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ZUSAMMENFASSUNG 

Man beschreibt eine neue Technik zum se­
lektiven Kollaps der Lunge, bei welcher ein 
ｾｴ￼｣ｫ＠ Flexiglas.stoff verwandt wird. In den 
bisher so behandelten Fallen erzielte man gute 
REsultate. Um die Wirksamkeit dieser neuen 
Methode definitiv beurteilen zu konnen, werden 
ｧＱＶｾｳ･ｲ･＠ Erfahrungen €rforderlích sein. 

On décrit une nouvelle technique du collapsus 
pulmonaire sélectif chez laquelle en utilise un 
morceau de tissu en plexiglás. Chez les cas utJ­
lisés jusqu'a présent les résultats ont eté bons. 
Il faut acquérir plus d'expérience pour pouvoir 
jug.er l'efficacité de cette nouvelle méthode. 

NOTAS eL 1 ·N 1 e A S 

COMENTARIOS A UN CASO DE ENFERME­
DAD DE GIERKE 

J. M. ROMEO 0RBEGOZO y E. PANERO GRIMAU 

Cl!mcu Médica Universitaria del Profeso r ｊｲｾｵｾｎｆｬｚ＠ D!A2. 

La. enfermedad de ven Gierke es un proceso 
de extraordinaria rareza, y que se pres-enta ex­
clusivamente en la primera infancia, caracteri­
zándose por el ､ ｾ ｰ￳ｳｩｴｯ＠ de glicógeno fundamen­
talmente en el hígado, pero también en 'Jtros 
órganos. Esta enfermedad corresponde, pues, a 
uno de los tres tipos de glicogenosis actualmen­
te reconocidos; en efecto, al lado de la glicog-:­
no.sis con hiperglucemia que caracteriza a la dia­
betes infantil del tipo Mauriac y de la glicoge­
nosi!" con glícemia normal del ｴｩｾｯ＠ Essen-SchEi­
deger, está la glícogenosis con hipoglucemia, ca­
racterísticas de la enfermedad descrita por von 
GIERKE; sin embargo, esta división de las gli­
cogenosis no es una entidad fija, puesto que ha 
podido verse el cambio en la alteración del me­
tabolismo hidrocarbonado y casos que empeza­
ron cursando con hipoglucemia t erminan hacién­
dose diabéticos. 

La extrema rareza de la enfermedad de Gier­
ke nos ha movido a la publicación de este raso. 
cuyos comentarios expondremos a continuación: 

Se trata del niñ.o J. L. del R., de tres añ.os de edad, 
quien a los cuatro meses, e::tando Jactando, tuvo dos o 
tres sacudida.s bruscas en ambos brazos y piernas de 
brevisi.ma duración, que se acompañaron .C•e emisión de 
orina y palidez, sin perder el conocimiento, y recupe­
rándose rápidamente. A partir del primer ataque tuvo 
diarreas, llegando a hacer unas veinte deposiciones dia­
ｲｩ｡ｾＬ＠ diurnas y nocturnas, completamente líquidas, en 
varias ocasiones; este cuadro diarreico le duró hasta Jos 
dos años de edad, sin que se le haya vuelto a r epetir. 
El ataque le dió de nuevo :. los cuatro dias, por la ma­
fl.ana, a l despertarse; las sacudidas en todos Jos miem­
bros fueron más frecuentes e intensas, durándole cua­
tro o cinco minutos, se orinó y se le torcieron Jos ojos, 
poniéndolos en blanco, quedándose sin voz y con el sen­
sorio obnubila<lo; también se r ecuperó rápidamente. 
Nuevamente a los ocho días otro ataque de caracterís­
ticas similares, pero acompa.ftándose en esta ocasión de 

convulsiones con contractura en las manos y torciendo 
la boca, sin que precisen hacia qrJé lado. Desie enton­
ces se le repitieron Jos a taques cada diez o quince días, 
aunque últimamente ｾｯｮ＠ d ' menor frecuencia. DesJe 
los siete mes2s ｾ･＠ ha p dido apreciar un aumento pro­
gresivo <lel tamaño del vientre y dureza del mismo. ::-l'o 
se ha puesto nunca amarillo. No ha perdido peso. Tie­
ne mucho apetito y va bien de vientre. Poliuria los días 

Fig. l . 

que preceden :. Jos ataques; nicturia habitual (2-3 ve­
ces). No duerme bien. Sus familiares consideran que 
es más inteligente de lo que corresponde a su e-.:.'1ad. Ha 
padecido tos f erina y varicela. Sus antecedentes fami­
liares carecen de interés. 

