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cated at heights of 670, 1.300, 1.651 and 1.460 
metres abov·e sea levEl with another village, ?u­
lianas, where no goitre is found and at a height 
of 600 metres. 

As the height of the village above s3a level 
ｩｮ｣ｲ･ｾ･ｳＬ＠ so doEs the frequency and serious­
ness of the €ndemic conditions increase; cer­
tain differ:mces, easy to establish, are noted. In 
the limiting areas of this zone (heights rang­
ing from 500 to 700 mEtres), hyperthyreosi.s of 
a small size is more commonly found while in 
higher ground in the centre of the zone, hyno­
functional conditions prevail with a large goitre 
and somatic disorders. 

ZUSAMMENF ASSUNG 

Man ｢ｾｴｲ｡｣ｨｴＧ€ｴ＠ ver.:chiedme aethiologische 
Punkte des mdemisChfn Kropfes (Hohe über 
dem M2eres.:piegEl, soziale Stellung, Ernahrung, 
Wa.sser, usw.) und vergleicht vier befallen-e 
DOr.fer (Churriana de la Vega. Gúe.iar Sierra, 
Trevelez und Capileira), die 670, 1.300, 1.651 
und 1.460 m. über dem M2er esspiegel g-2legm 
sind mit einem anderen (Pulianas). das 600 m. 
hoch liegt und keine KropfgEgEnd ist. 

Je hoher die Dorfer liegen, umso haufiger 
tmd schwerer sind die Endemien, wcbei man 
leicht bestimmte, leicht fEststellbare Unterschie­
de bEobachten kann. In den Gegmden, die um 
500-700 m. herum liegen, sieht man am haufigs­
ten die hyperthyroiden Formen mit kl.einem 
Kropf und den entsprech€ndm Symptomen, 
wogegen in den hoherm Regiomn, im Zentrum 
der Endemie, die hypofunktionellon Fcrmm mit 
gros.:.em Kropf und somatischm Veranderungcn 
vorherrschen. 

R:eSUM:e 

On considere quelques aspects étiologiques du 
goitre mdémique (hauteur sur le niveau· de la 
mer, class.e so e i a 1 e , genre de nourriture, 
eaux, etc ... ), et on compare q11atre villages af­
fectés (Churriana de la Vega, Guejar Sierra, 
Trevelez et Capileira) et placés sus des hauteurs 
de 670, 1.300, 1.651 et 1.460 mts. sur le nivcau 
de la mer avec un autre village, Pulianas, sans 
affectation goitreuse et situé a 600 metres de 
hauteur. 

Au fur et a mesure que les villages s'élevent 
sur le niveau de la mer, l'mdémie devient de 
plus en plus fréquente et grave et on peut ap­
précier quelques pifférences faciles a profiler. 
L'endémie dans les zones limitrophes, a des hau­
teurs de 500 et 700 metres, présente plus fré­
quemment les formes d'hyperthyroidisme de ｰｾﾭ
tite grandeur av"Ec lEUr syndróme conséqumt, 
tandis que dans les zones plus hautes et situées 
dan.s le c2ntre de l'endémie, dominent les fonhes 
hYPofonctionnelles avec un grand goitre et trou-
ble du som.a. • 

PATOLOGIA CONSTITUCIONAL EN GRAN 
CANARIA 

II. Enfermedad de Besnier-Boeck (sarcoidosis). 
(Comentarios sobre do.s casos.) 

C. R. GAVILANES, M. MoRALES PLEGUEZUELO, 
M. GARCÍA y D. PONCE. 

Dispensarlo Antituberculoso de Las Palmas. 
Médico director: C, R . GAVILANES. 

Creemos interesante iniciar el estudio de 
nuestros casos con un recuerdo histórico de €Sta 
enfermedad l:'Or mostrar muy bien la evolución 
de los conocimimtos clínicos ､ｾｳ､･＠ una época, 
meramEnte descriptiva, con múltiples síndromes 
correspondientes a observaciones parcial ·s de 
especialistas, especialmmte de dermatólogos, 
hasta la actualidad, en que habiéndose unificado 
todos ellos €n una enfErmedad general única, 
tratemos de establecer su situación nosológica 
€n relación con otras enfermedades afines desde 
el punto de vista patogénico. 

Car:cemos, por desgracia, de una sólida base 
fisiopatogénica, y aun etiológica , que nos uermi­
ta penetrar en el determinismo de este t.ipo de 
enfermedades; pero pcse<:mos ya suficientes da­
tos clínicos e histológicos que nos permiten en­
sayar un encuadramiento provisional. 

Se inicia el conocimiento de la €nfermedad 
en 1892 con la observación clínica de BESNIER 
y estudio histológico de TENESSON de unas le­
siones cutáneas que r ecibieron el nombre de "Lu­
pus pernio". En 1899, BOECK describe lesiones 
cutáneas semejantes con la denominación de 
"Sarcoi<les". por su parecido con tres lesiones, 
descritas anteriormente por KAPosr, que tenían 
cierto parecido con el sarcoma. 

DARIER, en 1904, publica tres observaciones 
d·e esta enfermedad; pero las lesiones tenían Ia 
particularidad de asentar en el hipodermis en 
lugar de ser epidérmicas. 

En 1909, HEERFORD describe un síndrome fe­
bril caracterizado por lesiones de los cuerpos ci­
liai'Cs con inflamación tórpida de la parótida, 
denominándolo como "Febris uveoparotidea 
subchronica", cuyo €studio es reemprendido en 
1939 por GARLAND y THOMSON \ quienes en· 
cuentran que la parotiditis es constante y gene· 
ralmente bilateral, que la uveitis va acompaña­
da frecuEntemente de iridociclitis, y que así 
como la parot.iditis evoluciona con cierta rapi· 
dez m días o meses, la ciclitis es de curso más 
crónico. Encuentra una mortalidad del 5 por 
100. Consideran la tuberculosis como la ･ｴｩｯｾｯﾭ
gía única y la denominan "Uveoparotiditis tu· 
berculosa". En el mismo año, TANNER y MAC 
CuRRY publican trEs casos 2 • , 

En 1913, BROCO y PAUTRIER estudian locali· 
zaciones cutáneas de la enfermedad algo distin­
tas, asignándole el nombre de "Miliar lupoide". 
En 1914, PAUTRIER y RAEAUT observan ｾｮ､･ｰ･ｮﾷ＠
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dientemente dos casos de sarcoides subcutáneo 
de Darier-Rousy, señala."ldo para ellos un pro­
bable origen sifilítico y curándolos con trata­
mien t.o arsenical. 

BITTORFF y KUTNITSCKY, En 1915, señalan la 
existencia de lesiones pulmonarés e biliares en 
enfermos con lesiones cutáneas. 

SCHAUMANN estudia la enfermedad entre 1916 
y 1920, haciendo por vez primóra su ･ｳｴｵ､ｩﾷｾ＠ sis­
temático: la considera como una enfermedad ge­
neral con localizaciones múltiples y la define 
como "Linfogranulomatosis benigna", estable­
ciendo un paralelo con la linfogranulomatcsis 
maligna de Hodking. . . 

JüNGLING-1919-1923-descnbe por vez pri­
mera las localizaciones óseas y hace un detenido 
estudio de la misma. Crea, para designar el cua­
dro óseo la denominación de "Tuberculosis mu1-
tiple.x cystica ｦ｡ｾ｡ｮｧｵｭＢＮ＠ FLEISCHNER no admi­
te el concepto de ·quist.es ós-E·os y prefiere desig­
narla "Osteitis multiplex cystoides". 

En 1929, :MILLIUS y SCHÜRMANN autopsian el 
cadáver ､ ｾ＠ un enfermo, fallecido al parecer de 
tuberculosis pulmonar, y encuentran lesiones 
histológicas super"f'onibles a las del sarcoides. 
Con este motivo ｨ｡ｾｮ＠ una revisión y la consi­
deran como una enferm:d.ad general bajo la de­
nominación de 11Hiperplasia gigantocelular tu­
berculosa esclerosan te". 

Finalmente HANSCHMANN, ·en 1939, en una 
amplia revisión de conjunto, le da €1 nombre de 
11F'orma tórpida de la tuberculosis diseminada". 

En este amplio recorrido, en el que no se se­
ñalan más que los hitos señeros en el conoci­
miento de la enfermedad, observamos cómo ésta 
pasa de ser considerada c-omo un síndrome ais­
lado, cutáneo, glandular u óseo, a adquirir el 
rango de enfermedad general con localizaciones 
potenciales en todos los órganos. También ob­
servamos cómo los autores consideraron por lo 
general la etiología tuberculosa como segura y 
solamente más tarde se ha dudado de este ori­
gen. (Resumen bibliográfico en GAY y ÜRBA­
NEJA 2.) 

HISTORIAS CLÍNICAS. 

HISTORIA PRIMERA. 

