REa-

S

g

4

e

42 REVISTA CLINICA ESPANOLA

do de nutricién, que presentaba pigmentacién pardo-gri-
sicea en rostro y genitales, con tensién arterial maéxi-
ma 12 y minima 8, con un higado aumentado en dos
traveses de dedo a expensas de su l6bulo izquierdo,
duro, no doloroso y con testiculos blandos, dando al tac-

to sensacién gelatinosa. Las reacciones de Hanger y
cadmio fueron débilmente positivas y las de McLagan,
Kunkel y Takata, negativas. en el sedimento de orina
encontré el doctor ALVAREZ BETES hemosiderina, y la
biopsia cutdnea, estudiada por el doctor MORALES PLE-
GUEZUELO, nos informd que aunque la piel estd induda-
blemente alterada, sus lesiones por si solas no permiten
hacer un diagnéstico.

Este paciente, segun informes, ha muerto reciente-
mente después de agravarse mds su diabetes.

RESUMEN,

Se exponen dos casos de hemocromatosis,
efectuando un estudio de esta enfermedad, en el
que se describe la clinica, se discute la patoge-
nia, aceptando la concepcion de un déficit en la
barrera intestinal para el hierro que penetran-
do en cantidades anomalas en el organismo oca-
siona los depésitos pigmentarios y como conse-
cuencia la policirrosis.

Asimismo, y derivado de esta idea patogéni-
ca, Se expone un tratamiento efectuado con
exanguino-transfusion desglobulizante y dieta
deficitaria en hierro.

SUMMARY

Two cases are reported of haemochromatosis.
A study is carried out of that disease. Its cli-
nical symptomatology is described and its pa-
thogenesis discussed. The view is accerted that
a faulty intestinal barrier to iron would cause
that substance to enter the organism in abnor-
mally large amounts thus giving rise to pig-
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ment deposits and, as a result of this, poly-
cirrhosis.

A form of treatment derived from that pa.
thogenic view is likewise given. It is based on
exchange transfusion and low-iron diet.

ZUSAMMENFASSUNG

Man bringt zwei Fille mit Haemochromatose,
die als Grundlage fiir ein eingehendes Studium
dieser Krankheit dienen. Man beschreibt die
Klinik und die Pathogenese und kommt zu der
Auffassung, dass es sich hierbei um eine un-
geniigende Schranke im Darm fiir Eisen han-
delt. So kommt Eisen in anormalen Mengen in
den Organismus und fithrt zu den Pigmentde-
pots, die ihrerseits zur Polyeyrrhose fithren.

Algs Folge dieser pathogenetischen Auffas-
sung empfiehlt man eine Behandlung, auf
Grund einer eisenarmen Diaet und einer Ader-
lasstransfusion, die zum Austausch der Blut-
korperchen dient,

RESUME

On expose deux cas d’hémocromatose en ef-
fectuant une étude de cette maladie ou on dé-
crit la clinique; on discute la pathogénie en
acceptant la conception d'un déficit dans la
barriére intestinale pour le fer qui, en péné-
trant en quantités anormales dans l'organisme
produit les dépbts pigmentaires et, comme con-
séquence, la polyeirrhose,

Ainsi, et dérivé de cette idée pathogénique,
on expose un traitement effectué avec 1'éxan-
guine-transfusion déglobulisante et diete défi-
citaire en fer.

NOTAS CLINICAS

SOBRE UN CASO DE RETICULOSIS ACU-
MULATIVA LIPOIDICA NO CONOCIDA (*)

R. A. BRANDAN y J. GONZALEZ WARCALDE,

El capitulo de las reticulosis en general, y el
de las reticulosis acumulativas en especial, si
bien se amplia con nuevos aportes de la litera-
tura médica, comprende cuadros clinicos y ana-
tomopatolégicos de dificil interpretacién y que
muchas veces es imposible situar entre las for-

(*) Trabajo de la Caitedra de Clinica Médica y del Ins-
tituto de Anatomia Patolbgica, Cérdoba (R. A.).

mas ya descritas por los distintos autores. Por
ese motivo, creemos necesario el examen cuida-
doso de nuevos casos, en especial de aquellos
cuyos caracteres clinicos y anatomopatologicos
se apartan de los publicados; con esto se ha de
llegar a un estudio mas completo de este capl-
tulo complejo y relativamente nuevo de la pa-
tologia.

Nuestra observacion de una forma acumulati-
va de reticulopatia se presenta como una enfer-
medad fundamental, generalizada en la piel ¥
ganglios linfaticos, y con probable participa-
cién hepato-lienal. Las granulomatosis linfol-
deas como formas localizadas o secundarias @
otras enfermedades fundamentales como la dia-
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petes, ictericia, etc., son bien conocidas y nada
tienen que ver con nuestra observacion. PINKUS
v Pick (Chester I) establecieron el l}echo esen-
cial de que en muchas granulomatosis o reticu-
Josis los elementos celulares correspondientes
contienen una sustancia que se colorea con los
colorantes de las grasas !Sudan III, escarlata)
y que en parte es birrefringente y en parte no
lo es: fué despueés de esta demostracion de PIN-
gus v PICK que se empezaron a estudiar las
formas de reticulopatias acumulativas que hoy
conocemos.