En la exploración no.s enccntramos con un niño hi· 
potrófico, cuyo aspecto puede versa en Ja fotografía (fi­
gura 1), macrocéfalo, con la fontanela mayor abierta. 
Buena coloración de piel y mucosas; no adenopatías en 
cuello, axilas e ingles. Amigdt>Jas. hipert róficas; oídos, 
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normales. Tórax, normal a la percusión y auscultación; 
corazón grande, cuya pwlta late en quinto espacio Unea 
mamilar, y se percibe un refuerzo del fegundo tono pul­
monar. Se aprecia el abdomen enormemente aumenta­
ó::> de tamaño, con circulación colateral tipo cava. Se 
palpa un hi.gado que ocupa las dos terceras partes del 
total del abdomen, agrandado ｧｬｯ｢｡ｬｭ･ｮｴｾＮ＠ duro y no 
doloroso, de superficie lisa. No se palpa el bazo. No hay 

Fig. 2. 

ascitis. No edemas. Hipotonia generalizada con hipo­
rreflexia tendinosa. 

El examen de sangre mue.str1:. 3.040.000 bemat1es, 60 
por 100 de hemoglobina y 1 ￳ｾ＠ v. g.; anisocitosis mar­
cada con predominio de microcitos y fr.:cuentes macro­
citos policromatófilos; en fresco, ligera planocitosis. El 
P.c;t.n-iio r'!P ＱＮ＼ｾ＠ mP.r'lnlR ￳ｾｐＮ＼ｊ＠ rpRli7.::lr'lo t;\fl'" Pl T)r Pi'<T6f'TH 

permite excluir cualquier proceso del sistema hemopo­
yético y las tesaurismosi.s lipoideas; 5.200 leucocitos con 
30 segmentados, 5 cayados, 3 ･ｯｳｩｮ￳ｦｩｬｯｳｾ＠ 60 linfocitos, 
un mc.nocitQ y un r etotelocito. En la orina de densidad 
normal y r eacción alcalina se aprecia únicamente una 
reacción positiva de urobilina de dos cruces y débil 
de urobilinógeno (tubo 1, dilución 1/ 10). En un primer 
análisis se obtuvo una glucemia basal de 67,5 mgr. 
por 100, en comparación con 90,5 en la madre; en otro 
posterior, la cifra basal era de 34, que no se modificó 
a la media hora de la inyección subcutánea óe medio 
miligramo de adrenalina y que subió a 68 al cabo de 
una hora. La radiografía de tórax (fig. 2) confirma la 
exploración fisica, mostrando efectivamente una car­
diomegalia. En el ･ｨｾ｣ｴｲｯ｣｡ｲ､ｩｯｧｲ｡ｭ｡＠ (fig. 3), aparte 
cie taquicardia sinusal y arritmia respiratoria, se apre­
cia la inversión de la onda T en CF, y CF,. Finalmente, 
la dosificación de los l!pidos en sangre arroja 1.320 mgr. 
por 100 de l!pidos totales con 275 de colesterina total, 
95 en forma esterificada y 180 libre. 

El diagnóstico en este caso no ofrecía gran­
des dificultades. A esta edad tal hepatomEgalia 
sugie·re evidentemente una tesaurismosis; la au­
sencia de esplenomegalia hace inverosímil una 
lipidosis o una cirrosis infantil, p ero si a ello 
unimos el aspecto somático característico del 
niño, la cifra baja de glucemia en ayunas y la 
re.c:;;¡:,uesta escasa y tardía a la: inyección de adre­
nalina, así como la hiperorexia y los fenómenos 
hilpoglucémicos, se impone el diagnóstico de en­
fermedad de Gierke. En· efecto, las crisis con­
vulsivas tenían todo el caráoter de ser de ori­
gen hipoglucémico, cosa confirmada en el curso 
del estudio del niño, ya que, orientada por nos­
otros, podía la madre yugular los accesos por la 
administración de azúcar. 

