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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

-
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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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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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Kl doctor LOGRENTE presenta un enfermo de treinta y
cuatro anos, que hace cualro presento tos y fiebre de 40%,
que fué diagnosticado de neumonia. Quedo bien, pero al
aflo notd tos con expectoracion y disnea, habiéndosele
repetido esto en ocasiones acompanado de fiebre. En Ja
actualidad presenta expectoracién maloliente y ha per-
dido 10 kilos de peso. A la exploracion tiene un torax in-
suflado. Tos y dinea. Acropaquias. Corazon normal, Dis-
minucion de la funcién en hemitérax izquierdo y ester-
tores humedos con matidez. La interpretacion de las ra-
diografias por el doctor CAMPS senala un iniiltrado con
opacidades multiples. V. de 8., 50. Orina, normal. No hay
bacilos de Koch en el esputo. La broncografia, hecha
por el doctor CAMPS, sefiala bronquiectasias en l6bulo in-
quierdo, en el 16bulo superior y en la lingula. Podria pen-
sarse si lo inicial fué un absceso de marcha crénica o si
ha tenido una neumonia con bronquiectasias secunda-
rias. Después de la exploracion se puede descartar que
sea un absceso, vy siendo lo segundo, podria ser por es-
trechez bronquial o bien por fibrosis, lo que s mas pro-
bable. El doctor CAMPS piensa que puede ser un absceso,
pero no ahora, que tiene expectoracién maloliente y ade-
mas se ven las bronquiectasias. En favor del absceso iria
el que las bronquiectasias estan en las zonas donde hay
menos lesién, pero para el profesor JIMENEZ DIAZ eslo
se debe a zonas de neumonitis. En la neumonia se han
visto bronquiectasias durante bastante tiempo y que lue-
go remitian en tres-cuatro meses. Pasa igual que en las
nefritis, en las que hay un periodo de reversibilidac.
Aqui no hay reversion, por lo que esta indicada la inter-
vencion quirurgica. El doctor MARTINEZ BORDIU
debe hacerse antes espirometria por la disnea que tiene
el enfermo. El profesor JIMENHZ Diaz dice que hay mo-
tivos locales para ello y recuerda los reflejos pulmona-
res que dan disnea con s6lo lesiones locales muy peque-
fias y ademas el enfermo no tiene cianosis. Se debe ha
cer neumectomia, Diagnédstico definitivo: Bronguiccta-
sias secundarices o newmonia,

crec

El doctor LORENTE presenta un enfermo de treinta y
siete afos, que a los trece tuvo un catarro fuerte con vo-
mica, pus y sangre. Fiebre con dolor en lado derecho.
Desde hace catorce afios tiene tos con hemoptisis en
ocasiones. En los intervalos tiene expectoracion escasa.
Catarros de repeticién. A la exploracion tiene estertores
en base derecha. Sangre y orina, normales. A radiosco-
pia se ve una elevacion del hemidiafragma derecho con
cardiofrénico ocupado. Weimberg, negativo. La bronco-
grafia demuestra una afelectasia del l6bulo inferior de-
recho con bronguicctasias. Aunque el doctor CAMPS pien-
sa que puede ser por compresién, el bronquio se ve bien,

El profesor JIMENEZ DIAZ piensa en una atelectasia
congénita, por ser muy frecuente la localizacion que tie-
ne. Tratamiento: Lobectomia. Bl profesor JIMENEZ DIa”
piensa en contemporizar u operarse y deja que lo l'-ti_!u
el enfermo. Es posible que no tenga mas que hemoptisis
va que parece tratarse de la bronquiectasia seca hemop-
toizante de Bezancon

El doctor LaHOZ presenta un enfermo de cuarenta
afios, que tiene catarros desde pequefo, que se repiten
Ha sido tratado con vacunas, con lo gue mejord, pero
hace un afio ha tenido crisis de asma nocturno. Le mo
lesta el polvo y el frio. A la exploracion, las pruebas de
sengibilizacién al polvo v hongos son negativas. Al aus-
cultarle se oyven roncus y sibilancias difusas. Corazon,
normal. Se hizo el diagnéstico de asma bacteriano. Al
estudiar la saturacion de O. en sangre arterial se vié 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 asi se mueve mejor
éste. Lo mismo ocurre al agacharse hacia adelante. Esto
mismo lo ha visto BARACH ¥y nosotros. También se mejo-
ran en el Trendelenburg. En dectubito supino, la capaci-
dad vital es de 1.700 ¥y en prono de 2.192. En supino,
la M. C. V. es de 26 1. ¥y en prono de 31. El enfermo tiene
interés por la terapéutica,
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El doctor LAHOZ presenta un enfermo de cuarenta y
un afos, gque desde hace cuatro tiene catarros descen-
dentes, y le salen vesiculas en las manos. En agosto de
1956 ha tenido ataques intensos de asma, y aungue me-
joro con esteroides, en cuanto deja de tomarlos se vuel-
ve a encontrar peor. A la exploracién, el ECG presenta
bloqueo incompleto de rama derecha. Las pruebas cu-
tineas son negativas. La C. V. es de 113 por 100 y la
velocidad respiratoria estd disminuida, y por ello 'a
M. C. V. estd disminuida, Tiene una policitemia de
6.500.000 hematies. La saturacion en O. es de 87,8 por
100 ¥ no tiene cianosis, La radiografia de toérax es nor-
mal y la presion pulmonar también. Diagnéstico: Asmu
bucteriano.

El doctor Lanoz presenta un enfermo de treinta y dos
anos, que hace seis tuvo una pulmonia y a los cuatro
afios se le presentan catarros descendentes con reaccio-
nes asmaticas. A la exploracion tiene roncus y sibilan-
cias difusas, siendo negativas las pruebas cutdneas. La
C. V. es de 108 por 100. La capacidad de ventilacion es
de 79 por 100. En sangre tiene 6.000.000 de hematies y
la saturacion de O, de 94 por 100, es decir, normal. Hay
una serie de paradojas. Tenemos idea de que la cianosis
es sintoma sensible de falta de oxigenacién y mide la he-
moglobina reducida, media, y que cuando ésta aumenta
hay cianosis. Asi, si hay anemia con gran insaturacién,
no hay cianosis, y al revés, en la poliglobulia. Ocurre a
veces que la velocidad estd aumentada y difunde mas
oxigeno y hay cianosis, como en el frio, o en el fenéme-
no de Raynaud, o cuando constitucionalmente los capi-
lares estdn dilatados. El indice de cianosis no es cierto,
yva que puede tener mucha hemoglobina reducida y no
presentarse la cianosis. La poliglobulia seria por reac-
cién a la anoxia, como en el primer caso, pero en el ter-
cero hay poliglobulia y la saturacién es buena. Hay, por
tanto, una poliglobulia con buena oxigenacién. La ano-
xia seria: por mala ventilacién, por dificultad de difu-
sibn o mala ventilacion debida a obstruccién, porgue
haya mala mecdnica de la presion del pulmén y hay
“trapping”, v otra cosa seria zonas de mala y otras de
buena ventilacién con mezecla. Si la velocidad de respi-
racion estd aumentada y la C. V. normal, indica que hay
obstruccién bronquial y desigualdad de ventilacidn.

