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Las anemias aplasticas se ven con una rela-
tiva frecuencia, sin duda mayor de unos afos
a esta parte, con variados etiologia y cuadros
clinicos y hematolégicos. En los nifios no son
afortunadamente muy frecuentes, pero también
se observan. Si se deja a un lado el grupo en
que la anemia aplastica es secundaria, sinto-
matica de una intoxicacion o de una hemopatia
de otra indole (leucemia aguda, etc.), existen
todavia casos de anemia aplastica primaria en
la infancia que han motivado varias descrip-
ciones. No hace mucho tiempo, ABT ' ha hecho
una revision de los tipos observados. De una
parte, existen casos como los descritos por FIN-
KELSTEIN (1911), JOSEPHS ?, DIAMOND y BLACK-
FAN ° y varios otros de anemia hipoplastica con-
génita, y por otra los casos en los que ademas
de la anemia existen signos de panhipoplasia
con trombopenia y leucopenia, principalmente
por granulocitopenia. FANCONI* describiéo en
1927 una familia con tres hijos que desarrolla-
ron el curso pan-hematopénico con intensa ane-
mia arregeneratoria, en los que al cuadro he-
matologico se asociaban miltiples detormida-
des y estigmas peculiares (microcefalia, hipo-
plasia genital, enanismo, pigmentacion cutanea,
deformidades de los pulgares, etc.). Posterior-
mente, casi similares, pero esporadicos, han
sido publicados por UHLINGER ° y v. LEUWEN °,
que por el conjunto de sintomas generales y por
el cuadro hematologico evidentemente corres-
ponden al mismo proceso. Otros casos familia-
res han sido los de P. E. WEIL *, DACIE y GIL-
PIN %, y esporadicos los de HEUYER, HUREZ y
DaAvPHIN °, ROCHA-BRITO '°, ESTREN, SUESS ¥
DAMESHEK", etc.

ESTREN y DAMESEHK '* 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 hipoplastica con panci-
topenia sin ningin estigma somatico, que supo-
nen proxima a la enfermedad de Fanconi, pero
no igual. Nos parece dudoso que se trate de
una enfermedad esencialmente distinta, y nos
inclinamos mas bien a creer que son procesos
afines cuya intensidad puede ser variable, asi
como la coincidencia con otras malformaciones.

En algunos de los casos publicados la médyly
Osea era aplastica, practicamente deshabitagy
en otros, se obtuvo médula para poderse hagy
mielograma; en algunos no habia megacari
citos; en otros se veia alguno; en alguno de Jg
casos habia reticulocitosis, que faltaba en otrog
y en un caso ’ el cuadro se combinaba con el g
la enfermedad de Marchiafava-Micheli.

Nosotros hemos tenido ocasion de obserya
cuatro casos, dos de ellos pertenecientes a uy
familia en la que hubo tres enfermos, pero un
de ellos muri6 antes de nuestra observacién y
solamente vimos a los otros dos, v otros do
casos esporadicos en los que estaba tipicamen
te asociado el cuadro hematolégico con defar
midades (poli y sindactilia, en uno, y miere
criptorquia, en otro). La exigua frecuencia de
la enfermedad, de la que creemos que en Esp.
na no han sido observados anteriormente otrg
casos, Nos mueve a su comunicacion.

Los casos 1 y 2 son dos hermanos cuyas his
torias clinicas exponemos a continuacién:

Es una familia con padres sanos, sin ningin antec
dente familiar que pueda interesar, de cuyo matrime
nio ha habido siete embarazos. En la figura 1 se vel

Aborto
Los @ afectos de la enfermedad

Fig. 1.

los que han presentado la enfermedad, Cuatro afios 8%
tes de nuestra observacion, los dos nifios que luego he:
mos visto cayeron simultineamente enfermos con
bre alta y cefaleas y acentuacién de una discretd
rrea que venian ya padeciendo. Se diagnéstico
fus y fueron tratados con sulfamidas y piramidon.
afio mds tarde la hermanita cayé con un cuadro
que fué igualmente tratado, y al pasar el periodo ‘5'“'
do, como tenia décimas y mal color la hicieron un &
men de sangre, encontrdndose una anemia de 1,5 166
nes G. R. Como los nifios también tenfan mal colof
hicieron andlisis y encontraron también anemia en
bos, oscilando alrededor de los dos millones, Tambiéd &
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_ ieie en log padres sin encontrar nada pa-
hicieron ﬂﬂ;’;}:mia de ig nifia fué acentudndose y esto

omﬁ" 'guceshfos andlisis y repetidas transfusiones que
m dieron impedir su muerte (;después de 63 transfu-
no-Pﬂi) cuando llevaba dos meses con hemorragias
?g;i'al;g, nasales y tltimamente por los ofdos.

