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en 10 mgr. cada semana, hasta llegar a la dosis de 
40 mgr. al día, continuándose con ello hasta obte­
ner resultados terapéuticos. Del conjunto de enfer­
mos, 28 curaron por completo y el resto mostró cier­
t a mejoría. El tiempo mínimo requerido para la cu­
r ación completa fué de tres semanas, y el máximo 
de dos años. Los enfermos del grupo de edad joYen 
y los que tenían el v itíligo de origen reciente respcn­
dieron de una manera más precoz. En dos enfermos 
el proceso avanzó a pesar del tratamiento. 

ｔｲｯｭ｢ｯｬｩｳｩｾ＠ con fibrinolisina en la oclus ión cerebral 
arterial.-SUSSMAN y FlTCH (JAMA, 167, 1705, 1958) 
han tratado tres enfermos de hemiplejía por medio 
de una infusión intravenosa lenta de fibrinolisina. 
Se localizó el sitio de la oclusión de los vasos cere­
brales por medio de la arteriografía. En un caso el 
angiograma mostraba claramente la no repleción del 
grupo de la cerebr a l media antes del tratamiento, 
mientras que a l octavo día de iniciarlo se obtuvo 
una buena repleción, mostrando este enfermo los re­
sultados m ás favorables. La historia de cardiopatía 
reumática y el hecho de que el tratamiento se co­
menzó a las seis horas de la aparición de los sínto­
mas sugiere que la lesión estaba causada por un ém­
bolo procedente de la aurícula izquierda fibrilante y 
que el émbolo era un trombo fresco más susceptible al 
agente lítico. No encuentran efectos perjudiciales 

en relación con la angiograf ía diagnóstica 
0 

e 
administración de fibrinolisina. En otro ･ｮｦ･ｾｮ＠ la 
obtuvo un aclaramiento parcial de la luz carot?d se 
ocluida y en el restante no se vieron ｭｯ､ｩｦｩ｣ｾ＠ .ea 
nes de la oclusión de la arteria cerebral ante?· 
Sugieren la ampliación de estos estudios. lor 

Eficacia antipirética de la salicilamida y aspiri 
en niños. VIGNEC y GASPARIK (JAMA, 167 ＱＸｾ＠
1958) han seguido el curso de la fiebre en 5Ú niñ ' 
cuyas temperaturas iniciales ･Ｎｲｾｮ＠ su?Criores a ＳＸＮｾｾ＠
y en los que los hallazgos f¡s¡cos Justificaban un 
ensayo inicial de medidas exclusivamente antipiré. 
ticas. Los enfermos se trataron alternativamente con 
aspirina o salicilamida, con el propósito de compa. 
rar la eficacia de las dos drogas. Bastó la saliciJa. 
mida ｾｾ＠ _110 ･ｮｦ･ｲｭｾｳＬ＠ y sólo el 39 por lOO del gru. 
po ex1g1o un tratamiento eventual con antibióticos 
la aspirina bastó en 117 enfermos y sólo el 41 po; 
100 de este grupo requirió ulteriormente antibióti· 
cos. La diferencia, pues, no fué significativa. Aná. 
lisis similares de otros aspectos cuantitativos del 
tratamiento no pudieron demostrar diferencias ｾｩｧＮ＠
nificativas en la eficacia entre las dos drogas. Aho­
ra bien, en cuanto a la facilidad de administración 
aceptabilidad por los niños y control de la dosifica· 
ción, la suspensión de salicilamida mostró ventajas 
sobre la aspirina 

EDITORIALES 

POLICITEMIA Y CARCINOMA RENAL 

La coexistencia de policitemia y carcinoma del riñón 
es una eventualidad extraordinariamente rara si se hace 
caso de los casos publicados hasta el presente en la lite­
ratura; sin embargo, la impresión que se tiene es de que 
este síndrome es más frecuente de lo que la escasez de 
publicaciones hacía presumir. 

Recientemente DAlltON, HOLUB, ｍｾＺｌｉ ｃｏｗ＠ y USON se 
ocupan de este problema presentando 10 enfermos de 
observación personal y una revisión al tiempo de 12 ca­
sos bien documentados referidos en la literatura. En 
cuanto a la incidencia de dicha asociación, estos autores 
la encuentran en el 4,4 por 100 de 205 enfermos en los 
que la policitemia no podía atribuirse a una causa cono­
cida como trastornos cardiopulmonares o endocrinos o 
la exposición a agentes químicos. Este conjunto de en­
fermos comprende el 2,6 por 100 de 350 casos d-el carci­
noma del parénquima renal. 

