que 
refirieron tras el interrogatorio intencionado, ya que no 
lo habían hecho espontáneamente. 

Las exploraciones auxiliares fueron dándonos los da­
tos siguientes: 

En la sangre habla anemia ele tres millones y medio 
con V. G. de 0,97. La V. de S. era ele 16 de índice. Habla 
también leucopenia de 1.800 con discreta neutropenia de 
48. Las plaquetas fueron 15.500 y el tiempo de coagula­
ción normal y el ele hemorragia de cuatro minutos. El 
Rumpel Leede era positivo. Presentaba, por lo tanto, un 
cuadro hematológico muy compatible con frcnación es­
plénica de la médula. Por ello se hizo punción csternal. 
que fué compatible con este supuesto, encontr:"mdo!le in­
madurez mieloide y moderada hipcrplasia reticular no 
displástica. 

La orina no tenía nada anormal. 
Las pmebas de función hepática, hechas con ánimo de 

depurar la posible evolur.ión hacia la cirrosts por hiper­
tensión portal, fueron diM•t·<'tamentc positivas ( ' ele 
Hanger, 6,6 de Mac Lagan, 21 de Kunkel y ｾｮｭｮｮ＠ ｾｬｯﾭ

'mlinn:t. ｵｾＺＺｾ［ｾＧＪ＠ gr. por .lUU. La colmesterasa de 170 mm). 
La prueba de la esplenocontracción fué claramente po­

sitiva como indica el gráfico. 
Aprovechando la inyección de adrenalina se hizo una 

radioscopia de esófago, a la que corresponden estas ra­
diografías, en que se ven claras varices esofágicas, que 
son sin duda las causantes de las hemorragias diges­
tivas. 

El profesor ｊｮｲｬＡＺｴＭＮＧｂｾ＠ DIAZ, en su visita, confirmó la 
impresión diagnóstica, creyendo que el cuadro fuera de­
bido a trombosis o tromboflebitis de la esplénica, quizá 
a partir de la infección umbilical. Resalta la importan­
cia de hacer esplenoportografía preoperatoria para de­
cidir el tipo de intervención, que podía ser esplenecto­
mía con o sin ligadura de las varices esofágicas, o una 
anastomosis portocava, que en esta edad debe ser muy 
difícil. 

Antes de ser dado de alta, el cuadro h ematológico fué 
repetido en el Servicio del profesor GONZÁLEZ BUENO, 
observándose normalización casi completa. Los hema­
tíes estaban ya en 3.960.000, los leucocitos eran 10.000 
con 60 por 100 de neutrófilos y sólo 23 linfocitos, y las 
plaquetas estaban aumentadas a 356.000. 

El estudio histopatológico del bazo dice: 
Bazo de 690 gr. de superficies lisas y oscuras, muy con­

gestivo en apariencia; al corte es recio, ajamonada, no 
da casi pulpa, pero si sangra abundantemente. No se 
ven los foliculos, pero destacan puntos amarillentos du­
ros que parecen células de Gamma-Gandy. Hay, además, 
áreas centrales, blanquecinas, que parecen antiguos in­
fartos o quizá fibrosis. 

Microscópicamente se encuentra un bazo con gran fi­
brosis de su parénquima, en el que los cordones son muy 
poco celulares, pero extraordinariamente congestivos, y 
los senos, grandes y vacios, dan un aspecto cavernoso, 
seudoglandular, en muchas zonas, Los foliculos son cs­
cas[simos, pequeños, y por lo general poco aparentes. 
Hay pequefías áreas de infarto. Existen t!picos nódulos 
siderótícos de Gamma-Gandy como los descritos en el 

· S. de· Banti. -Los vasoS. pueden· fler muy gruesos·de pa.-
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red y de luces disminuidas e incluso ocluidad y recana­
lizadas. 

CIRROSIS COLESTATICO-COLANGITICA 

Doctor ｌ ｏｒｾｎｔｅＮ＠ El enfermo J. C. R., de treinta y 
ocho años, de oficio calderero, cuando ingresó en nues­
tro Servicio, en el mes de mayo de 1957, venía queján­
dose de las siguientes molestias: 

Hace doce años, encontrándose antes bien, le dió brus­
camente un dolor muy intenso en epigastrio, que se irra­
diaba al hipocondrio derecho y la espalda, lo que obligó 
a ponerle una inyección de morfina. Se acompañó de vó­
mitos biliosos y orinas encendidas, pero no tuvo fiebre ni 
se puso amarillo. 