Fig. 2.

En la autopsia encontraron el higado con hemoside-
rosis ¥ la médula Gsea roja sustituida por médula ama-
rilla con aplasia por ausencia de elementos nobles.

Los dos nifios han seguido con su enfermedad; el
mayor, J. L., de once afios, cuando ha venido a nuestra
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clinica lleva 14 transfusiones y ha tenido manifestacio-
nes hemorrdgicas por las encias y nariz, alguna muy
copiosa. El otro no tiene otro cuadro que la anemia.

El caso 1, J. L., de once afios, tiene un color fuerte-
mente pdlido v aspecto desnutrido y se observan algu-
nas petequias en las caras internas de los muslos; en-

cias que sangran con facilidad, Su talla es inferior a la
de un nific normal de su edad. Presenta también una
hiperpigmentacién 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 testiculos pequefios y duros. No hay ade-
nopatias. En el térax nada anormal: soplo anémico ¥
pulso taquicdrdico. Presién arterial, 9/5. Palpacién ab-
dominal, negativa, sin aumento del higado ni del bazo;
Rumpel-Leede, positivo. A su ingreso no tenia fiebre. En
el primer examen de sangre hay G. R. 3,44 mills. He-
moglobina, 70; v. g., 1,02, sin formas anormales de la se-
rie roja en los frotis; leucocitos, 2.200; férmula: neu-
trofilos, 8; cayados, 7 (total, 15); linfocitos, 84; mono-
citos, 1. Los linfocitos son todos normales, adultos. No
se ven plaquetas T. de coagulacion 6,30"; tiempo de
sangria, 8. El esternén es blando a la puncién y l1a
médula obtenida es en grumos finos y algunos gruesos
con grasa marcadamente aumentada, Celularidad esca-
sisima en casi toda la superficie de la preparacién. De
las formas blancas hay: promielocitos, 1; metamieloci-
tos, 2; eosinéfilos, 2; linfocitos, 95 (!). Por cada ciento
de estas formas hay 102 del reticulo asi distribuidas:
retotelocitos monocitoides, 9; macrolinfoides, 15; micro-
linfoides, 42: histiocitarios, 15; plasmocitos, 21. Llama
la atencion la abundancia de mastocitos. En la lamina
se ha representado el aspecto de la médula Gsea (fig. 3).
Hay normoblastos 13 por 100. No se ven megacarioci-
tos, Se trata de una verdadera “desolacién citolégica’.
No obstante, se ve algin foquito limitado de médula
bastante normal, como si se tratara de islotes persis-
tentes o de regeneracién.

Ulteriormente, el nifio ha sufrido cuatro exsanguino-
transfusiones sin ningin resultado, presenta fases de
més anemia y otras de mejoria transitoria post-trans-
fusional, oscilando de 1,1-1,4 mills. A partir del 10-11
presenta fiebre, que aumenta hasta 40°, sin motivo apa-
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IT 'F rente desde el 18; el dia 20 el examen de la sangre arro-  subiendo los linfocitos & 47 por 100; persists e
fLs = Ja: G. R., 900.000, con V. G. de 1,44: leucocitos, 600, total ausencia de plaquetas y la resistencia glopy g
| Etf con neutréfilos' adultos, 18; cayados, 6; linfccitos, 62  normal. Las radiografias son sumamente simj ]
1 monocitos, 4: plasmocitos, 2, v retotelocitos, 8. No se  de su hermano, aprecidndose la existencia de im i
[ EES pueden contar las plaguetas, pues practicamente no  nes acentuadas en el crdneo con silla pequefig ¥ las 1
{i existen; el tiempo de sangria es de 15" y la resistencia  neas de Loosser muy numerosas en las metgfie. I
A4S globular osmética es normal. Se le mantiene con peque-  fuerte decalcificacién. Abandoné la clinica g th:
H nas elevaciones de los G. R. hasta 1,2 mlls. a fuerza de  que su hermano, en situacién similar a la que tenly
il ¢ transfusiones. De vez en cuando la fiebre se cleva con  su ingreso, después de haber recibido un intenaimt;"
.|l tiritones y la anemia se acentua, como si se tratara de tamiento similar y varias transfusiones,
i E erisis hemoliticas; las transfusiones hacen desaparecer
'i

