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sional figura metropatia del climaterio y post-
climaterio, y acto seguido el informe anatomo-
Jégico de las respectivas biopsias de endome-
trio. Las técnicas realizadas para estudiar la
biopsia han sido las sencillas hematoxilina-eosi-
na y corte por congelacion. Véase la tabla que
presentamos a continuacion de la situacion de
dicho endometrio en estas respectivas pacientes,
diagnosticadas previamente de met ropatia he-
morragica del climaterio.

2 casos... Fase de proliferacién.
13 id Seecrecion.
2 " aoren ATTOERICD.
] " ........ Reaccion residual.
36 wdirl Hiperplasia glandular quistica
B dd A Adenocarcinoma.

(CONSIDERACIONES.

Como se puede ver, resulta de esta tabla que
entre 70 casos de metropatia hemorragica seis
acusaron adenocarcinoma. Por ello recalcamos
que frente a una matriz sangrante procedente
de una mujer dentro de la edad critica existen
muchas posibilidades de la existencia de tumor
maligno que solo la biopsia es la que da la ulti-
ma palabra. De nuestra cifra de seis canceres
genitales de endometrio (8,5 por 100) entre 70
casos de metropatia hemorragica, se desprende
muy elocuente este veredicto. Por tanto, se de-
duce que frente a todo desarreglo menstrual,
que tiene lugar en la mujer alrededor de la edad
de la menopausia, muchas veces se oculta detras
un carcinoma, y que la tunica forma de ser ope-
rante o activo en la lucha contra esta terrible
enfermedad es practicar sistematicamente la
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biopsia de endometrio en los casos sospechosos
para establecer un diagndéstico lo mas precoz po-
sible, la tinica arma eficaz en la lucha contra el
cancer genital.

RESUMEN.

Se presenta al raspado hormonal como un me-
todo practico frente a M. H., pero cuyo manejo
en la edad critica de la mujer sélo debe ser usa-
do después de conocer el informe histolégico del
endometrio.

SUMMARY

Hormonal curettage is reported to be a prac-
tical method in metropathia haemorrhagica. Its
use in the menopause should be withheld until
histologic examination of the endometrium is
carried out.

ZUSAMMENFASSUNG

Es wird darauf hingewiesen, das die hormo-
nale Auskratzung eine praktischere Methode
darstellt als das M. H. Bei Frauen im kritischen
Alter darf diese Methode jedoch nur dann an-
gewendet werden, wenn der histologische Be-
fund des Endometrium bereits bekannt ist.

RESUME

On présente le raclage hormonal comme une
méthode pratique vis & vis du M. H,, mais dont
son emploi dans l'dge critique de la femme ne
doit étre utilisé qu’aprés avoir connu l'exposé
histologigue de l'endometrium.
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SINDROME FAMILIAR DE CIRROSIS HI-

PERESPLENICA (LEUCOPENIA, ICTERI-

CIA HEMOLITICA) CON CUADRO NEURO-
LOGICO

C. JiMENEZ Diaz, C. MARINA y J. M. ROMEO.

Clinica Médica de la Facultad de Medicina ¢ Instituto
de Investigaciones Médicas

_Reforimos a continuacion nuestra observa-
cion de dos hermanos afectos de un curioso sin-
drome clinico, que nos ha hecho rememorar al-
gunos casos anteriores que habiamos visto en el
que esta asociacién nos parecié sorprendente,
Pero no le dimos entonces especial significacion.

l.os dos pacientes vinieron simultaneamente a
nuestra Clinica v ofrecian las siguientes histo-
rias:

La hermana, de treinta y cuatro anos (T. L. S.), tenia
una historia de veinte afos atras con unas fiebres aso-
ciadas a dolores articulares, que duraban dos-tres me-
ses, de las que se repitieron varios accesos, siendo diag-
nosticada de Malta con aglutinaciones positivas, quedan-
do bien al parecer. A los veintidos afnos empezé a notarse
débil, con edemas de las piernas, y segin parece hincha-
zon del vientre y de los pdrpados algunas veces. Un afio
mas tarde empezo a hincharse mas y tener dolores ¢n el
hipocondrio izquierdo, por lo cual la vié el médico, que
aprecié ya una esplenomegalia. Esta la ha notado va
ella misma crecer en su autoobservacion ulterior, ;11.1:-'5'—
ciando cambios de tamano de un dia a otro.

