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completa nasal y faríngea, al tiempo que la enferma 
mostraba signos de afección hepática y de toxemia 
generalizada, incluso con manifestaciones en el sis­

tema nervioso central. El pronóstico era muy desfa­
vorable, a pesar del empleo de las terapéuticas habi­
tuales y, en vista de ello, administraron prednisona 
por vía endovenosa, obteniendo efectos dramáticos 
que se manifestaron ya al cabo de las doce horas. ｌｾ＠
temperatura descendió a cifras normales, se aclaró 
el estado mental de la enferma y mejoró la obstruc­
ción de las vías respiratorias altas. La continuación 
de la medicación, ahora por vía oral, consiguió el res­
tablecimiento completo en cuatro días. 

Prevención de Ja lactación postpartmn.- Lo PRES­

TO Y CAYPINAR (JAMA, 169, 250; 1959) han consegui­
do la inhibición de la lactación postpartum en 197 
mujeres mediante la inyección intramuscular única 
de un preparado que contiene 90 mgrs. de enantato 
de testosterona y 4 mgrs. de valerato de estradiol por 
centímetro cúbico de aceite de sésamo. El m étodo más 
eficaz de tratamiento resultó el de la administración 
de 3 c. c. durante el primer estadio del parto, lo que 

logró un 92 por 100 de resultados satisfactorios. Es­
te tratamiento no afectó al curso del parto ni inter­
firió con los reajustes fisiológicos postpartum ni tam­
poco provocó hemorragias o masculinización. 

EDITORIALES 

CARDIOP ATIA INFARTO IDE 
PRODUCIDA POR HIDROCORTISONA Y FOSFATO 

MONOSODICO 

Algunas de las acciones de las hormonas no se reali­
zan directamente, sino que corresponden a la creacción 
de situaciones favorables para que actúen agentes no 
hormonales. SEL YE y su grupo habían estudiado este 
fenómeno, especialmenta en relación con las acciones 
de los electrolitos, y encontraron que la producción de 
nefroesclerosis, miocarditis y periarteritis nudosa por 
la administi·ación de Doca no depende de los enfcctos di­
rectos de la hormona, sino de su capacidad para sensi­
bllizar a los tejidos frente al cloruro sódico de la dieta. 
Aparentemente se trata de un mecanismo esencialmen­
te similar a lo que se observa en cuanto a las situacio­
nes favorables que produce la Doca para la producción 
de nefrocalcinosis por la administración concomitante 
de dosis inactivas de fosfatos. 

Un ejemplo particularmente notable del condiciona­
miento selectivo del tejido cardíaco para las acciones 
tóxicas de los fosfatos sódicos de la dieta (monobásicos 
Y dibásicos) ha llamado recientemente la atención a este 
grupo de autores. Las ratas tratadas concomitantemen­
te con ciertos corticoides fuertemente activos, como, por 
Cj(;mplo, los esteroides 9 alfa-halogenados y fosfato mo­
nosódico, sucumbieron invariablemente, con la:; mani­
festaciones clínicas de una muerte cardíaca aguda. La 
autopsia reveló uniformemente en su miocardio gran­
des placas amarillentas, necróticas, similares a las del 
infarto, e histológícamente estas lesiones imitan exac­
tamente los infartos cardíacos espontáneos del hombre. 
Se subraya esta semejanza por el hecho de que la ex­
posición brusca al stress puede precipitar el desarrollo 
de necrosis cardiacas masivas en ratas previamente tra­
tadas con dosis subliminares de fosfato monosódico más 
corticoides. Por otro lado, la lesión experimental difiere 
esencialmente de los infartos corrientes en que no se 
presentan oclusiones vasculares histológicamente de­
n:ostrables. Para subrayar esta semejanza y al mismo 
tiempo las diferencias entre verdaderos infartos car­
diacos y dichas lesiones, SELYE y SALCEDO incluyen el 
término de "cardiopatía infartoide". 

La demostración de que el miocardio puede condicio­
narse selectivamente a las sales inorgánicas plantea la 
esperanza de que la interacción entre fosfatos sódicos Y 
esteroides puede colaborar al aclaramiento de ciertos 
problemas de la fisiología cardiaca, asi como también 
a. los infartos catdíacos, que se producen en el hombre 
sm evidencia de oclusión coronaria aguda. 