S o B R e g El tercer caso es esporadico: en la ;
[ » DIerro, caicio, 5 VilAmMinas ; 1A . rutma, ’ g o ’ % a4 !
-AI’. C, K, adrenalina y lob. ant. de hipéfisis. A pesar de s ha.‘\_ o e dn'tecedente d? fldda similar

todo lo cual su agravacién es progresiva y en situacion ~Pdemas del cuadro hematologico presentsh
premortal es extraido del hospital muriendo on su casa.  malformaciones esqueleticas. Tiene e] especig

) '|I estas crisis. Se le trato con vitaminas, principalmente
I 4
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ﬁt&r?diograﬂas d:mtaestraril en cl C!;'meo irpresiones  interés este caso de haberle sido realizada i
: as muy acentuadas, silla turca de tamaiio peque- . Mants
fio y -_deca.lci%;cacién en los huesos largos con numero- esplenectomia con un resultado muy bn]h&lz
BEE o de Liooder, hasta el presente y habernos esto permi
El caso 2, que es su hermano, tiene ocho afios y pre-  estudiar la histologia del bazo.
senta gran palidez y una constitucién similar al ante- 5
rior (fig. 4), aprecidndose la misma pigmentacion y la Enferma M. D. H., de doce afios de edad, natural &
hipoplasia genital. Por lo demés, la exploracién visce- Madrid, Hace dos afios, y encontrandose previa.mgaﬂ‘j
ral es negativa, El fen6meno de Rumpel-Leede es me-  bien, tuvo un proceso agudo, con fiebre alta y dOW'_‘?_'
nos positivo y mas tardio que en su hermano, Como el  costado, que fué calificado de neuménico, Le fué heh®
anterior, tiene Wassermann negativo y nada anormal un tratamiento con penicilina y cedié la sinto! >
en la orina. El examen de la sangre arroja a su ingre- a los ocho dias. Continué bien durante cuatro mm&:ﬂ
so: G. R.,, 248 mills.; Hglb., 54; V. G., 1,10 con discre- cabo de los cuales comenzé a sentir anorexia, astenk :
ta anisocitosis y algunos policromatofilos; leucocitos, progresiva y disnea al menor esfuerzo. Sus familiare
4,500; férmula: neutrofilos adultos, 57: cayados, 17; lin-  notaron al mismo tiempo que habia adquirido un »
focitos, 23; eosinéfilos, 1; monocitos, 2; plaguetas, muy pecto intensamente palido.
escasas, no recontables. Médula 6sea, en regular canti- A los dos meses de aparecer este cuadro se l_e;F!f
dad con celularidad muy disminuida, aunque no tanto  senté un dia una epistaxis muy copiosa. Reeoﬂw
como su hermano, Se encuentran algunos megacarioci- por un médico le apreciaron una anemia muy intensh,
tos, La férmula blanca da: mieloblastos, 1; promieloci-  siendo trasladada al Hospital Maudes, donde le Iﬂ#
tos, 6; mielocitos, 31; metamielocitos, 29; cayados, 9; ron una transfusién, saliendo de alta a los pocos W
segmentados, 1; eosinofilos, 4; linfocitos, 18; monoci-  Continué con disnea al menor esfuerzo, por lo cudl al
tos, 1; retotelocitos granulosos, 1; macrolinfoides, 4.  en su casa régimen de reposo, con lo que mejoraba 8%
histiocitarios, 2; plasmocitos, 4; eritroblastos policro- jetivamente. Tuvo tres nuevas epistaxis, por 1o que ®
matéfilos, 2; normoblastos, 16; algunas mast-zellen. Ul- cabo de un mes fué ingresada en el Hospital ”ﬁu;
teriormente, presentando alguna crisis como las de su  permaneciendo en el mismo dos temporadas de W%
hermano (véase ambas en la fig. 5), los G, R. descien- dos meses, respectivamente, durante las cuales 1€ P
den a 1,52 mills. con V. G, 1,33; los leucocitos, a 2,350, ticaron un total de doce transfusiones, siendo »
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ada. En su casa hizo un tratamiento
Fercobre ¥ extracto hepatico, a pesar de lo cual le
con Xt 5 T,n.!,".l.r la profunda astenia y la disnea de es-
volvio “I;ull"'llﬂ" todo este tiempo le han continuado ha-
“_w!.m.ti-'ln;l‘n.a:um-:a En total, y desde el principio de
E::,r:‘(::l{{'!'l'l('h':littl, se le han hecho un total de treinta.

