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ZUSAMMENFASSUNG

Man beschreibt eine neue Technik zum se-
lektiven Kollaps der Lunge, bei welcher ein
Stiick Plexiglasstoff verwandt wird. In den
bisher so behandelten Fillen erziclte man gute
Resultate. Um die Wirksamkeit dieser neuen
Methode definitiv beurteilen zu konnen, werden
g1 ossere Erfahrungen erforderlich sein.

NOTAS C

COMENTARIOS A UN CASO DE ENFERME-
DAD DE GIERKE

J. M. RoMEo ORBEGOZO y E. PANERO GRIMAU

Clinica Médica Universitaria del Profesor Jiméngz DDiag.

La enfermedad de ven Gierke es un proceso
de extraordinaria rareza, y que se presenta ex-
clusivamente en la primera infancia, caracteri-
zandose por el deposito de glicogeno fundamen-
talmente en el higado, pero también en otros
organos, HEsta enfermedad corresponde, pues, a
uno de los tres tipos de glicogenosis actualmen-
te reconocidos; en efecto, al lado de la glicoge-
nogis con hiperglucemia que caracteriza a la dia-
betes infantil del tipo Mauriac y de la glicoge-
nosig, con glicemia normal del tino Essen-Schei-
deger, esta la glicogenosis con hipoglucemia, ca-
racteristicas de la enfermedad descrita por von
GIERKE; sin embargo, esta division de las gli-
cogenosis no es una entidad fija, puesto que ha
podido verse el cambio en la alteracién del me-
tabolismo hidrocarbonado y casos que empeza-
ron cursando con hipoglucemia terminan hacién-
dose diabéticos.

La extrema rareza de la enfermedad de Gier-
ke nos ha movido a la publicacién de este caso,
cuyos comentarios expondremos a continuacion:

Se trata del nifo J, L. del R, de tres afios de edad,
quien a los cuatro meses, estando lactando, tuvo dos o
tres sacudidas bruscas en ambos brazos y piernas de
brevisima duracién, que se acompafiaron e emision de
orina y palidez, sin perder el conocimiento, y recupe-
randose rapidamente, A partir del primer ataque tuvo
diarreas, llegando a hacer unas veinte deposiciones dia-
rias, diurnas y nocturnas, completamente liquidas, en
varias ocasiones; este cuadro diarreico le duré hasta los
dos afos de edad, sin que ss le haya vuelto a repetir.
El ataque le di6 de nuevo o los cuatro dias, por la ma-
fiana, al despertarse; las sacudidas en todos los miem-
bros fueron més frecuentes e intensas, durdndole cua-
tro o cinco minutos, se oriné y se le torcieron los ojos,
poniéndolos en blanco, queddandose sin voz y con el sen-
sorio obnubilado; también se recuperé rdpidamente.
Nuevamente a los ocho dias otro ataque de caracteris-
ticas similares, pero acompaiiindose en esta ocasién de

NOTAS CLINICAS

—-————

385

RESUME

On décrit une nouvelle technique du collapsus
pulmonaire sélectif chez laquelle on utilise un
morceéau de tissu en plexiglas. Chez les cas uti-
lisés jusqu'a présent les résultats ont eté bons.
Il faut acquérir plus d’expérience pour peuvoir
juger l'efficacité de cette nouvelle méthode,

LINICAS

convulsiones con contractura en las manos y torcienda
la boca, sin que precisen hacia qué lado. Desde enton-
ces se le repitieron los atagues cada diez o quince dias,
aunque ualtimamente :on d2 menor frecuencia. Desde
los siete mes:s ce ha podido apreciar un aumento pro-
gresivo ddel tamano del vientre y dureza del mismo. No
se ha puesto nunca amarillo, No ha perdido peso, Tie-
ne mucho apetito y va bien de vientre. Poliuria los dias

Fig. 1

que preceden a los ataques; nicturia habitual (2-3 ve-
ces), No duerme bien, Sus familiares consideran gue
s méds inteligente de lo que corresponde a su edad, Ha
padecido tog ferina y varicela. Sus antecedentes fami-
liares carecen de interés.