L. P. R., de treinta y siete a.ftos, mujer. Vl.ata por pri­
mera vEz el 10-XI-45. 

A. F.-Un tio paterr.o, dos primas, hijas de éste, y 
una hermana, asmáticos. Un primo, con el aue ha te­
nido contacto, ps..dece lepra. Una prima y una scbrina, 
con los que ha convivido, padecieron tuberculosis. El 
marido ha tenido un enfisema. tuberculoso no totalmente 
curado (se niega a ser reconocido). 

A. P.-En la ｩｮｦｾｮ｣ｩ｡＠ tuvo un proceso ocular que no 
ｰｲｾ｣ｩｳ｡＠ blm. Al mismo tiempo, supuración en o1do de­
recho. 

E. A.-Hace nueve afios, después de un parto normal, 
apareció dl.smenorréa con pcllmenorrea, astenia y .adel; 
gazamlento intenso. Malestar general. Un afio después, 
y persl.atlendo esta sintomatolog1a, tuvo una bronquitis 
<:O:J tes frecuente y expectoración abundante. No sabe 
si tenia fiebre. Casi desde el comienzo de la bronquitis 
aparecieron accesos asmáticos. que drsde entonces vie­
ne repitiendo cada ocho a quince dlas, siendo la.s cri:>is 

más frecuentes e intensas los d1as previos al periodo, 
no quedando completamente bien en loo Intervalos, per-
sistier.do tos, expectoración y pitos. . 

Han venido repitiendo los episodios de bronqmtl.a con 
abundante tos expectoración y fiebre, que en ocasiones 
ha llegado a 4o grades durante varios d1as. ｏｴｲｾｳ＠ tem­
poradas tiene febrlcula entre 37,4 y 37,8, En vanas oca­
siones estos Episodios agudos han sido ､ｩ｡ｧｮｯｳｴｩ｣｡､ｾ＠
de pulmon!a y tuberculosis. . 

Hace cuatro a.ftos, y coincidiendo ccn una de estas crl­
ｳｾｳ＠ le aparecieron unas tumoracione3 en ambos brazos, 
､ｵｾ｡ｳＬ＠ dolorosas al principio y llgerammte rojas; pali­
dedan luego progresivamente, reduciéndose su tama.fto 
y perdiendo sensibilidad. A temporadas, coincidiendo 
con epl.aodlos febriles, aumentaban de nuevo de tamafio 
y se hac!an dolorosas-. 

Exploración.-Asténica, muy demmtrida, con peso de 
37 kilos. 

.Pid.-Pá.llda. En el surco nasogenlano y región lnter-
escapular se aprecian numerosas telangiectaslas con tin­
te vlr.oso, s:n que se palpen tumoraciones ni alteracio­
nes de la consilltEncia y grosor. 

En ambos brazcs, a nivel del tercio medio, cara EX- • 
terna, por debajo de la Inserción del deltoides. se apre­
cian tumoraclones, en número de s:ls y ocho, unas pla­
nas, extendidas fn superficie, de contorno Irregular Y 
del tamaflo de una moreda de 5 pesetas, no r egular­
mente clrculat'{s. sino alargadas co:n el eje mayor en 
el sentido del brazo. Otras, regularmrnte esféricas. cuyo 
tamafio oscila entre el de un guisante y una avellana, 
con Umltfs regulares y bien precisos: unas y otras. du­
ras. de consistencia fibrosa, Ddherldas lntimamente a 11\ 
Epidermis y más laxamer.te al tejido celular subcutáneo, 
permitiendo el deslizamiento de la piel, que aparece so­
bre ellas lisa, atrófica, de color blanco-nacarado En unos 
sitios y en otros de color vinoso con la existencia de 
numerosas telanglectasias. No se aprecia ninguna le­
sión epidérmica ni sobre estas lesiones ni en niPguna 
otra part-e del cuerpo. La palpación de los nódulos es 
ligeramente dolorosa. 

Mtt.COsas.-Ligeramente cianóticas. 
Boca.-Séptica, con algunas caries y falta de pieZM 

dentarias. 
Farin.ge.-Roja, con nm!gdalas atróficas. 
ｏｵ･ｚｚｏ Ｎｾｇ｡ｮｧ ｬｩｯｳ＠ linfático.':! p equeflos, rodaderos y no 

dolorosos. sltuadcs preferentemente en el borde anterior 
del esternocleldomastoldeo. . 

T6rax.-Muy ｲＮｾｴ￩ｮｩ｣ｯＮ＠ A la percusión aparecen 1M 
bases pulmonares muy descendidas en permanente po­
sición lnspiratoria. No se percute la matidez absoluta 
del corazón. 

A la auscultación. r oncus y sibllancias diseminadas. 
Coraz&n.-Tc.nos débiles con refuerzo acentuado del 

segundo pulmonar. 
Abdomen.-Chapot.eo en fosa maca derecha e hipo­

condrio I7.Qulerdo. No se percuten ni se palpan aumen­
tados el h1gado y bazo. 

Ojos.- No existen lesiones de córnea, retina ni tracto 
uveal. Iris r.ormal. 

s·stema nervioso.-No existen lesiones orgánicas de­
mostrables. Los reflejos pupilares cutáneos y tendinosos 
oon normalEs. Normalidad de las sensibilidades térmica, 
dolorosa y tactil. 

Exploraciones complementarias. -Existe una eviden­
te alteración ps1qulca cuya. diagnóstico no podemol!l 
hacer. 

.Pres-Ión arterial.-13/6,5 (Reckllnghausen). 
Radiogra[fa ､Ｎ ｾ＠ tórax.-Sombra cardiaca muy elonga­

da con Upico corazón €n gota. Hilios densos, regular­
mente sin que se distingan adenopaUas. A partir del 
hillo, refuerzo en abanico de dlseflo brcnco-vascular con 
imágenes en tractus y nódulos miliares. que son ma­
yores y confluentes en la base izquierda. Los diafrag­
mas aparecen bajos con irregularidad€s y s!nEqulas cos­
tofrénlcas (fig. 1). 

Radiogratf.a. de h.uesos.-Pies normales. Manos: Apa­
recen decalcificaclones y desfiecamlentos de la compac­
ta, trabéculas poco calciftcadas, que recuerdan el hUESO 
raqultlco y corl'(sponden al estadb I de JUngllng. En 
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Fig. l. 

la segunda falange del dedo indice de la mano izquier?a, 
en su epifisls distal, se aprecia un aclaramiento qufsttco 
del tamafío de un guisante rod,eado de una fina zona de 
hiperostosis (fig. 2). 

RadioscOpia digestiva.-Existen adherencias a nivel 
del ileon terminal, que aparece fijo y doloroso a la pal­
pación. 

EZectrocardiOgrama.-Se hacen dos, con fecha 16-I-
46 y 1-II-47. En ambos se aprecia predominio ｶ･ｮｴｲｾ｣ｵﾭ
lar derecho y espacio S'l't , , por debajo de linea ¡so­
eléctrica (fig. 3). 

Tuberculma.- Mantoux, 1 : 100 + + + + con zona 
de eritema 5 X 4 centímetros, pápula de 3 X 3 centi­
metros y zona de necrosis central. La investigación de 
los fermentos defensivos o anticutinas, s egún técnica 
expuesta en otro lugar por uno de noootros ('-•), prac-

Fig. 2. 

ticada sobre diez sujetos, no da resultados concluyen­
tes, siendo la pápula de tuberculina incubada con suero 
unas veces mayor y otras menor que los testigos. 

Desviación de complmnento.-Con antigeno metllico 
pr.ewrado en el Servicio -del doctor ｘａｵｬｬａｒｊ＿ｾ＠ •, y ｳ･ｾ＠

gún la técnica expuesta por este autor, resultado po.. 
sitivo. 

Reacciones de lúeS.·-Wru>serman!l (-·). Meinicke, 
Kahn y Citocol ( +). · 

Bacilosoopia.-(-) en doce exámenes directoo y en 
inoculación al cobayo H ematies, 5.940.000. Leucocitos, 
11.500. Fórmula, 11/ 76/ 0/0/9/ 4. Velocidad de sedimen­
tación, 67. 

Biopsia del nóduZo cutánoo.-Formaciones tuberculoi­
des productivas que encuadran dentro del sarcoides de 
Darier-Roussy (figs. 4 y 5). 

