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o jescendencio. Una explicacion atractiva seria
xS (E‘n dichas familias de un namero sustancial
s no reconocidos del sindrome de Klinefelter. La

g O le individuos que podrian haber ocupado la
""‘ist‘_".mﬂl -(l(i'i“- }::nlv!'nu.'-; a sus enfermos cromatin-posi-
P"g“"'wﬁt u;u- habian aparentemente revertido en "va-
Ii"”':'.-w,rg.?-.,}ul\,,- explicaria tanto la incidencia de ialta
“’m'::_ = |L.nl-i-1.1"lllllﬂ ¢l cambio en la proporcion de sexo,
b I'm‘:-s de sus enfermos cromatin-negativos el
apo correspondiente de varones afectos en .-.-I I.u_l_u
,u.umt_ yroduciria una incidencia similar de falta de
“mmu;t 1!~';-. pero como el sexo no se invierte, la pro-
.133}!%1:1 Lt:(t :.-‘I»_\'u no se afecta. Para aceptar esta hipote-
!.J:j.l :!Lislt-n l.ius dificultades: 1) .\'_0 h:l.n'}:u‘ral'm(i'n que ['“"I.I'
."iix‘l‘i.l de los tios sin descendencia tenian el Hit]lli!'inm- ie
u'lt'{nfvlwr pero esto creen que se debe exclusivamente
_I: i,ll-:‘i.m-.sl:‘ltu-i:m accidentales que han l'uw.-}.m imposible
.rxummm' miembros de las f:ll_‘l]lili.i.‘:é més importantes;
v 2) Que serian corrientes Ia‘l:-_; familias con varios casos
de sindrome de Klinefelter, mientras gque sdlo se hz_ul i
plicado muy pocas de ellas; esto parece _l'un::lltuu' una
1 objecion a la teoria, pero podria indicar solamente
gran lnii_\'i'li'i;i de los casos pasan completamente
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Desde el punto de vista genético estan lf]iil:i‘flt'lill;l--‘
por la impresion clinica de que los :’u.‘srné. de |'I'.||lrmtm-
pusitivus y negativos son variantes li(_.‘l.l'lllh‘l't.]l‘ sindi m
y aceptan no sélo un mecanismo genetico, sino también
modos similares de herencia. Insisten en: 1) Que la pre-
sencia en dos generaciones sugiere un cardcter dominan-
te. 2) La transmisién por el padre de sexo opuesto al
sexo genético presuntivo del enfermo indica que el pro-
ceso esta controlado por el sexo; v 3) Este cardcter do-
minante no parece estar ligado al sexo, puesto que algu-
nos de los enfermos cromatin-positivos con tios pater-
nos aparentemente afectos tienen tias paternas fértiles
El defecto, por lo tanto, parece ser autosémico y los da-
tos de ceguera para los colores, que refuerzan el punto
de vista de que los enfermos cromatin-positivos son hems-
bras genéticas (XX), es otra evidencia de que los cromo-
somas sexuales son normales.
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El defecto debe proceder de mutacién genética o de
aberracion cromosémica. Aungue posiblemente actua
mas de un mecanismo, s6lo una aberracién cromosémi-
ca puede explicar realmente la asociacién con otros pro-
cesos hereditarios y la presentacién de casos cromatin-
positivos y negativos en una misma generacion. La linea
més esperanzadora de explicacién invoca la teoria de ba-
lance de la herencia del sexo, que reconoce la presencig,
tanto en varones como en hembras, de factores masculi-
nizantes (M) al lado de los cromosomas X y probable-
mente en un par de autosomas, DANON v SACHS conside-
ran que la mutacion, una anormalidad cualitativa que
afectaria al gene M. puede ser causal en los casos cro-
matin-positivos.

Prefieren suponer que el defecto es cuantitativo con
duplicacion del locus M en un cromosoma de los casos
cromatin-positivos y supresién del mismo en los negati-
vos, Los enfermos cromatin-positivos serian hembras
masculinizadas como consecuencia de una triplicacién
efectiva del locus M y los eromatin-negativos serfan va-
rones feminizados o, por lo menos, varones de masculi-
nidad subnormal como consecuencia de la supresion de
uno de los dos M normales. Este defecto debe claramen-
te transmitirse por un portador cuyo sexo es opuesto al
sexo (genético) del propoésito, explicando asi las trans-
migiones opuestas maternas y paternas de las dos varie-
dades del trastorno.

Se precisan nuevos datos para hacer consideraciones
mas detalladas sobre la naturaleza de la aberracién o
aberraciones cromosémicas gue intervienen en el proce-
s0, dirigiéndose especialmente la atencién al hallazgo de
casos no sospechados del sindrome en familias en las
que hay una alta incidencia de tios sin descendencia,
prestandose también atencién especial a las familias con
rasgos congénitos asociados.
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SESIONES DE LOS JUEVES. — CLINICAS

Jueves 20 de febrero de 195H8.

Una enferma de cuarenta y seis afnos, del Servicio del
ety M.‘"‘ NA, refiere que hace veinte dias tuvo dolor
lf:l;”im[ ”.rf“ﬁ“d" a epigastrio, dGnFle ha per_n'm:wvidu
escai)u]::n':?' se acentua con las comidas, irradiandose a

: Zquierda. La exploracion clinica es negativa.
“2:;; n;:!'!’n{l], Szﬂig_t"e. nm-rlnal'. qugo gastrico sin nlL_crn—
uleeroso & exploracion radiolégica demuestra un nicho
en diez !?“_lrll:'vadtu'a _menor, grande, penetrante, que
"‘«‘Vt‘-rﬁah(il'u}& de t:'utmment'.n cesaparece. Se comenta la
de 0!';g9n ldad de algunas tlceras agudas, algunas veces
tos, y qu Vascular, ya que faitan fenémenos mt_lamfltn-
S8, Seq :;‘E Pmm‘nm en personas de edad e hiperten-
lismog, Parecen a las producidas en los hiperadrena-

Diagn(;sticn: Ulen

E

8 gastrico agudo.

