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General. 

L as anemias aplásticas se ven con una rela­
tiva frecuencia, sin duda mayor de unos años 
a esta parte, con variados etiología y cuadros 
clínicos y hematológicos. En los niños no son 
afor t unadamente muy frecuentes, pero también 
se observan. Si se deja a un lado el grupo en 
que la anemia aplástica es secundaria, sinto­
mática de una intoxicación o de una hemopatía 
de ot ra índole (leucemia aguda, etc.), existen 
todavía casos de anemia aplástica primaria en 
la infancia que han motivado varias descrip­
ciones. No hace mucho tiempo, ABT 1 ha hecho 
una r evisión de los tipos observados. De una 
parte, existen casos como los descritos por Fix­
ｋｅｌ ｓｔｅｉｾ＠ (1911), JOSEPHS ｾＬ＠ DIA:\10::-..'D y BLACK­
FAN y varios otros de anemia hipoplástica con­
génita, y por otra los casos en los que además 
de la anemia existen signos de panhipoplasia 
con trombopenia y leucopenia , principalmente 
por granulocitopenia. FANCONI 4 describió en 
1927 una f amilia con t res hijos que desarrolla­
ron el curso pan-hematopénico con intensa ane­
mia arregeneratoria, en los que al cuadro he­
matológico se asociaban múltiples deformida­
des y estigmas peculiares (microcefalia, hipo­
plasia genital, enanismo, pigment ación cutánea, 
deformidades de los pulgares, etc.). Posterior­
mente, casi similares, pero esporádicos, han 
sido publicados por UHLINGER '· y V. LEUWEN ", 
que por el conjunto de síntomas generales y por 
el cuadro hematológico evidentemente corres­
ponden a l mismo proceso. Otros casos familia­
res h an sido los de P. E. WEIL 7

, DACIE y GIL­
PIN 8, y esporádicos los de IiEUYER, HUREZ y 
DAUPHIN 9

, ROCHA-BRITO 10
, ESTREN, SUESS y 

DAMESHEK11
, etc. 

ESTREN y DAMESEHX 12 han publicado aparte 
dos .familias, en las que tres entre seis, en una, 
y cinco entre 14 miembros en otra, estaban 
afectos de una anemia hipoplástica con panci­
topenia sin ningún estigma somático, que supo­
nen próxima a la enfermedad de Fanconi, pero 
no igual. Nos parece dudoso que se trate de 
una enfermedad esencialmente distinta , y nos 
inclinamos más bien a creer q1,1e son procesos 
afines cuya intensidad puede ser variable, así 
como la coincidencia con otras malformaciones. 

En algunos de los casos publicados la médula 
ósea era aplástica, prácticamente deshabitada 
en otros, se obtuvo médula para poderse hacer 
mielograma; en a lgunos no había megacario. 
citos; en otros se veía a lguno; en alguno de los 
casos había reticulocitosis, que faltaba en otros 
y en un caso 7 el cuadro se combinaba con el de 
la enfermedad de Marchiafava-Micheli. 

Nosotros hemos tenido ocasión de observar 
cuatro casos, dos de ellos pertenecientes a un, 
familia en la que hubo tres enfermos, pero uno 
de ellos murió antes de nuestra obsen·ación y 
solamente vimos a los otros dos, y otros ､ｯｾ＠

casos esporádicos en los que estaba típicamen. 
te asociado el cuadro hematológico con defor. 
midades (poli y sindactilia, en uno, y micro· 
criptorquia, en otro). La exigua ｦｲ･｣ｵ･ｮ｣ｩ｡ｾ＠
la enfermedad, de la que creemos que en Espa. 
ña no han sido observados ante1 iormente otros 
casos, nos mueve a su comunicación. 

Los casos 1 v 2 son dos hermanos cuvas hL· 
torias clínicas exponemos a ｣ｯｮｴｩｮｵ｡｣ｩ￳ｾＺ＠

Es una familia col' padn's sanos, "Ín n'n-:;ún antfet­
dcnte familiar que purda int!'rrsar, de tU.JO matr1r 
n io ha habido siete embarazos. E n la figura 1 se ven 

? 
Aborto 

Los e af<Zdos de la enfermqdad 

F lg . l. 

!os que han presen tado la enfermedad. Cuatro afíos an· 
tes de nuestra observación, los dos niños que luego r 
mos vist o cayeron simult áneamente enfermos con ｾ･ﾷ＠
bre alta y cefaleas y acentuación de una discreta dl:­
rrea que venian ya padeciendo. Se ､ ｩ｡ｧ ｮ ￳ｳｴｩ｣ｾ＠ ｰ｡ ｲ ｡Ｍﾡ［ｾ＠
fus y fueron t ratados con sulfam idas y ｰ ｩ ｲ ｡ｭ Ｑ ､Ｖ ｾ Ｎ＠ W 
afio más t arde la hermanit a cayó con un cuadro SJ!nl . 

que fué ig ualmente t ratado, y al pasar el periodo ｡ｾＮ＠
do, como tenia décimas y mal color la h icieron un ｾｯﾷ＠
men de sangre, encontrándose una a nemia de 1,5 m1

1 
, 

nes G. R . Como los nifios también tenian mal color ' 
hicieron análisis y encontraron también anemia ･ ｾ ￩＠ ｾ［＠
bos, oscilando a lrededor de los dos m illonrs. TambJ n 
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. nálisis en los padres sin encontrar nada pa-
ｨｩｃｊ･ｾｯｮ＠ ta anemia de la nif1a fué acentuándose y esto 
ｴｯｬＶｾ Ｑ ｾ Ｐ ｾｵ｣･ｳｩｶｯｳ＠ análisis y repetidas transfusiones que 
motJV d'' ｾ＠ impedir su muerte (¡después de 63 transfu­
ｮｾ＠ pu ,;crocuando llevaba dos meses con hemorragias 
ｳＱＮｯｮｾｳＮ＠

1
• nasales y últimamente por los oidos. 

gmgi\'S es, 

Flg. 2. 