El profesor TELLO, de quien solicitamos un estudio 

Flg. 3.-L. P. R., 16-I-946. 

del aparato reticular de Golgi, que él tan bien conoce. 
nos envia el siguiente informe: 

"La lesión está formada por numerosos tubérculos de 
células epitelioides, entre los cuales se encuentran una 
o varias células gigantes de tipo Langhans. Estos tu­
bérculos se encuentran aglomerados o en masas ovoi­
deas, sobre todo en la porción profunáa del dermis y en 
el tejido conjuntivo próximo. No se encuentra caseifica­
ción en ninguna parte y tampoco Wucheratrophien de 
Flemming, probablemente porque la grasa está atrofia­
da por invasión de element<>.:J conjuntivos. Se trata, sin 
duda, de una tuberculosis cutánea de tipo lndurativo de 
Kyrle y Lewandowsky, en la que GANS ineluye el erite­
ma indurado de Bazin, el sarcoide subcutáneo de Da­
rier-Roussy, el lupoide miliar de Boeck y el lupus per­
nio. Los dos primeros tienen tendencia a formar tu­
bérculos .de célUlas epiteliales y gigantes; loa segu.a41os, 
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lamente de células epitelioides. Existen entre ｴｯｾｯｳ＠
soll d d ｴｲｾｾＢｩ｣ｩ￳ｮ＠ que frecuentemente hace tm­e os gra os e ......., sd í al 

osit¡le su diferenciación." ｾｧｲ｡､･｣･ｭｯｳ＠ ｾ･＠ e aqu 
p f TELLO su deferencia al proporciOnarnos con pro esor . 
sus ensefianzas este magnifico mforme. 

0 ·so -La vemos seis meses más tarde. Nos cuenta 
que 

Ｑ

ｾ｡＠ ｾｴ｡､ｯ＠ casi ininterrumpidamente con fiebre, tos 
y expectoración. 

Exploración.-Mucho más delgada. Pesa 32 kilo.s. 
Ha desapavecido la grasa totalmente, lo que se. apvec1a 
especialmente por 1a desaparición de la bola ad1posa de 
Bichat y atrofia completa de las mamas. Su aspecto es 

Flg. 4. 

el de una caquexia hipofi.saria de Simmonds. No presenta 
otro signo de insuficie'Ilcia hipofi.saria ni de afectación 
diencefálica. No obstante, t>il tan tipico su aspecto que 
no dudamos en admitir este síndrome. Resto de explo­
ración, como la anterior. 

La vemos de nuevo al afio. Las lesiones cutáneas han 
aumentado mucl!.o, produciéndose cónfluencia de los nó­
dulos, que ocupan todo el brazo hasta el codo, con forma 
irvegular y contornos po!icíc!icos. El. bazo ee percute 
ligeramente aumentado. No se palpa. El hígado se pal­
pa, a tres traveses de dedo por debajo del reborde cos­
tal, duro y liso, extendiéndose hasta la linea media. 

Examen de sangre.-Hematies, 4.800.000. Hemoglobi­
na, 97 por 700. V. G. = 1,01. Leucocitos, 11.900. Fórmu­
la, 13/61/ 1/0/10/ 15. 

La perdemos de vista nuevamente y nos enteramos 
que ha fallecido en diciembre de 1947, en ocasión de no 
estar nosotros en Las Palmas, sin que sepamos la causa 
del fallecimiento. 

CONSIDERACIONES SOBRE LA HISTORIA. 

La enfermedad se inicia con seguridad nueve 
años antes, destacando las bronquitis de repeti­
ción, que a veces dan sintomatología neumónica 
y que son, a nuestro juicio, expresión de brotes 
repetidos. 

El adelgazamiento intenso que aparece desde 
el principio y que progresa ｰ｡ｵｬｾｴｩｮ｡ｭｾｮｴ･＠ lo 
interpretamos como de origen ｨｱＩＨＩｾ｡ｮｯ＠ por 
afectación de esta glándula, hecho senalado por 
LLSNE LAUNAY y SEE y por TILLGREN ｾＬ＠ ｓｎｾﾭ
PER € ｾ＠ esta enfermedad o y que ｴ｡ｭ｢ｬ･ｾ＠ Cita 
MARAÑÓN r. La enfermedad actual no es ｾ｡ｳ＠ que 
la prolongación en el tiempo de !a que viene ｣ｯｾ＠
brotes repetidos e ｩｮｴ･ｲｶ｡ｾｯｳ＠ mas o menos pro 
longados de remisión parcial. Desde el punto de. 

Fig. 5.-L. P. R. 

vista de la localización de las lesiones, llama la 
atención la gran difusión de las mismas, que, 
de acuerdo con los síntomas señalados aparecen 
en los siguientes órganos: 

1.0 Pu.lmón. -Originando anatómicamente 
fibrosis y siembra nodular, traducido clínica­
mente por asma, disnea y cianosis, debidas pro­
bablemente a dificultad de los cambio gaseosos 
por fibrosis broncovascular. 

2.0 PZeura.-Pleuritis adhesiva bilateral. 
3.0 Oorazón.-No es segura su afectación 

dadas las mínimas perturbaciones electrocardio­
gráficas. 

4.0 Hue.ws.-Además de la decalcificación 
difusa, se aprecia un quiste óseo análogo a los 
descritos por JüNGLING y F'LEISCHNER. 

5.0 Sistema nervioso.-No podemos precisar 
si las perturbaciones psíquicas son debidas a le­
siones orgánicas o se trata de una alteración 
funcional. 

6.0 Sistema endocrino.-Aunque nos falta la 
comprobación obJetiva, está para nosot1'9s fue­
ra de duda que la gran caquexia que presentaba 
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la enferma se debía a una lEsión diencéfalo­
hipofisaria con síndromB de Simmonds, verosí­
milmente por invasión rle esta r Egión. 

7.0 Aparato digestivo.-Señalamos la exis­
tEncia de adherencias peritoneales con la misma 
significación que la pleuritis adhEsiva. 

8.0 Piel.-Las lesiones cutáneas son típicas 
de Darier-Roussy; del mismo tipo son, a nues­
tro Entender, las telangiectasias que se obser­
van en las zonas de elección. 

9. o Organos hemOJtopoyéticos. - Su afecta-

Flg. 6.-J. del R. 

ción se traduce por síntomas clínicos objetivos, 
adenopatías, hepatomegalia y esplmomegalia. 
Funcionalmente, se traduce por polig!obulia, 
que en parte consideramos debida a déficit fun­
cional del bazo y en parte a déficit de la función 
cardio-respiratoria. El mismo valor damos a la 
leucocitosis, con polinucleosis absoluta y r elati­
va. La linfopenia absoluta y relativa, la inter­
pretamos como debida a la invasión del tejido 
linfático y su sustitución por tejido histiocita­
rio. La mononucleosis, que ya s e observa en la 
primera fórmula, es muy elevada en la sEgunda 
(15 por 100 de 11.900 leucocitos), es una buena 
manifestación de la retículoendoteliosis (PITTA­
LUGA 8, WISEMAN y DoAN 9). 

Si ahora resumimos esquemáticamente la his­
toria clínica, temmos las siguientes caracterís­
ticas de la enfermedad: 

l.a Cronológicamente, se caracteriza por su 
evolución tórpida con brotes masivos y remisio­
nes incomplEtas entre ellos. 

2.a Histológicament-2, por ser de localización 
primitiva exclusivamente mesenquim.atosa con 

formación de nódulos epit.elioides sin caseosis 
Sólo secundariam:nte y por continuidad se afe¿ 
tan los parénquimas. 

3.A Clínicamente, por afectarse la mayor 
parte de los órganos. 

HISTORIA SEGUNDA. 

J. R. A., stxo femenino, cuarenta aftos. VIsta por pr!. 
mera vez el 17-XII-45. 

A . F.-Una hermana padece enfermedad congénita 
con constitución d!splás!ca ｣ｲ･ｴｩｮ｣Ａ､ｾＮ＠ insuficiente ere . 

• 

Flg. 7.- J. de l R. 

-cimiento corporal, midiendo a los veintiséis años 1,39 
metros. Oligofrenia con edad m Ental de dos años. Un 
hijo muerto al nacer de atrepsia. Otro muerto de en· 
fermedad congénita del corazón. Dos hijos actualmente 
sanos. Han padecido una enfermedad caracterizada por 
tumoraciones cutáneas. Por la descripción qua hace, 
BMpechamos que puedan tratarse de eritemas nudosos. 

A. P.- Asma a partir de los catorce años. 
E. A.- A partir de 1933 presentaba la febr!cula, acom· 

paftada de sudores nocturr.os y sensación nausecsa. por 
aquella fecha fué reconocida cl!nica y radiológicamente, 
sin que se apreciaran les:on€8 orgánicas. 

En 1937 comenzó a presentar alteraciones visuales 
con hemianopsia izquierda y perturbaciones del suef\O 
con despertar brusco, teniendo al despertarse dEsonen· 
tación en el tiempo y en El lugar. Estado de semivlgi· 
lancia, teniendo durante él alucinaclor.es vi.9uales. 