Una nigg,
Presenta cign

estudiada por el doctor MARTINEZ BORDIU,
0818 desde el nacimiento, con dificultad res-

piratoria, y persistiendo actualmente la cianos_is. Tiene
crisis de lipotimias con quejidos. A la exploracion tiene
un choque en punta débil, no palpindose el pulso. S_op!a
sistélico mds intenso en punta. E. K. G. P. congém_ta €
hipertrofia ventricular. Fonocardiograma: Soplo Sisto-
lico y refuerzo de primero y segundo tono. En la radio-
grafia de térax: Ausencia del cono de l-t!. pulmonar y
arco aortico a la derecha. En la angiocardiografia sc ve
estenosis pulmonar infundibular y cayado aértico a la
derecha (Corvisar).

Otro nifio de tres anos, nroce le.ate del mismo Servicio,
tuvo palidez al nacimiento, y a los si>te nieses se presen-
t6 cianosis, que ha ido aumenfando. A los diez meses_dls_-
nea al esfuerzo, v cuando empez6 a caminar a los dieci-
g6is meses, se le acentud. Squating. Pa]pit-u-_iones. A la
exploracion, taquicardia, cianosis y acropaquias. Roncus
diseminados. Soplo sistélico en mesocardio. Fn las radio-
grafias se ve corazén en zueco con cora;én a la lie_l'&cha
v ventriculo derecho agrandado. Pulsaciones en pierna
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normales. Fonocardiograma: Soplo protosistélico. En ls
angiocardiografia se demuestra estenosis infundibular
de la arteria pulmonarv ¢ hirertrofia derecha.

Diagnéstico: Fallot con areo auortico a la derecha (sin-
drome de Corvisar).

El doctor OyA presenta un enfermo de treinta y cua-
tro anos, picador de mina, que desde hace seis anos pre-
senta peso en la region xifoidea, tenwendo que tomar
agua para deglutir; dolor en epigastrio, que requeria la
toma de alcalinos. Hace afio y medio pebié por ejuivo-
cacion lejia, tomando a continuaciéon agua. Presentd vo-
mitos, y a raiz de entonces se ha acentuado la disfagia
Sus hermanos tienen ulcus. La exploaracion es negativa,
A rayos X, la papilla se detiene a nivel del cardias cor
abundantes residuos en es6fago. Pliegues de canalize
cion bien visibles. En cardias sélo hay disininueion de
calibre, pasando poco a poco la papilla. Un examen eso-
fagoscopico demuestra la existencia de una achalasia
Se le hace dilatacion forzada cou cl Stark, después de la
cual se encuentra mejor. Se explica la no causticacid
del es6fago por la lejia porque el enfermo padecia la
achalasia con gran retencion alimenticia, lo que diluyé
el caustico e impidio la accion sobre la pared.

Diagnoéstico: Achalasia del csofayo

El doctor LOPEZ GARCIA lleva a la sesion una enferma
de cincuenta y cinco afios, que hace nneve tuvo la meno
pausia y noté un bulto en el vientre. Siguid bien, y haci
dos anos, con motivo de trastornos difusos, fué operada
de un quiste. El informe de la intzrvencion dice que =¢
trataba de un mixoma o un fibroma con degeaeracion
mixomatosa. En octubre pasado expulso por vagina va
rias tumoraciones redondeadas. A la exploracion, la pre-
si6n arterial es de 20/10. A Ia palpacion, hay varias tu-
moraciones de diversos tamafos que llenan todo el vien-
tre. Velocidad de sedimentaciéon, 56. Férmula, normal
Se barajan varias posibilidades: que se trate de un seu-
domixoma peritoneal o un cistoadenoma ovarico dege-
nerado que se ha reproducido Lias la operacion y t-eine
degeneracién mixomatosa, Kl profesor JIMENEZ Diaz
cree que es un tumor maligno por degeneracién de un
quiste ovarico. No cree que sea nutil la radioterapia.

Diagnoéstico: Cistoadenoma ovdrico degenerado.

Un nifio de nueve anos, estudiado en el Servicio del
profesor LOPEZ GARCIA, cuenta que desde los diez meses
se cri6 con poco apetito y debilidad. Hace dos meses, do-
lores de vientre con retortijones y ruidos de tripas, que
se siguieron de deposiciones de color negro. Este acci-
dente se le ha repetido cuatro veces, 7 el dolor gue sigue
a la melena le sigue unos dos o tres dias. La exploracion
es negativa. Pardsitos, negativos. Velocidad de sedimen-
tacién, normal. Sangre, normal. Orina, normal. La ex-
ploraciéon digestiva demuestra un estémago y duodeno
normales; ileo y ciego, plenificados, sin alteraciones. In-
sulaciones de asas. Lo mas verosimil es la existencia de
un diverticulo de Meckel, aunque se puede pensar tam-
bién en una invaginacion intestinal. Debe ser interveni-
do, ya que la existencia de accidentes agudos dolorosos,
con melenas, vy con intervalos libres, sugieren un diver-
ticulo de Meckel o una invaginacion.

Diagnéstico: Probable diverticulo de Meckel.

Una enferma de cincuenta afios, vista en el Servicio
del profesor LOPEZ GARCIA, cuenta molestias en el vien-
tre desde hace cuatro afios, con dolores en epigastrio,
ruido de tripas y cinco o seis deposiciones diarias, pas-
tosas. El dolor no guarda relacién con las comidas. Des-
de hace ocho afios tiene esputos con sangre. De joven
tuvo tres chancros, que fueron tratados con Neo. A raiz
del primero, ictericia, que repitié a las ocho afios. A la
exploracioén clinica es una enferma apética. con respues-
tas vagas, que acaban en un mondlogo. Tension arterial,
11,5/8. Tumoracién en epigastrio, procedente de hipocon-
drio derecho, de superficie regular. No hay bazo. Radio-
logicamente, estémago rechazado a la izquierda por la
tumoracién. Velocidad de sedimentacién, 24. Sangre, nor-
mal. Orina y esputos, negativos, Cassoni, dos cruces. Fos-
fatasas, normales. Hanger, tres cruces. Mac Lagan, 14

2N fa brem lm

unidades, y Kunkel, 41. Colinesterasa, norma, Wei
berg, cuatro cruces, Wassermann, cuatro cruceg, R:L:u
grafia de torax, con cono de la pulmonar grande enfi e
ma y cartilagos costales calcificados. Al pr'ai’est;r J!m.
NEZ D1AZ no le parece este proceso una neoplasig @ﬂ;
mas bien un quiste hidatidico por el :llmmhamiemé)
presenta la tumoracion en el epigastrio. El (Iiagm’)mmq‘;:-t
ferencial estriba entre higado sifilitico y un quiste hidl.
tidico, En contra de lo primero estd el que la hepalum&
galia es muy grande v no estd lobulada, no es dolnru;
y no tiene fiebre.