Respecto a la incidencia de edad y sexo, se ve que si­
gue la misma distribución que la de los enfermos con po­
licitemia vera o carcinoma renal, ambos procesos pre­
sentándose en la vida media y principa lmente en varo­
nes. En la mayoría de los casos se vió la coincidencia de 
ambos procesos en su edad de a.parición, pero en otros 
pudo verse que precedía la policitemia varios años al tu­
mor, y viceversa. El predominio de los varones es el mis­
mo que ocurre en la policitemia vera y en el carcinoma 
renal. 

La distribución racial o étnica refleja presumiblemen­
te el interés de los autores escandinavos en este síndro­
me y la gran incidencia de la policitemia en judíos; sin 
embargo, es muy posible que la predilección aparente 
por los escandinavos tenga una base genética. La distri­
bución por grupos sanguíneos ABO era tota lmente irre-

guiar. Como ocurre, en general, con los carcinomas re· 
nales, los tumores se presentaron con igual frecuencia 
en ambos lados. 

En cuanto a la naturaleza del carcinoma renal, tienen 
la opinión de que no hay un hallazgo histológico signifl· 
cativo en el cáncer del riñón o del parénquima adyacente 
que sea peculiar a los enfermos que muestran polici· 
temia. 

Respecto a la policitem1a, encuentran que faltan en 
estos enfermos la esplenomegalia, leucocitosis y trom· 
bocitosis. Unicamente constituían excepciones a esto 
dos enfermos en los que la policitemia precedió aparen· 
temen te al tumor en varios años y que podian muy b1en 
haber sido casos de policitemia vera. Así, pues, la poli· 
citemia en el presente síndrome es más justamente una 
eritrocitosis. La esplenomegalia y la pancitemia. ｳｾ＾ｮ＠ ge· 
neralmente, aunque no siempre, rasgos rle la pohcltemla 
vera, pero faltan típicamente en la policitemia idiopátl· 
ca de la infancia y en la policitemia secundaria a la m· 
saturación arterial de oxigeno, ｩｮ ｴｯｸｩ｣｡｣ ｩｯｮ ｾｳＬ＠ trastor; 
nos endocrinos, tumores subtentoriales (especialmente e 
Jlemanglioblastoma cerebeloso) y el mioma uterino. Las 
determinaciones de la saturación a rterial de oxigeno tur 
ron normales en los cuatro enfermos en los que se ｲ･ｾｾ＠
zó y la prueba, y el estudio de la médula ósea demos s 
sólo un a umento de la eritropoyesis en los 13 enfermo_ 
estudiados. Se encontraron aumentos en el volumen san 
guineo en tres enfermos en los que se hizo esta ､･ｴ･ＢＺＧ ｾＺ＠
nación, pudiéndose atribuh· dicho aumento a una ｾｾ＠ z 
ble elevación del volumen de glóbulos rojos; estos ha ｾﾷ＠
gos van de acuerdo con la policitemia vera y con la 

licitemia secundaria. . ·ada 
Un rasgo muy significativo de la policitemla asocl de 

con carcinoma renal es la remisión ｯ｣｡ｳｩｯｮｾｾＺ ｬ＠ ､･ｳｰｾｦＺｳ＠ y 
la nefrectomia; en conjunto, cuatro casos mduda 



ToMO L}QCil 
;.ICM&RO 4 

EDITOR/ ALES 269 

'bies exhibieron la desaparición de la 
otros ｣ｵｾｴｲｯ＠ ｰｯｳｾｳ＠ de la supresión del carcinoma renal 
polic.itexma Ａｾｾｾｵ＠ que puede negarse a la conclusión de 
asoc1ado, .P. ·a es por lo menos en algunos casos, se­
que la ｰｯｨｾｬｾ･Ｚｲｾｩｮｯｾ｡＠ ｲ･ｮｾｊＮ＠ ｅｾｴ｡＠ regresión de la poli­
cunda.na a és de la ext1rpac1ón de un tumor ya ha 
citern1.a ､･Ｚｾｵ･ｮｦ ･ｲｭ｡ｳ＠ con mioma uterino, con heman­
sido VlStO erebeloso adenomas renales benignos, et-
glioblastoma e ' 

cétera. t los mecanismos por los que la neoplasia 
En ｣ｵ｡ｾ＠ 0 ｯｾﾷｩｧｩｮ｡ｲ＠ una policitemia, actualmente sólo 