Se caso, y a los treinta anos tuvo un aborto con fuer-
te hemorragia que motivé su estancia en cama con li-
potimias, estado nauseoso, algunos vértigos y diarrea.
A partir de entonces todos sus periodos son ct;pinms. en




ocasiones francas menorragias, v originan semejantes
situaciones generales. Se ha notado también unos bul-
titos en el vientre como nueces o como garbanzos. Desde
hace algun tiempo han aparecido unos temblores de fina
oscilacién, que son méds bien estdticos, ¥ ha perdido ex-
presién y mimica, estando siempre muy parada y reali-
zando todo lentamente.

De antecedentes familiares ofrece la enfermedad de
su hermano, que se expone a continuacién; su madre
tuvo un cancer de utero, tratado con radium, quedando
bien; ha tenido seis hijos, de los que viven cuatro sanos
v los dos enfermos. Su maride vive sano; ella tuvo un
aborto, un hijo que muridé de diarreas y uno que estd
bien. Menarquia a los catorce anos.

A la exploracién encontramos amimia, bradicinesia,
piel grasienta (cara de pomada), hipersudoracion; refle-
jos tendinosos vivos, sin signos de lesién piramidal; re-
flejos extrapiramidales positivos en los pies; reflejos de
postura muy acentuados e hipertonia: temblor parkin-
soniano. Dedos hipocraticos. Nada en la exploracion de
térax. El abdomen, muy abultado, presenta unas gran-
des dilataciones venosas en forma de cordones arrosa-
riados que convergen hacia el ombligo. El higado esta
aumentado unos dos traveses de dedo v el bazo llega
hasta cerca de la créesta iliaca, cruzando la linea media

Las investigaciones complementarias arrojaron

Exploracion radiolégica: Nada de pulmén; aumento
discreto de la silueta cardiaca con predominio ventricu-
lar izquierdo; varices esofdgicas; silueta gdstrica con
pliegues acentuados.

En la orina, solamente reaccién positiva de urobiling-
geno. Eliminaciéon de 8 mg. diarios por la orina

En la sangre: Colemia total de 2,4 (indirecta. 1.84)
Lipidos totales, (0,82 gr. por 100; colesterina total. 0,165
ésteres, 0,055; colesterina libre, 0,11; reacciéon de Han-
ger, + 4+ . reaccion Mac Lagan, 6,5 unidades

Hematies: 3,66; hemoglobina, 75 por 100: V. GG, 1,02
reticulocitos, 26 por 1.000; didmetro corpuscular medio
7,5 m.; volumen idem, 90,2 mecr.; espesor corpuscular
medio, 2,04; valor hematrocritico, 33; leucocitos, 2.700;
féormula: P. neutréfilos adultos, 48; cavado, 19; eosiné-
filos, 2; basdfilos, 1; linfocitos, 21; monocitos, 8; retote-
locitos, 1; plaquetas, 115.100 mmec., algunas grandes v
deformes. Tiempo de protrombina (Quick), 81 por 100.
Resistencia globular osmética: hemolisis, empieza al 6,0
por 1.000 y es completa al 3,5.