Los autores creen que, en primer término, hay que es­
tablecer si el glucocorticoide segregado naturalmente 
por .el hombre, la hidrocortisona, podlia condicionar se­
lectivamente al corazón, frente a las acciones del fosfa-

to sódico administrado por vía oral, y si esta cardiopa­
tía infartoide podría provocarse experimentalmente en 
los primates. Y en este sentido toman 18 macacos hem­
bras, que dividen en 8 grupos, y los experimentos rea­
lizados indican que el tratamiento con grandes dosis de 
hidrocortisona puede condicionar al múscu:o cardíaco de 
forma que responde al stress neuromuscular intenso ron 
la producción de una necrosis miocárdica aguda exten­
sa. El tratamiento combinado con hidrocortisona y fos­
fato monosódico produce tales alteraciones miocárdi­
cas, similares al infarto, incluso en los animales no ex­
puestos al stress, y en los mono:; previamente 1atados 
con hidrocortisona más fosfato monosódico, la exposi­
ción ulterior a un stress neuromuscular produce necro­
sis miocárdicas particularmente pronunciadas y ex­
tensas 

Queda por demostrar si todas estas condiciOnes clí­
nicas y experimentales se deben, en efecto, a alguna al­
teración metabólica en el miocardio y si las medidas 
terapéuticas que han demostrado ser eficaces en la car­
diopatía infartoide experimental podrían servir de ba­
se para el desarrollo de nuevas medidas terapéuticas 
aplicables a las enfermedades cardíacas espontáneas del 
hombre. Esto plantea la puesta en práctica de los pro­
cedimentos utilizados en la rata, en los que se vio que 
estas miocardiopatías experimentales pueden evitarse 
por la administración de sales magnésicas y potásicas. 
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CONSIDERACIONES SOBRE LA MENINGOCOCCE­
MIA FULMINANTE 

No se han explicado hasta el presente satisfactoria­
mente algunas de la manifestaciones patológicas de la 
meningococemia. Más especificamente, el interés se ha 
centrado sobre las lesiones purpúreas que exhiben lama­
yoria de los enfermos y la presentación del síndrome de 
de Waterhouse-Friderichsen. Se ha propuesto que las 
manifestaciones purpúricas pueden atribuirse a un fe­
nómeno de Shwartzman, habiéndose denegado este ｭｾ＠
canismo para el último síndrome antes citado. El sín­
drome de Warterhouse-Friderischen no se limita solo a la 
meningococcemia, sino que puede también verse en otras 
infecciones bacterianas, especialmente por gérmenes 
gram negativos, como la E. coli y el H. influenzae, y con 
menor frecuencia en enfermedades por neumococos. es­
tafilococos y diftéricos. No obstante esto, es sorprenden-
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te la tendencia de la men ingococcemia para p roducir la 
arectac10n suprarrenal. 

MARGARJ,.'TTt.X y M CA DA.MS han revisado 204 casos de 
mentHgucuccenua. l Utltunante, ae 10s Ltue .:>.::: ＮｾＮＬ＠ . ..... .uu.t 
faltaJmen.e. l.>e Jos o:.:: casos ratates, en 6 se presen tó una 
necrosts corucal r en<:d nuaterat, en ｣ｵ｣ ｵｵ ｾ•ｃＺｬＧ•｣ｵ•Ｚ＾＠ Ltue 
sugen a n una r e1actOn d1recca con 1a ｴ ･ ﾡ ﾷ ｡ ｰｾｵ ｴ Ｌ｣｡＠ cun e::;­
t eroldes suprar renates . .!!,Sta presentactOu y 1a aparente 
r e1ac10n causal de la tromoosts en la p¡·ouucctou lte ms 
1es10nes hemorr ag1eas de la p1e1 y suprarrenates en el 
síndrome de Wacernouse-l<ndericllsen sugieren que el 
f enómeno de Shwartzman puede ser el responsat>Je de 
c1ertas manifestaciOnes de Ja ｭ･ ｮ ｭｧｯ｣ｯ｣｣ｾ ｵ ｵ｡＠ IUtmt­
nante. 

La compa ración de las lesiones cutáneas de la menin­
gococcemla en el hombre, con la reacctón de ｾｨ Ｎ ｶ｡ｲｴｺ ﾭ

man, p roducida expenmentalmente en el coneJO, demues­
tra c1ertas dieferencias. En efecto, la lestón experunen­
tal muestra una exudación marcada de células mtlama­
torias ag udas en el der mis y u na vasculitis aguda con ­
secutiva a la inyección provocadora de ｾＺ｣ｮ､ｯｴｵｸｭ｡Ｎ＠ ::;m 
en!bargo, hay semejanza en cuanto a los t rombos venu­
lares en el dermis de las lesiones en el hombre con los 
trombos venulares en la lesión expen mental. Estos 
trombos dérmicos, en los sujetos h umanos no se asoc1an 
necesariamente con signos de vascullt1s, y cuando esta 
última existe es de intensidad mímma. 