En la autopsia encontraron el higado con hemoside­
rosis y la médula ósea roja sustituida por médula ama­
rilla con aplasía por ausencia de elementos nobles. 

Los dos niños han seguido con su enfermedad; el 
mayor, J. L., de once años, cuando ha venido a nuestra 

Fi&'. 3. 

clínica lleva 14 transfusiones y ha tenido manifestacio­
nes hemorrágicas por las encías y nariz, alguna muy 
copiosa. El otro no tiene otro cuadro que la anemia. 

El caso 1, J. L., de once años, tiene un color fuet te­
mente pálido y aspecto desnutrido y se observan algu­
nas petequias en las caras internas de los muslos; en-

Fig. 4. 

cias que sangran con facilidad. Su talla es inferior a la 
de un niño normal de su edad. Presenta también una 
hiperpigmentación en algunas zonas de la piel, sobre 
todo en la parte interna de los muslos y en el escroto, 
y asimismo una clara hipoplasia genital (fig. 2), perci­
biéndose los testículos pequeños y duros. No hay ade­
nopatías. En el tórax nada anormal: soplo anémico y 
pulso taquicárdico. Presión arterial, 9/ 5. Palpación ab­
dominal, negativa, sin aumento del higado ni del bazo; 
Rumpel-Leede, positivo. A su ingreso no tenía fiebre. En 
el primer examen de sangre hay G. R. 3,44 milis. He-

a moglobina, 70; v. g., 1,02, sin formas anormales de la se­
rie roja en los frotis; leucocitos, 2.200; fórmula: neu­
trófilos, 8; cayados, 7 (total, 15); linfocitos, 84; mono-

b citos, 1. Los linfocitos son todos normales, adultos. No 
se ven plaquetas T. de coagulación 6,30"; tiempo dt 
sangria, 8'. El esternón es blando a la punción y la 
médula obtenida es en grumos finos y algunos gruesos 
con grasa marcadamente aumentada. Celularidad esca­
sisima en casi toda la superficie de la preparación. De 
las formas blancas hay: promielocitos, 1; metamteloci­
tos, 2; eosinófilos, 2; linfocitos, 95 (!). Por cada ciento 
de estas formas hay 102 del retícuio así distribuidas. 
retotelocitos monocitoides, 9; macrolinfoides, 15; micro­
Jinfoides, 42; histiocitarios, 15; plasmocitos, 21. Ll¡una 
la atención la abundancia de mastocitos. En la lámina 
se ha representado el aspecto de la médula ósea (fig. 3). 
Hay normoblastos 13 por 100. No se ven megacarioci­
tos. Se trata de una verdadera "desolación citológica". 
No obstante, se ve algún foquito limitado d<' médula 
bastante normal, como si se tratara de islotes persis­
tentes o de regeneración. 

Ulteriormente, el niño ha sufrido cuatro exsanguino­
transfusiones sin ningún resultado, presenta fases de 
más anemia y otras de mejoría transitoria post-trans­
fusional, oscilando de 1,1-1,4 milis. A partir del 10-Il 
presenta fiebre, que aumenta hW>ta 40•, sin motivo apa-
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rentr drsde el 18; el día 20 el examrn dr la sa:1grr ano­
ja: G. R .. 900.000, con V. G. de 1,44: leucocitos, 600, 
con nrutrófilos adultos, 18: cayados, 6: ｬｭｾ＠ ('·M. t,', 

monocitos, 4; plasmocitos, 2, y retotelocito:>, &. No sr 
puedrn contar las plaqurtas, pm's prácticamr nte no 
existen; el tirmpo de sangria rs dr 15' y la i'rsistrnria 
globular osmótira es normal. Se Ir mantienr con prquc­
üas rlrvaciones dr los G. R. hasta 1,2 mlls. :1 furrza dt' 
transfusiones. Dl' \'C'Z en cuando la firbrr sl' r lr va con 
til itO:l<'S y la an0mia sr acentúa, como si S<' tratara cll' 
Cl'll'lS h0mo!ítieas: las trunsfusiom's hac¡ n <!.';;aparre( r 
estas crisis. S1 le trató con vitaminas, prinripalm<'nll' 
del grupo B. htei'l'O, calrio, B,, vitaminas A y D, rutina, 
C, K, adrenahna y Job. ant. ele hipófisis. A pcsar dt' 
todo lo cual su agravación es progresiva ｾﾷ＠ pn situac'ón 
ptt•mortal rs e xtraíc!o del hospital muriendo c:1 su ｣ＺｊｾＺ＼Ｎ＠

4 

ANEMIA DE FANCONI 
CUqSO ｈｦｩｾａｔｏｾｏｇｉｃｏ＠ DE LOS CASOS t Y 2 

(las flechas md1can transfusionas J 

CASO f 

,.., ｾＮ＠
,,...... \ 

,' \ 
6 ,, ' .,. .... ""... .... .... , 

S ''ÍetJcocifos (m,lllsxmmc) ''"-----------... 