En 1937 embarazo patológico con rotura de membra· 
nas amnióticas al cuarto mEs (?). El parto fué normal 
y la nifta murió a las dos noras de nacer. Era pequef\a, 
pero bien formada. Eliminó r estoo piacentarios variOS 
dias. Dos meses después comEnzó a t ener fiebre séptica. 
apirética o con febr!cula por la mafiana, y llegaba por 
la tarde a 38-39 grados, alguna vez a 40. La Elevación 
ele la temperatura se iniciaba con escalofr!os violentes 
y el descens:> iba sEguido ､ｾ＠ sudor profuso. A loo doS 
mEses, y teniendo t cdav!a fiebre de lipo séptico. 12 apa· 
recieron unas tumoraciones duras en ambos brazos, prl· 



TO:MO XXX 
Nú:MKRO 2 

ENFERMEDAD DE BESNIER-BOECK 
87 

mero subcutáneas; evcluclonaron luego a la superficie 
ulcerándose y produciendo cicatriif-s siguiendo un cur­
so tórpido. Al mismo tiempo se inflamaron las articula­
ciones falángicas de ambas manes con dolor intenso y 
d€formidad. Las lesiones cutáneas m ejoran a tempora­
das y otras empeoran, espectalmente los dias en que tie-
ne el periodo 

ExpZoración.-Picnica. Engrasada. 

Flg. 8.-J. del R. 

Boca.-Sépt!ca con numerosas caries y falta de pie­
zas dentarias. 
ｐｩｾｬＮＭｅｮ＠ tercio medio del brazo, a nivel de la región 

deltotdea, se ｡ｰｲｾ｣ｩ｡ｮ＠ cicatrices irregulares, rosadas, 
con ｹｵｮｴｾ＠ amanllentos, en una superficie dura con 
conststencta leftosa, adheridas a planos profundos, do­
lo:osas con el ro.ce y no ccn la presión. En región del­
totdea Y ecapular se apreci?.n nódulos subcutánecs 
cuyo tamafio oscila entre el de un hueso de cereza ; 
ｾ｡＠ avellana. Sobre alguno de ellos la piel tiene tinte 
vmoso, adhiriéndose a planos profundos (figs. 6 y 7) . 

Pulmón.-Roncus y sibilancias di.seminadas 
ｃｾｭｾ￳ｮＮ Ｍ ｒ･ｾｵ･ｲｺｯ＠ del segundo tono ｡￳ｲｴｩｾｯＮ＠
P1 esión ｡ｲｴ ｾｲｷ ｬ ＮＭＱＴＬＵＯＱ ＬＵ＠ (Recklinghausen). 
ｅ ｬ･｣ｴｲｯ｣｡ﾡ､ｾｯｧｭｮｬｯＨｬＮ Ｎ ＭＨｆｩｧｵｲ｡＠ 8). Predomin· . . 

do con T ', invertida. lO tzqmer-
R<u!-ioym/fa de tórax.-(Figura 9). Di.9creto r efuerzo 

del d;sefío broncovascular sin imágenes claramente pa­
tológ:tcas. 

Radioscopia de huesos.-Normai 

［ｵ｢･ｾ｣ｕＺｬｩｮ｡ＮＭＫ＠ al 1,1(}--G (técnica de Liebermelster) 

00 

tsv;:ctón de compZemento.-Con antigeno ｭ･ｴｩｬｩ ｾ＠

Wasserman,n Y complementarios.-(-) 
Takata-Ara.- ( +). · 
Weltmann.--Coagula en el sex to tubo. 
ｆ ＰＱ Ｂｊ＿ ｴｯｾ＠ y zactvgeli¡icación.-(-) 
Albt¿mmas plas át· · 

S 
. m tcas.-1 07,90. Globulinas 73 10 

ermas 34 80 H t· • • · • • · ema tes, 4.350.000 Hemoglobina 81 
por 100. V. G., 0,93 por 100 Lmcocltos 12 100 Fó;mu 
ｬ｡ｾＮ＠ 9/55/1(0/34/1. Arneth, .6/36/46/llÍl. ｖ･ｬｾｩ､｡､＠ d; 
se ｴｭ ･ｮｾ｣ｴ￳ｮ Ｌ＠ 9 milimetros primera hora 

Se extirpa un nódulo subcutáne · . 
tológico Y bacteriológico Su ｮｳｵｬｾ｡ｾｲＺｳ＠ ｾｾ＠ ｾｳｴｾ､ｾｾ＠ b is-

Examen histológico.-.:..Formación del t ｾ､ｧｷ･ｮ＠ e : 
subcutáne ó . eJl o celular 
d"f o muy pr Xlmo al de rmis con intensa fibrosis 
E1n ｾ＠ que ha provocado la desaparición do la grasa 

a se encuentran disemh:adas ｢｡ｳｴ｡ｮｴ ･ｳｾ＠ a ru . . 
ｾｬｾ･Ｚｾｾｾｾｾ＿ＺｳＬ＠ bdien circunscritas, cur.stltu!d! ｰｾｾ｣ｾｾＺ＠

1 es e protoplasma algo claro as t 
espumoso Y forma frecuentemente poliédrica. y En ｾ［ｵｾ＠

nos de éstos nódulos se encuentran verdaderas células de 
Langhans de múltiples núcleos. Ex19ten r égiones en las 
que les e1emento.s ｡ｯｭｩｮ｡ｮｾｳ＠ son p lacas ae células me­
sodérmicas en función lipofágica, cerno es corriente ver 
en las inflamaciones del tejido adiposo, correspondientes 
a la Wucheratrophien de l:t'.emmmg. Mezclados con los 
acúmulce epiteliodes, y en torr.o a éstos, ae ven algunos 
linfocitos, que lejos de los infilt rados adoptan mucha.<J 
veces disposición perivascul9.I. En la intima de algunas 
arteriolas existe discreta proliferación. 

La <.structura histológica es de sarcoides (fig. 10). 
ｾｸ｡ｭ ･ ｮ＠ bacttriológtco.-El exame.u directo rué nega­

tivo en las tincicnes de material hechas con Ziehl y 

Gram 
C<>rÍ un triturado del tejido enfermo se inoculan cua-

tro cobayos, cuatro huevos incubados durante diez dia.s 
y varios tubos de. medios de LOwenstein y de patata 
glicerinada. 

En loo huevoo no se aprecian alteracicnes y un ma-
cerado inoculado a los cobayos no produce en éstes n.iJ1,. 
gún fenómeno patológico. De los cobayos, uno muere 
a la ｳ ｾ ｭ｡ｮ｡Ｎ＠ Los otrcs son sacrificados. En ninguno se 
aprecia ninguna ｡ｬｴ ｾ ｲ｡｣ｩ￳ｮ＠ macroscópica. Se hizo exa­
men histológico, que fué normal 

Los cultivos presentaron crecimiento de colonias 
blanquecinas lisas y húmedas formadas por gérmenes 
Gram positivca en diplos y tetradoa. Algunos en es­
trepto corto. Su estudio se hace por tl doctor ALf:S que 
encuentra que crece- e:1 agar común y agar sangré. No 
ferm enta la glucosa, lactooa., sacarosa, dulcita dextrina 
manita, glicerina y ramnosa. Tampoco la leche-azul ､ｾ＠
métileno y la leche-tornasol. Concluye que es un diplo­
coco saprofito ｰｲｯ｢｡｢ｾ･ｭ･ｮｴ･＠ de contaminación. Agra· 
decemos este estudio a nuestro amto-o el doctor ALf;S. 

El mes de julio de 1947 tiene un ｮｾ ･ｶｯ＠ parto seguido 
de infección puerperal, para cuyo tratamiento le ponen 

Flg. 9 .-J. del R. 

cua_tro millones de unidades de penicilina. Observa una 
meJoria noUI,ble de sus lesiones cutáneas durante el tra 
tamiento. -

CONSIDERACIONES SOBRE LA HISTORIA. 

Se ｣｡ｲｾ｣ｴ･Ｚｩｺ｡＠ por la oE:xistencia de anteceden­
tes ｣ｯｮｳｴＮｉｴＮｾ｣ｩｏｮ｡ｬ･ｳ＠ ｾｵｹ＠ acusados. Una herma­
né ':( un hiJO, c_o_n l2s1?nes constitucionalEs con­
g mtas. Dos hiJos mas, c-on lesiones cutáneas, 
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¡:robable eritema nudoso. La misma enferma es 
asmática. 

Enfermedad de curso crónico iniciada hace 
diez años con un episodio patológico con todos 
los caracteres de una fiebre puerperal. 

Evolución tórpida con brotes de escasa acti­
vidad y remisiones. Aparición de una fiebre 
puerperal con motivo de otro parto. . 

Mejoría de las lesiones cutáneas con la apli­
cación de penicilina. 

La característica clínica más destacada es que 
afecta solamente a la piel. 

El asma no puede ser considerado como liga-

Flg, 10.-J. del R. 

do a esa enfermedad por cuanto la padecía con 
anterioridad. No obstante, pudiera ser que el te­
rreno alérgico facilitara la forma de evolución. 

Nos parece interesante la coexist.encia de le­
siones hipodérmicas y dérmicas. Dudamos si 
eso se debe a evolución de aquéllos, a la super­
ficie o si primitivamente está afectada la epider­
mis, en cuyo caso existiría una asociación de 
sarcoides de Darier-Roussy con Besnier-Boeck. 