Diagnoéstico: Quiste hidatilico en una enfermy sifill
fecar. [

Jueves 20 de marzo de 1958

Se presenta un enfermo del doctor OYA, que hace eln.
co-seis anos presenta durante unos cinco dias icterigls
sin ninguna otra molestia, Queds bien hasta hace un ggy
én que nuevamente se puso amarillo, presentindoses
ademas edemas en las piernas. En este tiempo vieng (e
niendo episodios de somnolencia. Toma suficientes pro.
teinas v no bebe. La familia estd sana. A la exploracidn
es un enfermo con telangiectasias en mejillas, palpén.
dose el higado aumentado tres traveses y el bazo dos
No tiene asicotos. No ginecomastia. El 'I-i:gng»_-r o8 de
cuatro cruces, la colinesterasa de 100, la colemia de §
miligramos y la velocidad de sedimentacién de 84. 8¢
trata, pues, de una cirrosis hepitica en la que los €piso-
dios de somnolencia recuerdan a las crisis de intoxics
cion por amoniaco, Se le recomienda no tome muchas
protéinas en la alimentacién.

Diagnoéstico: Cirrosis hepdtica

Un enfermo del doctor LOFEz GAarcla, de dleciocho
anos de edad, cuenta que de pequefio tenia diarreas A
los nueve anos de edad tuvo una hematemesis que se ha
repetido a los quinee y dieciséis afos. Hace unos meses
ha tenido una melena. El, por lo demids, se encuentr
bien. A la exploracién se encuentra un bazo aumentado
de tamafio unos cuatro traveses de dedo. En la orina tie-
ne 2 gr. de albiimina con recuento de Addis y funcién
renal normal. Las pruebas de funcién hepdtica son ne
gativas. En la pielografia se ve una dilatacion de la pel-
vis izquierda. En radioscopia se apreciaron varices eso-
fagicas y cierto grado de hernia del hiatus. En la espl-
noportografia, en vez de un tronco venoso se ven mu
chas venas, dando la impresi6n de tratarse quizd de u
cavernoma. Se hacen pielografias ascendentes y se e
cuentra que el uréter izquierdo tiene una doble inflexion,
lo que podria corresponder a una anomalia vascular.

Diagnéstico: Esplenohidronefrosis por anomalia 10§
cular. :

El tratamiento quizd se podria hacer satisfactorié
mente haciéndole una anastomosis portorrenal con né
frectomia izquierda.

Un enfermo del doctor LOPEz GARCIA refiere que des
de hace tres afios tiene hematemesis y melenas que 5
han repetido en diversas ocasiones. No ha tenido nuntt
fiebre ni ictericia. Se palpa el higado unos dos travese
v el bazo cinco traveses de dedo. El Hanger es de cualr
cruces; la colinesterasa de 186; 6 gr. de proteinas tota-
les; en la radioscopia que le fué practicada se ven Vit
ces esofdgicas. Esplenoportografia con dilatacién ports
y una presién en ella de 480. Se trata, pues, de una &
rrosis hepdtica tributaria de intervencidon quirirgict:

El doctor OYA presenta un paciente acromegalico, ¢

diabetes intensa, en el que existia una gran dilatacion 10
la silla turca por adenoma eosinéfilo al que se inten™
hacer una intervencién quirtrgica, y como no fuesé P;)
sible realizarla por encontrar la cintilla muy pegadll-w
le traté con radioterapia. Después de este tratamiegical
el enfermo no tiene cara de acromegélico (lo que if t0
que la alteracién cutdinea es fundamental en el a5 r
acromegélico) y se le ha quitado la diabetes. Lo im!:'l_
tante es decir que no se trataba de una diabetes m°C
hipofisaria, ya que si hubiera sido asi la diabetes P
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: or existencia de lesiones en el pancreas —des-

urid de la ﬁnul;wi(m de la funcion hipofisaria. n este

e p{;l' el contrario, la diabetes se ha curado.

caso K L. Acromegalia por adenoma hipofisdario con
D,‘ggnostwn. ., !

dinbetes.

LORENTE presenta dos gemelas de cuatro
mids presentan exoftalmos, Son vivas e in-

i tes. En las radiografias de crdaneo se ven impre-
t?hge“d' itales. En el fondo de ojo hay estasis papilar,
smlqusgng-.lit'n: 'p,-;im-ra.wr.«-.nusj.w familiar. Dehen operarse.

Kl doctor
anos que nada

Un enfermo de cuarenta y tres anos r%(-r edad, ]11‘[‘1.\']]!.'-.
clente a la Clinica del doctor OYA, mf}ere que empezo
se0s hace un ano. Hace seis meses, por es-
pusieron Irgapirina. En la actualidad
tenia, disnea de esfuerzo y hemorra-

con dolores 6
tas molestias, le
}!I'(‘S[’.‘ll[.‘l j.’.'l':‘ln 0ns
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gias cutaneas. En la exploracién la encia es hemorra-

gica y proliferativa en algunos sitios. No tiene adeno-

patias. Bazo aumentado de tamafio un través. La ra-

dioscopia de térax es normal. En el informe hematols-

gico se dice que es una sarcoleucosis aguda. Se subraya

que en estas formas puede haber o no adenopatias.
Diagnéstico: Sarcoleucosis.

El doctor LANDETE presenta una enferma de diecinue-
ve anos que hace cinco noté la aparicién en lado iz-
quierdo de la cara de un bulto del tamafio de una ave-
llana que fué creciendo. La operaron—dice la extirpa-
cion s6lo se hizo por raspado-—, pero mas tarde se le re-
plrodu_jo. Le pusieron radioterapia, con lo que mejors,
disminuyendo el tamafo de la tumoracién, pero luego
ha vuelto a crecer aumentando de tamafo poco a poco.
El diagndstico histolégico es de tumor de mieloplarias.

SESIONES DE LOS SABADOS. — ANATOMO-CLINICAS

gabado 12 de abril de 1958,
DISPLASIA FIBROSA POLIOSTOTICA

Doctor MURALES PLEGUEZUELO, —Presenta las imagenes
histopatolégicas correspondientes a dos casos, uno muy
lipico y otro mds discutible, de una mujer que se diag-
nosticéd en biopsia vy muridé mas tarde leucémica.