En la exploracién nos encontramos con un nifio hi-
potréfico, cuyo aspecto puede vers: en la fotografia (fi-
gura 1), macrocéfalo, con la fontanela mayor abierta.
Buena coloracién de piel y mucosas; no adenopatias en
cuello, axilas e ingles, Amigdealas, hipartréficas; oidos,
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normales, Térax, normal a la percusién y auscultacion;
corazén grande, cuya punta late en quinto espacio linea
mamilar, y se percibe un refuerzo del gegundo tono pul-
monar. Se aprecia el abdomen enormemente aumenta-
dp de tamafio, con circulacién colateral tipo cava, Se
palpa un higado que ocupa las dos terceras partes de]
total del abdomen, agrandado globalmente, duro y no
doloroso, de superficie lisa, No se palpa el bazo, No hay

Fig. 2.

ascitis, No edemas, Hipotonia gsneralizada con hipo-
rreflexia tendinosa.

El examen de sangre muestrz 3.040.000 hematies, 60
por 100 de hemoglobira y 1 G2 v. g.; anisocitosis mar-
cada con predominio de microcites y frecuentes macro-
citos policromatéfilos; en fresco, ligera planocitosis, El
estidin de 1a médnla Asea realizadn par al Dr. Paxraciia
permite excluir cualquier proceso del sistema hemopo-
yético y las tesaurismosis lipoideas; 5.200 leucocitos con
30 segmentados, 5 cayados, 3 eosinéfilos, 60 linfocitos,
un monoccitg y un retotelocito. En la orina de densidad
normal y reaccién alcalina se aprecia Gnicamente una
reaccién positiva de urobilina de dos cruces y débil
de urobilinégeno (tubo 1, dilucién 1/10). En un primer
andlisis se obtuvo una glucemia basal de 67,5 mgr.
por 100, en comparacién con ‘90,5 en 1a madre; en otro
posterior, la cifra basal era de 34, que no se modificéd
a la media hora de la inyeccién subcutdnea e medio
miligramo de adrenalina y que subi6é a 68 al cabo de
una hora, La radiografia de térax (fig, 2) confirma la
exploracién fisica, mostrando efectivamente una car-
diomegalia, En el electrocardicgrama (fig. 3), aparte
e taquicardia sinusal y arritmia respiratoria, se apre-
cia la inversién de la onda T en CF, y CF,. Finalmente,
la dosificacién de los lipidos en sangre arroja 1.320 mgr.
por 100 de lipidos totales con 275 de colesterina total,
95 en forma esterificada y 180 libre.

El diagnéstico en este caso no ofrecia gran-
des dificultades. A esta edad tal hepatomegalia
sugiere evidentemente una tesaurismosis; la au-
sencia de esplenomegalia hace inverosimil una
lipidosis o una cirrosis infantil, pcro si a ello
unimos el aspecto somatico caracteristico del
nifio, la cifra baja de glucemia en ayunas y la
respuesta escasa y tardia a la inyeccion de adre-
nalina, asi como la hiperorexia y los fenémenos
hipoglucémicos, se impone el diagnéstico de en-
fermedad de Gierke. En efecto, las crisis con-
vulsivas tenian todo el caracter de ser de ori-
gen hipoglucémico, cosa confirmada en el curso
del estudio del nifio, ya que, orientada por nos-
otros, podia la madre yugular los accesos por la
administracion de aziicar.
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Ya enuncidbamos que el depdsito de glicoge-
no se realiza no solamente en €l higado, sino
también en otros 6rganos, Se ha hablado de la
cardiomegalia glicogénica, esto es, €l aumento
de tamano del corazén por €l depésito de glicé-
geno en esta viscera; este fenémeno se observa
claraméente en nuestro caso e€n el que coexisten
alteraciones electrocardiograficas indudables.