DISCUSIÓN DE ETIOLOGÍA. 

Es éste el aspecto más discutido y en el que 
todavía no hay acuerdo unánime. Desde las pri­
meras descripciones se dió como segura la etio­
logía tuberculosa (BESNIER, BOECK, JÜNGLING, 
F'LEISCHNER, ｌｅｾｇｌｅｔＬ＠ DARIER, GARLAND, THOM-

SON, M.rr.Lros y SCHÜRMANN, HANSMANN, PAu. 
TRIER, BERGMANN, LEMMIN, KYRIE, entre otros). 
No faltaron casos en que s.e supuso otra etiolo. 
gía, como las ya citadas de PAUTRIER y RAVAUT, 
de etiología sifilítica para el sarcoide de Darier. 
Roussy. 

RA VELO y REENSTIERNA sostienen la etiología 
leprosa.- No falta quien sostenga una etiología 
por microbacterim:n distinto del de Koch y Han. 
sen (PEssANo y NEGRI). Pasemos revista a los 
distintos argumentos. 

Etiología tuberculosa.-DARIER la admitía en 
un principio basándose en los siguientes he­
chos: 

1.0 Antecedentes personalEs y familiares tu. 
berculosos. 2. o Estructura histológica de las le­
siones de aspecto tuberculoso. 3.0 Reacción fo. 
cal con inyecciones de tuberculina. 4. o Reaccio­
nes s emejantes en ratón, perro y .cobayos por 
inyección de cloroformobacilina de Auclair. 

Los argumentos en que se basan los def enso­
res de la teoría tuberculosa son de orden bac­
teriológico-histológico, inmunológico y clínico. 
Les pasaremos revista. 

Argumentos bacteriológicos.-Hallazgo de ba­
cilos en la·s lesiones por examen directo, cultivo 
e inoculación. 

Los casos en que se encuentra el bacilo no 
son muchos, pero tampoco es excepcional su ha­
llazgo. HANscHMANN ha recopilado 20 casos en 
toda la literatura. El más interesa11te es proba­
blemente el tantas veces mencionado de KYRIE. 
Encuentra bacilos en una lesión cutánea de diez 
días con estructura histológica de inflamación 
inespecífica. Once días después la imagen celu· 
lar se asemeja al sarcoides y los bacilos son muy 
escasos. Quince días más tarde, lesiones típicas 
del sarcoides y ausencia de bacilos. Más adelan­
te volveremos sobre este caso. 

El cultivo s e ha conseguido por varios auto­
res desdoe BoECK, que lo obtuvo de un nódulo 
nasal; JüNGLING, a partir de una osteítis quís­
tica; TANNER y MAc CURRY, observan bacilos en 
una parótida procedente de su segundo caso; 
CAVARA, con material procedente de una enfer­
medad de Mickulicz; PAUTRIER 11, discute la co· 
rrección de estos cultivos e inoculaciones du­
dando de ellos. · 

Argumentos inmunológicos.-Orientados des· 
de dos puntos de vista la hipersensibilidad o 
al-ergia y la inmunidad puesta de manifiesto con 
la desviación del complem ento. En cuanto a la 
reacción tuberculínica, es frecuente decir que es 
siempre negativa. Lo cierto €S que cuando se 
hace con Mantoux y tuberculina suficientemen­
te concentrada las positividades son frecuentes. 
PAUTRIER encuentra 4 casos positivos entre los 
11 que ha estudiado porcentaje que correspon· 
de aproximadamente al habitual en la región 
de procedenc'ia de los enfermos. . 

KISSMEYER recopila S2 casos de la literatura 
y encuentra 42 por 100 de tuberculina positiva 
empleando Pirquet y Mantoux. . 

De la literatura española que h emos podido 
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recoger encontramos que de los 3 casos de 
TELLO VALDIVIESO 10 uno de ellos tiene tubercu­
lina negativa al1 : ＱＮＰＰｾＮ＠ En ｯｾｲ＿＠ no consta este 
dato y el otro tuberculina positiva al 1 : 1.000. 

Los dos de GAY PRIETO y ÜRBANEJA 11 tienen 
tuberculina negativa al 1 : 5.000 y 1 : 10.000, 
respectivamente. . . . 

El de BEGUIRISTAIN 12 tiene tuberculma positi­
va al1 : 1.000, aunque no nos pareca seguro que 
se trate de un sarcoide. 

Nuestros 2 casos tiene reacción tuberculi­
nica positiva: uno, al 1: 1.000.000; el otro, al 
1 : 100 intensamente. No se investigó umbral en 
este caso. El caso más interesante es tal vez uno 
de SCHAUMANN, citado por SIGURD y BERG 1 3,_ ｱｾ･＠

era tuberculina negativa, apareciendo sensibili­
dad tuberculínica cuando padeció un absceso frío 
de esternón y haciéndose de nuevo tuberculina 
negativa al curarse éste. 

No podemos entrar en el estudio de esta par­
ticularidad. Baste decir que los defensores de 
la etiología tuberculosa piensan que esta ｲ･｡ｾﾭ
ción tuberculínica negativa supone alergia poSI­
tiva por existir gran cantidad de anticuerpos en 
la piel que destruyen el antígeno tuberculoso y 
cita la observación de LEMMIN, que no pudo con­
seguir en un enfermo con sarcoides que apare­
ciera reacción tuberculínica con la inyección 
de B. C. G. a grandes dosis, produciéndose en el 
sitio de la inyección y en el ganglio satélite te­
jido sarcoideo (MARTENSTEIN, JADASOHN, SULZ­
BERGER 14

). 

Por lo quE: se refiere a la positividad de la 
desviación del complemento con antígeno tuber­
culoso, es frecuente. La observamos en el pri­
mero de nuestros casos. HEDEN la encuentra po­
sitiva en 13 de 14 casos. 

Argumentos histológicos.-Las lesiones no di­
fieren del nódulo tuberculoso más que en la falta 
de caseificación. 

Argumentos clínicos.- Con gran frecuencia 
los enfermos que padecen enfermedad de B. B. 
viv-en en ambientes bacilíferos y algunos de ellos 
han padecido anteriormente o padecen después 
tuberculosis evolutiva. 

Etiología leprosa.- Defendida por RAVELLO y 
REENSTIERNA, entre otros, se basan especialmen­
te en la distribución geográfica del B. B. coin­
cidente con la de la lepra (paises escandinavos, 
Brasil). PAUTRIER, HEANSEME y SPIUMANN VIG­
NE han observado casos que histológicamente 
parecían de sarcoides, demostrando su evolu­
ción posterior que se trataba de lepra. DEYKE 
ha descrito en la lepra tuberculosa lesiones óseas 
confundibles con la osteítis de Jüngling 15. 

Etiología por Mycobacterilum saprofitos. -
PESSANO y NEGRI 16

, entre otros, piensan que el 
germen causal es un Mycobacterium distinto del 
de Koch y de Hansen. Dicen haberlo encontrado 
en esta enf-ermedad y en diversas lesiones cu­
táneas y ganglionares. El extracto de un culti­
vo preparado como la tuberculina antigua de 
Koch daría r eacciones cuando no da la tubercu­
lina ordinaria. 

Etiología por virus.-KVEIN supone que el 
germen causal es un virus, basándose en ｱｾ･＠ ex­
tractos sarcoideos preparados como el anbgeno 
de Frei dan reacciones cutáneas semejantes a ｬｾｳ＠
producidos por éste en la linfogranulomatosis 
inguinal. 

Nuestro concepto.-En nuestra opinión, la en­
fermedad de B. B. no es una unidad etiológica, 
sino un síndrome que puede ser producido, por 
diversos agentes siendo el terreno lo especifico. 
Estamos de ｡｣ｾ･ｲ､ｯ＠ con DARIER, quien ･ｾＮ＠ el 
Congreso de Strasburgo, de marzo de 1934, diJO: 
"Los sarcoides constituyen un síndrome ｡ｮ｡ｾｯﾭ
moclínico o morfológico de causas muy ｶｾｰ｡ﾭ
das (tuberculosis, lepra, lúes, cuerpos extranos) 
que son expresión ､ ｾ＠ ｲ･｡｣｣ｩ￳ｾ＠ .individual o del 
t erreno. Ciertas entidades chmcas (granuloma 
anular eritema diutinum, erit-ema indurado) 
son ｭｾｹ＠ ｳ･ｭ･ｪｾｮｴ･ｳＮ＠ En su expresión histoló: 
gica son algo dispares. Sería curioso saber s1 
existe un lazo intermediario y constante entre 
agentes tan divers?s." . , . 

Para la valoracion de la ebologia conviene re­
pasar dos factores: el agente patógeno y el te­
rreno. 