ESPLENOMEGALIA CONGESTIVA DE EVOLUCION
CIRROTICA. ANASTOMOSIS ESPLENORRENAL

Doctores HIDALGO, HUERTA, LORENTE v JIMENEZ Ca-
sA0—Esta enferma, de cuarenta afnos, casada, ingreso
en el Servicio del doctor LORENTE el 19 de diciembre pa-
sado refiriendo la siguiente historia:

In afio antes, sin ninguna molestia previa, aprecio la
aparicion de un bulto en hipocondrio izquierdo que se
acompanaba de dolor en zona renal del mismo lado. Al
tiempo aprecié debilidad general y decaimiento con can-
sancio facil. Continué en este estado hasta hace cuatro
meses, en que a todo lo anterior se unié hinchazén de to-
billos, parpados y manos y una tendencia hemorragica
ton reglas copiosas y pequefias epistaxis y gingivorra-
gias, Desde el principio venia apreciando fiebre en dias
aislados, oscilando entre 37,5-38,5. La elevacion térmica
se precedia de escalofrios intensos, teniendo alguna vez
tos elevaciones en el mismo dia si bien lo mds habitual
frd que se presentaran cada cuatro-cinco dias.

Ultimamente también noté abultado el vientre y la
hﬂ!'l tratado con diuréticos, pues le dijeron que tenia li-
quido en &,
ﬂleEf:-Ii‘isile_?t!:- ar;i!.('cedenms habia una pleuritis derecha a los
\'eu-n_ a n.s‘. catarros f‘rem‘le'ntes v una mastitis a los

€ ahos. Siempre habia vivido en Madrid, menos al-
f‘;{';“e(;'emnos que pasaba en la provincia de Avila. Los

entes familiares carecian de interés.

d?-nfell'ma estaba en buen estado, con buena colora-
Vs m"ag;ill y m_uc:']sas, .\'Q tenia mas adenqp_atias que
Bl Plllmém e:'ZquE'?da‘ explicable por la mastitis pasada.
e coraztn o a4 normal a la auscults_u:mr! y percusion y
focos con i]_]‘zdgmspu]laba un soplo sistélico enltodns los
vaseulay, Iatid{:amér} al cuello, donde se apreciaba salto

£l sbdomen P:‘!up: aesternal y pulso venoso. N}
citis, ) higl‘adu- a globuloso, pero no parecia existir as-
consistenci Se palpaba a do:a traveses de dedo, .d"
de toa la blanda, y lo que mas llamaba la atencién
fue lleagai;a ':’:‘l;lOf‘Rg'i'én era una esplenomegalia franca
lizable, osa iliaca izquierda, blando y muy movi-

T A
sis ::i:n?}’;';‘:'etio edema maleolar y abundantes equimo-

4 piernas. El Rumper-Leede era muy positi-

¢idn

Vo t(:;‘as gﬂlpeteq‘
n
S0lo estos datos clinicos, en los que destacaban la

esplenomegalia con fiebre irregular y tendencia hemo-
rragica, barajamos las hipotesis de mielosis croénica,
esplenomegalia congestiva y parasitosis, v por estos ca-
minos orientamos las exploraciones, que nos fueron dan-
do los siguientes resultados:

En sangre habia anemia normocroma de 3.720.000 he-
maties, la velocidad de sedimentacién era de 23,5 de in-
dice ¥ en el cuadro blanco habia extrema leucopenia de
1.500 con 62 neutroéfilos, de los que 27 eran cayados, un
eosinofilo, 3 monocitos y 34 linfocitos, Las plaquetas es-
taban sensiblemente disminuidas. En la extensién ni en
gota gruesa se vieron hematozoarios.

Este examen descartaba la mielosis y quizd el palu-
dismo (que por otra parte no explicaba todo ei cuadro)
v reforzaba la impresién de que estuviéramos ante un
caso de esplenomegalia congestiva con frenacién medu-
lar secundaria, traducida esencialmente en la leucope-
nia v trombopenia. La puncién esternal confirmdé este
iltimo extremo, pues se trataba de una médula abun-
dante de moderada inmadurez e hiperplasia reticular ¥
roja (16 v 65 por 100 de células blancas).

La orina era normal en varios examenes y su cultivo
estéril.

.as pruebas de funcién hepédtica fueron: Hanger de
cuatro cruces, McLagan de 10,9 unidades y Kunkel de
27,2 unidades. La gamma globulina de 1,94 y la colemia
normal. La colinesterasa muy baja, de 87 mm® de CO..

Por entonces se hizo también una prueba de Greppi.
en la que se consiguié una retracciéon marcada del limi-
te esplénico, y aprovechando esta inyeccién de adrena-
lina se investigaron varices esofdgicas que no fueron vi-
sualizadas en las radiografias.

Con todo ello nos cabia poca duda de que se trataba
de una esplenomegalia congestiva de evolucién cirréti-
ca con pruebas va muy positivas, y ésta fué también la
opini6n del profesor JIMENHz DIAZ en su visita, indican-
do entonces que se hiciera una esplenoportografia para
tomar luego decisiones quirargicas.

Al practicar la esplenoportografia, de la que luego
nos hablard el doctor HIDALGO, se midi6é la presién es-
plénica, que resulté estar muy elevada, a 480 mm. de
agua. Se presenta en sesién de jueves con el resultado
de esta exploracién y se decide su intervencién tratando
de hacer una anastomosis o de no ser posible esplenec-
tomia, que en este caso estaria indicada por la falta de
hemorragias digestivas y la ausencia de varices esofa-
eicas visibles.

A final de febrero se la traslada al Servicio del profe-
sor GONZALEZ BUENO, donde es intervenida el 5 de marzo.

Tras la intervencion la enferma fue ya dada de alta
en Cirugia y volvié a ingresar en nuestro Servicio por
continuar con fiebre y para ser reestudiada. Efectiva-
mente, desde su ingreso, el 19 de marzo, la enferma tie-
ne un curso febril (grifica), tos y mal estado general.