Sigue el profesor JIMENEZ DiAz citando la sensibilidad
de los senos carotideos a la hipoxia.

Es sorprendente tener 87 por 100 de saturacién y no
tener disnea y se pregunta uno por gqué no la hay. La ta-
quipnea a estos enfermos no les es 1util v regulan su oxi-
geno a expensas del aumento de los hematies.

Los centros respiratorios pueden ser hipoactivos y
esta hiposensibilidad puede ser mantenida por mala irri-
gacion y, por tanto, por no ser sensibles. En 1935 vi6é un
enfermo obeso y ciandtico y llegé a tener saturacion de
76 por 100 tan sélo con cianosis, pero sin disnea. Cuan-
do el enfermo se desperté mejord la cianosis, tenia afa-
sia y una hemiplejia 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 afios de edad, que desde hace dos afios presenta dis-
fagia. Dolor en térax, que le ha desaparecido. A la ex-
ploracién se ve un enfermo caquético, pdlido, con ade-
nopatias. El resto es normal. A rayos X se ve un diver-
ticulo esofagico que no explica el cuadro, yva que en el
pulmon se aprecian metdstasis, concluyéndose entonces
que se debe tratar de una neoplasia implantada sobre el
diverticulo.

Bl doctor MOGENA presenta un enfermo de veintiun
afios de edad, que desde hace tres meses presenta an-
trax en la nuca, cansancio y décimas. Adelgazamiento
con anorexia. Ictericia. A la exploracién se palpa el hi-
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gado. No bazo. No fetor. Las pruebas de funcién hepa-
tica son ligeramente positivas. Hay retencion de bromo-
sulfophtaleina. Orina, normal. Parece tratarse de una
hepatitis o una cirrosis. En contra de esto altimo esta
€l no palparse el bazo, ya que ademads las pruebas hepa-
ticas no son muy positivas. Parece, pues, una hepatitis
que podia estar en relacién con las inyecciones que le
pusieron por el antrax.

Jueves 14 de noviembre de 1957.

El doctor MARINA presenta un enfermo de cincuenta y
cinco anos que desde los dieciocho viene teniendo dolor
epigastrico con ardor y pirosis que no se calma con bi-
carbonato. Desde hace dos afios se han hecho mas in-
tensas las molestias. Buen apetito. Es hipertenso. A la
exploracién, timpanismo del segundo tono adrtico. Do-
lor en epigastrio a la presién. La secrecién gdstrica esta
algo elevada. Hematies, 3.000.000. V. S., aumentada. In-
dicios de albimina en orina. Urea, normal. A rayos X
se ve llcera penetrante en curvadura menor y en bulbo,
de las que es muy visible la primera. Se comenta la sig-
nificacién de ambas: desde los dieciocho afos debe te-
ner la duodenal y la gastrica serd un brote en un hiper-
tenso, ¥ el doctor MARINA piensa que si hubiera esteno-
gis 1a relacién entre ambas seria clara, pero como no la
hay debe ser de naturaleza isquémica.

El profesor JIMENEZ DIAz dice que en la tlcera de duo-
deno no es raro ver un brote de ulcus gdstrico, y como
esto aparece sin hipertensién, probablemente no tiene
nada que ver con ella. Quizd influye la falta de reflejo
duodenal por el uleus duodenal aunque no hayva estenosis
¥ son ulceras de no neutralizacién. Tratamiento quirnr-
gico. Diagnéstico: Uleus duodenal y gdstrico.

El doctor MARINA presenta un enfermo de cuarenia v
nueve anos, que tiene molestias de pesadez desde hace
muchos afos después de hacer comidas copiosas. Algo
de ardor. Bien de vientre. Buen apetito. Desde hace dos
anos estas molestias se han acentuado sin influir que
sean copiosas las comidas. A la exploracién, la secrecién
géstrica es normal. A rayos X se ve un defecto circular
en el antro, del tamafio de una avellana, que parece co-
rresponder a un pélipo. El doctor MARINA cree que nada
més hay un poélipo, pero llama la atencién sobre el he-
cho de que tiene alrededor un surco que lo limita, yue
con la secrecién normal haria pensar en un neurofibro-
ma. El profesor JIMENFZ DIAZ piensa lo mismo, aunque
no ve estigmas de Recklinhausen. Puede ser degenera-
do, o bien un mioma, etc. Puede ser enfermedad pre-
maligna, asi que hay que resecarlo. Diagnéstico: Pdlipo
giastrico.

Kl doctor OYA presenta un enfermo de cuarenta v un
afios, que en enero de 1957 tiene dolor en zona lumbar
izquierda, y a los cuatro dias mareo con sudoracién se-
guido de un vomito de sangre. El médico diagnosticé ul-
cus. A los dos meses tuvo otro episodio de hemorragias.
Le operaron, no viéndole nada. Posteriormente ha tenido
melenas, Tuvo paludismo. A la exploracién se encuen-
tra el bazo aumentado cuatro traveses. Higado a dos tra-
veses, Hanger de dos cruces. Kunkel de 21 unidades.
samma globulina, 1,64. Hematies, 3.600.000. Leucocitos,
2.500. Urobilina en orina. Estémago, normal. Varices eso-
fagicas. En la esplenoportografia se ve contraste en la es-
plénica y las anastomosis con el es6fago: se inicia la lle-
gada a la porta, lo cual indica que tiene estenosis u obs-
truccion de la porta, El enfermo es interesante, porque
podria ser secundario todo al paludismo; pero reinte-
rrogado, lo que dice que fué paludismo pudo ser una
tromboflebitis, ya que la fiebre era séptica; no obstante,
ésta podria ser secundaria al paludismo. Debe hacerse
solo esplenectomia. Diagnéstico: Esplenomegalia con-
gestiva,

El doctor ROMEO presenta un enfermo de treinta y
nueve afnos, que en el mes de junio tuvo dolor fuerte en
hipocondrio derecho, que se repitié otra vez. Luego le
quedé ardor y vomitos. En octubre tuvo de nuevo dolor

15 dictembre 1058

en dicha zona con ictericia y fiebre. A la exploracion
se palpa el higado. No el bazo. Colecistografia, no se ve
la vesicula,