alta muy mejor

En los antecedenes familiares no existia ninguan caso
de alteracién en sentido hemorragiparo. Nacié a térmi-
no, de parto normal. Durante el embarazo, la madre

no tuvo ninguna enfermedad infecciosa ni otro proceso

morboso,

En la exploracion encontramos una
loracién muy pédlida de piel y mucosas escleroticas con
limbo azul, efélides en cara, con zonas acrimicas del

1a con o=

Fig. 8.
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taumafio de una cabeza de alfiler, diseminadas en cuello;
pero lo gue llama la atencién por la simple inspeccién
de la enferma e¢s un aspecto especial de la cara, con
una mirada picaresca y expresién que dista de ser la
habitual en una nifia de doce afios, pareciendo mas
bien la de una joven de bastante mdas edad (fig. 6).
Por lo demds, se aprecia un soplo anémico en punta y
nada de particular en las restantes exploraciones. En
la inspeccion de las extremidades se advierte que la fa-
lange ungueal del dedo pulgar de la mano izquierda tie-
ne una falange supernumeraria (fig. 7).

Respecto a los datos analiticos al ingreso de la en-

ferma, ¢ inmediatamente después de una transfusion
e urgencia que le fué practicada, tenia 1.620.000 he-
maties 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 normocrémicos y policromatofilos.
Marcada anisocromemia, ligera poiquilocitosis, algun
microcito con punteado baséfilo. La velocidad de sedi-
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mentacién arrojaba un indice de 57,5, y en la serie blan-
ca se encontraron 1.500 leucocitos, de los cuales 32 por
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100 eran neutrdfilos; 10, eosindfilos; 56, IWOCitus-
baséfilos, y dos monocitos. i

Durante su estancia en la clinica se la trats inteng.
mente con extractos hepdaticos, vitamina B, ¢
siones de sangre vy terapéutica antihl"m{u'ragical -
sar de lo cual las epistaxis contintian, y los aym
en la cifra de hematies circulantes que se obtieng,
realmente transitorios v debidos a las transtusion,
asi vemos c6mo la cifra de hematies aumenta a 1_72@%
con 11 reticulocitos por 1.000 y un valor h{-matmmh
de 15 por 100, siendo los valores corpusculares Mmedig
de 8,2 de didmetro y el volumen de 88, La resistenol;
globular osmética comenzaba®a una concentracioy 4,
0,40 por 100, siendo total al 0,30 por 100,

Se le hizo puncion esternal, que arrojé los sigulentes
datos: médula, abundante en grumos ]‘J.('lerogénmh
mayoria de color rojo vivo y consistencia blanda y fyy
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ble; otros son blancos opacos, redondos y bien recorts
dos, de 1/2 mm, de didmetro y de consistencia coher®
te. Marcado aumento de grasa. Se hacen unas imi®
siones de la porcién blanca y se aprecia una celuls®
dad intensisima, todo linfocitos con alguna mitosis, !
reticulares intercalados, siendo interpretados como
dulos linfaticos sin displasia ostensible, Las extens®
nes de la porcién roja permiten apreciar una abun
celularidad, con un gran predominio de los eritrﬂh]";sm
v macroblastos hipercromos, serie granulocitica €
¢ inmadura (promielocitos), células plasméticssyo’
ticulares aumentadas y gran cantidad de [\

Se determind urobilinégeno en la orina, Ob{emw
una cantidad de 4,56 en las veinticuatro horas. bt

Respecto a las constantes de coagulacion, s °sﬂ-
vieron valores de 6,30” de tiempo de coagulacion 4'$
de tiempo de hemorragia, un tiempo de Quick d:ﬁ
por 100, una prueba de Rumpel-Leede que fué Bﬂ;&_
ticamente negativa, un ntimero de plaquetas qué i
ba segiin los dias entre 17.220 (7 por 1.000), 34.320
por 1.000) y 41.800 (17 por 1.000) y una fibri
en sangre muy descendida (de un 28 por 100).
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terapéutica antianémica segui- Ni f
Como resultado de la ter! gu uestra extrafieza estd en el contraste de la notable
nte en la Clinica, la enferma mejoré algo  mejoria clinica: la nifia estd alegre y activa, no ha ha-

da intensame : ;
de su anemia, y asi, en sucesivos analisis, encontramos

de 2.060.000 y 2.460.000.