P or otro lado, las man ifestaciones trombóticas en los 
sinusoides de las suprarrenales son frecuentes en la me­
ningococcem ia y preceden a la hemorragia. No les pa­
rece adecuada la explicación mecánica sencilla de la 
hemorragia por falta de soporte de los sin us01des como 
consecuencia de las alt eracwnes necrobiót icas del paren­
quima; además, no hay datos anatómicos en favor de una 
lesión vascula r primaria. E s bien conocido que el sín­
drome de Watherhouse-Fridericbsen no se hmita a la 
meningococcem ia; conforme hemos mencionado antes, 
dichos autores han examinado las suprarrenales de en­
ｦ･ｲｭｯｾ＠ con ｾ ･ｰｴｩ ｣･ ｭｩ ｡ｬＧＡ＾＠ ｦｵ ｜ ｭ ＩＮ ｮ ｡ｮ ｴ ｣ｾｾ＾＠ po-r <OotT<Oo\0 ｧ ｾＭｲｮ＾ＮｃｴｬＭｃｉｏＮ Ｌ＠

y han visto en varios casos trombos sinusoidales con o 
sin hemorragia asociada, lesiones similares a las des­
critas en las meningococcemias. 

Respecto a las lesiones renales, hasta el presente no 
se había descrito la necrosis cortical r enal bllateral en 
la meningococcemia; por otro lado, la produCCión de 
trombos capilares, especialmente en los glomérulos, es 
un fenómeno bien conocido, y ya se había VJSW sm ne­
crosis cortical concomitante. P ero tiene interés especial 
el hallazgo de 3 casos de necros1s cortical r enal en el 
conjunto de sus casos. La conformidad anatómica de las 
lesiones con las de la reacción de Shwartzman genera­
lizada, producida experimentalmente en coneJOS, es muy 
clara y parece tener una importancia partiCUlar el ha­
llazgo inesperado de una pos•b•e retacton entre la ad­
mmtstraclOn de un estero.ue cortlcoadrenal y l1 desa­
rrollo de la lesión. Se sabe que mediante el empleo 
de la cortisona se puede potenctar e1 renome .. v ue 
Shwartzman, local o general, y, en efecto, en un animal 
así tratado no es necesana la inyecctón preparatona de 
endotoxina para provocar la reacc1ón. h.s, pues, lógiCo 
concluir que los tres casos de necros1s cortical rena1 re­
presentan manifestaciones de una reacción de Shwartz­
man generalizada, y que las lesiOnes purpúncas de la 
piel y suprarrenales son fenómenos relaciOnados. 

Desde este punto de vista, las lesiones cutáneas pue­
den interpretarse como reacciones de Shwartzman lo­
cales. La explicación más simple consiste en que la piel 
queda preparada en la fase bacteriémica o tóxica pre­
coz de la infección y que la provocación se desprende de 
la bacteriemia o toxemia continuadas. Sin embargo, so­
bre la base de ciertas observaciones experimentales se 
plantea la duda sobre dicha explicación; hay, por ejem­
plo, el fenómeno de la resistencia que se provoca por 
inyecciones múltiples de material, una situación quizá 
análoga a la clínica. Los datos recientes demuestran la 
dependencia de este fenómeno con el sistema reticulo­
endotelial y una relación compleja de tiempo y dosifi­
cación. Si las condiciones de infección ｭ･ｮｩｮｧｯ｣￳ｾｩ｣｡＠
en el hombre favorece el desarrollo de resistencia, las 

l esiones cutáneas no pueden explicarse realmente sobre 
la base de una reacc.on de Sll\<artzman lOCal; no obs­
tallte, no ex1ste nmgun med10 de va10r1>.r la postblil!dad 
Qt! 1 ｃｾｊＮ［ＺＬｌｴ［ＮｌｬｬＮ［ｵＺ ｴＮ＠ t:!.ll Ja ｊｈｃｾｯｕＮｕｯｖ｜［ｖ｜ＮＮ｜Ｌ［｜ＬｊＮ ｉＮ Ｎｕ､ＮＮ＠ JlUI.u""' u d., J.....io!) U! ... 