274 REVISTA CLINICA ESPANOLA

Se repiten las pruebas de funcién, que han mejorado ex-
traordinariamente: Hanger, una cruz; MacLagan de 4,5
unidades y Kunkel de 16 unidades; la colinesterasa ha
subido a 103 mm, Guiados por la tos se hace una radios-
copia, y ante su resultado la presente radiografia, en la
que observamos un pequeno derrame pleural izquierdo
¥ una sombra redondeada parahiliar de dificil filiacién

Doctor HIDALGO.
5 de marzo de 1958.

Bajo anestesia pentothal-gases, curare, se realiza to-
racolaparotomia izquierda a través del decimo espacio
intercostal, que se extiende desde la linea axilar poste-
rior hasfa el punto medio de la linea xifoumbilical, Sec-
cion del diafragma desde su insercién costal hasta el
centro frénico. El bazo esta extraordinariamente aumen-
tado de tamano, con adherencias de calibre moderado a
la ctupula esplénica. El higado tiene aspecto intensamen-
te cirrotico con reduccién del volumen del parénquima
en grado medio. Se procede a liberar el bazo de sus adhe-
rencias y ligamentos, visualizdndose la vena esplénica,
de calibre aumentado, aproximadamente hasta el tama-
no de un dedo medio. Liberacién cuidadosa de los vasos
del pediculo esplénico, ligando aisladamente la arteria
esplénica, que es muy flexuosa. En la poreidn final de
la vena del mismo nombre hay dos pequefios bazos acce-
sorios que son eliminados. Se practica esplenectomia v
seguidamente se procede a liberar la vena esplénica en
el techo del cuerpo y cola del pancreas, donde estda inti-
mamente adherida, continuando esta liberacién hasto
conseguir una longitud vascular suficiente para estable-
cer la derivaciéon anastomdtica

Se incinde el peritoneo posterior y por diseccion del
tejido retroperitoneal se expone el rinon izquierdo v va-
sos del pediculo renal. disecandose la vena de este nom-
bre en un amplio trayecto. Previa colocaciéon de un bull-
dog en la arteria renal se colocan dos clamps en las por-
ciones extremas del sector liberado de la vena renal, in
terrumpiendo totalmente el transito venoso a este nivel
Se reseca un ojal en la pared anterior de la vena renal
de calibre similar al de la seccion de la vena esplénica,
Vv seguidamente se practica anastomosis esplenorrenal
término-lateral en sutura continua y evertiente, inte-
rrumpida unicamente en ambos extremos con aguja
atraumatica e hilo de calibre 5/0. Retirados los clamps
de contencién se comprueba la ausencia de sufusiones
hemorrdgicas a nivel de la linea de sutura. Por puncion
directa de la vena esplénica se determina la presién por-
tal, gue ha descendido desde la cifra de 480 mm. de agua,
existente en el preoperatorio, a la de 250 en el momento
actual. Se reintegra el tejido prerrenal a su anatomia
normal, se toma biopsia de higado y se cierra la inecisién
toracoabdominal con drenaje toracico, que es retirado a
las cuarenta y ocho horas.

El postoperatorio transcurre normalmente en los pri-
meros dias, desarrolldndose ascitis de grado moderado
que progresa hasta fluir por la herida operatoria. Con
un tratamiento adecuado remite en cuatro dias, permi-
tiendo retirar los puntos a los diez dias, momento en el
cual se traslada nuevamente al Servicio del doctor Lo-
RENTE por presentar fiebre no explicable por motivos
operatorios.

Fué intervenida por nosotros el dia

Sabado 19 de abril de 1958,
RETICULOSIS. MICOSIS FUNGOIDE

Doctores OYA, AGUIRRE JACA y profesor G. ORBANETA

Este enfermo, A. M. P, de cincuenta vy cinco afios,
guardia civil retirado, ingresé en la Estacién 3.* el 11 de
febrero pasado contando la siguiente historia:

En junio de 1954, estando antes bien, noté la apari-
cion de unas manchas rojizas, como ronchas, en pierna
derecha y vientre, del tamafio de una moneda de 10 cén-
timos, que eran muy pruriginosas, y asimismo aprecié
la aparicién de adonepatias de pequefio tamano en am-
bas ingles, siendo diagnosticado de eritema exudativo
multiforme. Estas lesiones fueron extendiéndose por todo
el cuerpo, respetando Gnicamente cara, manos v pies. A
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veces tenian una pequena exudacion serosa, ero

neral, eran secas y descamantes. Al extenderse e' N ge.
siones fué diagnosticado de psoriasis. Dos afigg m g
de comenzd a llenarsele la cara de placas blanque- b
que también le cubrieron pies vy manos. En dicie!‘nhi1 1
este mismo afio le indicaron que tomara treg (‘;gmpr?n_;
111'15 diarios de vm'L!sunu. que suspendid al caho de \-eml:__'
dias por no apreciar mejoria v haberle aparecidy al
cosa en orina, por lo que desde entonces ests 11'21{3(10'.\;.-‘;
insulina.

En abril del pasado ano amanecio un dia my
do, con edema en los cuatro n!iv.m]m'.-' Y Cara, con .
cho n];i[vst;n' general y sensacion de frio, estando a-l..
hasta julio, en que, después de unos dias con fiehpg ;,;.:‘
empezaron a desaparecerle las lesiones cutdnegs i':'-r
gran descamacion en todo el cuerpo, me jorando mun;i,
simo. Las adenopatias, que habian aumentado Muchy
ultimamente, asi como unas lesiones infiltrativas de
piel en zona supraclavicular derecha, que habian ﬂparsh.
cido también en los ultimos tiempos, disminuyeron
cho de tamafo y los edemas desaparecieron. Pocos dis
después de esto not6 que le salian pequenas vesiculas e
los brazos que le picaban mucho y al romperse dahg
salida a un liquido incoloro, estando asi hasta diciembye
en que disminuyeron las vesiculas, pero se le presents.
ron nuevamente las manchas rojizas v descamatiy
invadiendo todo el cuerpo y hasta el cuero cabelluds
En la cama se le caen las escamas y tiene una |
exudacion de la piel. Durante el dia se le secan much
v tiene la sensacion de
con tirantez de la piel y dificultad de flexionar t
V piernas han aumentado mucho &
tamafio en este ultimo tiempo, asi como las lesiones sy
praclaviculares, Ha delgazado 30 kilos desde el comien
zo de la enfermedad

Disfagia desde hace ¢
calizacion retroesternal, por lo que en
dilataciones

A

En los familiares destaca unicamente gue tiene ur
hermana diabética.