4 

ｾｭ｢ｩ･ｮ､ｯ＠ los linfocitos a 47 por 100 ; ｰ｣ｲｳｩｾｴ･＠ 1 . 
total ausencia de plaquetas y la resislrncia ｧｬｯ｢ｵｾ＠ ca,¡; 
normal. Las radiografías son sumamente similares ar'" 
de su hermano, apr0ciándose la 0xist0ncia de irnpra Ia, 
nes acentuadas rn 01 cráneo con silla prqueña y laCSi!). 
neas de Loosser muy numrrosas 0n las metáfis· s ·· 
fuerte ctccalcificaclón. Abandonó la clintca al t

15 

h ·t .ó . .1 1elll .... que su ermano, 0n st uact n stmt ar a la que te 1 r. 
&u ingr0so, después d0 haber recibido un intensivon: 1 

tami0nto similar y varias tJ·ansfusion<'s. ra. 

El tercer caso es esporádico: en la fam¡¡¡ 
no ｨｾｹ＠ ningún antecedente ､ｾ＠ ?ada zimilar 1. 
Ｂｾ､･ｭ｡ｳ＠ del cuadro hematolog1co ｰｲ･ｳ･ｮｴ｡ｾ＠

malfl't'maciones esqueléticas. 'l'iene el espec1_ 

CASO 2 
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ｐＭＧＭｾｾＮｯＺＭＭＢ［ＧＮ［ＬＡ［ＭＱ［［ＭＭ［ＬｾＮＮＮＮＭｾＭｾｾＭＭｾｾ＠

FEBRERO MAQZ O 

',, .... ___ _ 
--------- ,'-- ... _ 2 

10 20 
OCTUBRE 

--..,' 
5 10 ,, ;>O 25 

Ff BR ERO 

---------
5 10 15 20 25 

M Al'> Z O 

Fig-. 5. 

Las radiograflas demuestran en el cráneo ir•!presion<'s 
digitatas muy acentuadas, silla turca de tamo.1io peque­
ño y decalcificación en los huesos largos con num<'ro­
sas lineas de Looser. 

El caso 2, que es su h0rmano, tipne ocho años y pr<'­
senta gran palidez y una constitución similar al antr­
rior (fig. 4), apreciándose la misma pigmentación y la 
hipoplasia genital. Por lo demás, la exploración viflC<'­
ral es negativa. El fenómeno de Rumpel-L0rde es me­
nos positivo y más tardlo que en su hermano. Como el 
anterior, tiene \Vassermann negativo y nacla anormal 
e:1 la orina. El examen de la sangre arroja a su ingre­
so: G. R., 2,48 milis.; Hglb., 54; V. G. , 1,10 con discre­
ta anisocitosis y algunos policromatófilos; leucocitos, 
4,500; fórmula: neutrófilos adultos, 57; cayados, 17; lin­
focitos, 23; eosínófilos, 1; monocitos, 2; plaquetas, muy 
C."Casas, no recontables. Médula ósea, en regular canti­
dad con celularidad muy disminuida, aunque no tanto 
como su h0rmano. Se encuentran algunos m egacarioci­
tos. La fórmula blanca da: mieloblastos, 1; promieloci­
tos, 6; mielocitos, 31; metamielocitos, 29; cayados, 9; 
segmentados, 1; eosinófilos, 4; linfocitos, 18; monoci­
tos, 1; retotelocitos granulosos, 1; macrolinfoides, 4 ; 
hístíocitarios, 2; plasmocitos, 4; eritroblastos policro­
matófilos, 2; normoblastos, 16; algunas mast-zellen. Ul­
teriormente, presentando alguna crisis como las de su 
hermano (véase ambas en la fig. 5), los G. R. descien­
den a 1,52 milis. con V. G. 1,33; los leucocitos, a 2,350, 

interés este caso de haberle sido realizada la 
esplenectomía con un resultado muy brillante 
hasta el presente y habernos esto permitido 
estudiar la histología del bazo. 

Enferma M. D. H ., de doce años de edad, natural di 
Madrid. Hace dos años, y encontrándose previamente 
bien, tuvo un proceso aguds>, con fiebre alta y dolor dt 
costado, que fué calificado de neumónico. Le fué bech· 
un tratamiento con penicilina y cedió la sintomatolog¡a 
a los ocho días. Continuó bien durante cuatro meses, a. 
cabo de los cuales comenzó a sentir anorexia, astenia 
progresiva y disnea al menor esfuerzo. Sus familiar<' 
notaron al mismo tiempo que habla adquirido un as· 
pecto intensamente pálido. 

A los dos meses de aparecer este cuadro se le ｐｾ＠
sentó un día una epistaxis muy copiosa. Reconocl 
por un médico le apreciaron una anemia muy inten..<a 
siendo trasladada al Hospital Maud<'S, donde le ht, 
ron una transfusión, saliendo de alta a los pocos 18¡0 
Continuó con disnea al menor <'Sfuerzo, por lo cual hlb­
cn su casa régimen de r0poso, con lo que mejoraba su al 
jetivam<'nt€'. Tuvo tres nuevas epistaxis, por lo ｱｾｾ｡ｲ＠
cabo de un mes fué ingrpsada en el Hospital 1\fll r 
permaneciendo en el mismo dos temporadas de ｵｮｾ Ｘ ﾡＮ＠
dos mPses, respectivament<', durantr las cuales Ir d d· 
ticaron un total ele doce transfusion0s, s iendo da a 
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muy mejorada. En su ｣ｾｳ｡＠ hizo un tratamiento 
al la F cobre y extracto hepático, a pesar de lo cual le 
con er d t · l ct· d .. a apan'Cl'l' la profun a as ema Y a tsnea e es-
I'OlVIO l t' l h t. d h . Durantl' tocio es <' tempo e an con mua o a-
fue• zo. E t t l d d 1 · · · 1 . ndo transfusiones. • n o a . Y es e e pnnc1p10 e e 
eJe fermcctad se k han hecho un total de treinta. 
su en • 

f1' 

Fig. 6. 