Puncién esternal: Médula, muy abundante en grumos
gruesos con escasa grasa y celularidad aumentada inten-
samente; aumento de megacariocitos maduros. Médula
algo inmadura, intensamente granulocitica, con aumen-
to de mitosis blancas. Eritropoyesis activa. Mieloblas-
tos, 1, promielocitos, 6; mielocitos, 20; metamieloci-
tos, 18; cayados, 19; segmentados, 8; eosinofilos, 10; lin-
focitos, 16; monocitos, 2; retotelocitos, 16 por 100. For-
mas rojas, 88 por 100, de las cuales, eritroblastos baso-
filos, 4; idem polier,, 16; normobl, 30; idem ortocr., 38.

En resumen: Como se ve, la enferma presen-
taba un cuadro hepatoesplénico cirrético con in-
suficiencia hepatica evidente (rss. de floculacion,
tiempo de Quick, descenso del colesterol con de-
fectuosa esterificacion, ete.). En este cuadro
cirrético habia una esplenomegalia hiperfuncio-
nal con cuadro de ictericia hemolitica (resisten-
cia globular muy disminuida, hipercolemia de
reaccién indirecta, urobilinégeno sin coluria, hi-
perplasia roja en la médula) y con hiperesplenia
ademas por la leucopenia. A esta “cirrosis con
ictericia hemolitica y leucopenia” se asociaba un
cuadro de parkinsonismo muy evidente. Llama-
ba también la atencién la acentuada circulacion
colateral con sintoma de Cruveilhier - Baum-
garten,

El hermano (P. L. 8.) era un joven de veinlitin anos
que teniendo dieciséis empez6 con un cuadro de diarreas
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lignidas con moco y sangre visibles, retortijones, bo.
borigmos, pujos, etc., lo cual motivé una consulta en
que su médico yva le advirtié la esplenomegalia. Guapgg
un mes cama v mejord, habiéndole quedado deposiciong,
pastosas e intermitentemente una acentuacion de su gy,
dro clinico. No cree haber tenido fiebre. pero vienp pg,
tando que el bazo aumenta progresivamente de tamag,
Ligera disnea de esfuerzo; orinas & veces de aspecto p,
jizo sin trastornos a la micecion; tinte ictérico de intey,
sidad variable, que al principio lo atribuyé a haber tg
mado Atepé. Ultimamente, temblores estiticos en Jg
manos vy menos intensamente en los pies.

Ofrecia buen aspecto general con tinte ictérico g
conjuntivas atenuado; frente abombada con béveda (.
neal plana; desarrollo escaso de los caracteres sexuale
secundarios (apenas vello en axilas); ginecomastiy
Nada en la exploracion de térax. El higado no se palpg
pareciendo por percusién que debe ser pequeno y retrai
do, Bazo aumentado, llenando el hipocondrio y vacio iz
quierdos, v cruzando al lado opuesto hasta linea mami
lar. En el examen neurolégico no se objetiva nada apar-
te del temblor similar en su tipo, aunque menos intenso
que ¢l de su hermana

El examen radiolégico de torax no demuestra nads
anormal; en el aparato digestivo solamente estémagy
rechazado a la derecha y arriba y travesia cdlica acele
rada con colon espastico,

En la orina, reaccion fuerte de urobilindégeno (elimi
nacién diaria en tres dias consecutivos de 37.9. 264 y
21,5 por la orina). Reaccién positiva de sales, negatim
de pigmentos.

En la sangre: Colemia total de 5,55 mg. (de ella, 42
reaccion indirecta) ; en otro examen, 6,92 (indirecta, 5,56)
Lipidos totales, 920 mg.: colesterina total, 0,155 gr. por
0,090; libre, 0,065, Reaccidn de Hanger

teaccion de Mac Lagan, 8 unidades (en otras
observaciones hasta 12 unidades)

El examen citologico dié 3,68 mills, g r. con 72 por
100 de hemoglobina y valor globular de 0,9%; marcads
anisocitosis microcitica y algunos macrocitos policroma
téfilos, viéndose un normoblasto con punteado basdfilo
Leucocitos, 2.000; p. neutrdéfilos, 67 (de ellos, 24 cayado),
2 eosindfilos, 1 baséfilo, 20 linfocitos, 8 monocitos, 1 re-
totelocito ¥ plasmocito. Las plaquetas, 75.000, algunas
grandes; tiempo de coagulacién, 4° 30"; tiempo de he
morragia, 3'; tiempo de protrombina (Quick), 75 por 100.
Resistencia globular: hemolisis, comienza a 6 por 1.000y
es total al 4 por 1.000.