liCH CVHJ.!JJ. \...J. J.Ut! .l' _l;o t' ｱｵｾ＠ J.d. ｯＺＺｮ ＮＺＺ ｬＧｴＮＮＭＮｃｾｨｨ･ｩ＠ Ａｊｵ ＮＮ［Ｎ ｵｾ＠ ｊＮ､ＮｖｕｊＮｾＭＮ［ｴＺ ｲ＠

la reacclUn ae o::> llwan-.Htan w cctu:!.aua y no Ja ¡,¡enerall­
zaua; cuH to::Clhcas s•auua.,·d t:u cvueJu:>, a lllUci<> .1.uL •ue:1s 
l ..... Y."·u\! A. t:J.L U .1 1 ｴＮ［ｾｴＮＮ､ｕＮｴｏ＠ ue Ｌｽｊ ＮｌｴＺｊＺｊ｡ｌｃＺｊＮｃ ｡Ｎ ｶｾｯｾＮＬ＠ .1 ,::,c J. J.d. ｊＺｉｖＮＺ＾ｾｯＮｵ ＮｾＮ ｣＠ '-:iue 

e1 I..:UHLetUUO lJ.SLIJ.at' ･ｾ｜Ｎｕｖｕ［［Ｎ｟｡Ｌ＠ ｬ｣ｴＮ｡ｩｃｾｯｶｵ｡ｕｕ＠ Cuu C:I.J.¡iUJ.L ｴＺＺ Ｎｓｾ＠

tauo lla.Lut·al ae ｲｾｓ•ｓｴ｣Ｎｬｬｃ•｡＠ a 1as ｬｵ｡ｵ｡ｾＺ＾ｌ｡ｃ•ｕｷ ＮＺＺＮＺｾ＠ ue ta 
reacc.on por pt·ovocacton. Utro rac.or a cous.uerar es 
la ｡ｵｳｾＱＱ｣Ｎ｡＠ ae un exuuado ｡ｾｵｵｯ＠ ae potuiUCtCat·es en 
la derm1s del hombre, renomeuo que es esenc1al para el 
fiC<>ULTUUO Oe la I"CaCCIOil U e ;:,n wafLZIIIRll C-"tJCL ••••t:u•cil. 
ｾｯ＠ hay prueca atsolllta que la presencia de polmuctea­
res, prcsunuolemente 1a tuen.e etc po11sacandos poumen­
zados de a lto peso molecUlar, nece:>ana para la reacc10n, 
sea eso::nc.al para el desarrollo de una rcacc.on ue 
Shwartzman, ¡,_unque no ocuue en ammales con leuco­
pema p rovocada por la admtmstractón de mostaza m­
uogenada. 

La 1es10n suprarrenal puede concebirse también como 
una reacción local de Shwartzman. Sm embargo, es tam­
blen postble que esté relacionada de alguna 1orma con 
un fenómeno de stress, y en este sentido es un acciden­
te de sircunstanctas deb1do a la ctfra local alta de este­
rOldes corticales. Nmgun expenmento ha amlltzacto esta 
postbllidad, aunque :'la. se conoce la potenctactón de la 
reacc1ón de Swartzman g eneralizada por la ACTH. Cabe 
la posibilidad de que el coneJO, donde se ha estud1ado 
fundamentalmente la reacc1ón, no responda al ACTH de 
la misma manera que el SUJeto humano; tambtén las 
ratas difieren de los conejos en este senttdo. I ncluso con 
dosis altas y prolongadas de ACTH, el conejo no mues­
tra el cuadm c linico de hipertunctón suprarrenal, y, en 
suma, la suprarrenal mtsma no muestra un efecto de­
mostrable ､ ｾ＠ la acción del ACTH. En contraste, dando 
cortisona, los conejos pierden peso, presentan coriza, 
htperhpemla y pueden moru· sm causa ot>vHl Esto m­
dJcana que los conejOS no responaen 01en a 11:1. aammt::.­
tractón del ACTH comer cia l o posiblemente que son re­
la tivamente ir r esponsables, en general, a la ACTH. La 
r a reza de la les1ón de Waterhouse-Friderichsen er, la 
infección meningocóc1ca de coneJOS puede estar en re­
lac ión con este rracaso de la suprarrenal a responder a 
la ACTH. 

Los autores, en resumen , decla ran que los datos pre­
sentados no p ueden tomar se como prueba de la actua­
ción del f enómeno de Shwa rtzman en la memngococce­
mia en el hombre, pero que las deducciones obtenidas 
apoyan fuertemente dicho cnLerio. En el momento ac­
tual, la administración de esteroides suprarrena les, so­
bre la base de la t erapéutica sustitutiva, es aceptada 
por todos los autores, aunque varios tra ba jos plantean 
la cuestión de si los esteroides han a lterado o no el re­
sultado final de l síndrome de Waterhouse-Friderichsen. 
Un punto a subrayar es la f a lta de evidencia fisiológica 
de insuficiencia suprarrenal aguda en el enfermo con 
meningococcemia fulminante. La semejanza de la se­
cuencia clínica de hechos de los tres casos fa tales de 
meningococcemia con necrosis cortical r enal bilateral 
referidos en este trabajo, con los vistos en las altera­
ciones experimentales, son lo suficientemente ma rcados 
como para invoca r un efecto perjudicial y no beneficio­
so del empleo de esteroides suprarrenales en estos en­
fermos. 
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GALACTOSEMIA HEREDITARIA 