Exploracion.— Enfermo desnutrido, con cifosis dorsal
que presenta toda la superficie cutdnea, a excepeitn de
uinas pequenas zonas de piel indemne en la espalda, d
una coloracién eritematoviolacea, infiltrada, recubieris
por una escama, en general poco adherente, blanquec
na. Estas lesiones son muy pruriginosas, alterndndos
estas zonas descamativas con otras exudativas, recubier
tas algunas por pequefas costra melicéricas. En region
supraclavicular derecha se aprecian tres Lumoracione
de aspecto tuberoso, algo mas violdceas, de 2-3 cm. G
diametro, indoloras, que deslizan de planos profundos
En ambas axilas se palpan algunas adenopatias de me
diano tamarfo, libres e indoloras, renitentes v no adher
das a planos profundos. En las ingles también se palpas
adenopatias, de las mismas caracteristicas, gue alcat
zan el tamafio de mandarinas. El resto de la explorﬁtlﬂf
es normal, siendo dificil la palpacién abdominal pot Is
firme infiltracién cutanea. e

En sangre se encontré 107 por 100 de Hb. y 7.200 e
cocitos con T1 N, 6 C, 4 E, 1 B, 2 M, 14 L., un meta:
mielocito y una célula cianéfila, La velocidad de sedi-
mentacion era de 60-100 con indice de H5. "

La orina presentaba una glucosuria de 246 8" e
1.000 c. c. oy

Pedimos la colaboracién del Departamento de DF“”:J"_
tologia, sin que de momento nos pudieran decir mas ‘I,n
se trataba de una eritrodermia sintomatica de algd

roceso maligno.
. Por el doctor SANCHEZ FAY0S se procedio a P"“'t:g
una puncién ganglionar, de la que se nos informd { .
tor PANIAGUA) : El conjunto citolégico parece FOT"es{ﬁ,r.
der a una proliferacion linforreticular diﬂplégtma. A 5
nando con las predominantes células linfaticas en v
tintos estudios de maduracién, se ven muy pocos Pw_
mocitos, frecuentes reticulares linfoides grandes ‘au
ces con nucleolos destacados) y algan neutrofilo. antet
ven células de Sternberg. Son relativamente frecit ol
células histiocitarias de 30 a 40 micras, de nicleo ",
do, oval o reniforme, a veces excéntrico, de crom

Y h inchg.

tener espinas en todo el

Las adenopatias le

‘inco anos para los solidos, de b

1956 le hiclero

ecedentes F"'T'-""[""-:"" gin interdés
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ocasiones con una o varias nlantz!}gs ]'lllr.'let‘.‘llaf‘es:
jasma amplio claro. A veces forman pequenos
h < con linfocitos y su morfologia rec_uerda a 'la des-
conc.\osff{“\,,n para la célula de la micosis fungoide (7)
erita PO ‘{e ‘C\'.ptl'l'i(_‘lll.'iil. en este sentido).

{Carecemos £ ‘i()l"l esternal, practicada simultaneamente,

En la 1‘_‘.“":'11 esternén blando y médula muy abundan-
g 1un;ﬂ'illctﬂus y algunos més oscuros. Grasa
te en C(?(.JS it selularidad y megacariocitos marcadamen-
muy esm:,llané fstos (ltimos con frecuencia son inma-
e dinri}e;ones de transicion desde elementos reti-
dumg." ‘C(),n{.un .miln.;;is. Hay signos de activacion de la se-
C}ilm(?bf'de (inmadurez, tendencia al gigantismo, mito-
b o nfon-'n(-lucitos, nucleolos y centrosferas destaca-
o ent p}: ue, unida a la eosinofilia inmadura, la hiper-
it CI'I.O(?PI'E-I‘UEI. del reticulo con evidente matiz displas-
Rlasl?a::ped'os monocitoides en elementos de talla exce-
E.ill.il;l nlucleolos grandes en l'otiplllgr:es mzf.uro_linfoi’des‘_v
mitosis presentes) ¥ le} pl:'w!uoutum.s. nos inclinan a con-
siderar el conjunto citologico medu]a‘r como expresivo
de proceso maligno c‘xlra_nw(mlar. Estas alteraciones
medulares no las hemos \'1stq nunca en hnfrfblast_.omas
soliculares y raras veces en linfosarcomas. Es mds su-
gestiva de reticulosis “displdstica” en amplio sentido
‘Hodgkin, micosis fungoide, etc.).

Se hizo también una biopsia de una de las lesiones su-
praclaviculares ¥ de piel eritrodérmica que presentara
¢l doctor MORALES, en cuya informe dice que el cuadro,
desde luego maligno, tiene mucho parecido con el des-
crito para la micosis fungoide.

Con posterioridad le fué practicada por el doctor Zu-
MEL una biopsia de un ganglio inguinal, y el resultado de
su andlisis histopatol6gico nos lo dird el doctor Mo-
RALES,

aste enfermo fué presentado en sesion de jueves, an-
tes de tener efectuada la biopsia de piel, y se penso que,
efectivamente, se trataba de una eritrodermia sintoma-
tica, correspondiendo, lo mds probablemente, por la his-
toria v exploraciones realizadas hasta el momento, a
una micosis fungoide premicoética,

Inmediatamente después llegé el informe de biopsia
de piel y se le empez6 a tratar con N,H, con lo cual ra-
pidamente empez6 a mejorar, descaméandose rapidamen-
te y desapareciendo el componente eritrodérmico, asi
como la infiltracién de la piel, de modo que en la actua-
lidad se le han puesto seis inyecciones de 4 mg. de M. N.
y priacticamente ha desaparecido la eritrodermia y los
picores son minimos, habiéndose conseguido una remi-
sion espectacular de su proceso dermatolégico.