Quedó después relativamente bien, aunque en ocasio­
nes, después de las comidas, tenía dolor en epigastrio e 
hipocondrio derecho, que se acompañaba de la expul­
sión de un líquido claro, con lo que se aliviaban sus mo­
lestias. 

Dos años después tuvo otro cólico con las mismas ca­
racterísticas, aunque menos intenso. 

Continuó después con estas molestias, en los interva­
los entre los cólicos, hasta hace un año, en que con in­
tervalos de diez-quince días se le presentaban unas cri­
sis febriles, precedidas de escalofríos y elevación de la 
temperatura hasta 39 a 409 • 

Y hace siete meses comenzó a ponerse amarillo, icte­
ricia que se intensificó en el curso de dos días, y a partir 
de entonces estas crisis febriles aumentaron de frecuen­
cia, presentándose casi todos los días. 

Ultimamente, desde hace un mes, cree que la ictericia 
ha disminuido algo de intensidad y los accesos febriles 
se han espaciado algo más. 

Buen apetito. Heces de color amarillento. No ha per­
dido mucho peso. Orinas muy cargadas. Desde hace un 
mes, picores intensos generalizados. 

El dice que siempre ha sido muy moreno, pero cree 
que este color se ha acentuado desde hace un año. 

Antecedentes personales: No es bebedor y niega ha­
ber tenido enfermedades venéras. 

Los antecedentes familiares carecen de interés. 
Exploractón física. - Encontramos un enfermo bien 

constituido, en regular estado de nutrición, con una co­
loración melánica intensa de la piel, más acentuada en 
la cara, manos y genitales. No hay hiperpigmentación 
de las mamilas y de una cicatriz que tiene en la espalda. 
Se aprecia una acentuada ictericia de tipo verdinico y 
hay también pigmentaciones en reborde gingival y mu­
cosa bucal. 

Aparato respiratario, normal. 
Aparato circulatorio: Hay un soplo sistólico, que se 

ausculta en todos los focos, que por sus características 
parece funcional. Pulso, 54, rítmico. P. A., 9/7. 

En el abdomen : Se palpa un hígado a tres traveses de 
dedo, por debajo del reborde costal, de consistencia me­
dia, de borde romo y doloroso a la palpación. El aumen­
to del hígado es principalmente a expensas de su lóbulo 
izquierdo, cuya superficie presenta un abombamiento di­
fuso. No se percute ni palpa el bazo. 

Por la historia y la exploración física, antes de prac­
ticar las exploraciones complementarias, pensamos en 
una de estas dos posibilidades diagnósticas para expli­
car la ictericia y la hepatomegalia de este enfermo: 
Una colelitiasis infectada o colecistitis litiásica, con cri­
sis de fiebre bilioséptica, que ha conducido a una obs­
trucción del colédoco. El estasis y la infección han afec­
tado al parénquima hepático, dando lugar a una cirrosis 
colestática. También podría tratarse de un quiste hida­
tidico de forma seudolitiásica con obstrucción del colé­
doco. 

Las reacciones del quiste, Cassoni y Weinberg, con an­
tigenos de líquido hidatidico y cisticerco, fueron negati­
vas. Había cuatro eosinófilos. 

En la orina se encontraron ligeros indicios de albú­
mina sin glucosa, sin alteraciones del sedimento, con 
sales, pigmentos y urobilina positivos, de dos, tres y dos 
cruces, respectivamente. 

En las heceil la reacción de pigmentos biliares fué po­
sitiva, de cuatro cruces. 

En el hemograma: Leucocitos, 5.650; 62 neutrófilos 
segmentados, una forma en cayado, 4 eosinófilos, 7 mo­
nocitos y 27 linfocitos. La velocidad de sedimentación, 
71 de índice. 

El estudio de la función hepática diO lo siguiente: 
Colemia: Directa, 7,4 mg.; indirecta, 1,2 mg.; total, 

8,6; relación por 100, 86 por 100. Hanger, dos cruces. 
Mac Lagan, 12 unidades. Kunkel, 22,5 unidades. Gamma 
globulina, 1,62 gr. por 100. 