La galactosemia y la galactosuria caracterizan a una 
enfermedad hereditaria causada por un error congénito 
del metabolismo que produce en el nifio afecto la inca· 
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pacidad para metabollzar normalmente la galactosa y 
la lactosa. Considerada esta enfermedad como muy rara, 
sin embargo, va aumentando la frecuencia con que apa­
recen comunicaciones en la literatura, y debe llegarse 
a la conclusión de que es mucho más frecuente de lo que 
comúnmente se cree. La gran importancia del descubri­
miento precoz de la galactosuria reside en el hecho de 
que los efectos perniciosos del trastorno aumentan con 
su permanencia, y que el tratamiento adecuado conduce 
habitualmente a una rápida disminución o desaparJción 
total de las diferentes manifestaciones anormales y a 
un buen pronóstico. 

Los principales síntomas de la enfermedad aparec:'!n 
generalmente cuando un niño tiene una o dos semanas 
de edad, y en el 90 por 100 de los casos refericlos se hace 
el diagnóstico en el primer año de la vida del niño. El 
signo más precoz lo constituye la ictericia, que perdura 
más allá del periodo habitual de la llamada ictericia fi­
siológica del recién nacido; también suponen una com­
plicación precoz las hemorragias neonatales. Todo esto 
procede verosímilmente de la lesión hepática con cifras 
bajas de protrombina y fibrinógeno en sang1 e, aunque 
estos factores se han estudiado poco. El curso puede 
ser fulminante, con presentación rápida de hepatome­
galia, esplenomegalia y ascitis; también se ha visto aci­
dosis hiperclorémica con cifra baja de potasio en el sue­
ro. La muerte tiene lugar al cabo de pocas semanas o 
meses. Pem, por otro lado, el curso puede ser lento, 
apareciendo entonces cataratas y los demás rasgos de 
la enfermedad, pero de una manera más tardía, incluso 
hasta cuando el niño tiene ya ｣ ｩｮｾＧｯ＠ años de edad. En 
estos casos de curso lento se aprecia un retraso o insu­
ficiencia en el crecimiento, dificultades para la alimen­
tación, caracterizadas por rechazamiento de la dieta, 
regurgitación o vómitos y, en ocasiones, diarreas con 
heces amarillas. Generalmente se presentan las catara­
tas en el pnmer año, aunque están descritas hasta en el 
décimotercero día de la vida. Conforme aumenta la edad, 
se hace aparente el retraso mental en los niños no tra­
tados. También se ha descrito anemia hipocrómica, qui­
zá resultado secundario de las dificultades para la ali­
mentación y se agrava la tendencia a mostrar un dé­
ficit de hierro, que existe incluso en los niños normales 
durante los dos primeros años de la vida. En el análisis 
de orina se ven diversos grados de melituria, albuminu­
ria y aminoaciduria. 

En cuanto a la herencia de esta enfermedad, aunque 
se acepta que está determinada genéticamente. no está 
claro su modo exacto de transmisión. Se ha descubierto 
una historia positiva o sugestiva en familiares directos 
o colaterales en aproximadamente el 30 por 100 de los 
casns referidos. No obstante, la r:ruP.ha de tolerancia a 
la galactosa parece que ha permitido demostrar una 
mayor frecuencia de la enfermedad, no desarrollada en 
mavor número de familiares de lo que antes se creía. 