bido que hacerla ninguna transfusién, mientras el cua-
dro hematolégico es el mismo que antes de la interven-

cifras o : "

tas condiciones la enferma es intervenida por cién n i =
ol Eg;cfzr GONZALEZ BUENO, que le practica una es;?le- na Vayl';:l(‘?ﬁ:ll t{:\;ﬁpgcu;l‘mén s
nectomia, liberando un bazo con abundantes adheren- Caso 4. A. N, H,, de diez afos, vino a la clinica por-
cias a 1a ctpula diafragmética, que es extirpado, to-  que dos meses antes su madre se sorprendié de la acen-
mando al mismo tiempo una biopsia de higado para su tuada palidez que tenia, presentando quince dias mas
pstudio anatomopatol6gico. El peso del bazo extraido fué tarde una fuerte epistaxis y ocho dias deépués una
de 50 gr. El examen anatomopatoldgico, realizado por  tercera, dos semanas detrads, fué tan intensa que éxigié

ol doctor MORALES PLEGUEZUELO, mostraba un higado
con células hepéticas muy claras, viéndose aumentados
los espacios porta, en los que hay un gran acumulo de
eélulas linfoides (fig. 10); también aparecen otras agru-

ciones linfoides aisladas entre los sinusoides. Acen-

tuada hemosiderosis, El bazo muestra acentuada hiper-

transfusién abundante de urgencia. Con intervalos de
ocho-diez dias se repitieron varias hemorragias ulte-
riormente, En su historia habia solamente que desde el
nacimiento fué débil y tenia poco apetito, ¥ que desde
alglin tiempo venian notando que con pequenos golpes
presentaba cardenales. Padres sanos y un hermano

e

-,._.._..__._.
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Fig, 13. Fig. 14. 9
sano. La exploracién clinica, aparte de la intensa pali- H

plasia linfoide con grandes centros germinativos cu los
dez de piel y mucosas, demostraba algunas adenopatias

foliculos (fig. 11), hemosiderosis y eritrofagocitosis (fi-
gura 12). y estrabismo convergente. Algunos extrasistoles y so- [t
La esplenectomia fué bien tolerada por la nifia, me-  plos funcionales. Rumpel-Leede, fuertemente positivo. b |
I Jjerando mucho su aspecto y estado general; sin embar- El borde del bazo se palpa en el mismo reborde costal 3
f g:- desde el punto de vista hematolégico, su mejoria @ la inspiracién fuerte. i
sido exigua o nula, como se ve a continuacion: Las radiografias de huesos no demuestran nada anor-
mal. En la orina, nada patolégico: no hay urobilinuria. ]
FECHA i En ol examen hematolégico: G. R., 1,26 mills. con dis- UG
LSt Hematlies Leucocitos creta anisocitosis y algtin policromatéfilo, todo ello poco il
- ~¥= intenso en comparacién con la intensidad de la ane- T4
26V B 1,62 mills 1,500 nia: Hglb., 20, val. glob., 1,15. Leucocitos, 4.350; formu- A0
29V 51l 172 " 1.800 la: neutréfilos adultos, 7; cayados, 3; juveniles, 1; lin- 1 F
By Esplenectomia el dia 15-VI-51. : focitos, 85; monocitos, 4. Ningtn elemento inmaduro. No 4 I
gt s SR 2 46 mills 2000 se ven plaguetas précticamente y el tiempo de hemo- (1R
25-VI -51.......... YRS 2 500 rragia es de treinta minutos. f
' 2-VII -51... ...... ogqg " 2.000 En la puncién esternal el esternén es blando y la 10
9-VII -51... ... : 246 " 2 600 médula que se obtiene es muy grasa, con escasa celula- .
}7'VIII-51..._ 293 " 3.200 ridad y muy pocos megacariocitos, casi sjempre inma- I -
123‘ i S 176 2.400 duros; de 100 células de la serie blanca hay 5 mielo- e |
T B i 1.80 2.600 blastos, 23 promielocitos, 12 mielocitos, 13 metamielo-
L5 U S 122 " 3.200 citos, T cayados, 2 segmentados, 8§ eosinéfilos, 25 linfo-
T citos y b monocitos. Los promielocitos estdn aumenta-
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dos y muestran un espacio claro circular en un lado
del protoplasma. Al igual que los casos anteriores,
llama la atencién la presencia de abundantes mastoci-
tos. Aumento de elementos retoteliales (51 : 100 en re-
lacién con las células blancas), y de la serie roja, 47,
de los cuales son 35 normoblastos, algunos con el ca-
racter de “normoblasto negro”, y 12 eritroblastos.