En los antcceden<'s familtares no existía ningún caso 
de alteración en sentido hemorragíparo. Nació a térmi­
no, de parto normal. Durante el embarazo, la madre 
no tuvo ninguna rnfrrmedad infecciosa ni otro proceso 
morboso. 

En la cxp!oraci!m Pnconlramos una enferma con co­
loración muy pálida de ptel y mucosas escleróticas con 
limbo azul, !.'félidrs en cara, con zonas acrómicas del 

Fig. 8. 

tamaño de una cabeza de alfiler, diseminadas en cuello; 
pero lo que llama la atención por la simple inspección 
de la enferma es un aspecto especial de la cara, con 
una mirada picaresca y expresión que dista de ser la 
habitual en una niña de doce años, pareciendo más 
bien la d!' una joven de bastante más edad (fig. 6). 
Por lo demás, se aprecia un soplo anémico en punta y 
nada de particular en las restantes exploraciones. En 
la inspección de las extremidades se advierte que la fa­
l<.nge ungueal del dedo pulgar de la mano izquierda tie­
ne una falange supernumeraria (fig. 7). 

Rrspecto a los datos analíticos al ingreso de la en-

Fig. 7. 

ferma, e inmediatamente después de una transfusión 
de urgencia que le fué practicada, tenia 1.620.000 he­
matíes con una Hb. de 40, un Vg. de 1,25 y una serie 
de· anomalias de la serie roja, entre las cuales destaca­
ban una intensa anisocitosis por microcitos con abun­
dantes macrocitos normocrómicos y policromatófilos. 
Marcada anisocromemia, ligera poiquilocitosis, algún 
microcito con punteado basófilo. La velocidad de sedi-

ﾷ ｾ＠

r 

..1 
1 
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mentación arrojaba un índice de 57,5, y en la serie blan­
ca se encontraron 1.500 leucocitos. de los cuales 32 por 

Fig, 10. 

Fig. 11. 

100 eran neutrófilos ; 10, eosinófilos; 56, linfocitos· q 
basófilos, y dos monocitos. 

Durante su estancia en la cllnica se la trató int 
mente con extractos hcpáticos, vilamma B.,, ｴｲｾｮｳ｡Ｎ＠
siones de sangre y terapéutica antihemorrágica a •·· 
sar de lo cual las C'pistaxis continúan. y los ｡ｵｾ＠ ｮｾ＠
en la cifra de hematies circulantes que se obtienen 06 

realmente transitorios y debidos a las ｴｲ｡ｮｳｦｵｳｩｯｮ･ｳｳｴｾ＠
así vemos cómo la cifra de hematiC's aumenta a 1.72ooot 
con 11 rcticulocitos por 1.000 y un valor hematocnt 
de 15 por 100, siendo los valores corpusculares ｲｮ･､Ｚｾ＠
de 8,2 de diámetro y el volumen de 88. La resistenc· 
globular osmótica comenzaba• a una concentración ｾｾ＠
0,40 por 100, siendo total al 0,30 por 100. 

Se le hizo punción l'Stcrnal. que arrojó los siguienta 
datos: médula, abundante en grumos heterogéneos la 
mayoría de color rojo vivo y consistencia blanda y ｦｾﾡ｡Ｎ＠

Fig. 12. 

ble; otros son blancos opacos, redondos y bien recoru· 
dos, de 1/ 2 mm. de diámetro y de consistencia coherer· 
te. Marcado aumento de grasa. Se hacen unas ｩｬｬｬｰｲｾ＠
siones de la porción blanca y se aprecia una celulaii' 
dad intensísima, todo linfocitos con alguna mitosis.¡ 
reticulares intercalados, siendo interpretados como r. 
dulos linfáticos sin displasia ostensible. Las extens:o­
nes de la porción roja permiten apreciar una abundar.t. 
celularidad, con un gran predominio de los eritroblastr· 
y macroblastos hipercromos, serie granulocítica exif1 

e inmadura (promielocitos), células plasmáticas ｙ Ｑ ｾ＠ticulares aumentadas y gran cantidad de ｭ｡ｳｴｯｾＡｾＭＮ＠
Se determinó urobilinógeno en la orina, obtemen · 

una cantidad de 4,56 en las veinticuatro horas. btu· 
Respecto a las constantes de coagulación, . se 0 

50 
vieron valores de 6,3on de tiempo de ｣ｯ｡ｧｵｬ｡ｾｊ￳ｮＬ＠ 4· s: 
de tiempo de hemorragia, un tiempo de Qu1ck_ derní· 
por 100, una prueba de Rumpel-Leede que fué sJSte 11. 
ticamente negativa, un número de plaquetas que ｾｾ｣

Ｑ

ＱＱ Ｚ＠
ba según los dlas entre 17.220 (7 por 1.000). 34.3 r ¡rJ 
por 1.000) y 41.800 (17 por 1.000) y una fibrin° 15 

en sangre muy descendida (de un 28 por 100). 
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resultado de la terapéutica antianémica segui­
C?IDt 0J! samente en la Clinica, la enferma mejoró algo 

da m e 1 • ál' . t de su anemia, y asi, en suces1vos an JSlS, encon ramos 
. ras de 2.060.000 y 2.460.000. . . 