En los enfermos con manifestaciones clínicas activas, 
la!l ｡ｬｴ･ｲ｡｣ｩｯｮｾ＾ｳ＠ anatnmooatolóoicas ｦｵｮ､｡ｭ･ｮｴ｡ｬｾ＾ｳ＠ re­
siden en el hígado, riñones y cristalinos. En el hígado 
hav ｾｲｐ｡ｳ＠ df' ､ｾ＾･Ｍｾ＾ｮｦＧｲＺＺｴ｣ｩ￳ｮ＠ v ｮｾ＾＼Ｇｲｯ｣［ｩｳ＠ celular con esta­
sis biliar, agrupamientos seudoacinares y, en ocasiones, 
con metamorfosis sin grasa. Si el enfermo sobrevive lo 
su.ficiente, pueden aparecer dos tipos de cirrosis: El tipo 
m1cronodular de Laennec y la cirrosis postnecrótica. 
Los riñones muestran hinchazón del epitelio tubular, 
cuyas células contienen una sustancia que se ha des­
crito como glicógeno, pero que algunos autores sugieren 
que puede ser galactógeno. Las cataratas pueden mos­
trar opacidades laminares o nucleares centrales. La 
causa de las alteraciones celulares no está clara, y aun­
ｱｾ･＠ se ha visto el efecto tóxico de la galactosa en pollos 
｡ｾｬｭ･ｮｴ｡､ｯｳ＠ con dietas ricas en este azúcar y la apari­
Ción en condiciones similares de cataratas en ratas, po­
siblemente la lesión celular no esté causada por la ga­
lactosa per se, sino que el acúmulo celular de galactosa­
·1,-fosfato, que, como se sabe, inhibe diversos sistemas en­
Zimáticos. No se han descrito signos histológicos en el 
cerebro que expliquen el retraso mental de estos niños, 
ｨｾ｢ｩ ￩ｮ､ｯｳ･＠ ｳﾷＬｾ･ｲｩ､ｯ＠ que la hipoglucosemia, junto con la 
ｨｴｰ ･ ｲｾ ｟｡ ｬ ｡｣ｴ｡ｳｩｭｩ｡＠ pueden conducir a la lesión celular. 
El mno con deficiencia mental no prcesnta síntomas 

neurológicos similares a los que aparecen después de 
una hiperglicemia intensa, ni siquiera alteraciones ｾｬ･｣ﾭ
troencetaJOgráficas; es cierto que se producen alteracio­
nes rcc1procas en la concentrac1ón de glucosa y galactosa 
en sangre durante una prueba de tolerancia a la galactosa 
y después de una com1da mixta que contiene lecne; p¡,ro 
esto tesulta de la competlctón entre la galactosa y !a 
glucosa en la mucosa intestinal durante la absorción si­
multánea de los dos azúcares y en los sistemas enzimá­
ticos en el hígado y otros tejidos, pero no están claros 
los efectos y consecuencias conconutantes. Se ha suge­
rido que la utilización defectuosa de la galactosa inter­
fiere con la s ntesis de los galactolípidos, ceretrósidos 
que intervienen en la miehnización rápida que tiene lu­
gar normalmente en las primeras semanas o meses de 
1a vida, y hay autores que piensan que la supresión de 
la galactosa en el tratamiento de estos enfermos los 
hace más susceptibles a las enfermedades desmie!ini­
zantes. Sin embargo, la galactosa que se requiere para 
la síntesis de los cerebrósidos puede fabricarse in s1tu 
a partir de la g lucosa por reacciones en las que sólo se 
necesita la actuación intermedia de la uridin-difosfoga­
lactosa y de la galacto-waldenasa, enzima de los que 
dispone el niño galactosémico. Hay datos abundant:'!s 
de que si la terapéutica se empieza precozmente pue­
den prevenirse las manifestaciones físicas graves de la 
enfermedad o hacerla retroceder si ya había aparecido, 
especialmente en lo que se refiere a la lesión hepática 
y las cataratas, pero es menos seguro que se consiga la 
prevención completa del retardo mental. 

Si el niño toma una dieta de leche, se encuentra inva­
riablemente en la orina una sustancia reductora, aun­
que no necesariamente en todas las muestras. Para el 
diagnóstico diferencial de la melituria ha supuesto gran 
avance el disponer de los métodos de glucosa-oxidasa, 
que se incorpora en papeles indicadores; cuando se su­
mergen en orina estos papeles se tiñen de azul en pre­
sencia de glucosa, pero no se tiñen si no existE> este 
azúcar; de esta forma puede excluirse el diagnóstico de 
diabetes. Para la identificación de las sustancias reduc­
toras en la orina, existen actualmente técnicas relati­
vamente sencillas de cromatografía en papel para la 
identificación de los azúcares y aminoácidos en la orina. 
La aminoaciduria es un rasgo importante del patrón 
bioquímico; cuando el niño galactosémico recibe .ma 
dieta de leche y tiene galactosuria, aumenta grande­
mente la eliminación de aminoácidos, lo que se debe a 
una disminución en la reabsorción tubular de los amino­
ácidos como consecuencia de la irritación renal de la 
galactosa eliminada; de los aminoácidos que se eliminan, 
los fundamentales son los hidroxiaminoácidos, especial­
mente la serina y treonina. Esta aminoaciduria también 
desaparece al suprimir la galactosa de la dieta y des­
aparecer la galactosuria. En sangre no está aumentada 
la concentración de am noácidos. Es interesante el he­
cho de que varios de los aminoácidos esenciales que se 
eliminan en cantidades consideral::les tiene una gran im­
portancia en cuanto a las manifestaciones de déficit 
nutritivo que se presentan en esta enfermedad cuando 
no está controlada. pero, por el momento. no está acla­
rada aún la importancia cuantitativa de tales pérdidas. 