Por lo que al agente patógeno se refiere, con­
sideramos como posible cualquie!' etiología siem­
pre que cumpla las siguientes premisas: 1." ｑｾ･＠
el germen sea po·co virulento. 2." Que se multi­
plique lentamente en el organismo. 3.11 Que pe­
netre ｾ ｮ＠ escaso número. 4." Que pase reiterada­
mente a la circulación general, bien procedente 
del exterior o a partir de un foco séptico inter­
no. 5.a Que tenga apetencia por el sistema re­
tículo-endotelial. 

Como se ve, consideramos preciso un cierto 
grado de simbiosis entre el huésped y el germen. 
De acuerdo con estas premisas, y desde un pun­
to de vista estadístico, nos parece que con la 
mayor frecuencia la etiología debe ser tubercu­
losa, leprosa o sifilítica. También en un organis­
mo predispuesto pueden originar este tipo de 
reacción sustancias inertes, como grasas y síli­
ce. Recordamos al respecto las ideas de MAURO­
GORDATO, lRVINE, GARNER 1 7

-
1 8

, etc., según los 
cuales el nódulo silicótico se produce preferen­
temente en los tuberculosos. 

Por lo que se refiere a nuestros enfermos, des­
taca en la primera la gran tara tuberculosa fa­
miliar: la enferma vive en amblen te bacilífero. 
La historia clínica muestra repetidos episodios 
pulmonares que en alguna ocasión fueron diag­
nosticados de tuberculosis. No carece de interés 
el hecho de que existe lepra en un familiar con­
vivente. Finalmente, entra en consideración la 
floculación para sífilis positiva. 

Por la historia clínica y la desviación del 
complemento con antígeno metílico, nos inclina­
mos por la etiología tuberculosa, aunque bien sa­
bemos que no tenemos una base firme, dando 
poco valor a este dato; porque, insistimos, a 
nuestro juicio lo específico y fundamental es el 
terreno. 

En relación con nuestra s egunda enf-erma, 
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destacan para el enjuiciamiento etiológico los si­
guientes hechos de interés: 1/ Aparición des­
pués de un parto y en el curso de una enferme­
dad que por sus caracteres parece ser una fiebre 
puerperal. 2.0 La coincidencia de los episodios 
agudos febriles con las apariciones de las lesio­
nes cutáneas. 3.0 La exacerbación por brotes 
frecuentemente coincidiendo con la menstrua­
ción. 4.0 La aparición reciente de una segunda 
sepsis puerperal. 5. 0 la mejoria de las lesiones 
cutáneas al tratar esta última enfermedad con 
penicilina. ＶＮ ｾ＠ La reacción de desviación del com­
plemento con antígeno metílico negativa. 

Por todos estos datos nos inclinamos a pensar 
que en este caso el origen de la infección se en­
cuentra en los órganos genitales y que no se 
trata del bacilo de Koch, sino de otros gérmenes 
posiblemente estreptococos. Estos podrían cum­
plir las premisas más arriba señaladas, ya que 
por vivir vida saprofita en los órganos genitales 
han perdido virulencia multiplicándose más len­
tamente. 

Asimismo pueden penetrar en el organismo 
lenta y reiteradamente y en escaso número pe­
riódicamente, coincidiendo con la menstruación, 
que produce condiciones mecánicas y circulato­
rias que favorecen esta invasión (esto podría ex­
plicar las reactivaciones coincidentes con el pe­
ríodo): solamente durante los partos con modi­
ficación mecánica y circulatoria de gran intensi­
dad se producirían irrupciones bruscas y de ma­
yor cuantía originando sepsis. El que en nues­
tros casos y muchos otros no se hayan podido 
encontrar gérmenes nos parece un hecho natu­
ral, casi diríamos condición "sine qua non" de 
este tipo de lesión. Es bien sabido cómo a me­
dida que se produce inmunidad van desapare­
ciendo los gérmenes y formándose tejido granu­
lomatoso. Este hecho ha sido observado por 
VORWALD Ju inoculando hacilos de Koch a ani­
males de distinta resistencia, por WESSEELS 20 

en inoculaciones de rata y por METALNIKOFF 21 

en las larvas de GaUeria Mellonella y Bombyx 
Mollit.or. 

MONACELLI 22 ha demostrado que en el kala­
azar se producen nódulos granulomatosos difícil­
mente diferenciables de los de B. B. y precisa­
mente en est•e momento desaparecen los pará­
sitos de las lesiones. Cúmplese aquí la ley de 
LEWANDOWSKY, según la cual "las estructuras 
granulomatosas tuberculoides se producen cuan­
do bajo la acción de los enzimas o de los anti­
cuerpos acontece una destrucción lenta de los 
microorganismos disgregados por las activida­
des fagocíticas y enzimáticas de las células del 
m esénquima''. Lo mismo sucede en otras enfer­
medades, que en nuestra opinión tienen gran se­
mejanza con ésta desde el punto de vista pato­
génico, por ejemplo, en los reumatismos del tipo 
Chauffard-Still, que uno de nosotros ha estudia­
do histológicamente 23, y las enfermedades vas­
culares del tipo de la endocarditis lenta y la 
periarteritis nudosa. En un sentido parecido se 
expresa RoÍ>RIGO SABALETTE 24

• 

No nos parece preciso invocar la existencia 
de razas bacilares especiales o bacilos ácidore. 
sistentes saprofitos. Claro está que siendo est{)s 
últimos menos patógenos pueden producir CQn 
más facilidad el síndrome de B. B. por cumplir 
mejor las supradlchas premisa.s. SEIBERT y Mo. 
RELLY 25 encuentran que el bacilo aviario y el 
Phlei producen cien veces menos tuberculina 
que el humano, y, por el contrario, SMITHBURN 
y SABIN 26 observan la misma actividad en los Ji. 
poides de estos bacilos que los del humano y bQ. 
vino para producir reacción histiocitaria. Se 
comprende, por tanto, que si estos gérmenes in· 
vaden el organismo y viven en él puedan produ­
cir lesiones granulomatosas con tuberculina ne. 
gativa. 

En relación con el terreno, creemos que aquí 
se encuentra el verdadero nudo de la cuestión y 
el determinante que una sepsis tuberculosa o de 
otra etiología evoluciona en forma aguda o ha­
cia la producción de granulomas. PITTALUGA ·· 
dice que la aparición de reacciones primarias a 
cargo de elementos de estirpe retículoendotelial 
revelan una predisposición constitucional me­
senquimatosa o retículohistiocitaria. En esta 
reacción constitucional consideramos que inter­
vienen dos factores: uno, hereditario y familiar, 
genotípico; otro, adquirido por infecciones pre· 
vias de gérmenes de localización mesenquimato· 
sa. De acuerdo con PAGÉS y CAZAL 29, considera· 
mos como infección previa modificadora más 
frecuente la infección tuberculosa, que es prác· 
ticamente constante en el hombre que vive en 
poblaciones, y también Ja sífilis. 

En Canarias, donde la endemia-tuberculosa es 
reciente, apf{)ximadamente data de hace cin· 
cuenta años, y las lesiones que observamos sue· 
len ser extensas y de curso rápido, este papel 
modificante pudiera estar representado por la 
lepr2., afección antigua y bastante difundida en 
épocas anteriores. Para nosotros lo más impor· ' 
tante es la reacción constitucional hereditaria. 
Observamos aquí con gran frecuencia enferme· 
dades del sistema retículoendotelial constitucio­
nales o infecciosas, tumores, etc. im hecho de 
que sin buscarlo hayamos encontrado dos casos 
seguros de B. B. y tres más que clínicamente lo 
son, y que no hemos presentado por carecer de 
datos histológicos, abona. esta afirmación nues· 
tra. Además, nuestra segunda €;nferma presen· 
ta claramente una c·onstitución displásica fami· 
liar y dos de sus hijos han padecido lesiones cu· 
táneas con alguna semejanza a la que presenta 
la madre. 

Es conocido el hecho de aparición familiar 
del B. B. generalmente •en gemelos (BERGMANN :. 
y DRESSIER 30). 

ANATOMÍA PATOLÓGICA. 

De las microfotografías adjuntas y de laS 
descripciones de otros autores se deduce queJa 
lesión Hpica es el nódulo epitelioide con mayor 
o menor cantidad de células . gigantes, sin que 
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se observen polinucleares ni otras , células que 
son características de los granulomas. . 

Si nosotros repasamos mentalmente. los d!s­
tintos aspectos histológicos de las ｬｾｷｮ･ｳ＠ ｾｮﾭ
fecciosas inflamatorias, podemos diferenciar 
tres grupos esquemáticos: 

l. o. En las infecciones agudas.-:-Gran ･ ｾｴｲ｡ﾭ
vasaci6n plasmática, ｶ｡ｾｯ､ｩｬ｡ｴ｡｣ｷｮ［＠ ｾｯ｣ｯ＠ ｭｦｬｾﾭ
matorio formado por celulas ｨ ･ ｭｾＡｉ｣｡ｳ＠ (poli­
nucleares, linfocitos), escasa reacc.wn del me­
sénquima del órgano afectado, leswnes exten-
sas del parénquima. , . 