CIÍE estas condiciones la enferma es mtervemda por 
:Octor ao;o.;zALEZ BUE:-10, que le practica una esple­

el t mia liberando un bazo con abundantcs adheren-
nec o , . f át· t· d t . a la cúpula d1a ragm 1ca, que es ex 1rpa o, o-
cJas b' · d hi d do al mismo tiempo una 10ps1a e ga o para su 
mant dio anatomopatológieo. El peso del bazo cxtraido fué 
es u t t ¡· . 1' ,., dE' 

5
o gr. El cxamcn ana omopa o og¡co, rr'! ¡zauo por 

el doctor MOR,\LES PLEGUEZUELO, ｾｯｳｴｲ｡｢｡＠ un higado 

11 
células hepáticas muy claras, VIéndose aumentados 

ｦｾｳ＠ espacws porta, rn los que Ａｾ｡ｹ＠ un gran acumulo dr 
células Jinfoides (fig. 10); tamb1én ｡ｰ｡ｲｾ｣･ｮ＠ ?tras agru­
paciones linfoidcs aisladas entre los smusmdes. Acen­
tuad!! herno!'icic'rOSÍS FJJ bi)Z() !llll("Strf;l RCPntnad!l hiper-

plasia linfoide con grandes centros germinativos "" Jos 
foliculos (fig. 11), hemosiderosis y eritrofagocitosis {fi­
gura 12). 
. La esplcnectomia fué bien tolerada por la ni!1a, me­
Jorando mucho su aspecto y estado general; sin embar­
go, ?esde el punto de vista hematológico, su mejoria 
ha s1do exigua o nula, como se ve a continuación: 

FECHA Hematles 

23-V 
29-V 

-51..... .. 1,62 mills. 
-51.. .... 000 1,72 

21-VI -51. 
25-VI -51 

Esplenectom!a el día 15-VI-51. 

2-VII -51 .... .... .. 
9-VII -51 ...... .. 

17-VIII-51:::. 
16-X -51 
18-I -52 .......... 

17 -III -52: : 

2,46 mills. 
1,24 
2,84 
2,46 
2,23 
1,76 
1,80 
1,22 

Leucoc-itos 

1.500 
1.800 

2.000 
2.500 
2.000 
2.600 
3.200 
2.400 
2.600 
3.200 

Nuestra extrañeza está en el contraste de la notable 
mejoria clinica: la niña está alegre y activa, no ha ha­
bido que hacerla ninguna transfusión, ｭｩ｣ｮｴｲｾｳ＠ el cua­
dro hematológico es el mismo que antes de la interven­
ción y una nueva punción esternal no demuestra ningu­
na variación tampoco. 

Caso 4. A. N. H., de diez años, vino a la (']mica por­
que dos meses antes su madre se sorprendió de la acen­
tuada palidez que tenía, presentando quince días más 
tarde una fuerte epistaxis y ocho días después, una 
tercera, dos semanas detrás, fué tan intensa que exigió 
transfusión abundante de urgencia. Con intervalos de 
ocho-di<>z dias se repitieron varias hemorragias ulte­
riormente. En su historia había solamente que desde el 
nacimiento fué débil y tenía poco apetito, y que desde 
algún tiempo venían notando que con pequPños golpes 
presentaba cardenales. Padres sanos y un hermano 

Fig. 14. 

sano. La exploración clínica, aparte de la Intensa pali­
dez de piel y mucosas, demostraba algunas adenopatías 
y estrabismo convergente. Algunos extrasistoles ｾ＠ .so­
plos funcionales. Rumpel-Leede, fuertemente poSitiVo. 
El borde del bazo se palpa en el mismo reborde costal 
a la inspiración fuerte. 

Las radiografias de huesos no demuestran 11ada anor­
mal. En la orina, nada patológico: no hay urobilinuria. 
En el examen hematológico: <;t. R., 1,26 mills. con dis­
crrta anisocitosis y algún policromatófilo, todo ello poco 
mtt'nso en comparación con la intensidad de la ane­
nia; Hglb., 29, val. glob., 1,15. Leucocitos, 4.350; fórmu­
la: neutrófilos adultos, 7; cayados, 3; juveniles, 1: lin­
focitos, 85; monocitos, 4. Ningún elemento inmaduro. No 
se ven plaquetas prácticamente y el tiempo de hemo­
rragia es de treinta minutos. 

En la punción csternal el esternón es blando y la 
médula que se obtiene es muy grasa, con escasa celula­
ridad y muy pocos megacariocitos, casi siempre inma­
duros; de 100 células de la serie blanca hay 5 mielo­
blastos. 23 promielocitos, 12 mielocitos, 13 metamirlo­
citos, 7 cayados, 2 segmentados, 8 eosinófilos, 25 linfo­
citos y 5 monocitos. Los promielocitos están aumenta-
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dos y muestran un espacio claro Circular en un lado 
del protoplasma. Al igual que los casos anteriorl'S, 
llama la atención la presencia de abundante,; masloci­
tos. Aumento de elementos retoleliales (51 : 100 en r<'­
lación con las células blancas), y de la seril' roja, 47, 
de los cuales son 35 normoblastos. algunos con el ca­
rácter de "normoblasto negro", y 12 eritroblastos. 