Un avance considerable ha supuesto en este campo 
el descubrimiento de que la incapacidad para metab:>li­
zar la p-a1actosa en esta enfE-rmedad se debe a la ausen­
cia en el hígado y los hematíes (probablemente en todos 
los tejidos) de un enzima específico que interviene nor­
malmente en la conversión de la galactosa en glucosa. 
Normalmente, la galactosa se metaboliza por fosfoy;¡¡. 
zación a galactosa-1-fosfato por la galactoquinasa y 'idc­
nosintrifosfato; la galactosa-1-fosfato es a su vez .::on­
vE>rtida en glucosa-1-fosfato por reacciones en las que 
interviene un nucleótido, la uridina-e-lucosa-difosfato y 
dos enzimas espec!ficos, la galactosa-1-fosfato undil 
transferasa y la galacto-.valdenasa (últimamt-nte deno­
minada UDP Gal-4-epimerasa). Se ha visto que el acú­
mulo de galactosa-1-fosfato en las células se debe a la 
ausencia en éstas del enzima específico. la galactosa-1-
fosfato uridil transferasa. Se desprende, pues. que el 
gen o genes r esponsables de la galactosemia controlan 
las síntesis de la P-galactosa-uridil tranferasa en las cé-
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lulas. Estos estud1os han conducido al desarrollo de una 
rrueha diagnóstica especifica. que puede hacerse sa­
tisfactoriamente en los hematíes ele los recién nacidos. 
incluso en la sangre del cordón, con lo cual se llega a 
un diagnóstico muy precoz cuando la h1storia familiar 
rs sugestiva. Esta misma prueba ::;e ha modificado para 
pl'Obarla en el descubrimiento de los llamados port:tdo­
res. y se ha \'isto que los padres de los niños galaetosé­
micos tienen una actividad marcadamente disminuida 
rle la galactosa-1-fosfato uridil tran::;ferasa en los he­
matíes. 

En cuanto al tratamiento. se orienta exclusivamentt' 
hacia la exclusión rígida de la galactosa de la dieta, su­
primiendo la leche. especialmente la humana, que tie­
nen un gran contenido en este azúcar. Pues bien, al 
suprimir la galactosa de la dieta. desciende la ciil'a en 
l'angre rápidamente. desaparece la albuminuria ;.· di::;­
mmu\'en las cifras de aminoácidos urinarios a las co­
rrespondientes a los niños normales. A continuación, 

el niño gana de peso, disminuye gradualmente la hepa­
tomegalia, la ictericia desaparece lenta o rápidamente 
y se aclaran las opacidades del cristalino. Pero después 
de esta apal'cnte recuperación completa. el volver a to­
mar leche, incluso durante un período corto, supone la 
reaparición de todos los síntomas, con vómitos, albumi­
nuria y aminoaciduria. aunque nuevamentr desapare­
cen si se suprime la leche. 

Hay que concluir que el diagnósllco y tratamiento 
precoz de la galactoscmia hereditaria tiene una enormt> 
importancia, puesto que los efectos perjudiciales del 
trastorno aumentan conforme se prolonga el proceso. 
El tratamiento artecuado puede evitar o hacct· desapa­
recer las manifestaciones de esta enfermedad y posi­
blemente, aunque no es completamente Rrgttt·o, puede 
evitarse completamente el retraso nH'ntal. 
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SESIONES DE LOS SABADOS. - ANATOMO-CLINICAS 

Sábado 21 de febrero de 1959. 

HE:\IOPTISIS DE CA.l.ISA XO FILIAD.\. 