2.0 En las infecciones cromcas y en las agu-
das que pasaron al estado ｣ｲ￳ｾｩ｣ｯＮＭａｰ｡ｲ ･｣Ｚ･＠ el 
granuloma formado por un abigarrado conJun­
to de células, en que al ia.do de las procede.nt:,s 
de la sangre, que se encuent:an ｾｮ＠ escaso .numv­
ro, predominan las del mesel!-qwm_a del ?r&'an_o 
afecto, células cianófilas, ｲ･ｴｩｃｵｬｯ｣ｾｴｯｳＬ＠ hisboci-
tos, células epitelioides y células gigantes. , 

Estos granulomas se producen por los ｾ｡ｳ＠
diversos agentes. Organizados ｣ｯｭｾ＠ ｾ｡｣ｴ･ｮ｡ｾＬ＠

hongos protozoos metazoos. Inorgarucos exo-
' ' 32 ) h' genos como la sílice (TELLO 31 y GARDNER ! ｾＭ

drocarburos exógenos como la parafina y ｓｩｭｾﾭ
lares. Grasas exógenas y endógenas como leci­
tina, colesterina y cerebrósidos. 

Los fenómenos vasculares son muy escasos o 
no existen y la afectación de los parénquimas 
no es tan acusada como en el grupo anterior. . 

3.0 Un tipo especial de reacción mesenqm­
matosa es aquella ep. que el nódu_lo ｾｳＡＮ￡＠ ｦｯｲｭｾﾭ
do exclusivamente por células epitehOides y gi­
gantes existiendo _en mayor? menor. grado, per.o 
siempre secundariamente, hiperplas1a de las ce­
lulas del retículo y algunos linfocitos que en ge­
neral se sitúan en la periferia del nódulo. El pa­
radigma morfológico de €'sta lesión lo da el sar­
coides, que tiene semejanza evidente con el tu­
bérculo de la rata blanca, por 1r1ás que en éste 
se demuestre la existencia de bacilos y a veces 
existe caseificación. No creemos que entre los 
tres grupos existan diferencias tajantes, pero 
consideramos que la distinta estructura no pue­
de ser accidental, ya que en el B. B. parece pro­
ducirse más precozmente (KYRIE). 

NOSOLOGÍA. 

En nuestra opinión, el síndrome que estudia­
mos debe ser incluído entre las retículoendote­
liosis. Admitimos este término mejor que el de 
retículoendotelitis que propone TELLo V ALDI­
VIESO, porque además de estar sancionado por el 
uso, expresa bien nuestro concepto de que se 
basa en una perturbación constitucional en la 
que el factor infeccioso inflamatorio no tiene 
otra acción que ser el estímulo desencadenante. 
Consideramos, pues, como una enfermedad de­
generativa más que inflamatoria. Con TELLO 31 

y RAMÓN FAÑA..'N'AS 33 creemos que las células gi­
gantes se producen por alteraciones degenera­
tivas tóxicas o mecánicas de las células epite­
lioides con dificultad de parUción protoplásmica 

y división amitósica del núcleo. Así considerado, 
veamos su encuadramiento entre las otrll;s en­
fermedades afines. Por lo que hace ｾ＠ las, ｮｾｦ･｣ﾭ
ciones ha de incluirse entre las .sepsis cromcas. 
De estas dos son las más frecuentes: ｴｵｾｲ｣ｵｬｯﾭ
sis y sepsis por cocos piógenos. En relaci.on .con 
la tuberculosis podemos establecer los sigmen-
tes grupos : . . 
· 1.o Sepsis tuberculosa acutlssima •. ｮ･ｾｲｯｴｩﾭ
zante sin formación ､ﾷｾ＠ tubérculo.s m leswnes 
especificas, sin reacción. mesenq.mmatosa, con 
evolución rápida y anergia negativa .. , , . 

2.o Tuberculosis miliar de ･ｶｯｬｵｾＱＰｮ＠ ｲ｡ｾｉ､｡＠
con formación de tubérculos y anergia negativa. 

En ninguna de es_tas ｾｯｳ＠ formas se ｰｲｯｾｵ｣･＠
caseificacióll, que es, segun RICH y ｌｾｾｳ＠ , la 
responsable de la sensibilidad ｴｵ｢･ｲ｣ｵｬｾｾｬｃ｡Ｎ＠

3.o Formas hematógenas de evoluc10n sub­
crónica, con lesiones caseosas, tubérculos y gra­
do medio de alergia. 

4.° Formas con tendencia productivo-fibrosa 
con escasa o nula caseificación con tubérculos Y 
grado medio de ｡ｬ･ｲｧｩ｡｟ｾ＠ ･ｵ･ｲｾｩ｡Ｎ＠ En este grupo 
se puede incluir la millar fna de ｂｕｒｎｾ＠ Y 
SAYÉ, que según DUFOUR y BRUN 34 no constitu­
ye una entidad bien definida. Noootros, de acuer­
do con este criterio, pensamos que probablemen­
te muchos de estos casos son incluíbles entre los 
sarcoides. 

5.° Formas euérgicas y anérgicas positivas, 
entre las cuales incluimos el sarcoides y quizá 
otras enfermedades no consideradas actualmen­
t e de etiolOO'Ía tuberculosa. Al lado de estos sín­
dromes habrán de incluirse los denominados por 
BURNAND 36 "impregnation bacilaire" y "Patra­
querie", que ·como algunos de los _casos de ･ｳｾ･＠
autor terminan presentando lesiones sarcoi-
dicas. 

Por lo que se refiere a la sepsis por cocos de 
loc(llización retículoendotelial y de curso cróni­
co consideramos que el sarcoides está relacio­
na'do con síndromes cutáneos, como el lupus eri­
tematoso; con las a,ngioreticulosis, como la en­
docarditis lenta y la periarteritis nudosa, y con 
síndromes articulares, como el reumatismo de 
Chauffard-Still, del que en un caso estudiado 
histológicamente por uno de nosotros se encon­
tró en los ganglios estructura sarcoidea. En re­
lación con las otras enfermedades del sistema 
retículoendotelial, su situación dt:be estar entre 
los granulomas, en los cuales el factor inflama­
torio e infeccioso es aún evidente y frecuente­
mente es demostrable el agente causal, y los tu­
mores reticulares y las ｲｾ ｕ｣ｵｬｯｳｩｳ＠ leucémicas y 
aleucémicas, en los que el factor infeccioso o no 
existe o no puede demostrarse, y lo evidente es 
una modificación del número, de la estructura o 
del crecimiento y maduración de las células so­
bre una base constitucional. En todo caso, en 
tanto que en el granuloma lo fundamental es la 
infección y el terreno t iene una importancia se­
cundaria, dándose el mismo cuadro en todos los 
individuos infectados, en las sarcoides el terre­
no es lo importante y la infección tiene poco 



92 REVISTA CLINICA ESPA"&OLA 31 julio 194a 

más que una acción estimulante y en los tumo­
res reticulares esta infección parece no exisUr. 

Clínicamente se caracteriza esta enfennedad 
por los siguientes datos: 

1.0 Difusión amplia en el organismo, que 
hace pensar en la distribución del agente causal 
o sus toxinas por vía hematógena. 

2.0 Localización en elementos del sistema re­
tículoendotelial respetando los parénquimas, 
que pueden ser afectados mecánicamente con 
posterioridad. 

3.0 Evolución tórpida por brotes con remi­
siones incompletas entre los mismos. 

RESUMEN. 

Se presentan dos casos de enfermedad de Bes­
nier Boeck sobre los cuales se hacen las siguien­
tes consideraciones de orden histológico, etioló­
gico, patogénico y de nosología. 

CONCLUSIONES. 

1." La sarcoidosis es de etiología múltiple, 
pudiendo ser producida por diversos microorga­
nismos. Entre €llos, probablemente es más ｦｲ･ｾ＠
cuente el Mycobacterium (Koch, Hansen, para­
tuberculosos), aunque también podrían produ­
cirlo otros génnenes. 

2.a Lo fundamental no es el agente ｰ｡ｴ￳ｧ･ｾ＠
no, sino la reacción constitucional sobre la base 
de una perturbación del sistema retículoendote-
1ia1 congénita, o adquirida por infecciones pre­
parantes. De éstas se consideran como más im­
portantes la tuberculosis, la lepra y la sífilis. 

3.n Clínicamente se caracteriza por una evo­
lución tórpida por brotes y por .su ubicuidad, pu­
diendo afectar a todos los órganos. 
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SUM:MARY 

Two cases of Besnier Boeck's disease are re. 
ported and the following histological, aetiologi· 
ca1, pathogenic and nosological points of the 
same are considered. 

l. Sarcoidosis possesses a multiple aetiology 
and may be produced by severai micro-orga· 
nisms. Mycobacteria are probably the most com. 
mon cause (Koch, Hansen, those akin to tubercu­
losis) though other genns may also produce it 

2. The fundamental point is not the patho­
genic agent but the constitutional reaction ba· 
sed upon a congenital or acquired disorder of the 
reticuloendothelial system due to inducing in· 
f ections. 