Ya enunciábamos que el depósito de glicóge­
no se realiza no solamente .en el hígado, sino 
también en otros órganos. Se ha hablado de la 
cardiomegalia glicogénica, esto es, el aumento 
de tamaño del corazón por el depósito de glicó­
geno en esta vísoera; este fenómeno se observa 
claramente en nuestro caso En el que coexisten 
alteraciones electrocardiográfica s indudables. 

Otro dato interesante -en nuestro enfe.!I'm o nos 
lo proporciona el estudio de los lípidos en san­
gre, mostrándonos una hiperlipemia extraordi­
naria con la característica adicional de ser muy 
pobre la esterificación de la colesterina. La hi­
perlipemia, en estos casos, se presenta como reg.. 
ｰｵｾｴ｡＠ reacciona! a la hipoglucemia. Más difícil 
de explicar es la falta de esterificación de la co­
lesterina, aunque muy bien puede deberse a una 
alteración parcial d-e la función hepática por el 
depósito, quizá porque exista un l)OSible acopla­
miento entre la movilización d2l g:ucógcno y la 
esterificación de los lípidos; de aquí que no Re 
produzca normalmente ésta en los casos en que 
esté 2.umentada la estabilidad del glucógeno en 
el hígado. 

Es frecuente la aparición de diarreas en estos 
enfermos. Su causa podría explicarse tambirn 
por el depósito de glicógeno en el intestino, pero 
no debe olvidarse el aspecto extano de estos 
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niños con todo el carácter de la insuficiencia hi­
po.fisaria, y ya sabemos con qué frecuencia. se 
presentan aquí trastornos de la absorción intE:s­
tinal, cosa que se confirma al observar el ca­
rácter graso de las deposiciones en algunos ca­
sos de GIERKE. 

Este y otros datos abonan en favor del ori­
gen hipofisa!rio de la enfermedad de Gierke, se­
gún tesis defendida por el Prof. JIMÉNEZ DíAZ, 
para quien se tra-taría de una insuficiencia en la 
producción de hormona contrainsular que re-
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percutiría sobre el metabolismo hidrocarbona­
do, facilitando el d·epósito de glicógeno y dismi­
nuyendo su capacidad de movilización. Esta in­
suficiencia hipofisaria no sería exclusivamente 
de la hormona contrainsular, sino también de 
la hermana de crecimiento y coexistiría con una 
hiperfunción cortical primaria o s ecundaria, 
manifestadas, respectivamente, por la estatura 
pequeña, cara redonda, etc. y el, aspecto t:xter­
no, la p oliuria y la vivacidad especial que ex.lu­
b:n estos niños. 

CANCER PANCREATICO DE POSIBLE ORI­
GEN DIVERTICULAR (*) 

M. ESTEBAN GIL 

Ayu<lnntl' de la Cátedra. 
Mt'<lico por oposición de la 
Bt•nt>ficE'n<'in Municipal de 

VniE'ncla. 

V. RABASA ALBORG 

Ayudan!!' de la Cátedra. 

J. ALMELA GUILLÉ"\' 
Profesor adjunto. 

G. BLANES 

Alumnc. agregado al Ht>r· 
vicio. 

Se piensa y se habla, con razón, de lo que 
STARZ ha dado en llamar "cáncer-resistencia'' 
del intestino dElgado, especialmente del duo­
deno (D), a expensas de sus tejidos propios. 
Pero anatómicamente en él confluyen disposi­
ciones histológicas de otras dependencias cuyo 
componente epitElial entraña mayOTes posibili­
dades neoformativas y al mismo tiempo la his­
t ogenia destaca la importancia del desarrollo 
duodenal y sus anejos, bien trascendente en el 
capítulo de dismorfias y neoformaciones. 

Existe una gama de epiteliomatosis más o me­
nos benignas, que comprende desde las aberran­
cías pancreáticas hasta las formas de patente 
malignidad, a través de tipos intermedios, los 
"basaliomas" mucoentéricos de KROMPECIIER 
(equivalentes a las formas cutáneas, como seña­
la W ALZ), entre los cuales, partiendo de islotes 
distópicos de páncreas (P), han podido obser­
varse todas las formas de transición: adenomio­
mas congénitos, considerados en parte como is­
lotes epiteliales mucosos desplazados o, para al­
gunos (BROMAN) rudimentos aberrantes de te­
jido pancreático; "carcinoides" de ｏｂｅｒｾｯｯｲＮﾭ
FER, de discutible malignidad inicial, considera­
dos como verdaderos "neves mucosos" por As­
CHOFF (equivalentes a los cutáneos), comó rudi­
mentarios islotes aberrantes de P ("tumo'l'es 
pancreáticos del intestino" de SALTYKOV) o re­
conocidos como de prooedencia argentófila y es­
tirpe nerviosa por MASSON (células amarillas de 
SCHMIDT del intestino) , con argentofilia trans-