Doctores OY.-1. y A.Gt.:IRRE JACA. El día 28 de enero 
¡:;asado ingresó a última hora de la tarde el enfet mo 
A. A. I., de cuarenta y ocho años, barman, y fue v1sto 
por el doctor TORRES G., que le interrogó brevemente 
sin que pareciera de ninguna manera que tuviera un 
proceso que determinara tomar alguna medida de ur­
gencia. A las siete de la mañana del día 29 fueron llama­
dos urgentemente los médicos de guardia, a los que se 
refirió por otros enfermos que el paciente había pasado 
la noche normalmente, incluso había jugado a las cartas 
antes de la cena, hasta unos minutos antes en que se ha­
bía sentido súbitamente indispuesto. Se levantó, diri­
giéndose a la ventana del cuarto de baño, donde expulsó 
gran cantidad de sangre por la boca, y continuó luego 
arrojando en los lavabos. Dicha sangre era de color rojo 
vivo y en alg-unos charcos y salpicaduras aparecía airea­
da, con burbujas. No se vieron coágulos. Sin poder pre­
cisar con exactitud la cuantía de la hemorragia, por los 
datos recogidos y el cuadro del enfermo, la juzgaron 
extraordinariamente intensa. En aquel momento el en­
fermo parecía anheloso, como si le faltara aire, pero 
cuando fue visto aparecía totalmente inconsciente y con 
palidez intensísima de piel y mucosas. No se apreció cia­
nosis ni manifestaciones purpúricas. En tal momento la 
tensión arterial era de 1117 y el pulso rápido e irregu­
lar. En la auscultación pulmonar se apreciaba la exis­
tencia de algún estertor húmedo, en ambos hemit0rax, 
en los campos superiores. En dos-tres minutos la tensión 
arterial descendió bruscamente hasta hacerse inaprecia­
ble, el pulso fué haciéndose progresivamente bradicár­
dico y muy blando, hasta quedar reducido a unos latidos 
aislados que sólo podían percibirse por auscultación car­
diaca. La respiración, a boqueadas, se hizo esterto1·osa, 
falleciendo el enfermo con este cuadro a pesar de habér­
sele aplicado con toda rapidez analépticos y de canali­
zarle una vena, por la que se comenzó perfusión de sue­
ro fisiológico con Reargón. 

Posteriormente pudimos obtener la sig-uiente historia 
a través de sus familiares: A mediados de septiembre 
pasado comienza a expulsar, casi sin tos, esputos de san­
gre negruzca que muchas veces salen espontáneamente. 
Otras veces era como saliva con sangre entremezclada. 
A primeros de octubre estuvo durante tres-cuatro días 

anojando sangre continuamentr. pero l'll vat ms o<'nRto­
nes fue en forma de bocanadas l<'n un11 de clltts, más de 
medio litro). Estos accHlcnles rmpe7.uhun I'Oll UCI'CSOS 

de tos, pero al final lcnín an:a<las. Xo rPl'Ucr<lnn si cm 
sangre espumoRa ni si tu\'o mrlcnns. E:ntotwcs fué tra­
tado con coagulantes y una tmm;fw;l(m, <'OII lo f¡ue poco 
a poco comenzó a rcr l)nc rsc Dl sp < \' < 

mente bien, sm dolor m molestia alguna, aun4ue ue vez 
en cuando la mujer notaba que las mucosidades adheri­
das al pañuelo contenían pequeñas cantidades de sangre. 
Hace ocho días comenzó a tener otra vez tos y después 
bocanadas de sangre roja y alguna vez coagulada. Tra­
tado también con coagulantes y una transfusión de 
300 c. c. Desde el comienzo de su enfermedad, astenia y 
palidez después de los accidentes hemorrágicos. Fué vis­
to por varios especialistas de aparato digestivo y respi­
ratorio que tras múltiples análisis y radiografías no le 
encontraron nada anormal. 

En los antecedentes presentaba bronquitis crónica con 
expectoración especialmente en los inviernos. Muy fu­
mador y gran bebedor de licores. Diabetes tratada con 
t•égimen dietético e insulina. Al hacer transgresión de 
su régimen de diabetes tenía ardores en epigastrio que 
calmaba con bicarbonato. 

Asistimos a la necropsia con gran interés, pensando 
que este enfermo, por su historia corta, no parecía que 
pudiera padecer tuberculosis o bronquiectasias y que 
podía ser un cáncer bronquial, aunque ya era de presu­
mir que no era así, pues la explicación de otros médicos 
había sido reiteradam ente negativa. Podría sospecharse 
también la existencia ､ｾ＠ un aneurisma, que explicaría las 
hemorragias desde el primer momento (hemorragias 
premonitorias) y el accidente violentísimo final. En la 
autopsia no se ha encontrado nada de esto, y por eso. 
ante la historia de hemorragia tan fácil, muchas veces 
sin tos ni náuseas, pensamos que su proceso estaría lo­
calizado más bien en el tracto aéreo superior. 

La autopsia (doctores VALLE y OLIVA) mostró: 
Cadáver de un hombre de mediana edad, muy pálido Y 

con abundante padiculo adiposo. 
Por razones familiares se hace solamente una incisión 

media abdominal, desde apéndice x ifoides a pubis. sa­
cándose por ella órganos torácicos y abdominales. Pos­
teriormente se hizo otra en línea medía de cara anterior 
de cuello. 

Laringe: Gran coágulo crónico en su tercio superior. 
que se despega fácilmente. Cuerda vocal derecha nor­
mal, mientras que la izquierda está aplastada sobre lll 
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