renal ｐｾｾ｣ｾｲｳ･＠ conjeturas. Existe la posibilidad de que 
ｰｵ･､ｾｮ＠ esis tenga lugar en el tumor o en el parén­
la Ｎ･ｬＧｬｴｾＺ＼＾ｊ＠ adyacente; pero aunque el riñón y .la pelvis 
qUima ocasionalmente sitios de eritropoyes1s extra­
ｲ･ｮ｡ｾｬｾｾｮ･ｳｰ･｣ｩ｡ｬｭ･ｮｴ｣＠ en los niños, los cortes del tumor 
med t !.do normal adyacente en sus enfermos no ｭｯｾﾭ
y del et cos eritroblásticos de significación. Otra posl­
ｴｾｾｾｾ＠ ･ｾ＠ que la policitemia fuera secundaria a ｵｾ｡＠ in­
b 'ón arterial de oxígeno, como consecuencia de saturac1 t · ¡ 
shunts arteriovenosos en el tumor, ｭ･ｴｾｳ＠ as1.s pu ｭｯＮｾ｡Ｍ

d·r1·cultades para la buena excurs1ón dlafragmatl-reso 1 . . e h la interferencia mecámca del tumor. omo ya e-
ｾｯ［ｾｩ｣ｨｯ＠ antes, la determinación de la saturación arte­
rial de oxígeno fué normal en sus enfermos y ｴ｡ｭｰｯｾｯ＠
h encontl·ado shunts en los tumores, las metástas1R 
an 'd d . t lmonares no se han refen o como causa e msa ura-
ｾｾｮ＠ arterial y el tumor renal no dificultó la respiración 
en ninguno de los enfern;os. Qued.a pensar en la produc­
ción de una sustancia entropoyétlca en el tumor o en el 
parénquima renal adyacente; recientemente se han ob­
tenido muchos datos experimentales que apoyan el con­
cepto de la regulación hormonal de la eritropoyesis. Se 
ha demostrado un factor eritropoyético en el plasma de 
enfermos con policitemia vera, policitemia secundaria y 
en los sueros concentrados de sujetos normales. Se des­
conoce el origen de este factor humoral, designado habi­
tualmente como "eritropoyetina"; sin embargo, autores 
hay que han sugerido que la eritropoyetina se produce 
en Jos riñones; por lo tanto, puede postularse que en 
un cierto porcentaje pequeño de neoplasias renales se 
sintetizan cantidades anormalmente grandes de eritro­
poyetina, bien por el tumor o por el parénquima renal 
adyacente, y la liberación de esta eritropoyetina en la 
circulación general ocasiona la eritrocitosis, presumible­
mente por una acción directa del factor hormonal sobre 
la médula ósea. Hay datos antiguos que apoyan la posi­
bilidad de esta hipótesis. Los tumores renales, así como 
también neoplasias del bronquio, útero y ovario, se aso­
cian en ocasiones con anormalidades metabólicas que si­
mulan el hiperparatiroidismo, con regresión de estas al­
teraciones después de la extirpación del tumor, habién­
dose postulado la producción de una sustancia hormonal 
similar a la paratiroidea por dichos tumores; además. 
existen otras enfermedades del riñón asociadas con po­
licitemia, como por ejemplo, el adenoma benigno, riñón 
poliquistico y tuberculosis unilateral en un enfermo con 
ausencia congénita del otro riñón. 

Por otro lado, también se ha visto policitemia asocia­
da. al hemangioblastoma cerebeloso y al fibroma uterino. 
as¡ como también con carcinoma gástrico metastásico en 
el ｾｧ｡､ｯＬ＠ hepatoma primario y carcinoma prostático ; 
la hipótesis de un aumento en la producción renal de di­
｣ｾ｡＠ .eritropoyetina, que explicarla la policitemia en aso­
CiaCión con el carcinoma renal, no podría ser invocada 
c.omo ｾ＠ mecanismo posible para la explicación de la po­
hcltem¡a que se observa en estos procesos neoplásicos 
tan ampliamente variados; además, parece inverosímil 
que ｴｯｾｯｳ＠ estos órganos tengan capacidad potencial para 
ｾｲｯ､ｵ｣ﾡｲ＠ una sustancia eritropoyética consecutiva a la 
egeneración maligna. 

el Descte ｾＱ＠ punto de vista práctico, cualquiera que sea 
a ｭｾ｣｡ｭｳｭｯＬ＠ persiste el hecho de que un porcentaje 
preclable de enfermos con policitemia aproximada-

mente un 4 . . ' las 1 por 100, tienen un carcmoma renal de célu-
Ciónc aras, 1? que subraya la importancia de una palpa­
flan abdommal :!1lidadosa en busca de una masa en el 
ｴｲ｡ｲ｣ｾＮ＠ La radiografía abdominal simple para demos-