Puncién esternal: Esternén algo blando, con médula én
grumos finos de aspecto normal v celularidad muy au
mentada con aumento de megacariocitos, algunos de los
cuales son inmaduros. Las células reticulares son gran-
des con aspecto proeritroblastico; las células histiocita-
rias con abundantes pigmentos hemoglobinicos y for-
mando con frecuencia grupos en las proximidades de
los megacariocitos. Algunas células reticulares presen-
tan vacuolas, pero no hay células que se parezcan a las
del Gaucher. La férmula mieloide es normal, resaltando
la hiperplasia eritropoyética, pues hay 167 de éstas por
100 de aquéllas (eritroblastos baséfilos, 8; policromaté:
filos, 25; normoblastos policr., 75; ortocromaticos, 59).

Puncién esplénica: Daba una citologia como corres
ponde a la pulpa normal, y aprecidndose entre los hema-
ties muchos esquistocitos y microcitos irregulares, com?
suelen verse en los procesos de hiperhemolisis esplénica.

100; ésteres,

El cuadro clinico en el hermano era, pues, £
perponible en lo esencial con el de la hermana:
esplenomegalia con sintomatologia de cirrosi
hepéatica, y cierto grado de insuficiencia hepd
tica, asociado a ictericia con hipercolemia indi
recta sin coluria, con urobilinogenuria, resistel_l'
cia globular osmética disminuida e hiperplasié
roia de la médula esternal.

El sindrome neurolégico, desarrollado "
aquélla con el tipico aspecto de un Parkinsoh
se limitaba en éste al temblor. En la hermand
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habia un sintoma de Cruveilhier-Baumgarten,
que en cambio no (‘xis'_ti‘a en el hermano, en el
cual no se veia circulacion colateral y era dudo-
sa la existencia de ascitis. Como testimonio de
la hiperesplenia, ademés de la hiperhemolisis
con ictericia habia leucopenia y trombocito-
penia.

En la hermana no nos parecio deber aconse-
jar intervencion quirtrgica. En cambio, en el
hermano, nos pareci6 que ésta debia intentarse.
A este objeto fué trasladado a la Clinica quirar-
gica, donde se le hizo una 1apar0t0mia transver-
sal izquierda con exteriorizacion del bazo, san-
grando abundantemente una vena del polo su-
perior; hay una circulacién colateral muy des-
arrollada; los vasos cortos del estémago tienen
el calibre de un dedo; todo ello hace renunciar
a la esplenectomia, haciéndose hemostasia por
ligaduras y envoiviendo el kazo en epiplon; se
hicieron abundantes transfusiones continuas,
pero la hemorragia continud y el enfermo fa-
llecio.

En la autopsia se encontr6 liquido hemorra-
gico en el peritoneo; vasos muy dilatados sin
hallarse obstruccién ni trombosis en ninguna
zona; el higado, de 1.050 gr. de peso, reducido,
aparecia desigualmente retraido y abollonado;
al corte se le ve constituido por grandes bandas
que separan zonas mayores que lobulillos; los
espacios porta aparecen aumentados con infil-
tracion celular con manifiesto aumento del co-
nectivo, que a veces forma gruesas bandas, en
las que se pueden ver seudotubuli y aspectos re-
generativos. Las células hepaticas parecen poco
afectadas, pero los sinusoides aparecen bastan-
te dilatados, viéndose en ellos células muy abun-
dantes, linfoides, monocitoides y neutrofilos. La
reticulina estdi muy aumentada no sélo en los
espacios interlobulillares, sino también en la in-
timidad de los lobulillos. El bazo presentaba la
capsula engrosada con algunas infiltraciones in-
flamatorias y pequenas hemorragias. Se ve una
clara hiperplasia de los cordones de la pulpa y
senos grandes con hiperplasia de las células li-
torales. Los foliculos linfoides gon escasos y pe-
quenos, rodeados frecuentemente de una atmos-
fera congestiva e incluso viéndose algunos no-
dulos de Gandi-Gamma; aumento difuso—peri-
folicular principalmente—de la reticulina. En el
resto de los 6rganos nada digno de hacerse
notar.