Otro dato interesante en nuestro enfermo nos
lo proporciona el estudio de los lipidos en san-
gre, mostrindonos una hiperlipemia extraordi-
naria con la caracteristica adicional de ser muy
pobre la esterificacién de la colesterina. La hi-
perlipemia, en estos casos, se presenta como res-
puesta reaccional a la hipoglucemia. Mas dificil
de explicar es la falta de esterificacion de la co-
lesterina, aunque muy bien puede deberse a una
alteracién parcial de la funcién hepatica por el
depésito, quizd porque exista un posible acopla-
miento entre la movilizacién del glucogeno y la
esterificacién de los lipidos; de aqui que no se
produzca normalmente ésta en los casos en que
esté aumentada la estabilidad del glucégeno en
€] higado.

Es frecuente la aparicion de diarreas en estos
enfermos. Su causa podria explicarse también
por el depdsito de glicogeno en el intestino, pero
no debe olvidarse el aspecto externo de estos

Fig. 3.

nifios con todo el caracter de la insuficiencia hi-
pofisaria, y ya sabemos con qué frecuencia se
presentzan aqui trastornos de la absorcién intes-
tinal, cosa que se confirma al observar el ca-
racter graso de lag deposiciones en algunos ca-
s0s de GIERKE,

Este y otros datos abonan en favor del ori-
gen hipofisario de la enfermedad de Gierke, se-
gln tesis defendida por el Prof. JIMENEZ DiAZ,
para quien se trataria de una insuficiencia en 12
produccién de hormona contrainsular que re-
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percutiria sobre el metabolismo hidrocarbona-
do, facilitando el depésito de glicogeno y dismi-
nuyendo su capacidad de movilizacion. Esta in-
suficiencia hipofisaria no seria exclusivamente
de la hormona contrainsular, sino también de
la hermona de crecimiento y coexistiria con una
hiperfuncién cortical primaria o secundaria,
manifestadas, respectivamente, por la_estatura
pequeiia, cara redonda, etc. y el aspecto exter-
no, la poliuria y la vivacidad espzcial que exhi-
ben estos ninos.

CANCER PANCREATICO DE POSIBLE ORI-
GEN DIVERTICULAR (*)

M. EsTEBAN GIL J. ALMELA GUILLEN

Avudante de la ChAtedra Profesor adjunto,

Médico por oposicion de la
Beneficencia Municipal de
Valencia,
V. RABASA ALBORG G. BLANES
Ayudante de la Chtedra, Alumno agregado al Ser-
vicio,

Se piensa y se habla, con razon, de lo que
STARZ ha dado en llamsr “cancer-resistencia’
del intestino delgado, especialmente del duo-
deno (D), a expensas de sus tejidos propios.
Pero anatomicamente en él confluyen disposi-
ciones histologicas de otras dependencias cuyo
componente epitelial entrana mayores posibili-
dades neoformativas y al mismo tiempo la his-
togenia destaca la importancia del desarrollo
duodenal y sus anejos, bien trascendente en el
capitulo de dismorfias y neoformaciones.

Existe una gama de epiteliomatosis mas o me-
nos benignas, que comprende desde las aberran-
cias pancreaticas hasta las formas de patente
malignidad, a través de tipos intermedios, los
“basaliomas” mucoentéricos de KROMPECHER
(equivalentes a lag formas cutaneas, como gena-
la WaLz), entre los cuales, partiendo de islotes
distopicos de pancreas (P), han podido obser-
varse todas las formas de transicién: adenomio-
mas congénitos, considerados en parte como is-
lotes epiteliales mucosos desplazados o, para al-
gunos (BrRoMAN) rudimentos aberrantes de te-
jido pancreatico; “carcinoides” de OBERNDOR-
FER, de discutible malignidad inicial, considera-
dos como verdaderos “nevos mucosos” por As-
CHOFF (equivalentes a los cutancos), eomg rudi-
mentarios islotes aberrantes de P (“tumores
pancreaticos del intestino” de SALTYKOV) o re-
conocidos como de procedencia argentofila y es-
tirpe nerviosa por MASSON (células amarillas de
ScaminT del intestino), con argentofilia trans-