os contornos renales es otra de las exploraciones 

que deben realizarse. :.No hay duda de la necesidad de 
una investigación urológica de la hematuria en la poli­
citemia; la hematuria, macro o microscópica, se pre­
sentó en 20 enfermos con policitemia vera entre 183 
cuya orina fué analizada, de los que excluyendo cinco 
enfermos con prostatitis crónica o nefritis, 15, o sea el 
8,2 por 100, quedaba sin explicar. En los casos de VIDE­
BAEK había nueve enfermos, de un total de 123, con he­
maturia, esto es, el 7,3 por 100; como contraste, 19 de 
22 casos documentados de policitemia con carcinoma re­
nal, o sea el 86 por 100, tenían hematuria; así, el 4 por 
100 de los enfermos con policitemia tienen carcinoma re­
nal, y si casi todos ellos exhiben hematurias, las posibili­
dades son de aproximadamente uno de cada tres con po­
licitemia y hematuria que tenga asociado un tumor re­
nal y, por lo tanto, la presunción de que la hematuria es 
una manifestación benigna de la policitemia puede con­
ducir a un grave error. 
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TROMBOCITEMIA HEMORRAGICA 

En 1934, EPSTEIX y ｇｯｾ［［ｭ［ｌ＠ aplicaron el término de 
trombocitemia hemorrágica a una diátesis hemorrágica 
que se caracteriza por un aumento persistente de las pla­
quetas. Aunque es frecuente la observación de hemorra­
gias con trombopenia, sin embargo, la asociación de he­
morragia y trombocitemia es ･ｸｴｲ･ｭ｡､ｾｭ･ｮｴ･＠ rara Y 
probablemente no se han registrado en la literatura mun­
dial más de 30 casos. En 1955, HARDISTY y WOLFF anali­
zaban los datos clínicos y hematológicos de 18 casos re­
feridos de trombocitemia hemorrágica más cinco casos 
personales, y de estos 23 enfermos 19 tenían más de cua­
renta años con proporción igual de varones y hembras : 
las hemorragias se produjeron con mayor frecuencia 
por la nariz y aparato digestivo, pero rara vez se. pre­
sentó púrpur3 ; la pérdida sanguínea ocaswnaba Inva­
riablemente una anemia hipocrómica y en todos los ca­
sos se veía un aumento del recuento de plaquetas y de 
leucocitos. Además de las hemorragias, los enfermos 
con trombocitemia hemorrágica pueden tener episodios 
trombóticos; presumiblemente, éstos están en intima re­
lación con el número excesivo de plaquetas, pero el J?e­
canismo de la hemorragia es totalmente desconocido. 
Aproximadamente la mitad de los casos referidos tienen 
tiempos de hemorragias anormales, pero las rest::mtes 
pruebas de coagulación son totalmente normales. D1chos 
autores encuentran un déficit cualitativo de las plaque­
tas en sus cinco casos personales. en lo que respecta 1. 

su conducta en la prueba de generación de tromboplas­
tina, pero tienen la opinión de que ésta no es el umco 
factor que desempeña un papel. . 

FOt::'\"TAil\, con motivo de la obsen•ac1ón de d_os. casos. 
revisa el problema de la ｴｲｯｭ｢ｯｾｩｴ･ｭｩ｡＠ h:morrag1ca con 
ideas personales sobre su tratam1ento. Senala que la etiO­
logía de la ｴｲｯｭ｢ｯ｣ｩｴ･ｾｩ｡＠ y ;1 ｭ･｣｡ｭｳｾｯ＠ ､ｾ＠ la ten?en­
cia hemorrágica asoc1ada s1guen ｴｯ､ｾＢ＾ｬ｡＠ sm exphca1 . 
pero que, sin embargo, merecen ｭ･ｮ｣ｷｮｾｲｳ･＠ dos ｦ｡｣ｴｾﾭ
res en cuanto a la etiología de la tromboc1tem1a. En Pll­
mer lugar, se acepta ahora que los ｴｾﾷ｡ｳｴｯｲｮｯｳ＠ ｟ｭＱ･ ｬｯｰｲｯｾ＠

liferativos están íntimamente relacwnados. ' que as1 
como la leucemia mieloide y la ｰｯｬｩ｣ｾｾ･ｭｩ｡Ｎ＠ ｶ･ｾﾷ｡＠ se ｣ｾﾭ
racterizan por una proliferación de teJidO ｭＱｾｬＰＱ､･＠ ｾ＠ e!:­
troide respectivamente. en la tromboc1tenua el tas.,o 
ｰｲ･､ｯｾ Ｑ ｩｮ｡ｮｴ･＠ es la producción ･ＺＺＭ｣Ｎ･ｳｩｶｾ＠ de plaquetas. La 
presentación de episodios de pohc1tenua en los ｣ｾｳｯｳ＠ de 
tlombocitcmia, la gran leucocitosis y la presenc1a oca­
sional de una pequeña proporción de células ｢ｬ｡ｾ｣ｾｳ＠ ｾﾭ
hematíes nucleados inmaduros en la sangre penfer1ca 
apoya dicho concepto. De modo ｳｩｭｾＱＳＺｲ＠ la ｣ｯ･ｸＱｳｴ･ｮ｣ｾ Ｚ Ｇ＠
ocasional de trombocitemia hemorrag-¡cn con leucemw 
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m1elOJde, m1elofibrosis y policilenua vera, sug1ere tam­
bién que está íntimamente conexionada con otros tras­
tornos proliferativos de la médula ósea. 