Se le traté con transfusiones repetidas y hemopoyé-
ticos sin obtenerse sino beneficio transitoric; en algu-
na ocasion los G. R. descendieron por debajo de 1 mill
¥y el tiempo de hemorragia siguié prolongado =in po-
derse recontar plaquetas. El cuadro correspondia a una
trombopenia de formacién asociada a la leucopenia con
linfocitosis e hiporregeneracién de hematies. Pensamos
que podria tratarse de un estado preleucémico, fase de
“médula atonita”, como hemos visto en otros casos que
en las semanas siguientes mostraron una sustitucién
del cuadro apldstico por una leucemia. Se sigui6 la ob-

servacion tres meses sin verse cambio en la férmula
periférica. Otra puncion esternal, a los dos meses de la
anterior, demostré una hipoplasia més acentuada; no
se vieron megacariocitos, la celularidad era muy esca-
sa; la férmula blanca ya no demostraba aumento de
promielocitos, las células retoteliales habian descendido
a 12 por 100 y las de la serie roja a 7 por 100,

Como seguia cada vez peor, llevando una evolucion
similar a la del caso 1, y se repetian las hemorragias,
decidimos la esplenectomia, realizada el 15-XII por el
profesor GONZALEZ BUENO, que toler6é bien, presentando
una parotiditis aguda gque curd en pocos dias. El efecto
de la esplenectomia fué, sin embargo, evidente, como
en el caso anterior en los primeros dias, pues aparecie-
ron plaquetas mds numerosas y los G. R. subieron a
212 mills, a los tres dias; pero luego descendieron de
nuevo, llegando a 0,9 mill, y en la actualidad esta
en 1,38 con 3.800 leucocitos, siguiendo la observacion.

La biopsia del higado tomada en la intervencién 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
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foliculos linfaticos con centros germinativos (fi
los senos aparecen dilatados (fig, 15) y las tinclmies 3
plata no demuestran aumento de la reticulina (fig 18

* #* 2

Los cuatro casos que describimos nos Parege
que evidentemente corresponden a las anemjy
hipoplasticas o aplasticas pancitopénicas g
base constitucional. Los dos primeros, hermy.
nos, pertenecen a un matrimonio con seig b
jos, de los cuales tres enferman con cuadro g.
milar, habiendo tenido ya un final fatal dog ge
ellos. Estos dos hermanos, estudiados por ngs
otros directamente, presentaban una anemj

Fig. 16.

arregenerativa progresiva, que solamente =
mejoraba de riodo inesencial y transitorio pof
las transfusiones, siendo ineficaz la exsangi®
notransfusién; el valor globular, cerca de I
normal, se elevaba hasta indice bastante alt®
en las fases de mayor anemia. La anemia
asocia de leucopenia, que en algunas fases e
extrema (jhasta de 600 leucocitos!), con g%
nulocitopenia y trombopenia de tal grado g*
no era posible recontar las plaquetas. La biop-
sia de médula esternal demostraba la acentué
da hipoplasia roja y granulocitaria, con desap®
ricion de megacariocitos, o viéndose solamentt
alguno; en el hermano mayor se obtuvieron &%
gunos finos islotes de médula activa, pero ®
resto presentaba una ausencia desoladora ;
elementos hemoformadores. Asociado al cuad™
hematolégico hay un conjunto de estigmas o
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s 1ic08 " hiperpigmentacién en zonas, princi-
mente en el escroto y cara mten}a de los
muslos: retardo de desar_rollo. anomalias esque-
Jéticas e hipoplasia genl.t_al. El tercer caso es
aislado sin historia familiar y en e} g] cuadro
hematologico ¥y medular era muy similar, aso-
ciandose las anomalias digitales. ‘

En cuanto al ltimo, tiene gran parecido con
el primero, dominando en el al principio la
atrombia con hemorragia de repeticion, pero
acompafada de leucopenia y anemia gue no se
regenera, ‘En el tiempo de observacion hemos
visto en los frecuentes recu?ntos alguna vez
descenso brusco de los hematies, a pesar de no
haber habido ninguna hemorragia, interpreta-
ble como fases de aplasia. La evolucion segui-
da por la puncion esternal ha ido haciéndose
hacia una hipoplasia creciente. Como estigma
somatico, aparte de la pequenez de los testicu-
los, con criptorquidia derecha, puede anotarse
solamente el estrabismo.