(*) Trabajos de la Catedra A, de Patologia Médica
de la Facultad de Medicina de Valencia, Prof.: Doctlor
RODRIGUEZ FORNOS.
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mitidas a sus formas degenerativas malignas
(v. REHREN), y, finalmente, el cancer duodenal
genuino, de tan frecuente asiento en la desem-
bocadura del conducto biliar, carcinoma papilar,
ulceroso también en parte, de textura glandular,
correspondiendo a mucosa intestinal, pero a me-
nudo dificil de distinguir de los propagados des-
de colédoco o cabeza de pancreas.

Antes de llegar al cancer de D otras formas
tumorales, aun cuando mantengan su estructura
todavia en los limites de la malignidad, pueden
yva ofrecer ocasionalmente nodulos ganglionares
y hepaticos 2 la manera de verdaderas metas-
tasis y aberrancias, y en todo casc pueden des-
arrollarse a sus expensas degeneraciones fran-
camente malignas.

Todo ello exalta la trascendencia oncogena de
las alteraciones en la histogénesis fetal de D y
perfila la citada cancerresistencia de sus tejidos
prepios, puesto que la morfogénesis normal in-
cluye en este sector intestinal 6rganos de muy
otra estirpe tisular. El colédoco terminal y la
ampolla vateriana dan lugar al 2-3 por 100 de
las localizaciones cancerosas totales (ASCHOFF) ;
sélo el 65 por 100 de los canceres de D son pri-
mitivos (CASTEX, BONORINO y D’ALOTTO), y de
entre ellog inicamente 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 predileccion por los tejidos de la
papila de Vater y se recuerda en las demas lo-
calizaciones la propagacién duodenal del cancer
gastrico unos centimetros mas alla del piloro,
la frecuente proporcion en D alto de blastomas
gastricos y en resto de D la posibilidad de in-
vasiones de vecindad desde el P (casuistica ma-
yor de carcinomatosis a expensas del asiento en
cabeza en el T2 por 100 de casos, segun CHAU-
FARD). .

Asi destaca en €] cancer de D, segtin estas con-
sideraciones, la resistencia propia y el valor ge-
nético de heterotopias diversas y ciertos teji-
dos de vecindad, en apoyo de lo cual ofrecemos
a continuacién una particular historia clinica:

Enferma D, G. M. de weinticuatro afios, acude al
Consultorio el 7-1I-48. Mendrquica desde los catorce
afios, oligomenorreica, con retrasos menstruales ias dos
ultimas reglas.

Hacia afio y medio que, durante cuatro o cinco dias,
presenté en ayunas voémitos biliosos, precedidos y se-
guidos de ndusea continuada durante el resto del dia,
sin relacién prandial y mejorada con el dectibito. A con-
tinuacién, profunda astenia por espacio de varios dias.
No ictericia, fiebre ni dolor, Qued6 aparentemente bien.

Cuatro o cinco meses antes de su asistencia, paroxis-
mo de dolor en barra en hemiabdomen superior, con
irradiacién Jumbar e hipocondrio izquierdo, sordo y con
remisiones, Continué bien méds tarde, durante corta tem-
porada. Amenorrea. Quince dias antes de ser asistida
aqueja dolor diario de localizacién izquierda cn hemi-
abdomen superior y lumbar, intenso y constante, con
exacerbaciones diurnas y nocturnas en ocasiones, que la
impiden el descanso sin calmantes. Profunda astenia,
anorexia y pérdida de peso aproximada de 10 kilogramos
durante este tiempo,

Afectacién general con marcada depauperacién; pali-
dez amarillenta, con ligero tinte grisiceo de tegumen-
tos. Circulatorio y respiratorio, normales.
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