Otra segunda consideración importante es el papel 
del bazo. Así, HARDISTY y \YoLFF' vieron que a la mitad 
aproximadamente de los 23 enfermos revisados se !es 
habia extirpado previamente el bazo o este órgano se 
encontró atrófico. La esplenectomía ocasiona invariable­
mente un aumento temporal en el recuento de plaquetas 
y leucocitos, y en raras ocasiones la trobocitemia he­
morrágica se presenta después de la esplenectomía, como 
ocurrió en uno de los casos de ForXTAIX, en el que el 
recuento de plaquetas subió desde una cifra preopera­
tona normal a 1.140.000 por mm. c. a las dos semanas 
de la esplenectomía, acompañándose de un aumento del 
tiempo de hemorragia e intensas hemorragias por el 
tracto digestivo. Los propios EPSTEIX y GOEDEL obser­
varon va la asociación de la atwfia del bazo con trom­
｢ｯ｣ｩｴ･ｾｩ｡＠ hemorrágica; pudieron ver un caso en el que 
el bazo pesaba sólo í gr. y concluyeron que el trastomo 
se debía a una "subfunción esplénica". Aunque en algu­
nos casos el bazo es totalmente normal y en otros está 
aumentado de tamaño, hay poca duda de que en una 
alta proporción de casos el bazo, o más bien su ausen­
cia. es de significación etiológica directa. 

Se han hecho intentos por diversos autores para dl\'1-
dir la trombocitemia sobre una base etiológica en tipos 
primario o idiopático y secundario. Raramente es pn­
mario cuando no se asocia con cualquier otro proceso y 
no sigue a la extirpación del bazo, pero más a menudo 
es secundario y sigue a la esplenectomía o se asocia con 
atrofia esplénica. policitemia vera. leucemia miel01de 
crónica o mielofibrosis. 

Sigue sin explicar el mecanismo de la tenden<'Ia ht•­
morrágica en la trombocitemia hemorrágica. En algu­
nos casos el tiempo de hemorragia está prolongado. pe1·o 
las investigaciones del tiempo de coagulación, r·etraC'­
ción del coágulo. tiempo de protrombina y resistencia 
capilar son invariablemente normales. HARIH::;TY v \\'ou F 

son de la opinión de que las plaquetas son funcionalmen­
te anormales y en cinco enfermos demostraron una prue­
ba anormal de generación de tromboplastina como con­
secuencia de un defecto cualitativo d& ias plaquetas; en 
dos de sus enfermos, suspensiones de plaquetas muy con­
centradas proporcionaron pruebas de generación de trom­
boplastina normales, pero al hacer la dilución de la sus­
pensión hasta contener aproximadamente el mismo nú­
mero de plaquetas por mm. c. que en la sangre, las sus­
pensiones controles mostraron una producción deficien­
te de tromboplastina y retraso en la generación de trom­
boplastina. En los tres enfermos restantes se obtuvieron 
resultados anormales tanto con suspensiones de plaque­
tas concentradas como diluidas. Con el empleo de una 
técnica similar, las pruebas de generación de trombo­
plastina en los dos casos de FOlTNTAIK mostraron resul­
tados totalmen te normales. En vista de estos resultados 
contradictorios se requieren estudios ulteriores sobre la 
función de las plaquetas en la trombocitemia hemorrá­
gica. 

Por último, subraya este último autor que las plaque­
tas están en íntima conexión con la tendencia hemorrá­
gica a juzgar por el efecto del tratamiento con fósforo 
radioactiva. En la literatura previa hay pocas referen­
cias sobre el tratamiento de este proceso, aunque MoR­
TENSEN en 1948, quien consideraba a la trombocitemia 
como aliada con la policitemia y leucemia y posiblemen­
te susceptible a la radioterapia, observó efectos benefi­
ciosos con la irradiación total del cuerpo. Por ello, FOl'l\'­
TAIN ha ensayado el P"' en sus dos casos. L a respuesta 
en ambos fué altamente satisfactoria, cesando la hemo­
rragia y normalizándose el recuento de plaquetas. Se die­
ron nuevas inyecciones de 3 mC. de P "" al ascender por 
encima de lo normal el recuento de las plaquetas y con 
este régimen ambos enfermos han continuado en buen 
estado de salud y libres de episodios hemorrágicos du­
rante nueve y ocho meses, respectivamente. Pero ade­
más del descenso del recuento de plaquetas, el P "" origi­
nó una normalización del recuento de los leucocitos y en 
uno de sus casos la desaparición de la tendencia hemo-

rraglCa :>e :>Igllló de un aumento de recuento de h 
tíes a una Cifr·a policitémica, lo que el autor ｣ｯｮｳｾｬｬｬ｡ﾷ＠
como otra evidencia de la intima asociación de la 