Las anomalias que han sido descritas en la
literatura en estos casos son multiples. Por
parte de la piel, la pigmentacion senalada en
los casos de Fanconi, WEIL, ESTREN y cols., et-
cétera. El retardo del desarrollo con disminu-
ci6n del nimero de niicleos de osificacion, ano-
malias del pulgar, o de los huesos del antebra-
70, en lo referente al esqueleto, por los diversos
autores, a lo cual debe afadirse la decalcifica-
cién con el aspecto raquitoide, gran niimero de
lineas de Loosser y las acentuadas impresiones
digitadas en el crdneo que aparecié en nues-
tros casos; alteraciones endocrinas, tendencia
a la obesidad (WEIL), ginecomastia (ESTREN,
Suess, DAMESHEK), hiporlasia testicular y si-
Ilg turca pequefia; anomalias del desarrollo del
oido, como en los casos de ROCHA-BRITO y de
ESTREN y cols., v otros (microcefalia, estrabis-
mo,epicantus, ete.). 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 préximo, pero no igual a la
enfermedad de FaNconi. No obstante, los ca-
racteres de la hemopatia nos parecen tan simi-
lares que consideramos dudoso que se trate de
cosas diferentes en el fondo. El cuadro hema-
tologico no seria en realidad sino la expresion
de la minusvariante en la médula osea, que pue-
de también manifestarse o no en otras estruc-
turas. El mismo cuadro hematolégico puede
Presentar variaciones de intensidad, pues en al-
guno de los casos habia reticulocitosis en la
;i';%:edperll!fer'ica, que no existia en la mayor
2 Visibfe ellos; en la médula 6sea, a veces no
han vistg _mngun megacariocito: otras veces se
et en alguno'de los casos publicados las

Sds es en la médula ésea no eran tan pro-

s (por ejemplo, el de ROCHA-BRITO), en tan-
troql::i i“ otros, por ejemplo, en el caso 1 nues-
Nkt Specto era de una aplasia intensisima

Presencia de numerosas mastzellen. No obs-

to

tante, el diagnéstico hematologico 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
sintoma principal, en general el fenémeno he-
morragico, principalmente por la nariz y en-
cias, es el mas llamativo. A su través se plan-
tea el estudio de la sangre, hallandosz prolon-
gacién del tiempo de sangria, ausencia o des-
censo notable de plaquetas y la intensidad de
la anemia, que parece desproporcionada a la
pérdida sanguinea.

Es de resaltar el hecho de existir casos espo-
radicos y familiares; la experiencia no es sufi-
ciente para hacer un analisis del tipo de heren-
cia (GAENSSLEN '*), pero no hay duda que el
factor genotipico es solamente disposicional y
que otros factores exdgenos deben precipitar la
presentaciéon de los accidentes. Asi se explica
que haya algiin caso de presentaciéon en adultos
como el comunicado por ROHR . En nuestros
dos casos tenemos la impresion de que sobre la
disposicién constitucional actué desencadenan-
do el cuadro la terapéutica sulfamidica y con pi-
ramidon; también en el caso de ESTREN, SUESS
vy DAMESHEK ' 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
v que la otra hermana no enfermara hasta que
un afio mas tarde, por una infeccion, fué simi-
larmente tratada; seria natural que la presen-
tacién, si hubiera sido espontanea, del cuadro
clinico 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 intima del proeceso
de fondo constitucional, hemopoyético, nos pa-
rece interesante el hallazgo obtenido en el es-
tudio histologico del higado y del bazo. Las
agudizaciones bruscas, accesionales, de la ane-
mia, generalmente con fiebre, sugerian clinica-
mente crisis hemoliticas, y el hallazgo de autop-
sia o de biopsia de una hemosiderosis de estos
6rganos 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 fendémenos suficientes de rege-
neracién 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 sefialada por UHLINGER °, ESTREN y Da-
MESHEK ° y ABT ' en los suyos; la expresiéon de
este Ultimo autor con respecto al estudio del
bazo “hiperemia con hiperplasia folicular agu-
da y eritrofagocitosis”, asi como en el higado
“zonas periportales mucho mas anchas de lo
normal”, coinciden con lo que antes de haber
leido esta deseripeion encontramos nosotros en
el caso 3 y después en el 4.

ey m——h
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qE. No creemos que hallazgos tan similares, re-
E petidos en diversas observaciones, dejen de te-
h L ner una significacion. Nos parece probable que
el fondo de la disposicion constitucional en es-
tos casos esté en un desarrollo dominante del
sistema linfopoyético frente a una minusvaria-
¢ién del mielopoyético, dado el antagonismo en-
Il tre ambos sistemas. Esta hiperplasia linféatica
vista en el bazo, en los espacios porta y en los
ganglios, mantendria la hipoplasia mieloide y
|' acaso determine una hiperactividad eritrolitica
il que se resuelva en una anemia creciente cuando
. la actividad medular que va agotindose no sea
: capaz de neutralizarla. Agentes que puedan ac-
i g tuar como mielotoxicos, tales como las sulfami-

N ——
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Bl el cuadro clinico anulando la reaccién de una

: meédula claudicante.