Aunque colateralmente, hay que comentar la diabetes
de este enfermo, puesta de manifiesto por la administra-
cion de cortisona, diabetes que, por otra parte, es de
poca intensidad, pues ha bastado ponerle a un régimen
dietético con 150 gr. de H. de C. para que desaparezca
la glucosuria,

Aunque el profesor ORBANEJA nos hablard mds exten-
Sﬁmenle‘ de este enfermo, creemos que debemos comen-
tar la dificultad del diagnoéstico del proceso fundamen-
:f)lsd;;‘s;g en]ferr:m. slim_plem_ente con considerar que en
lzineamgmes ‘f-‘cb.i?ﬂghtj inguinal, estudiadas casi simul-
mero que s e?' ‘t"‘mﬂdd y en Mélaga, se decia en el pri-
Bino.v en eel rataba de un I}nfublastoma 1*et|c131a1r ma-
cial o at§ io Sgg“ndo de un ]m_fog‘ranu]oma maligno ini-
que algur?o;()' ;‘Chﬂ que se repite en la literatura, por lo
una entidad ?11; Ull‘gslmeenl que la micosis fungoide no es
versas reticulo sologica, sino un modo de expresarse di-
un cuadro ge ?‘3 malignas, mientras en otras ocasiones
siendo yun Hndt(;limenzo como micosis fungoide terming.
que un dia hfbl n,.un linfosarcoma, ete. Y tzfnto es asi,
£as0, me pi‘e ‘u“:l(;“-l(,i con el profesor ORBANEJA de este
Mo: “Perg 'Fex‘ 4 yo creo que Pregqntq.,r’l_doselo él mis-

Bl halla‘z gﬂ dls e ]u‘mzcvosm tungou?e-. -

Ningtin senﬁdo e la biopsia Fle ga‘ngl'm no ('iepende en
lng ent‘erm(-:da'd"'n1 que !a r-ctzcul})s:s lipomeldanica no es
Servan tr&nsimo‘nn Siquiera un sindrome, pues no se ob-
k_in. la linfadénn e }}acla_ la micosis fnng_otde. el _Hndg-
Sing CGEKiBtenchma y el lmfob_lastoma folicular gigante,
con Component i _an.'es:tas lem_ones y otras cualesqylem
Cutdneqs 1 sut’;3 pruriginoso, siempre que haya lesiones

clentemente crénicas y generalizadas, en

|axa, en
y protop
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especial de tipo eritrodermia y liquenificacién difusa. In-
cluso el nombre de reticulosis se presta a confusién con
las afecciones sistematizadas del tejido reticulo-histio-
citario, de modo de DULANTO cree que seria preferible
hablar de “hiperplasia reticular con depésito de grasa,
melanina o hemosiderina”. Parece ser que los ganglios
afectados por el depésito meldnico, superficiales de axi-
la e ingles, lo son estas zonas por ser en ellas donde ma-
yor rigueza en melanina exhibe la piel y se achaca su
acumulo ganglionar a que la accién del rascado movili-
zaria la melanina que por via linfética iria a parar a los
ganglios tributarios de dichas zonas cutdneas, ricas en
tal pigmento.

Creemos que los hallazgos de la puncién esternal y
ganglionar, puestos de manifiesto por el doctor PANIA-
GUA, han contribuido mucho a aclarar, en lo posible, el
diagnéstico de este enfermo.

Informe de lesion nodular de piel.

Estudio histopatolégico.—Epidermis més bien fina con
puentes interpapilares largos en el que exceptuando al-
gun foliculo no se ven abscesos de Paitrier. Los folicu-
los y glandulas en el nédulo estdn casi todas destruidas.
Eixiste una proliferacién clara de células, ya de tipo epi-
telioide, ya fibrobldstico o ya redondas més inmaduras.
Hay notable infiltracidon, tanto de eosinéfilos como de
células plasmatica, y en menor cantidad de neutréfilos.
Existen mitosis bastante abundantes. El cuadro, desde
luego maligno, tiene mucho parecido con el descrito para
la micosis fungoide.

En la parte eritrodérmica las lesiones son sobre todo
inflamatorias.

Informe de ganglio de ingle.

Estudio histopatolégico.—Hiperplasia folicular reac-
tiva, alguna placa con predominio de células reticulares
e inflamacioén crénica con bastantes eosinéfilos. Existe
pequefia cantidad de hierro y ademds melanina. Tam-
bién se encuentra grasa.

La imagen corresponde a una reticulosis meldnica o
también llamada linfopatia dermatopdtica.

No se han descubierto indicios morfolégicos de proce-
so maligno.

La discusién se centra sobre el reconocimiento de for-
mas auténticas de micosis fungoide y su diagndstico di-
ferencial con entidades que se le parecen, y también so-
bre el concepto que debemos tener de la reticulosis lipo-
meldnica como proceso reactivo, diferente de otras reticu-
losis cutdneas mas tumoroides, mds malignas, con depo-
sito de melanina sin grasa. Procesos estos poco conoci-
dos que hay que estudiar bien en el futuro.

SARCOLEUCOSIS

Doctores ROMEO y ORTEGA NUREZ—J. S. E., de dieci-
siete afios, de Serranillo del Valle (Madrid), de profesién
albafiil, ingres6 en la Sala el 16 de febrero iltimo v re-
feria que hacia tres meses, estando bien hasta entonces,
not6 un bulto del tamafio de una avellana en regién late-
ral izquierda del cuello que en el transcurso de un mes
se hizo del tamafio de una mandarina. Simultineamente
empez6 a tener diarreas con tres-cuatro deposiciones
diurnas, semiliquidas, con mal olor, retortijones y pru-
ritu anal. En esta situacién, quince dias después noté que
le aparecia otro bulto en regién lateral derecha del cue-
llo del tamafio de una nuez, no tenia picores y cree no
haber tenido fiebre.

Cuando llevaba un mes enfermo consulté con un me-
dico, que le recomendé radioterapia, inicidndose ésta a
primeros de enero, desapareciendo los bultos a las vein-
te sesiones.

Hace quince dias, en pleno tratamiento radioterdpico,
empez6 a sangrar por las encias y unos ocho dias des-
pués epistaxis, que persisten en la actualidad. Ultima-
mente se nota dolor en hipocondrio izquierdo, que se irra-
dia por la regi6n anterior de hemitérax correspondiente,
hasta hombro del mismo lado, asi como molestias doloro-




276 REVISTA CLINICA ESPANOLA

sas en garganta. Astenia y anorexia. Desde hace seis-
siete dias, tos ronca.

Antecedentes familiares sin interés. Los personales,
de nino, adenopatias fimicas en el cuello y a los diez
anos edema de escroto con orinas de color café.