1
1 era 

bocitemin ｾﾷ＠ otros trastornos mi<>lopt'Oiiferativos. rom. 
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ESTUDIOS GENETICOS J<;N BL SINDROME 
DE ｋｌｉｎｅｂＧｦ＼ｾｌｔｅｒ＠

Es bten sab1do que algunos casos cte sindrome de Kl¡. 

nefelter son cromatín-positivos y se acepta generalmen. 
t ｾ＠ que el hallazgo de núcleos cr·omatín-positivos indita 
la presencia del par femenmo de cromosomas XX, y n• 
aquí que estos \'aroncs, prácticamente normales, ｾ･｡ｲ＠

· genétu.:amcnte" hembras con r·cgrcsión del sexo. Se h· 
especulado mucho sobre el me('arw;mo que interviene en 
este síndrome, sugiriéndose que el dt•fecto es genétiro. 
La ｴｲ｡ｮｳｭｩｾｩ￳ｮ＠ familiar a tmvl>s <lt' más <le una gene­
ración sólo se ha podido r·egistnu· una \'('7. y !;e pensó en 
dicha familia, en la que la transn11s1ón era materna, que 
se debía a un tipo de herencia recPSI\'O ligado al sexo 
Con m ｡ｾ＠ or fn·cm•nt•ia se han rcgist rndo varios hermano• 
de una farmha ton el síndrome, tanto cmmntín-pos¡ti\w 
como ct·omatín-ncgativos. En suma, Pxlstt• cierta ･｜ﾷｩ､ｾｮﾷ＠
cía de la pres<'ncia de un cleft'rto g'l'nt•la·o, pero poco o 
nada se ha po<l1do aclarar en cuanto 11 Hu naturaleza. 

Recientementr la atención se ha c·one<'nt rncto ('n loo 
ｃＧｮｾｯｳ＠ C'romalin-posili\'OS y los pstudws ＼Ｑｾ＠ Fuua Ｌｾ Ｎ＠

R'IITII y ('o)s. mosl! a ron mequívoc'llrrwntl• unn ｣ＡｉｦｴＧｲｾｮ｣ｩ｡＠
histológ-ic-a entre los testíc·ulos d•• los cnft'rmos cromatln· 
positivos v nl'g'Rll\'Os pl'ro <'Ott In lmpr l'Sión de ｱ•Ｑｾ＠ la• 
sen-ejanz1s entre J!i dos\ 11·u 1 lt • r u m mP" 
tes como las dtferencras. Recientemente, este mismo gru· 
po de autores ha podido recoger un total de 27 casos, de 
ellos 16 cromatin-negativos y 11 cromatin-positivos, re· 
cogidos a través del escrutinio de las muestras de biop· 
sia y el estudio ulterior de todos los enfermos disponi· 
bies con azoospermia u oligospermia intensa atendidos 
en una clínica de esterilidad masculina entre 1955 y 1956. 
Por la observación de estos casos han podido calcular 
que la incidencia del síndrome de Klinefelter VIene a 
constituir, juntos los casos cromatín-positivos y nega· 
tivos, por lo menos uno de cada 10.000 niños varones. El 
proceso es, pues, mucho más frecuente de lo que se ha· 
bía supuesto previamente; de ello se desprende que hay 
enfermos con este síndrome que no son diagnosticados 
<iurante su vida y, en efecto, muy pocos de los casos que 
describen fueron etiquetados hasta que se inició dicha 
investigación. 

Otro rasgo muy importante es la normalidad relativa 
del aspecto exterior de algunos de sus enfermos. Ya ha· 
bían observado pr.:vramente que varios de sus enfermos 
incluyendo C'uatro cromatín -positivos, tenían esperma· 
tozoos en su líquido seminal a l verlos por primera vez. 
y es claro que pocos casos van de acuerdo con Ｑ ｾ＠ des· 
C'ripción clásica del síndrome o con sus modificaciones. 
no obstante, el poder contar con la histología testicular. 
las pruebas nor monales y la caracterización nuclear ?el 
sexo permiten incluir mayor número de casos en el sm· 
drome. 