: Desde el punto de vista terapéutico, los tra-
tamientos con vitaminas y hormonas no tienen
ninguna eficacia: las transfusiones sclamente
tienen un efecto paliativo transitorio. Creemos
que se estd autorizado a plantear la esplenec-
tomia como se hizo en el caso de von LEUWEN *,
en uno de los de DACIE y GILPIN % en el de
ABT’, en el de ESTREN, SUESS y DAMESHEK "' y
en nuestros casos 3 y 4. No se puede pretender
con la esplenectomia curar la enfermedad, pero
suprimimos con el bazo una fuerza frenadora
de la actividad medular y, si como pensamos,
la hiperplasia linfatica significa un aumento de
esta accion antagonista, con mayor razén, Como
ja enfermedad tiene por si una evolucién fatal,
y siendo éste el Ginico remedio que puede arro-
Jar alguna eficacia, creemos que se estd auto-
. rizado a plantear siempre la intervencién. En
nuestros casos operados el resultado es hasta
el presente brillante en el 3 en el estado clinico,
pero en ninguno de los dos se vié modificacién
hematolégica hasta ahora.

RESUMEN,

- Los autores presentan cuatro casos de enfer-
medad de Fanconi, anemia hipoplastica pan-
hemocitopénica de base constitucional, hacién-
dose consideraciones acerca del cuadro clinico,
diagnostico, naturaleza del proceso y posibili-
dades terapéuticas.
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REVISTA CLINICA ESPANOLA

das o el piramidén, serian capaces de precipitar

SUMMARY

The authors present four cases of Fanconj!g-.
disease, hypoplastic panhemocytopenical
aplastic anaemia, making considerations
the clinical picture, diagnostic, process cond.
tion and therapeutical possibilities,

ZUSAMMENFASSUNG

Die Verfasser stellen 4 Fille mit Fancopjs.
cher Krankheit vor: Konstitutionelle, hypoplas.
tische, panhaemocytopenische Anaemie. Bemey.
kungen iiber das klinische Bild, die Diagnog
Art des Prozesses und therapeutische Méglich.
keiten werden angeschlossen.

RESUME

Les auteurs présentent 4 cas de maladie de
Fanconi, anémie hypoplastique panhémoeyto.
pénique de base constitutionnelle, faisant des
considérations au sujet du tableau -eclinique,
diagnostique, nature du procés et possibilités
thérapeutiques.

EL ACLARAMIENTO ELECTROLITICO RE
NAL EN LA DEPLECION SALINA EXPE
RIMENTAL

E. OrRTIZ DE LANDAZURI, J. NUNEZ CARRIL,
R. J. MorRA LARA y J. MARTOS.

Clinica Médica Universitaria. Seccién del C. 8. L G
Granada,

Desde los trabajos de DARROW y JANNET'sé
conoce que la deplecién salina, aunque no lleva
consigo pérdida total de liquidos en el orgs
nismo, como se logra experimentalmente'tl"&ﬂ
la introduccién de suero glucosado isotonid
(5 por 100) en la cavidad peritoneal, produce s
es intensa (unos 100 c. c. por kilo de peso)
estado de anuria. Por otro lado, MAc CANCE Y
WIDDOWSON * demostraron que la deplecion s&
lina producia oliguria. Nosotros * hicimos uné
breve aportacién a este problema estudiandd
tras la inyeccion intraperitoneal de 150 c. C. de
suero glucosado al 5 por 100 por kilo de peso &
perros, las posibles circunstancias pai.ogéllwas
de este cierre renal experimental. Llegabames
a la conclusién de que al producirse como &
sabido Ia salida de electrolitos Cl, Na y COH"
a la cavidad peritoneal y deplecionarse de
los liquidos vasculares y extracelulares, con
paso de agua de estos medios a las células, 4U
darian éstas desintegradas e hidrépicas col
tensa degeneracion de los tibulos renales, qf‘il:"
seria en parte la causa de la reabsorcion dé
trado glomerular.