La V. de S. es de 150. Fosfatasa alcalina de 90 unida-
des. Glucosuria con 1,8 de glucemia. Hanger de tres cry-
ces. Gamma globulina de 2,5 gr. Colinesterasa de 77 uni-
dades. Diagnadstico: Cirrosis colangitica y pancreatitis,

El doctor BARREDA presenta una enferma de cuarenta
y tres anos, gue desde hace trece tiene dolor en el vien-
tre; la operaron de un quiste de ovario, quedando la en-
ferma con los mismos dolores. Le gquitaron el otro ovario
con lo que tampoco mejord, por lo que le quitaron la
matriz, expulsando al afio un calculo urinario. A la ex-
ploracién, la V. de S. es normal. Orina, indicios de alhi-
mina. Exploracién genital: Munidén movible con vaginitis
por trichomonas. Esdéfago, normal. Estémago, normal
Las asas intestinales estan hiperténicas y muy adelgaza-
das, que segun el doctor MARINA son de estrechez intrin-
seca 0 de hipertonia muy marcada. Seria un sindrome
de Chesterman, y lo que despista es que en este sindro-
me, fuera de las crisis, no se ve nada en el intestino ra
diolégicamente. S6lo cuando hay dolor se ve la espasti-
cidad, que se debe a la lesion del peritoneo, que es punto
de partida de los dolores. Diagndstico: Sindrome de Ches-

terman

El doctor LosADA presenta una enferma de sesenta
cinco afos, que hace treinta afos padecia dolor de cabe-
za v s diagnosticaron de diabetes. Desde hace cinco anos
se queja de dolor en cinturdn en region lumbar y de dis-
nea intensa. A la exploracién, la P. A. es de 21/11. Tiene
diabetes y signos coronarios en el ECG. Albuminuria
discreta. Van Slyke de 41 por 100

Podria ser un K.-Wilsonno desarroliado, ya que la sin
tomatologia es diabetes-coronario-renal. Tiene retinopa-
tia diabética. El interés de esta enferma es que tiens
hipertricosis y, por tanto, plantea la relacion de este sin-
drome con las glandulas suprarrenales. Es también fre-
cuente la asociacion con fibromioma. Diagndstico: Sin
drome de Kimmelstiel-Wilson.

El doctor VARELA presenta un enfermo de sesenta v
siete afios que padece catarros con expectoraciéon hemop-
toica. De joven tuvo ltes, v a los sesenta afios se hizo un
Wassermann, que fué positivo, por lo que se puso iodo y
bismuto. A la exploraciéon presenta salto vascular en cue-
llo. El pulso radial derecho es méas amplio que en el iz-
quierdo. A la radioscopia se ve un aneurisma con calci-
ficacion de la pared. Ahora le han aparecido unos nodu-
litos en las manos que desaparecen a la presién y que
parecen pequenas venitas dilatadas.

El profesor JIMENI§Z DiAz dice debe tratarse de flebi-
tis sifilitica de Benda, pero que, por otra parte, en las
autopsias de los enfermos con aneurismas hay afecta-
cién de las paredes de las venas con ateroma (fleboes-
clerosis sifilitica). Esto es raro, y hay que suponer gue
en las extremidades superiores tiene que haber una
estrechez de la vena, vy se trataria por tanto de una fle-
bitis sifilitica mas alta. Diagnostico: Aneurisma de aor-
ta luético. Flebitis sifilitica.

El doctor VARELA presenta un nino de tres anos al que
los médicos que le han visto le atribuyen una lesién con-
génita cardiaca. A la exploracion presenta un estreme-
cimiento catdreo sistodiastélico. Soplo continuo. Electro-
cardiograma: Hipertrofia derecha; bloqueo a-v de pri-
mer grado. Un sondaje ha demostrado que tiene una co-
municacion interventricular. El doctor VARELA dice que
casi parecia 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 ser muy amplio y probablemente tiene do-
ble lesion adrtica.

Jueves 21 de noviembre de 1957,

El doctor LORENTE presenta un enfermo de veintisiete
afos, que ingresé en la Clinica con una historia de seis
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afios, caracterizada por dolores en hipocondrio izquier-
do, donde le aparecio un bulto que poco a poco fué au-
mentando de tamano. En la exploracién clinica se en-
contraba una tumoracion irregular que parecia implan-
tada sobre el bazo, coincidiendo con un buen estado ge-
neral, Se pensé en un quiste hidatidico de bazo, que ha-
bia dado origen a picores y a episodios febriles por fe-
nomenos de infeccion. No tenia eosinéfilos, y aunque el
Weimberg fué negativo, la reaccién de Cassoni resulté
fuertemente positiva. Se aconsejo la intervencion quirir-
gica, que confirmé el mencionado diagnoéstico. Se prac-
tico esplenectomia, viéndose el bazo ocupado por varios
quistes hidatidicos. El enfermo esti muy bien después
de la operaciéon y se le presenta en la sesion para llamar
la atencion sobre el hecho de que el quiste hidatidico de
bazo, aunque es raro, puede darse.

El doctor LOPEZ GARCIA presenta un enfermo de seten-
ta y seis anos, que desde hace cinco anos viene teniendo
disfagia con sensacion de parada de los alimentos a ni-
vel de apéndice xifoides, que se ha hecho mas intensa
desde hace dos anos. Conserva un buen estado general
y la exploracién clinica es negativa. La velocidad de se-
dimentacion es normal y en el hemograma y en la orina
no existen alteraciones. En una primera exploracion ra-
diologica de esdfago, estémago v duodeno, no se encon-
traron alteraciones, pero repetida esta exploracién con
posterioridad se comprob6 una hernia de hiatus diafrag-
mdatica. Ello demuestra la existencia de una anomalia
constitucional del hiatus, con hernia intermitente, que
facilita una esofagitis con espasmo y disfagia, que me-
jora con buscapina. Se podria realizar la intervencion
quirargica, pero como no tiene hemorragias digestivas
y el estado general es bueno se aconseja tratamiento
meédico,

Los doctores PERIANES v MERCHANTE 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 bilateéral que data de
varios afos, a lo largo de los cuales han expulsado nu-
merosos cdlculos y han sufrido los dos diversas interven-
ciones quirargicas para extracciéon de los mismos. En la
exploracion actual se comprueba que la hermana tiene
calculos en ambos lados e infeccién urinaria y al herma-
no hubo de practicdrsele nefrectomia derecha y con pos-
terioridad pielotomia izquierda para extraer cdlculos;
ahora no tiene ninguno en el rifién 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
diagnéstico ha sido el estudio de los cdleulos, que ha de-
mostrado que estan constituidos por eistina, cuyo amino-
dcido, que aparte de comprobarse por medios quimicos
se ha identificado por cromatografia en papel, constitu-
ve el 98 por 100 de los componentes de los diversos caleu-
los analizados. Ello demuestra que los casos presentados
ofrecen el interesante cuadro de la cistinuria familiar
con litiasis, cuyo proceso es necesario distinguir de la
cistinosis caracteristica de los sindromes de Lignac, Fan-
coni, ete., en los cuales la cistina se deposita en el tejido
conjuntivo de muchas visceras, y a pesar de eliminarse
también por la orina, en unién de otros aminodcidos, no
conduce a litiasis. En los enfermos presentados las nor-
mas terapéuticas que se aconsejan son: 1) Dieta redu-
cida en proteinas, sobre todo las de origen animal, ricas
en cistina. 2) Alecalinizar la orina, mediante la ingestién
de bicarbonato, para favorecer la solubilidad de la cis-
tina; y 3) Evitar la infecciéon urinaria, porque ésta fa-
vorece la formacién de cdlculos.