En cuanto al diagnóstico, el empleo de los frotis bu·. 
cales para la caracterización del sexo nuclear es ｭｵｾ＠
seguro en cuanto a los casos cromatin-positivos, pero 
para tener un diagnóstico de confianza en los casos ero: 
matín-negativos se requiere la biopsia, a unque el ｐｾＮ＠
ceso puede sospecharse por el aspec to clfnico Y. ｣ｯｾｯｲﾷ＠
marse en c ierto grado por el patrón de excrec1ón la 
mona!. Esto supone una dificultad par a establecer 
verdadera incidencia de los casos cromatín-negatlvos; 
pero estos autores consideran que estos casos ｳｯｾｴＮ＠ ｾＮ＠
lo menos, tan frecuentes como los cromatín-posi ﾡｖ･ｾ＠
Un hallazgo crucia l, a su juicio, lo constituye el exc · 
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. s sin descendencia. Una explicación atractiva seria 
de tlO f ·¡· d - . . sencia en di<'has amr ras e un numero sustancrat 
la ｰｲｾｯｳ＠ no reconol'idos del síndrome de Klinefelter. La 
de. c:encia de individuos que podrían haber ocupado J;r 
ｲｸｲｾ＠ 'ón ctn uas patm·nas a sus enfermos cromalín-posi-
posrcr ｾ＠ . . . , . pero que habran aparentemente revertrdo en "va-
t ｮｯｾＮ＠ · · t t 1 · · d · tones" estériles, expltcana <l:n o a mcr enc_ra Je ;alt<J 
dr descendencia como el cambiO en la ｰｲｯｾｯｲ｣ｲ￳ｮ＠ ､ｾ＠ Sl'Xn. 
l!:n las familias de sus enfermos cromatm-negatrvos ｾＱ＠
número ｣ｯｲｲ･ｳｰｯｾ､ｩ･ｮ＠ le ｾｬ･＠ .varones a ｆｾ｣ｴｯｳ＠ en ｾＱ＠ l.l<l() 

111
aterno produeina una mcrdenc1a ｳ•ｭｾｬ｡Ｑｾ＠ de falla de 

descendencia, pero como el sexo no se mv1erte, la pro­
porción de sexo no se afecta. P ara aceptar esta hipóte­
sis existen dos dific·ultades: 1) No han probado que cual­
quiera de los tlos sin descendencia tenían el síndrome .le 
Klinefelter, pero esto creen que se debe exclusivamente 
a circunstancias a<'cidentales que han hecho imposible 
examinar miembros de las familias más importantes; 
y 2J Que serian conientes las familias con varios casos 
de síndrome de Klinefelter, mientras que sólo se han )1d. 

blicado muy poeas de ellas; esto parece constituir UN.I 

seria objeción a la teoría, pero podría indicar solamente 
que Ja gran ｭ｡ｾﾷｯｲﾷ￭｡＠ de los casos pasan completanwnt<· 
rnadvertidos. 

Desde el punto de vista genético están influenciado,; 
por la impresión clínica ､ｾ＠ que los casos de cromatín­
positivos y negatrvos son variantes del mismo síndromt.: 
y aceptan no sólo un mecanismo genético. sino también 
modos similares ele herencia. Insisten en: 1 J Que la pre­
sencia en dos gencraciones sugiere un carácter dominan­
te. 2l La transmisión por el padre de sexo opuesto al 
sexo genético presuntivo del enfermo indica que el pro­
ceso está controlado por el sexo; y 3) Este carácter do­
minante no pa1·ece estar ligado al sexo, puesto que algu­
nos de los enfermos cromatín-positivos con tíos pater­
nos aparentemente afectos tienen tías paternas fértiles. 
El defecto, por lo tanto, parece ser autosómico y los da­
tos de ceguera para los colores, que refuerzan el punto 
de vista de que los enfe1·mos cromatin-positivos son hem­
bras genéticas (XX l. es otra evidencia de que los cromo­
somas sexuales son normales. 

. El .. de_fc<.:Lo debe proceder de mutación genética 0 de 
aben ac1ón cromosóm1ca. Aunque posiblemente actúa 
ｾ￡ｳ＠ de un ｭｾ｣｡ｮｩｳｭｯＬ＠ sólo una aberración cromosómi­
ｾ｡＠ .puede ･ｸｰｨ｣ｾｲ＠ realmente la asociación con otros pro­
e es?s hered1tanos y la presentación de casos cromatín­
posJtlvos Y negativos en una misma generación. La linea 
más esperanzadora de explicación invoca la teoría de ba­
lance de la herencia del sexo, que reconoce la presencia 
ｴｾｮｴｯ＠ en varones como en hembras, de factores ｭ｡ｳ｣ｵｬｩｾ＠
mzantes (M l al lado de los cromosomas X y probable­
mente en un par de autosomas. DAXOX y SACIIS conside-
1 an ｱｵｾ＠ la mutaCión, una anormalidad cualitativa que 
afectana a l gene M. puede ser causal en Jos casos cro­
matln-positivos. 