Se le trató con transfusionrs rep,•tidas y l:emopoyé­
ticos sin obtenerse sino b<'neficio transitorio; rn algu­
na ocasión los G. R. descendieron por debajo de 1 mili. 
y el tiempo de hemorragia siguió prolongado sin po­
derse recontar plaquetas. El cuadro correspondía a una 
trombop<'nia de formación asociada a la leucopenia con 
linfocitosis e hiporregeneración dr hrmatíes. Pensamos 
que podría tratarse de un estado prt'leucémico, fase d<' 
"médula atónita". como hemos visto en otro.,; casos qul' 
en las semanas siguientes mostraron una sustitución 
del cuadro aplástJco por una leucen11a. Se f'iguió la ob-

Fig. 15. 

servación tres meses sin verse cambio en la fórmula 
periférica. Ott·a punción esternal, a los dos meses de la 
anterior, demostró una hipoplasia más acentuada; no 
se vieron megacariocitos, la celularidad era muy esca­
sa; la fórmula blanca ya no demostraba aumento dr 
promielocitos, las células retotelialcs habían descendido 
a 12 por 100 y las de la serie roja a 7 por 100. 

Como seguía cada vez peor, llevando una evolución 
similar a la del caso 1, y se repetían las hemorragias, 
decidimos la esplenectomía, realizada el 15-XII por rl 
profesor GO::->ZALEZ BUE::->0, que toleró bien, presentando 
una parotiditis aguda que curó en pocos días. El efecto 
de la esplencctomía fué, sin embargo, evidente, como 
en el caso anterior en los primeros días, pues aparecie­
ron plaquetas más numerosas y los G. R. subieron a 
2,12 milis. a los tres días; pero luego descendieron d<> 
nuevo, llegando a 0,9 mili., y en la actualidad está 
en 1,38 con 3.800 leucocitos, siguiendo la observación. 

La biopsia del hígado tomada en la intervención es 
muy similar a la del caso 3, con espacios porta am­
pliados y un aumento de células linfocitarias (véase fi­
gura 13). El bazo demuestra un aumento notable de los 

folículos linfáticos eon crntros gcrminativos (fig 1 los senos aparrccn dilatados (fig. 15) y la!'l ｴｩｮ｣ｩｯｾ＠ 41• 
plata no tkmurstran aumrnto dr la reticulina ＨｦｩｧＮ･ｾ Ｖ ｾ

Ｑ Ｚ＠

* * * 

Los cuatro casos que describimos nos parece 
ｱｾ･＠ ev}de.ntemente ｣＿ｲｲｾｳｰｯｮ､･ｮ＠ ｾ＠ ｬ｡ｾ＠ anemias 
h1poplast1cas o aplasticas pancttopenicas de 
base constitucional. Los dos primeros, herrna. 
nos, pertenecen a un matrimonio con seis hi. 
jos, de los cuales tres enferman con cuadro 8¡. 
milar, habiendo tenido ya un final fatal dos de 
ell.os. Estos dos hermanos, estudiados por nos. 
otros directamente, presentaban una anernia 

Fig. 16. 

arregenerati v-a progresiva, que solamente se 
mejoraba de nodo inesencial y transitorio po.r 
las transfusiones, siendo ineficaz la exsangUI· 
notransfusión; el valor globular, cerca de lo 
normal, se elevaba hasta índice bastante alto 
en las fases de mayor anemia. La anemia se 
asocia de leucopenia, que en algunas ｾ｡ｳ･ｳ＠ era 
extrema (¡hasta de 600 leucocitos!) , con gra· 
nulocitopenia y trombopenia de tal g!'ad.o _qe.e 
no era posible recontar las plaquetas. La bJOI· 
sia de médula esternal demostraba la acentua· 
da hipoplasia roja y granulocitaria, con desapa· 
rición de megacariocitos, o viéndose solamentt 
alguno; en el hermano mayor se obtuvieron a Í 
gunos finos islotes de médula activa, pero e 
resto presentaba una ausencia desoladora de 
elementos hemoformadores. Asociado al cuadro 
hematológico hay un conjunto de estigmas or· 



> 

ANEMIA APLASTICA INFAN'l'IL 222 

, · os. hiperpigmentación en zonas, princi-
ganlc · . 

1 
ente en el escroto Y cara mterna de los 

pa mios. retardo de desarrollo, anomalías esque-
mus ' · 't 1 El t ¡éticas e hipoplas.la ｧ･ｮｾ＠ ｾ＠ . er,cer caso es 
aislado sin histonadfa

1 
millar y en ｾＱ＠ ｾＡ Ｑ＠ cuadro 

hematológico y me ,u ar. e:a muy simi ar, aso­
ciándose las anomallas digitales. 

En cuanto al último, t!ene gran parecido con 
el primero, dominando .en él al ｰｾｩｾＬ｣ｩｰｩｯ＠ la 
atrombia con ｨ･ｭｯｲｲ｡ｧｾ｡＠ de ｲ･ｰｾｴｩ｣ｷｮＬ＠ pero 
acompañada de leucopema y anemia que no se 
regenera. ·En el tiempo de observación hemos 
visto en los frecuentes recuentos alguna vez 
descenso brusco de los hematíes, a pesar de no 
haber habido ninguna hemorragia, interpreta­
ble como fases de aplasia. La evolución segui­
da por la punción esternal ha ido haciéndose 
hacia una hipoplasia creciente. Como estigma 
somático, aparte de la pequeñez de los testícu­
los, con criptorquidia derecha, puede ｾｭ｡ｴ｡ｲｳ･＠
solamente el estrabismo. 