(*) Trabajos de la Cátedra A. de Pato logia Médica 
de la Facultad de Me;:•icina de Valencia. Prof.: Doclor 
RODRlGUEZ FORNOS. 

mitidas a sus formas degenerativas malignas 
(v. REHREN), y, finalmente, el cáncer duodenal 
genuino, de tan frecuente asiento en la desem­
bocadura del conducto biliar, carcinoma papilar, 
ulceroso también en parte, d e t extura glandular, 
correspondiendo a mucosa intestinal, pero 3. me­
nudo difícil de distinguir de los propagados des­
de colédoco o cabeza de páncreas. 

Antes de llegar al cáncer de D otras formas 
tumorales, aun cuando mantengan su estructura 
todavía en los límites de la malignidad, pueden 
ya ofrecer ocasionalmente nódulos ganglionares 
y hepáticos a la manera de verdaderas metás­
tasis y aberrancias, y en todo caso pueden des­
arrollarse a sus expensas degeneraciones fran­
camente malignas. 

Todo ello exalta la trascendencia oncógena de 
las alteraciones en la histogénesis fetal de D y 
¡;:erfila la citada cancerresistencia de sus tejidos 
propios, puesto que la morfogénesis normal in­
cluye en este sector intestinal órganos de muy 
otra estirpe tisular. El colédoco te:rminal y la 
ampolla vateriana dan lugar al 2-3 por 100 de 
las localizaciones cancerosas totales (AscHOFF) ; 
sólo el 65 por 100 de los cánoeres de D son pri­
mitivos (CASTEX, BONORINO y D'ALOTTO), y de 
€ntre ellos únicamente el 22 y 12 por 100 de las 
veces se implantan en porciones supra e infram­
pular, respectivamente, con lo que se pone en 
evidencia la predilección por los tejidos de la 
papila de Vater y s:e recuerda en las demás lo· 
calizaciones la propagación duodenal del cáncer 
gástrico unos centímetros más allá del píloro. 
la frecuente proporción en D alto de blastomas 
gástricos y en resto de D la posibilidad de in­
vasiones de vecindad desde el P (casuística ma­
yor de carcinomatosis a expensas del asiento en 
cabeza en el 72 por 100 de casos, según CHAU­
FARD). 

Así destaca en el cáncer de D, según estas con­
Eideraciones, la resistencia propia y el valor ge­
nético de heterotopías diversas y ciertos teji­
dos de vecindad, en apoyo de lo cual ofrecemos 
a continuación una particular historia clínica: 

Enferma D. G. M. , de ｾＡｮｴｩ｣ｵ｡ｴｲｯ＠ años, acude al 
Consultorio el 7-II-48. Menárquica desde los catorce 
afios, oligomenorreica, con retrasos menstruales ias dos 
últimas reglas. 

Hacía año y medio que, durante cuatro o cinco d!as. 
presentó en ayunas vómitos biliosos, precedidos y se­
guidos de náusea continuada durante el re.sto del dia, 
sin relación prandial y m ejorada con el decúbito. A con­
tinuación, profunda astenia por espacio de varios días. 
No ictericia, fiebre ni dolor. Quedó aparentemente bien. 

Cuatro o cinco meses antes de su asistencia, paroxis­
mo de dolor en barra en hemiabdomen superior, con 
irradiación lumbar e hipocondrio izquierdo, sordo y con 
remisiones. Continuó bien más tarde, durante corta t em­
porada. Amenorrea. Quince días antes de ser asistida 
aqueja dolor diario de localización izquierda en hemi­
abdomen superior y lumbar, intenso y constante, con 
exacerbaciones diurnas y nocturnas en ocasiones, que la 
impiden el descanso sin calmantes. Profunda a.stenia, 
anorexia y pérdida de peso aproximada de 10 kilogramos 
durante este tiempo. 

Afectación general con marcada depa'.lperación; pali­
dez: amarillenta, con ligero tinte grisáceo de tegumen­
tos. Circulatorio y r espiratorio, normales. 