De primera intencion pensamos que podria
tratarse de un cuadro hepatoesplénico, como he-
mos descrito otras veces (véase Enfermedades
del higado), familiar, que podria corresponder
a una hemolisis por Rh., lo cual podria explicar
también su asociaciéon con un cuadro neurolégi-
€0, sobre todo patente en la hermana. El estudio
de la gangre, tan demostrativo de ictericia he-
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molitica, y los demas fenémenos del hiperes_plg'-
nismo, nos hizo parecer poco probable esa hipo-
tesis; no obstante, fué estudiada la madre, en
cuyo examen no hallamos nada anormal, asi
como tampoco en el examen de la sangre (for-
mula, colemias, etc.). Se investigé también la
posible existencia de incompatibilidades de san-
gre, aunque la anamnesis tampoco era sospecho-
sa. Los tres pertenecian al grupo 0, y puestos
en contacto el plasma de la madre con los hema-
ties de los dos enfermos, no hubo aglutinacion
ni hemolisis ni tampoco en las pruebas ulterio-
res de poner en presencia cada uno de los plas-
mas con los hematies de todos ellos.

La patogénesis de estos casos queda obliga-
damente por ahora en la oscuridad; habiéndose
demostrado tltimamente (DENNY-BROWN, etcé-
tera) la existencia de una aminoaciduria en la
enfermedad de Wilson, cabe pensar que un es-
tado constitucional disenzimatico, al afectar la
utilizacién de ciertos aminoacidos facilite, de un
lado, el proceso neurolégico, y de otro, la cirro-
sis hepatica. Quiza se trate de una cirrosis au-
ténticamente similar a la que puede obtenerse
en los animales con las dietas oligoproteicas o
con carencia especifica en metionina, carencia
en estos casos no de origen exégeno, sino endo-
geno, de utilizacion, La fuerte retraccion deter-
mina el estasis porta y la esplenomegalia, que
toma secundariamente el tipo hiperfuncional
(hemolisis, leucopenia, trombopenia) de evolu-
cion. Esta es una hip6tesis simplemente.

Lo que nos parece seguro es la existencia de
este cuadro “sui generis"” de asociacion de ci-
rrosie hiperesplénica con ictericia hemolitica y
sindrome neuroldgico que otras veces hemos vis-
to esporadicamente, pero que en este caso era
familiar, apoyando el concepto de “enfermedad
constitucional”, que como tal podria interpre-
tarse debida a un estado disenzimatico que aca-
so actuaria sobre la utilizacion de cierto amino-
acidos.

RESUMEN.

Los autores describen dos hermanos afectos
del mismo proceso, cirrosis hepatica con esple-
nomegalia, manifiesta por ictericia hemolitica,
leucopenia y en uno de los casos trombopenia,
asi como un sindrome neurolégico extrapirami-
dal. Algunos de sus caracteres clinicos permiti-
rian poner en relacién estos casos con la llama-
da “cirrosis de Cruveilhier-Baumgarten” vy su
asociacion, con el sindrome neurolégico, con la
enfermedad de Wilson. Se sugiere como posible
un error congénito metabdlico del que derive la
c.ii_'gmi;is y la afeccion del sistema extrapira-
midal.