El doctor MERCHANTE presenta otro enfermo de vein-
tiocho afios con una historia de episodios febriles de re-
peticién que comenzaron en el afio 1952, ¥y que han abier-
to paso a un cuadro hepatoesplénico con ictericia. En la
exploracién destaca el tinte amarillento, escasa barba,
pigmentaciones de tipo cloasma en el rostro y se palpan
el higado y el bazo grandes y duros. La velocidad de se-
dimentacion es de 43. Hemograma sin alteraciones sig-
nificativas. Pruebas de funcién hepdtica muy positivas,
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Gamma globulina de 1,7 gr. por 100. Colemia de 2,4 mi-
ligramos por 100. Urobilina en orina. Wassermann y re-
acclones complementarias, negativas. Aglutinaciones a
Malta también negativas. Y el mielograma sélo revela
hiperplasia reticular. Se llega al diagnéstico de cirrosis
de Hunot, en la cual la historia de fiebres de repeticion
que revela una infeccion térpida, o los brotes de erisi-
pela, precediendo al cuadro ictérico, tienen mucho valor
diagnéstico. A veces este tipo de cirrosis, gue constituye
un proceso de exaltacién mesenquimal (mesenguimitis o
reticulitis), tiene relacién con la infeccién reumdtica,
por lo que se sugiere estudiar en este enfermo la posi-
ble existencia de estreptococo reumaitico en la siembra
faringea y los anticuerpos frente al mismo.

El doctor PARRA presenta una nifia de ocho afios, que
desde los seis meses presenta un cuadro diarreico con
deposiciones voluminosas pastosas o liquidas v que des-
de hace dos afios se viene acompafiando de edemas, En
la exploracién los datos mds caracteristicos son retraso
de desarrollo con abdomen muy voluminoso y meteori-
zado con dudosa ascitis. Higado y bazo en limites nor-
males. La velocidad de sedimentacién es de 32. Tiene
anemia hipocrémica. Calcio y fésforo, normales, y fos-
fatasa alcalina aumentada hasta 30 unidades. Funcién
hepatica, normal. Reaccién tuberculinica, negativa. En
orina, indicios de albumina y hematuria microscopica.
Y en heces abundantes gotas de grasa neutra con coli-
bacilo normal y atipico, Proteus y enterococo en su siem-
bra. Radioscopia de térax sin alteraciones. Y en la ex-
ploracién radiolégica de intestino delgado se demuestra
dismotilidad en yeyuno con insulaciones de distinto ta-
mano y desigual configuracién, La imagen es tipica de
las enteropatias del delgado y el cuadro en conjunto pa-
rece corresponder a una celieguia. Podria pensarse, en
disyuntiva, en una infeccion bacilar con localizacién in-
testinal y peritoneal; pero ello no explicaria los edemas
periféricos, yendo también en contra de esa posibilidad
la negatividad del Mantoux v la ausencia de lesiones es-
tructurales en el intestino. Por otre lado, la constitucién
de la nifia, el retraso de desarrollo, los trastornos raqui-
ticos que se aprecian en el estudio radiolégico de los hue-
sos, el aumento de fosfatasa alealina y la esteatorrea
corresponden a la celiaquia. Los edemas que presenta po-
drian ser secundarios a la desnutricién, pero su apari-
cion es excepcional en la celiaquia, ¥ por ello, como ti
albuminuria y hematuria, se interpreian como expresion
de una pielonefritis asociada en relacién con la dishac-
teriosis.

e

El doctor PERIANES presenta una enferma de veinti-
cuatro afios, que hace tres afios tuvo una intensa hema-
temesis con melena, a raiz de lo cual le encontraron es-
plenomegalia, practicindole esplenectomia; pero a los
cuatro meses de la operacién 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 practico. Sus hemorragias diges-
tivas es indudable que se consideraron expresiéon de una
esplenomegalia congestiva y por ello fué esplenectomi-
zada. Sin embargo, hoy creemos que la mayor parte de
dichas esplenomegalias son secundarias a una cirrosis
con hipertensién portal, ¥ si en la intervencién quirfir-
gica no se actiia sobre ésta y solamente se quita el bazo,
que puede actuar como amortiguador, las hemorragias
no sélo persisten, sino que se acentian. Esto ha condu-
cido a limitar la esplenectomia simple a los casos de
tromboflebitis segura sin cirrosis; por el contrario, cuan-
do no se comprueba la tromboflebitis ¥y hay hipertensién
portoesplénica, la esplenectomia sola estd contraindica-
da y es necesario hacer la anastomosis esplenorrenal o
la portocava. En esta enferma la funcién hepdtica esta
alterada (Hanger de tres cruces, Mac Lagan de 13 uni-
dades, Kunkel de 28, gamma globulina de 2 gr. por 100 ¥
colinesterasa baja); por consiguiente, tiene una cirrosis
juvenil esplenomegdlica de tipo bantiano con varices
esofdagicas responsables de sus hemorragias,-y hay que
pensar en hacer una ligadura transtordcica de las mis-
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mas que constituiria un remedio sintomadtico, 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
v ocho anos, que desde el afio 1939 tiene una iclericia
con poca repercusién general, y que se ha comprobado
estd determinada por una hipercolemia de reaccién indi-
recta; no tiene coluria, aunque si fuerte urobilinuria, y
se acompafa de anemia con microesferocitosis y resis-
tencia globular muy disminuida. Ademdis tiene un hijo
con inctericia y esplenomegalia. Todo corresponde, por
tanto, a una ictericia hemolitica constitucional. Y los
unicos problemas que plantea es que el bazo no se pal-
pa ¥ que las pruebas de funcién hepdtica son positivas.
El primer hecho no es sorprendente, ya que el que no se
palpe el bazo no quiere decir que sea pequefo, pero la po-
sitividad de las pruebas de labilidad plasmadtica puede te-
ner dos explicaciones: Cabe que a consecuencia de la
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hemolisis circulen sustancias por el plasma responsables
de una falsa positividad de las mencionadas pruebas o
que la hiperfuncion del bazo lo mismo que altera la mé-
dula 6sea puede alterar la funcién hepatica, lo cual po-
dria ser una base para admitir las llamadas cirrosis es-
plenégenas. Para aclarar estas posibilidades hay que juz-
gar la funcién hepatica mediante la prueba de la bromo-
sulfoftaleina v luego ver cémo se modifican todas las
pruebas después de la esplenectomia.