3. It is clinically distinguished by a torpid 
evolution, by outbreaks and by its widespread 
appearance since it may affect every organ. 

ZUSAMMENFASSUNG 

Man bringt 2 Falle mit Besnier-Boeck'scher 
Krankheit, deren Histologie Aethiologie, Patho· 
genese und Nosologie besprochen werden. 

l. Die Sarcoidose kann auf verschieden.cr 
Aethiologie beruhen und kann durch verschie­
dene Mikroorganismen hervorgerufen werden. 
Am haufigsten findet man das Mycobacterium 
(Koch-Hansen und paratuberculosum), obwohl 
sie auch durch ander e Keime ･ｲｾ ･ ｵｧｴ＠ werden 
kann. 

2. Das Grundlegende ist nicht der pathogene 
Agent, sondern die konstitutionelle Reaktion auf 
der Basis einer kongenitalen oder erworbenen 
Veranderung im reticuloendothelialen System 
infolge von praparierenden Infektionen. Unter 
diesen sind die Tuberkulose, Lepra und Syphilis 
am wichtigsten. 

3. Klinisch zeichnet sich die Krankheít 
durch einen torpiden Verlauf aus in Form von 
Anfallen und durch seine Vielgestaltigkeit, da 
sie aUe Organe befallen kann. 

RÉSUMÉ 

On présente deux cas de maladie de Besníer 
Boeck sur lesquels on fait les considérations 
suivantes de l'ordre histologique, étiologique, 
pathogénique et de nosologie. 
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1. La sarcoidosis possede une étiologie mul­
tiple et elle peut etre provoquée par divers mi­
croorganismes. Panni eux probablement celui 
qui est le plus fréquent est le Mycobactérium 
(Koch, Hansen, paratuberculeux) bien qu'elle 
pourrait etre produite par d'autres germes. 

2. Ce qui est fondamental ce n'est pas l'agent 
pathogene, mais la réaction constitutionnelle sur 
la base d'un trouble du systeme réticuloendothé­
Hal congénita! acquis par des infections de pré­
paration. De celles-ci on considere comme les 
plus importantes la tuberculose, la ｉｅｾｰｲ･＠ et la 
syphilis. 

3. Cliniquement elle se caracterise par une 
evolution torpide des bourgeons et par son ubi­
quité qui peut affecter tous les organes. 

NUESTRA EXPERIENCIA EN OCHOCIEN­
TAS INTERVENCIONES DE CATARATA 

CON VENTOSA (*) 

M. MARÍN ENCISO 

Jefe Cllnico del Servicio de Oftalmología del Hospi tal Pro­
vincial de Madrid. 

La opera<;ión de catarata ha sido, es y será 
la que despierte mayor interés y preocupación 
en ｴｾｾｾｳ＠ los ｯｦｴｾｬｭ￳ｬｯｧｯｳＬ＠ no sólo por lo que a 
la ［ＧＧｬｾｉｯｮ＠ se refiere, sino también al resultado 
estetico y a la ｾｾｲｩ､｡､＠ operatoria, pues aun­
que parezcan faclles todas las técnicas, no lo 
son en el momento operatorio. 

Por lo. que se rf'fiere al resultado visual hoy 
se ｾ［｡｣￼｣｡＠ la ｾｸｴｲ｡｣｣ｩ￳ｮ＠ intracapsular ｾ＠ "in 
toto , que no deJa restos de cápsula que puedan 
ｰ･ｲｴｕＺ｢Ｎｾｲ＠ el res,ultado, quedando los enfermDs 
con ｖｉｾｉｏｮ＠ = 1 o superior a la unidad. Los res­
ｴｾｳＮ＠ ｾ｡ｰｳｾ｡ｲ･ｳＬ＠ n?, sólo por lo que perturban la 
VISion, smo tambien por los fenómenos irritati­
vos que producen (iritis e iridociclitis) prolon-
gan la curación considerablemente ' 

La extracción intra-capsular o "ln toto" d 1 
ca;tarata con el irisífaco es la I·nter e . , e a 

t 
. - V nCIOn que 

noso ros realizamos. 

ｾｃｎｉｃａＮＭＺＭｕｮＮ｡＠ hora antes de la operación se 
comienza a ｟ｉｾｳｴｩｬ｡ｲ＠ cada diez minutos unas go­
tas ｾ ･＠ solucwn de cocaína al 4 por 100, con euf­
ｴ｡ｬｭｵｾｾ＠ al 5 por 100 y adrenalina al 1 por 1 000 
(estenh.zadas), y al cabo de una hora ｱｵｾ＠ la 

!
anestesia se ha obtenido, se lleva el enfermo a 
a mesa de operaciones. 

La de inf ·' · . s eccwn de piel párpados pest -
ceJas nari .. 11 ' , anas , z, meJI as y frente la realizamos ｣ｯｾ＠
----
ｊｩｾＪｩｮ･ｺｔｾｾｾｯ＠ presentado en el Servicio del Profesor 

tintura de yodo, limpiándola después con alco­
hol absoluto. 

La anestesia profunda, retrobulbar, la reali-
zamos por la vía conjuntiva! o cutánea indistin­
tamente, c<>n un centímetro y medio de la solu­
ción de novocaína al 4 por 100 y tres gotas de 
adrenalina al 1 por 1.000. 

·La aquinesia del músculo orbicular de los pár- · 
pados la obtenemos con una pequeña cantidad 
de novocaína al 2 por 100 (3 c. c.) en inyección 
sobre el mismo hueso en el reborde orbitario ex-
temo. 

De ordinario no la vamos los ojos en el acto 
operatorio; solamente en los llorosos, por la epí­
fora resultante de la extirpación del saco lagri­
mal (que únicamente lo hacemos en las personas 
de edad muy avanzada cuando no se puede prac· 
ticar la dacriocistorrinostomía), verificamos un 
lavado con suero fisiológico estéril y templado 
antes de colocar el blefarostato. 

Se toma la tensión, y cuando es inferior a 
10 m/ mhg, comenzamos el acto operatorio. 
Mientras no alcance esta cifra, se esperan los 
minutos necesarios. 

Los instrumentos de cort.e se esterilizan du-
rante más de media hora en alcohol absoluto 
y se lavan con agua estéril; los restantes ins­
trumentos se €sterilizan por ebullición. 

Para secar el campo operatorio utilizamos 
unos pequeños cilindros d e algodones húmedos 
y estériles. 

La ｣ｾ｢･ｺ｡＠ se coloca horizontalmente, y se al-
mohadillan los lados para evitar el desplaza­
miento. 

No se comienza el acto op€'ratorio mientras 
no estemos convencidos principalmente de la 
aquinesia del orbicular_ 

El blefarostato de Arruga, para nosotros 
siempre ha sido indispensable, y le agregamos: 
desde. hace muchos años, una modificación que 
permite ｳ･ｰｾ｡ｲ＠ el párpado inferior del globo 
ocular lo mismo que con -el superior hace su 
modelo. 
. Primer tiemrpo.-La fijación del recto supe­

riOr .la ｰｲ｡｣ｴｩ｣｡ｾｯｳ＠ cogiéndole con una pinza 
de die:r;te de raton fina y pasando un asa de 
s 2da num. 2, que se sujeta a una pinza de Pean 
o. de ｋｾ｣ｨ･ｲＬ＠ y a voluntad dirigimos el ojo ha­
Cia abaJo o .permitimos la mirada hacia arriba· 
además, con el ojo sujeto e inclinándolo ｨ｡｣ｩｾ＠
la derecha, nos :ontrarresta la presión que ::se 
ｾ｡｣･＠ con la aguJa de sutura de córnea y que 
tiend.e a dirigir el ojo hacia adentro; ｾ＠ como 
las r1endas de un caballo que dirigimos a nues­
!ra voluntad, y nunca lo inmovilizamos por los 
mconveni.entes ｾｩｧｵｩ･ｮｴ･ｳＺ＠ 1.0 El ojo en la mi­
rada hacia abaJo favorece la salida del vítreo 
por el aumento de la tensión. 2." Al hacer la 
sutura de córnea, el ojo siempre se dirige hacia 
､ｾｮ､･＠ se ･ｦ･｣ｴ ｾ｡＠ la salida de la aguja y no per­
ｭｾｴ･＠ cogerla bien; y 3.0 La fijación del recto in­
t.emo, que ､ｾ｣ｲｩ｢ｩｲ･ｭｯｳ＠ después, no podríamos 
efectuarla comodamente. 

Segwndo tiempo: Subm11 previa de la córnea.--