Las anomalías que han sido descritas en la 
literatura en estos casos son múltiples. Por 
parte de la piel , la pigmentación señalada en 
los casos de FANCONI, WEIL, ESTREN y cols., et­
cétera. El retardo del desarrollo con disminu­
ción del número de núcleos de osificación, ano­
malías del pulgar, o de los huesos del antebra­
zo, en lo referente al esqueleto, por los diversos 
autores, a lo cual debe añadirse la decalcifica­
ción con el aspecto raquitoide, gran número de 
líneas de Loosser y las acentuadas impresiones 
digitadas en el cráneo que apareció en nues­
tros casos; alteraciones endocrinas, tendencia 
a la obesidad (WEIL), ginecomastia (ESTREN', 
SUESS, DAMESHEK), hipo¡:: lasia testicular y si­
lla turca pequeña; anomalías del desarrollo del 
oído, como en los casos de RocHA-BRITO y de 
ESTREN y cols., y otros (microcefalia, estrabis­
mo,epicantus, etc.). La ausencia de estos estig­
mas y malformaciones en las dos familias co­
municadas por ESTREN y DAMESHEK es lo que 
orienta a estos autores a considerar que se tra­
ta de un proceso próximo, pero no igual a la 
enfermedad de FANCONI. No obstante, los ca­
racteres de la hemopatía nos parecen tan simi­
lares que consideramos dudoso que se trate de 
cos!ls diferentes en el fondo. El cuadro hema­
ｴｯｬｯｧｩ｣ｾ＠ no sería en realidad sino la expresión 
de la ｭｩｾｾｳｶ｡ｲｩ｡ｮｴ･＠ en la médula ósea, que pue­
de tamb1en manifestarse o no en otras estruc­
turas. El mismo cuadro hematológico puede 
presentar variaciones de intensidad, pues en al­
guno de los casos había reticulocitosis en la 
sangre periférica, que no existía en la mayor 
parte de ellos; en la médula ósea a veces no 
es . 'bl ' h ｖｉｓｾ＠ e ningún megacariocito: otras veces se 
ｾｮ＠ ｖｉｾｴｯ［＠ en alguno de los casos publicados las 

; erac1ones en la médula ósea no eran tan pro­
ｴｾｮ､｡ｳ＠ (por ejemplo, el de RocHA-BRITO), en tan­
t que en otros, por ejemplo, en el caso 1 nues­/0• el aspecto era de una aplasia intensísima 
on presencia de numerosas mastzellen. No obs-

tante, el diagnóstico hematológico se basa en 
la pan-hemocitopenia, con anemia hipo- o arre­
generativa, leucopenia y trombopenia. Muchos 
de los casos han dado palidez y debilidad como 
síntoma principal, en general el fenómeno he­
morrágico, principalmente por la nariz y en­
cías, es el más llamativo. A su través se plan­
tea el estudio de la sangre, ｨ｡ｬｬ￡ｮ､ｯｳｾ＠ prolon­
gación del tiempo de sangría, ausencia o des­
censo notable de plaquetas y la intensidad de 
la anemia, que parece desproporcionada a la 
pérdida sanguínea. 

Es de resaltar el hecho de existir casos espo­
rádicos y familiares; la experiencia no es sufi­
ciente para hacer un análisis del tipo de heren­
cia (GAENSSLEN ＧｾＩＬ＠ pero no hay duda que el 
factor genotípico es solamente disposicional y 
que otros factores exógenos deben predpitar la 
presentación de los accidentes. Así se explica 
que haya algún caso de presentación en adultos 
como el comunicado por RoHR 14

• En nuestros 
dos casos tenemos la impresión de que sobre la 
disposición constitucional actuó desencadenan­
do el cuadro la terapéutica sulfamídica y con pi­
ramidón; también en el caso de ESTREN, SuESS 
y DAMESHEK 'l hubo al principio un tratamien­
to con sulfamidas. Parece hablar en este senti­
do, en nuestros casos, el hecho de que enferma­
ran al tiempo dos hermanos de diferente edad 
y que la otra hermana no enfermara hasta que 
un año más tarde, por una infección, fué simi­
larmente tratada; sería natural que la presen­
tación, si hubiera sido espontánea, del cuadro 
clínico se hubiera hecho sucesivamente al ir 
llegando a la misma edad, como es lo habitual 
en procesos hereditarios, o por lo menos que 
no hubiera estado sometida al momento de su­
ministrar esa terapéutica. 

En cuanto a la naturaleza íntima del proceso 
de fondo constitucional, hemopoyético. nos pa­
rece interesante el hallazgo obtenido en el es­
tudio histológico del hígado y del bazo. Las 
agudizaciones bruscas, accesionales, de la ane­
mia, generalmente con fiebre, sugerían clínica­
mente crisis hemolíticas, y el hallazgo de autop­
sia o de biopsia de una hemosiderosis de estos 
órganos defiende la existencia de hiperhemoli­
sis, aunque el grado de la anemia y sus carac­
teres indique una aplasia mieloide por lo cual 
no se denotan fenómenos suficientes de rege­
neración frente a la pérdida por hemolisis o por 
hemorragia. Pero también ofrece interés la no­
table hiperplasia linfoide encontrada por nos­
otros en el bazo de los casos 3 y 4, que también 
vemos señalada por UHLINGER 5