El doctor BARREDA presenta una enferma de catorce
afios, que desde hace dos meses tiene cefalea diarit y ha
notado la aparicién de un bulto en regién parietotem-
poral izquierda. El bulto es doloroso a la presién, blando
y fluctuante en su centro, y tiene un rodete limitante
muy duro que se continia insensiblemente con el hueso.
La radiografia de crineo demuestra una pérdida de sus-
tancia bien definida en la zona correspondiente. Y el es-
tudio bidpsico ha demostrado que se trata de un granu-
loma eosindfilo. Se aconseja tratamiento radioterdapico.

SESIONES DE LOS SABADOS. — ANATOMO-CLINICAS

Sdbado 15 de febrero de 1958.

CIRROSIS ESPLENOMEGALICA HIPERGAMMA
GLOBULINEMICA

Doctor FRANCO MANERA.—I. D. C., de treinta y nueve
anos, que ingres6 en la Sala 30 del Hospital Provincial
el 10 de junio de 1957; es natural de Sotillo de la Adradn
(Avila), casada y sus labores.

En buen estado anterior, comenz6 a notar en 1951 que
se le hinchaba el vientre, al tiempo que tenia pequefios
edemas y alguna molestia abdominal. Al mes conieil-
z6 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 dia a
otro y desaparecié en unas dos semanas, continuando
con el resto de la sintomatologia, por lo que la vieron
diversos médicos. Al afio fué operada de salpingoovariec-
tomia doble en Santa Adela, tras lo cual no mejoré, si-
guiendo, por el contrario, perdiendo peso.

Hace unos tres afios noté un bulto en regién subma-
xilar derecha, que se fué ablandando hasta supurar un
pus amarillo sanguinolento. Poco a poco fué cerrdndose
espontdneamente. Al afio le aparecié una tumoracién su-
perficial, inflamatoria, con fiebre alta, en cara anterior
de la pierna izquierda, que supuré y cerré sin trata-
miento, dejdndola una cicatriz pigmentada que persiste.

Siguié con astenia, adinamia, anorexia v adelgaza-
miento, ¥y hace tres meses comenz6 ¢ tener fiebre alla
con escalofrios que le duré ocho dias. La vié entonces
un médico y la encontré una tumoracién en hipocondrio
izquierdo, por la cual consulta. En un andlisis que la
hicieron tenia una intensa anemia de 2.000.000.

Hace mes y medio noté 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
¥ rodadera.

Pulmones, normales.

Foco sistélico en foco aértico y refuerzo metdlico del
segundo tono. Pulso a 72, ritmico. P. A, 14 y 8.

Abdomen 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 presion

No aumento del higado. No ascitis. Cicatriz de lapa-
rotomia media infraumbilical. No edemas en miembros,
Cicatriz retraida sobre tibia izquierda. 8. N., normal

El estado de la enferma no era malo a su ingreso y no
tenia fiebre, quejandose sobre todo de las molestias gque
le producia la tumoracién esplénica.

El segundo dia de su egtancia fué vista por el profe-
sor JIMENHzZz DIAzZ, el cual sentd el diagndstico diferen-
cial entre una tromboflebitis de la espiénica en relacién
con el proceso piégeno o una cirrosis esplenomegalica,
inclindndose mas a este segundo supuesto. Aun no habia
andlisis ni otras exploraciones y quedd pendiente de los
mismos.

Los andlisis 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
coagulacién de 5 y de hemorragia de 4,5. La retraccién
del codgulo es escasa a las dos horas. Tiempo de Quick,
79 por 1.000. Sangre del grupo 0. L.a hemolisis comienza
a la solucién de CINa a 0,55 por 100 y es total a 0,35
por 100.

La orina era normal.

Las pruebas de funciéon hepédtica daban 4+ + 4 de
Hanger, 10,8 unidades de Mac Lagan, 38,8 de Kunkel
¥ 2,55 de gamma globulina.

La colinesterasa era de 178. La colemia de 2,2 con 1 D.
y121L

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

La determinacién 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 proteinas del plasma. El
Mantoux fué de -+ -+ al 1/10.000. La radiografia de
térax no demostré nada anormal y la puncién esternal
una celularidad aumentada con serie mieloide discreta-
mente inmadura. Linfocitosis. Hiperplasia reticular y
discreta de la serie roja. El doctor PANIAGUA decia que
sugeria una inhibicién medular, e incluso interrogaba:
; Esplen6gena ?

Con todos estos datos el diagndstico de cirrosis era
evidente, y como en un segundo andlisis de sangre la
anemia fuera de 2.800.000, se decidi6é la esplenectomia.
Esta se hizo el 6 de julio (doctor MONEREO) con todo éxi-
to y en la intervencién se vié un higado cirrético, del
que se tomé biopsia; no se apreciaban varicosidades en
estomago ni mesos. La arteria y vena esplénicas son
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grtraordinariamente grandes. La presion 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
los catorce dias. En ella se le instituyé un régimen de
proteccion, terramicina e hidrocortisona. Mejoré pronto.
El apetito lo recobré en seguida y gandé algo de peso, en-
contrindose mas fuerte, hasta el punto que ayudaba a
la Hermana en sus tareas. La evolucién analitica esta
resumida en el esquema adjunto. Al mes vy medio pidi6

el alta. Ha vuelto en tres ocasiones al Servicio y se en-
cuentra bastante bien haciendo una vida normal. Sélo
se queja de algin dolor en la zona operatoria. Hace
ocho dias ha venido por tultima vez y estdn en curso
nuevas pruebas de funcién hepatica y hemograma.

En resumen, se trata de una cirrosis esplenomegdlica
con hipergammaglobulinemia que ha sido esplenectomi-
zada y ha evolucionado bien, tras la intervencion, clinica
y analiticamente. Tan sélo la gamma globulina perma-
nece alta.