Colinesterasa, 170 mm. Tiempo de Quick, 100 por 100. 
En la radioscopia de tórax no había nada anormal en 

la cúpula diafragmática derecha. 
La colecistografía dió resultado negativo; la vesícula 

estaba excluida. 
Aparte de esto, por las pigmentaciones de piel y mu­

cosas del enfermo, de tipo melánico, y su hipotensión, 
creímos interesante hacer un estudio de su función su­
prarrenal, cuyo resultado fué el siguiente: 

17 -cetoesteroídes, 8,9 mg. en las veinticuatro horas; 
diuresis de 1.350 c. c. Curva de glucemia basal, 0,63; a 
los 30 minutos, 0,91; a los 60 minutos, 1,05; a los 120 mi­
nutos, 0,83. 

Prueba de Rubinson-Power: Orina de la noche, 610 
centímetros cúbicos. Idem de la primera hora, 31 c . c. 
Idem de la segunda hora, 400 c. c . Idem de la tercera 
hora, 155 c. c. Idem de la cuarta hora, 16 c. c. 

Después de las exploraciones practicadas, en vista de 
la negatividad de las reacciones del quiste hidatídico y 
de la positividad de las pruebas funcionales, nos queda­
mos con la primera posibilidad diagnóstica, es decir, una 
colelitiasis infectada con fiebre bilioséptica que ha con­
ducido a una obstrucción incompleta del colédoco y ci­
rrosis colestática por el estasis y la iniección. Colateral­
mente por las pigmentaciones, la hipotensión y pruebas 
practicadas, tenía una insuficiencia suprarrenal. 

N"aturalmente, que en el aspecto terapéutico la indica­
ción quirúrgica era formal: había que ir a la desobstruc­
ción del colédoco, colecistectomía y biopsia hepática para 
el estudio anatomopatológico de las alteraciones del pa­
rénquima h epático. 

La intervención fué practicada por el doctor GONZÁ­
LF.l'l BUE::-<0, cuyo informe es el siguiente: La vesícula bi­
liar es pequeña, atrófica y no se encuentra habitada, 
continuándose insensiblemente con el colédoco, pues el 
cístico tiene también un gran calibre. Se practica una 
coledocotomía, extrayéndose numerosos cálculos gran­
des, así como bilis infectada. Se lavan con suero las vías 
biliares extrahepáticas, pasándose a continuación dila­
tadores de Baker progresivos, que nos aseguran la per­
meabilidad del hepático y del colédoco. Se deja un dre­
naje externo por medio de tm tubo de Kehr. 

El hígado es de color verdoso, duro, típico del estasis 
biliar. Se toma una biopsia de su borde anterior. Curso 
postoperatorio, bueno. 

Al once día de la intervención se hace una colangiogra­
fía a través del tubo de Aher, que demuestra la pernwa­
bilidad de las vías biliares, excepto del hepático derecho, 
probablemente porque la rama del tuvo en T está intro­
ducida por el conducto izquierdo. 

Los análisis practicados a los doce días de la interven-
cinó dieron lo siguiente: 

En la orina no hay ni pigmentos, ni sales ni urobilina. 
La colinesterasa ha subido de 170 mm a 284 mm. 
La colemia h a bajado a una directa de 3,2; indirecta 

1,2, y total, 4,4. 
El Hanger es de dos cruces, el Mac Lagan de 9 unida­

des, el Kunkel de 22,8 y la gamma globulina de 1,7 gra­
mos por 100. 

La biopsia hepática fué enviada para estudio histopa­
tológico, cuyo informe es el siguiente: 

Preciosa muestra de cirrosis biliar de comienzo. El hí­
gado conserva en general su estructura lobulillar, pero los 
espacios porta son mayores y más fibrosos, con aumento 
de la celularidad, ectasias venosas y proliferación de los 
conductos biliares. Lo más llamativo son los lobulillos 
mismos, donde los hepatocitos están bien conservados, 
pero existen abundantísimos pequeños trombos de pig­
mentos biliares bloqueando gran parte de los espacios bi­
liares intralobulillares. El componente inflamatorio es 
muy discreto. 
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