En la exploracion clinica es un enfermo bien constitui-
do con palidez de piel y mucosas. Pupilas isocéricas v
normorreactivas. Hemorragia subconjuntival en parte
externa de ojo izquierdo. Tinte subictérico de conjunti-
vas. En labio superior, pequefias lesiones hemorragicas.
del tamano de una cabeza de alfiler negro, cubiertas con
una costra necroética; lesiones semejantes y mayores en
la mucosa de ambas mejillas. Amigdalas prominentes de
superficie abollonada de color gris plomizo con algunas
zonas hemorrdgicas. Multiples adenopatias del tamaro
de una avellana, dolorosas, no adheridas a piel ni a pla-
nos profundos, en regién submentoniana, prolongédndose
por ambos lados del cuello por cadenas carotideas hasta
fosas supraclaviculares. Adenopatias algo méds pequenas
de iguales caracteristicas en regiones mastoideas. En
ambas axilas se palpan adenopatias, en la izquierda del
tamaiio de una nuez, y en la derecha méds pequefas. En
ambas ingles se palpan adenopatias de iguales caracte-
risticas que las anteriores, de tamafio oscilante entre
una avellana y una nuez. Hematomas en ambos brazos
v nalgas sobre los lugares que se han puesto inyeccio-
nes. Petequias en ambas piernas y pene. Térax: Por per-
cusién, matidez en plano posterior de hemitérax izquier-
do, sobre cuya zona existe abolicién de murmullo y vi-
braciones vocales. Corazén: Nada anormal. Pulso ritmi-
co a 100. Tensién arterial, 11/7. Higado, se palpa a unos
cuatro traveses de dedo de arco costal, de consistencia
media. Bazo, se percute y palpa, aumentado de tamafio,
hasta el nivel del ombligo.

Con caracter urgente, el andlisis de sangre inmediato
fué el siguiente: Hematies por mm. cihbico, 3.200.000
Hb., 60 por 100. Valor globular, 0,93 con las siguientes
anormalidades de la serie roja: Discreta anisocitosis y
anisocromemia. Muy frecuentes policromatéfilos. Lige-
ra poiquilocitosis. Se han visto dos normoblastos por
cien formas blandas. Velocidad de sedimentacién: pri-
mera hora, 40; segunda hora, 80. Indice, 40. Leucocitos,
126.000. Neutréfilos adultos, 7 por 100. En cayado, 1.
Eosinoéfilos, 1. Baséfilos, 0. Linfocitos, 2. Monocitos, 1.
Metamielocitos, 3. Blastos, 85, que por la morfologia po-
dria tratarse de sarcoleucitos. Plaquetas, 3.200 (20 por
1.000). Tiempo de coagulacién, 4’. Hemorragia, 6,80".

Con el diagnéstico de leucemia aguda se inici6 trata-
miento con transfusiones de sangre, 300 c¢. c. diarios.
Penicilina, 400.000 unidades cada seis horas, ACTH, 25
miligramos diarios y vitamina C, 500 mg. diarios.

Al dia siguiente, el enfermo continuaba sangrando por
encias y nariz. Por la tarde hizo varias deposiciones li-
quidas de color negro. Su temperatura era de 38,2 y la
tensién de 10/6, poniéndosele coramina. En la noche si-
guiente empez6 a tener vomitos de sangre roja en bas-
tante cantidad y de madrugada de posos de café. Se con-
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tinué con las transfusiones de 300 c. c. y gp admin;
ron tonicos periféricos. A pesar de lo cual entrg .
cuadro de shock v fallecié a las nueve de &
dia 20.

De la necropsia se recoge el siguiente informe (11:235

Todos los ganglios de la cavidad toricica v del Pj",
se encuentran aumentados de volumen, blandos lie- :'“_'
sistencia, coloracion blanco rosada y aspecto jiigusqu.'.:.
se aprecian necrosis. En la region mm-spun(lient;"."
timo se ve una masa grande de tejido de aspectg :é”f'
al descrito en los ganglios. En cavidad abdomina] L [.dl
bién los ganglios estdan ligeramente aumentadog \-“d']‘
mismo aspecto que los anteriores, Las amigdalag a:l r
mentadas de volumen y coloracién blanco I‘Ujizas: ..
destacan del resto de la faringe. Bazo: Muy “Umemaé;
de volumen, 850 gr. de peso, de aspecto carnoso, colory.
cién rojo claro, y al paso del cuchillo por la superfiois
de corte desprende sangre, pero no pulpa. Higado: 3‘5,;.;
aumentado de volumen; peso, 2 kilos 700 gr. blando i
consistencia y fuerte tumefaccion del parénquima, R
nes: Grandes; se descapsulan bien y la superficie es
de coloracién blanquecina con abundantes focos rofizs
consistencia blanda y muy friables. Al corte no se rl]—Tt
cian bien la cortical y la medular. Estémago; Toda i
mucosa se encuentra con abundantes petequias. Pulme.
nes: Atelectasia del 16bulo inferior izquierdo, y al corts
liguido de edema y algunas zonas hemorrigicas; en s
vidad pleural izquierda, derrame seroso en cantidad &
un litro, ¥y en la derecha, de 300 ¢, ¢c. Corazdn: 8
raciones macroscdpicas en valvulas vy miocardio,
piel se ven numerosas sufusiones hemorrigicas.

1A matiang g

Estudio lrr.\'.ru}nifng'u-‘,.ru'r- (doctor OLIVA)

Pulmon.—Congestivo, con numerosos macrofag
gados de pigmento hemdtico. Se ven zonas atelectisions
y otras con edema, No se ven fenémenos infiltrativos

Ganglio.—Muy edematoso, Han perdido la estn
debida a la presencia masiva de unas células de 1
pequeiio, irregular, oscuro, escotados a veces, con escas
protoplasma, muy atipicas, que presentan pocas mitosi
de estirpe linfoide y que podrian ser sarcoleucitos.

Timo.—Aumento de los tabiques fibrosos. Lobulillos
formados por una sdbana de células semejantes a las
descritas.

Rinén.—Invadido por dichas células, localizadas prin-
cipalmente alrededor de los glomérulos y entre los tu
bos. Muchos glomérulos estdn en vias de hialinizaciin
con capsula gruesa. Se encuentran muchos tubos des
truidos.

Amigdala.—Igualmente infiltradas sin foliculos secun:
darios.

Higado.—Infiltracién de sarcoleucitos en los espacios J
porta y en algunos senos, que se encuentran muy dilati-
dos y précticamente vacios.

Diagnéstico (de probabilidad) : Sarcoleucosis.
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