ENFERMA ISIDORA DOMINGUEZ.—Sala 30

EVOLUCION ANALITICA TRAS LA ESPLENECTOMIA

HeMAEIeR i s s e s sy s
Leucocitos ........civemiinunnins
Plagquetas .....c.iivaeres Cierespaeres

Velocidad de sedimentacién .........-.c.........
Gamma globulina ............coenes e =
Hanger ...... :

Mac Lagan S P— s
Kunkel ...... i T I e B T
ColinesSterasa .,... ..., veveis A, Vo
Anticuerpos antiplaquetas ......

Ocho Noventa Ocho
dias dias Seis meses meses

2.%00,000 3.800.000 3.900.000 4,500,000 4.556.000
3.000 13.400 8.600 7.400 7.900
72.000 260.000
Indice 43 76,5 80 75
2,506 2.355 1.828 2.556 2,026
S e oot i A4S p SR
10,8 8.4 5,1 6.6 6,7
38,8 35,0 25,2 28,8 28.8
178 79 141 245 257
o e s +++4 a +

Estudio anatomopatoldgico (doctor COCKBURN):

Recibimos tres 6rganos: Una biopsia de higado, en
la cual histolégicamente sélo pudimos encontrar unos
acumulos de células linfoides en el parénquima del o6r-
gano, y en algunas zonas una verdadera hiperplasia de
las células de Kupffer. Las células hepdticas son del
todo normales, presentando un protoplasma claro, rico
en glueégeno. Con tinciones complementarias no hemos
podido hallar otra alteracién y nuestro diagnéstico fué
de reaccién hepética.

El segundo 6rgano recibido por nosotros fué un bazo,
que pesaba 1.430 gr.; al corte presentaba una intensa
congestion, duro a la palpacién, y que presentaba una
serie de estructuras fibrosas que macroscépicamente
fueron interpretadas como corpiisculos de Gamma-Gan-
dy. En la primera microfotografia se pueden apreciar
los senos venosos intensamente dilatados y en su inte-
rior pueden verse células sanguineas, en su mayoria cé-
lulas blancas. También nos llama la atencién la falta de
foliculos linfaticos y los pocos linfocitos que encontra-
mos en los cordones de Billroth, siendo en su mayoria
células del tipo histioide. Nos llama también la atencién
que, a pesar de existir una intensa congestién del bazo,
de existir verdaderas hemorragias, la reacciéon del hie-
rro ha sido negativa, encontrdndose solamente positiva
en las zonas fibrosas, pero en una cantidad exigua, por
lo que, v después de consultarlo con los doctores MoRA-
LES v VALLE, no nos parecen corpusculos de Gamma-
Gandy. Con tinciones especiales para la reticulina, en-
contramos a ésta notablemente aumentada, como pue-
den apreciar en esta microfotografia. El tejido fibroso
también se encontraba aumentado.

Nos lleg6, juntamente con los dos 6rganos anterior-
mente sefialados, un trozo de 5 cm. de costilla, en el
cual estudiamos la médula 6sea, siendo una médula algo
hiperplasica, con gran cantidad de megacariocitos y,
como es normal, predominio de la serie blanca sobre la
roja.

Diagnéstico histolégico: Esplenomegalia congestiva.

En los comentarios al caso se relatan algunos aspec-
tos de extraordinario interés: Unos sintomas que refle-
jaban la hiperesplenia en la médula 6sea con hiperplasia
mas o menos displastica. Una sintomatologia de déficit
hepitico, incluso en las pruebas que no dependen del
aumento de la gamma globulina, y otra prueba inversa
de ello es su normalizacion.

Un tercer aspecto es el aumento de la gamma globu-
lina al doble de lo normal, y que no podemos explicar

por la hiperesplenia, puesto que persiste, ni por la alte-
racion funcional hepdtica, que ha mejorado tanto. Se
puede pensar en que lo primitivo es aquel fenémeno, la
alteracion 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 caido sobre una zona
poco afecta del borde. El eslabén que queda laxo es sa-
ber si la esplenomegalia ha sido la consecuencia conges-
tiva de la hipertensién portal o de la propia hipergam-
maglobulinemia.

Es muy sugestivo diseutir el papel aue haya podido ja-
gar en la patogénesis del cuadro la ovariectomia, que
asimilaria los de esta enferma a los fenémenos que se
presentan en la ecirrosis de Kunkel.

ATRESIA DE VIAS BILIARES

Doctor BARREDA.—EI nifio A. R. F., de cinco meses de
edad, natural de Vigo, ingresado en esta Estacién el
dia 15 de junio de 1957, que estd amarillo desde que na-
ci6, tiene la siguiente historia:

El enfermito, nacido a término después de un emba-
razo y parto normales, nacié amarillo de piel y muco-
sas, observando la madre que la orina era como el aza-
fran v las heces muy blanquecinas, aunque de consisten-
cia dura. También en cuanto terminaba de mamar te-
nia un vomito alimenticio que ha desaparecido hace un
mes, después de tratarle con una gotas. Durante el pri-
mer mes el nifio fué aumentando de peso, pero a partir
de dicha fecha ha ido adelgazando progresivamente. Ha
sido tratado con extractos hepiticos y vitaminas B y C,
a pesar de lo cual el pequefio continia exactamente
igual. En sus antecedentes personales nos dicen que ha
estado acatarrado en dos ocasiones, el tiltimo de los cua-
les le dura todavia. Los antecedentes familiares son: Pa-
dre y un hermano, sanos. Un hermano muerto de pul-
monia.

La exploracién nos da lo siguiente: Enfermito desnu-
trido con coploracién morena de piel y tinte ictérico con-
juntival. Cuello ¥y boca, normales. En el térax se auscul-
ta una respiracién ruda con alguna sibilancia aislada. El
vientre, abombado, muestra un aumento del higado de
unos cuatro traveses de dedo, muy duro, mientras gue
el bazo, lateralizado también, sobresale dos-tres trave-
ses de dedo por debajo de la arcada costal. El ombligo
es prominente, mostrando ademds una hernia inguinal
derecha.

+
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Los andlisis efectuados arrojan los siguientes resul-
tados:

Neurologian—No existe reflejo de Moro. Se conservan
los puntos cardinales y el reflejo de succién, Existe abo-
licién de la respuesta contralateral a la excitacion plan-
tar, No hay respuesta lumbar a la excitacion mecdanica.
Tendencia marcada al opist6tonos: se conserva el fent-
meno de enderezamiento, La marcha automadtica es so-
bre las puntas de los dedos y con cruzamiento en tijera.
La respuesta plantar es indiferente.

esumen: Sindrome hiperténico; fenémenos de carac-
ter espdstico. Retraso motriz.

Hemograma.—Hematies, 3.980.000 mm® Hb., 72 por
100. V. G., 0,92.

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

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

Serie blanca: Leucocitos, 17.300 mm?®. Neutréfilos seg-
mentados, 11; en bastén, 18; eosindfilos, 4, monocitos,
13; linfocitos, 51; células ciandfilas, 3.