ｐｴＺ･ｦｩ･ｾﾷ･ｮ＠ suponer que el defecto es cuantitativo con 
＼ｾｾｲｰｨ｣｡ｾＱ￳ｮ＠ ､Ｎ･ｾ＠ locus M en un cromosoma de los casos 
ciOmatrn-posltJvos y supresión del mismo en los negati­
vos. L?s. enfe1 mos cromatín-positivos serían hembras 
mascultmzadas como consecuencia de una triplicación 
efect1va del locus ｾＱ＠ y los cromatín-negativos serian va­
r?nes feminizados o, por lo menos, varones de masculi­
mdad subnormal como consecuencia de la supresión de 
uno de los dos ::\1 normales. Este defecto debe claramen­
te ｴｲ｡ｮｳｭｾｴｾｲｳ･＠ por un portador cuyo sexo es opuesto al 
se?' o rgenetJCo l del propósito, explicando así las trans­
miSIOnes opuestas maternas y paternas de las dos varie­
dades del trastorno. 

Se precisan nuevos datos para hacer consideraciones 
más detalladas sobre la naturaleza de la aberración o 
｡ｵ･ｲｾﾷ｡Ｎ｣ｩｯＡＱ･ｳ＠ cromosómicas que intervienen en el proce­
so, d1rtg1endose especialmente la atención al :hallazgo de 
casos no sospechados del síndrome en familias en las 
que hay una alta incidencia de tíos sin descendencia 
prestándose también atención especial a las familias ｣ｯｾ＠
rasgos congénitos asociados. 
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､ｯｾｮｾ＠ enferma de cuarenta y se1s años, del Servicio del 
ｬｵｭｾｾｲ＠ ｍＮｯｲＺｾＺｸｾ Ｎ＠ refiere que hace veinte días tuvo dolor 
fijo 

1
• lrl ｾ､Ｑ｡､ｯ＠ a ｾｰ ｩｧ｡ｳｴｲｩｯＬ＠ donde ha permanecido 

･ｳ｣￡ｾ＠ Ｑ ･ｮｾｯＮ＠ s.e acentua con las comidas, irradiándose a 
Orina u a ｾｺｱｵＱ･ｲ､｡Ｎ＠ La exploración clínica es negativ•t. 
｣ｩｯ ｮ･ｾ＠ ｾｊｭ｡ｬＮ＠ Sang.re, normal. Jugo gástrico sin altera­
ulcer · a explorac1ón radiológica demuestra un nicho 
en ､ｩｾｾｯ＠ ､ｾｮ＠ curvadura menor, grande, penetrante, que 
reversabTas de tratamiento c!esaparece. Se comenta la 
de ｯｲｩｧ･ｾ＠ ldad de algunas úlceras aglldas, algunas veces 
rios y q vascular, ya que faltan fenómenos inflamato­
sos' S ue se presenta en personas de edad e hiperten­
ｬｩｳｾｯｳｾ＠ parecen a las producidas en los hiperadrena-

Diagnóst· . . ICO · U lcus gcl!.'lt?·ico agudo. 

Una niñ 
Presenta .a. ･ｳｾｵ､ｩ｡､｡＠ por el doctor MARTIN8Z Bono¡(•. 

elanos¡s desde el nacimiento, con dificultad res-

prratoria. y persistiendo actualmente la cianosis. Trene 
crisis de lipotimias con quejidos. A la exploración tiene 
un choque en punta débil, no palpándose el pulso. Soplo 
sistólico más intenso en punta. E. K. G. P. congénita e 
hipertrofia ventricular. Fonocardiograma: Soplo sistó­
lico y refuerzo de primero y segundo tono. En la radio­
grafía de tórax: Ausencia del cono de la pulmonar y 
arco aórtico a la derecha. En la angiocardiografia S<! ve 
estenosis pulmonar infundibular y cayado aórtico a la 
derecha (Corvisar). 

Otro niño de tres años, nroce le.!le del mismo ｾ･ｲｶｩ｣ｩｯＮ＠
tuvo palidez al nacimiento, y ::t los si ,te meses se pl·esell­
ló cianosis, que ha ido aument ::u•do. A. los diez meses dis· 
nea al esfuerzo, y cuando empezó a. l'anunar '\ los dieci· 
séis meses. se le acentuó. SquatiPg. Palpit'\ciones. A la 
exploración, taquicardia, c1anosis y aCI'•)paqt:iaH. Roncm 
diseminados. Soplo sistólico en mesoCA.I'dh. Fn las radio­
grafías se ve corazón en zueco con corazón a la derecha 
y ventrículo derecho agrandado. Pul:;.:ciones en pierna 
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