, ESTREN y DA­
MESHEK 6 y ABT ' en los suyos; la expresión de 
este último autor con respecto al estudio del 
bazo "hiperemia con hiperplasia folicular agu­
da y eritrofagocitosis", así como en el hígado 
"zonas periportales mucho más anchas de lo 
normal", coinciden con lo que antes de haber 
leído esta descripción encontramos nosotros en 
el caso 3 y después en el 4. 
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N o creemos que hallazgos tan similares, re­
petidos en diversas observaciones, dejen de te­
ner una significación. Nos parece probable que 
el fondo de la disposición constitucional en es­
tos casos esté en un desarrollo dominante del 
sistema linfopoyético frente a una minusvaria­
ción del mielopoyético, dado el antagonismo en­
tre ambos sistemas. Esta hiperplasia linfática 
vista en el bazo, en los espacios porta y en los 
ganglios, mantendría la hipoplasia mieloide y 
acaso determine una hiperactividad eritrolítica 
que se resuelva en una anemia creciente cuando 
la actividad medular que va agotándose no sea 
capaz de neutralizarla. Agentes que puedan ac­
tuar como mielotóxicos, tales como las sulfami­
das o el piramidón, serían capaces de precipitar 
el cuadro clínico anulando la reacción de una 
médula claudicante. 

Desde el punto de vista terapéutico, los tra­
tamientos con \'itaminas v hormonas no tienen 
ninguna eficacia: las ｴｲｾｮｳｦｵｳｩｯｮ･ｳ＠ sdamente 
tienen un efecto paliativo transitorio. Creemos 
que se está autorizado a plantear la esplenec­
tomía como se hizo en el caso de Yon LEUWEX , 
en uno de los de DACIE y GILPIX ', en el de 
ABT , en el de ESTREN, SUFSS y DA:\IESHEK y 
en nuestros casos 3 y 4. No se puede pretender 
con la esplenectomía curar la enfermednd, pero 
suprimimos con el bazo una fuerza frenadora 
de la actividad medular y , si como pensamos. 
la hiperplasia linfática significa un aumento de 
esta acción antagonista, con mayor razón. Como 
Ja enfermedad tiene por sí una evolución fatal, 
y siendo éste el único remedio que puede arro­
jar alguna eficacia, creemos que se e:;1á auto­
rizado a plantear siempre la intervención. En 
nuestros casos operados el resultado es hasta 
el presente brillante en el 3 en el estado clínico, 
pero en ninguno de los dos se vió modificación 
hematológica hasta ahora. 

RESUMEN. 

Los autores presentan cuatro casos de enfer­
medad de Fanconi, anemia hipoplástica pan­
hemocitopénica de base constitucional, hacién­
dose consideraciones acerca del cuadro clínico, 
diagnóstico, naturaleza del proceso y posibili­
dades terapéuticas. 
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SUMMARY 

The authors present four cases of Fancon·· 
diseas?, ｨｹｰｯｰｬｾｳｴｩ｣＠ ｰ｡ｾｨ･ｭｯ｣ｹｾｯｰ･ｮｩ｣｡ｬ＠ ･｡ｲ｜ｾ＠
aplastlc anaem1a, makmg cons1derations ov · 
the clinical picture, diagnostic, process ｣ｯｮ､ｾｾ＠
tion and therapeutical possibilities. 

1 

ZUSAMMENF ASSUNG 

Die Verfasser stellen 4 Falle mit Fanconis. 
cher Krankheit vor: Konstitutionelle, hypoplas. 
tische, panhaemocytopenische Anaemie. Bemer. 
kungen über das klinische Bild, die Diagnose 
Art des Prozesscs und therapeutische Moglich: 
keiten werden angeschlossen. 

Les auteurs préscntent ·1 cas de ma!adie de 
Fanconi. anémie hypoplastique panhémocytc· 
pénique de base constitutionnellc, faic.;ant des 
considérations au sujet du tablean clinique. 
diagnostique, na tu re du proccl:; et possibilités 
thérapeutiques. 

EL ａｃｌａｒｾ｜ｬｩｅｎｔｏ＠ ELECTROLITICO RE· 
NAL EN LA DEPLECION SALINA EXPE­

RIMENTAL 

E. ÜRTIZ DE LANDÁZURI, J. NÚÑEZ CARRIL. 
R. J. MORA LARA y J. MAR TOS. 

Clinica Médica Universitat·ia. Sección rlel C. S. I. C. 
Granada. 

Desde los trabajos de DARROW y JANNET 1 se 
conoce que la depleción salina, aunque no lleva 
consigo pérdida total de líquidos en el orga· 
nismo, como se logra experimentalmente tras 
la introducción de suero glucosado ｩｳｯｴ￳ｮｩ｣ｾ＠
(5 por 100) en la cavidad peritoneal, produce st 
es intensa (unos 100 c. c. por kilo de peso) un 
estado de anuria. Por otro lado, MAC CANCE Y 
WIDDOWSON 2 demostraron que la depleción sa· 
lina producía oliguria. Nosotros 3 hicimos una 
breve aportación a este problema estudiando. 
tras la inyección intraperitoneal de 150 c. c. de 
suero glucosado al 5 por 100 por kilo de ｰｾｳ＿＠ en 
perros, las posibles circunstancias patogen1cas 
de este cierre renal experimental. Llegábamos 
a la conclusión de que al producirse como :s 
sabido la salida de electrolitos Cl, Na y Cü3H · 
a la cavidad peritoneal y deplecionarse de ellos 
los líquidos vasculares y extracelulares, con 
paso de agua de estos medios a las células, ｱｾ･ﾷ＠
darían éstas desintegradas e hidrópicas con ¡n· 

tensa degeneración de los túbulos rem.1les, Ｑｾｴ＠
sería en parte la causa de la reabsorción de J· 

trado glomerular. 