Sangre.—Lipidos totales, 920. Colesterina total, 215.
C. éster, 115. C. libre, 100. Hanger, cuatro cruces. Mac
Lagan, 20,6. Kunkel, 27,2. Gamma globulina, 1,942 gra-
mos por 100. Colemia: D, 8,4 mg. por 100. Y, 2,6 mg. po:
100. T. 11, D/T por 100, 76,4 por 100 (junio, 15 y 17).

Serologin: Wassermann, negativa. Meinicke, negati-
va. Meinicke (M. T. R.), negativa. Kahn, negativa,

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

Hematologia.—Resistencia globular osmética: Hemoli-
sis comienza al 0,40 por 100 y es total al 0,25 por 100
Sistema Rh, positivo.

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

Albtimina: 2,738 gr. por 46 por 100.

Idem, 0,965 gr. por 16,4 por 100,

Idem, 1,013 gr. por 18,2 por 100.

Idem, 1,179 gr. por 19,4 por 100.

Cociente alblimina/globulina, N 8A.

A la vista de todos estos datos opinamos que se trata
de una atresia de vias biliares congénita, y que sobre ella
se ha hecho una cirrosis infantil, y se decide hacer una
laparotomia que, con la angiografia concomitante, con
el fin de ver si se le puede hacer un drenaje. Es interve-
nido por el doctor GONZALEZ BUENO, que él nos dara
cuenta.

Informe de biopsia hepdtica.—Estudio histopatolégico:
Cirrosis colestitica con retencién biliar muy evidente en
hepatocitos y canaliculos biliares. La regeneracion 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 desestructuracion. Hay gru-
pos de vasos dilatados. No se aprecia notable degenera-
cion hepdtica.

CAVERNOMA DE LA PORTA

Doctor LORENTE HIDALGO.—En abril del afio pasado in-
gresd en el Servicio del doctor LORENTE este nifio, J. J.
F. L., de siete afios de edad, contando sus padres la si-
guiente historia:

Nacié de parto normal y a los cinco dias tuvo infec-
cién del cordén umbilical con fiebre alta. También por
entonces se le infecté una inyeceién, por lo que hasta los
dos meses de edad no lleg6 a estar bien.

A los cuatro afios tuvo sarampién y por entonces co-
menzo a notar la madre que se le hacian cardenales con
facilidad y que el vientre le habia aumentado de vo-
lumen.

A los seis afios tuvo una parotiditis, coincidiendo con
varios casos mds en el pueblo, v en plena fiebre tuvo un
voimito abundante de sangre roja. Al verle el médico les
dijo que tenia el higado grande, le puso tratamiento y
quedd bien, aunque persistia la hinchazén de vientre.

Volvié a hacer vida normal sin mis molestias que la
facilidad para producirse hematomas y dolor a los es-
fuerzos en hipocondrio izquierdo, hasta que hace dos
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meses repitié la hematemesis, que se siguié durante
dos-tres dias de deposiciones negras. Qued6é muy péilido
v caido, por lo que le hicieron varias transfusiones, y
con la mejoria obtenida nos ingresa el enfermo,

Los antecedentes carecian de interés.

En la exploracién encontramos un nifio bien des-
arrollado para su edad con palidez marcada de piel y
mucosas. Habia un soplo funcional en punta y el resto
de la exploracién respiratoria y circulatoria era normal.
No habia adenopatias,

En abdomen, yva a la inspecciéon se apreciaba la exis-
tencia de una masa que hacia prominencia en hipocon-
drio izquierdo. La palpacion demostraba corresponder a
una esplenomegalia que llega al ombligo, de consistencia
dura y algo dolorosa. El higado no se palpaba aumenta-
do. Habia una discreta circulacion colateral.

Ya la primera impresion, dado lo tipico de la historia
con hemorragias digestivas y esta esplenomegalia, fué
de tratarse de un sindrome de Banti, que etiolégicamen-
te podia corersponder a aquella infeccién umbilical que
refirieron tras el interrogatorio intencionado, va que no
lo habian hecho espontdineamente.

Las exploraciones auxiliares fueron dandonos los da-
tos siguientes:

En la sangre habia anemia de tres millones y medio
con V. G. de 0,97. La V. de S. era de 16 de indice. Habia
también leucopenia de 1.800 con discreta neutropenia de
48. Las plaquetas fueron 15.500 y el tiempo de coagula-
cion normal v el de hemorragia de cuatro minutos. El
Rumpel Leede era positivo, Presentaba, por lo tanto, un
cuadro hematolégico muy compatible con frenacién
plénica de la médula. Por ello se hizo puncién esternal,
que fué compatible con este supuesto, encontrandose in-
madurez mieloide ¥y moderada hiperplasia reticular no
displdstica.

La orina no tenia nada anormal.

Las pruebas de funcién hepatica, hechas con dnimo de
depurar la posible evolucién hacia la cirrosis por hiper-
tensién portal, fueron dis¢retamente positivas (+ + de
Hanger, 6,6 de Mac Lagan, 24 de Kunkel y gamma glo-
‘it e W% gr. por 100. La colinesterasa de 170 mm).

La prueba de la esplenocontraccion fué claramente po-
sitiva como indica el grafico.

Aprovechando la inyececién de adrenalina se hizo una
radioscopia de esofago, a la que corresponden estas ra-
diografias, en que se ven claras varices esofagicas, que
son sin duda las causantes de las hemorragias diges-
tivas.

El profesor JIMEN, DIAZ, en su visita, confirmé la
impresion diagndstica, creyendo que el cuadro fuera de-
bido a trombosis o tromboflebitis de la esplénica, quiza
a partir de la infeccién umbilical. Resalta la importan-
cia de hacer esplenoportografia preoperatoria para de-
cidir el tipo de intervencién, que podia ser esplenecto-
mia con o sin ligadura de las varices esofdgicas, o una
anastomosis portocava, que en esta edad debe ser muy
difieil.

Antes de ser dado de alta, el cuadro hematolégico fué
repetido en el Servicio del profesor GONZALEZ BUENO,
observindose normalizacién casi completa. Los hema-
ties estaban ya en 3.960.000, los leucocitos eran 10.000
con 60 por 100 de neutréfilos y sélo 23 linfocitos, y las
plaquetas estaban aumentadas a 356.000.

El estudio histopatoldgico del bazo dice:

Bazo de 690 gr. de superficies lisas y oscuras, muy con-
gestivo en apariencia; al corte es recio, ajamonado, 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, ademads,
dreas centrales, blanquecinas, que parecen antiguos in-
fartos o quiza fibrosis.

Microse6picamente 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,
seundoglandular, en muchas zonas, Los foliculos son es-
casisimos, pequefios, y por lo general poco aparentes.
Hay pequefias dreas de infarto. Existen tipicos ndédulos
sider6ticos de Gamma-Gandy como los descritos en el
S. de Banti. Los vasos pueden-ser muy gruesos-de-pa-
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red y de luces disminuidas e incluso ocluidad y recana-
lizadas.

CIRROSIS COLESTATICO-COLANGITICA

Doctor LORENTE.—El enfermo J. C. R., de treinta y
ocho anos, de oficio calderero, cuando ingresé en nues-
tro Servicio, en el mes de mayo de 1957, venia quejan-
dose de las siguientes molestias:

Hace doce anos, encontrandose antes bien, le di6 brus-
:amente un dolor muy intenso en epigastrio, que se irra-
diaba al hipocondrio derecho y la espalda, lo que obligd
a ponerle una inyeccién de morfina. Se acompaifé de vé-
mitos biliosos y orinas encendidas, pero no tuvo fiebre ni
se puso amarillo.

Quedd después relativamente hien, aunque en ocasio-
nes, después de las comidas, tenia dolor en epigastrio e
hipocondrio derecho, que se acompafiaba de la expul-
sion de un liquido claro, con lo que se aliviaban sus mo-
lestias.

Dos afos después tuvo otro célico con las mismas ca-
racteristicas, aunque menos intenso.

Continué después con estas molestias, en los interva-
los entre los coélicos, hasta hace un ano, en que con in-
tervalos de diez-quince dias se le presentaban unas cri-
sis febriles, precedidas de escalofrios y elevacién de la
temperatura hasta 39 a 40,

Y hace siete meses comenzd a ponerse amarillo, icte-
ricia que se intensificé en el curso de dos dias, y a partir
de entonces estas crisis febriles aumentaron de frecuen-
cia, presentdndose casi todos los dias.

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

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 myy moreno, pero cree
que este color se ha acentuado desde hace un afio.

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

Los antecedentes familiares carecen de interés.

Exploracion fisica. — Encontramos un enfermo bien
constituido, en regular estado de nutricién, con una co-
loraciéon meldnica intensa de la piel, méds acentuada en
la cara, manos y genitales. No hay hiperpigmentacién
de las mamilas ¥ 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 sistélico, que se
ausculta en todos los focos, que por sus caracteristicas
parece funcional. Pulgo, 54, ritmico, P. A., 9/7.

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

Por la historia y la exploraciéon fisica, antes de prac-
ticar las exploraciones complementarias, pensamos en
una de estas dos posibilidades diagnosticas para expli-
car la ictericia y la hepatomegalia de este enfermo:
Una colelitiasis infectada o colecistitis litidsica, con cri-
sis de fiebre bilioséptica, que ha conducido a una obs-
truceion del colédoco. El estasis y la infeccién han afec-
tado al parénquima hepéitico, dando lugar a una cirrosis
colestdtica. También podria tratarse de un quiste hida-
tidico de forma seudolitidsica con obstrucecién del colé-
doco.

Las reacciones del quiste, Cassoni y Weinberg, con an-
tigenos de liquido hidatidico y cisticerco, fueron negati-
vas., Habia cuatro eosinéfilos.

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

En las heces la reaccién de pigmentos biliares fué po-
gitiva, de cuatro cruces.
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En el hemograma: Leucocitos, 5.650; 62 neutréfilos
segmentados, una forma en cayado, 4 eosinéfilos, 7 mo-
nocitos y 27 linfocitos. La velocidad de sedimentacion,
71 de indice,

El estudio de la funcién hepatica dio lo siguiente:

Colemia: Directa, 7,4 mg.; indirecta, 1,2 mg.; total,
8,6, relacién 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 térax no habia nada anormal en
la ctpula diafragmatica derecha.

La colecistografia di6é resultado negativo; la vesicula
estaba excluida.

Aparte de esto, por las pigmentaciones de piel y mu-
cosas del enfermo, de tipo meldnico, v su hipotensidn,
creimos interesante hacer un estudio de su funcion su-
prarrenal, cuyo resultado fué el siguiente:

17-cetoesteroides, 8,9 mg. en las veinticuatro horas;
diuresis de 1.350 ¢. ¢. 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
centimetros ciibicos. Idem de la primera hora, 31 c. c.
Idem de la segunda hora, 400 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 hidatidico y
de la positividad de las pruebas funcionales, nos queda-
mos con la primera posibilidad diagndstica, es decir, una
colelitiasis infectada con fiebre bilioséptica que ha con-
ducido a una obstrucecién incompleta del eolédoco y ci-
rrosis colestatica por el estasis y la infeccién. Colateral-
mente por las pigmentaciones, la hipotensién y pruebas
practicadas, tenia una insuficiencia suprarrenal.

Naturalmente, que en el aspecto terapéutico la indica-
cién quirtirgica era formal: habia que ir a la desobstrue-
cién del eolédoco, colecistectomia y biopsia hepatica para
el estudio anatomopatolégico de las alteraciones del pa-
rénquima hepético.

La intervencién fué practicada por el doctor GONZA-
LEZ BUENO, cuyo informe es el siguiente: La vesicula bi-
liar es pequefia, atréfica y no se encuenira habitada,
continudndose insensiblemente con el colédoco, pues el
cistico tiene también un gran calibre. Se practica una
coledocotomia, extravéndose numerosos cdlculos gran-
des, asi como bilis infectada. Se lavan con suero las vias
biliares extrahepaticas, pasindose a continuacién dila-
tadores de Baker progresivos, que nos aseguran la per-
meabilidad del hepatico y del colédoco. Se deja un dre-
naje externo por medio de un tubo de Kehr.

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

Al once dia de la intervencion se hace una colangiogra-
fia a través del tubo de Aher, que demuestra la permea-
bilidad de las vias biliares, excepto del hepatico derecho,
probablemente porque la rama del tuvo en T estd intro-
ducida por el conducto izquierdo.

Los andlisis practicados a los doce dias de la interven-
ciné 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 ha 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 hepética fué enviada para estudio histopa-
tolégico, cuyo informe es el sigaiente:

Preciosa muestra de cirrosis biliar de comienzo. El hi-
gado conserva en general su estructura lobulillar, pero los
espacios porta son mayores y més fibrosos, con aumento
de la celularidad, ectasias venosas y proliferacién de los
conductos biliares, Lo mas llamativo son los lobulillos
mismos, donde los hepatocitos estdn bien conservados,
pero existen abundantisimos pequefios trombos de pig-
mentos biliares bloqueando gran parte de los espacios bi-
liares intralobulillares. El componente inflamatorio es
muy discreto.
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