En un primer ciclo se separaron tres formas
aecumulativas que contienen lipoides cuya natu-
raleza quimica predominante sirvié para indivi-
dualizarla: 1. La enfermedad de Niemman-Pick,
una fosfo-lipoidvsis a localizacion predominan-
te hepato-esplénico-ganglionar, menos frecuen-
te en el sistema Oseo, en los pulmones, en el sis-
tema nervioso, en las glandulas salivales. 2. La
enfermedad de Gaucher, en la que los elemen-
tos celulares contienen cerebrosidos; de inicia-
c¢ién en la infancia, de caracter familiar y de lo-
calizacién espleno-hepato-ganglionar. 3. La en-
fermedad de Hand-Chiiller-Christian, una coles-
terinosis de localizacion craneo-hipofisiaria. Con
esta separacion tan nitida propuesta por PICK
y EPSTEIN, no esta del todo de acuerdo CAZAL %
quien en su Tratado de las reticulopatios ma-
nifiesta que en lo que se relaciona con los ca-
racteres quimicos y humorales se ha sistemati-
zado mas de la cuenta y que no existen los tres
grupos bien definidos de lipoidosis.

Junto a estas tres formas fundamentales, Ca-
ZAL recuerda la existencia de otros sindromes:
La enfermedad de Biirger-Griitz, colesterino-
sis de localizacién cutdnea asociada a espleno-
megalia, enfermedad de la infancia, con psoria-
sis y gran proporcion de colestercl en la sangre.
La fosfolipoidosis, conocida con el nombre de
enfermedad de Urbach-Wiethe, caracterizada
por la naturaleza mixta de los depdsitos fosfa-
tidicos y proteicos y por la situacién extracelu-
lé_ll‘ que se hace en la piel o en las muscosas, le-
slones cuya aparicion tiene lugar en los prime-
ros meses de la vida. PAUTRIER y WORRINGER *
estudian 11 casos en los que existia una tume-
faccion de los ganglios axilares e inguinales y
una erupcién generalizada. En los ganglios
mencionados habia una reticulosis con infiltra-
€ion grasa y de pigmento melanico; esta pig-
mentaciéon presentaba importancia variable y
en algunos casos alcanzaba proporciones impre-
Slonantes. Se comprobd la presencia de lipoides,
Probablemente colesterina. Los autores (PAu-
TRIER y WORRINGER) interpretan estas lesiones,
que denominan reticulosis lipo-melanica, como
lina reaceién ganglionar en relacién con un tras-
torno cutdneo importante (extensas eritroder-
miag) ; es decir, que los ganglios tributarios de
un gran territorio cutdneo sufren los efectos de
un trastorno de los cambios dermo-epidérmicos
Para adquirir el aspecto deserito.
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NUESTRA OBSERVACION,

Se trata de la enferma D. A. de F., argentina, de
veinticuatro afios, casada, que ingresa a la Sala VIII,
cama 15, Servicio del profesor R. A. BRANDAN, el dia
3 de septiembre de 1947,

Antecedentes.—Hija de padres de raza blanca y sa-
nos. Nacida en General Cabrera (Departamento Judrez
Celmédn) (Cérdoba), vive desde hace tres afios en Rio
Tercero (Cérdoba) hasta la actualidad. En su infancia
padecié sarampi6n, varicela y aftas. Siempre muy sana.
leg'as a los quince afios, normales, Casada a los veinte
afios, Esposo sano. Un hijo muy sano. No hubo abortos.
Su alimentacién fué mixta, bien alimentada y habita-
cién higiénica. Su peso méximo, de 65 kilos a los die-
ciocho afios. Siempre hizo trabajos domésticos, En su
casa no hay otros animales domésticos que sus galli-
nas, No recuerda haber sufrido otras enfermedades de
la piel ni tampoco parasitosis.

Enfermedad actual,—Un afio antes de su ingreso a la
Clinica, a raiz de la ingestién de embutidos, sufre un
ataque de “urticaria” en forma de ronchas prurigino-
sas. Todo pasé en pocos dias, pero quince dias después
nota por primera vez la aparicién en la cara interna de
ambos muslos unas nudosidades de color rosado, y algo
dolorosas a la presién, como del tamafio de una moneda
de 10 centavos, calientes al tacto, pero sin acompafiar-
se de prurito. Estos elementos, al principio poco nume-
rosos, fueron aumentando y extendiéndose a las pier-
nas, mis tarde aparecen en los brazos, cara posteric:r
del codo y antebrazos y, por ultimo, en la cara, en la
piel periorbitaria y mejillas (figs. 1 ¥ 2).

Fig. 1.

Estos nédulos, siempre idénticos, pero variables en su
tamafio, se hicieron muy numerosos, pero nunca apare-
cieron en la piel del tronco en toda la evolucién de la
enfermedad. Al evolucionar los nodulos palidecen des-
pués de cuatro o cinco dias, dejando en la piel una li-
gera infi'tracién con descamacién y un color algo oscuro
que también desaparece. Al mismo tiempo que los né-
dulos involucionan, aparecen otros nuevos y asi sucesi-
vamente.

Simultineamente la enferma presentdé dolores reuma-
toides en ambas rodillas y articulaciones del cuello del
pie, de ambos lados, con moderada tumefaccién periar-
ticular. Estos sintomas artriticos eran méviles, pasando
de una a otra articulacién, y siempre en las extremida-
des inferiores. Al mismo tiempo la enferma sufria abun-
dantes sudores nocturnos, llaméndole la atencién que el
sudor tenia un olor fuerte. Fué tratada por médicos sin
resultado. Dice la enferma gque mejoré mucho con sali-
cilato de sosa, llegando a creerse sana durante tres me-
ses, pero la enfermedad reaparece hace cuatro meses
con igual sintomatologia. Un médico le dié Atophan.

——T
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con lo cual aparecié un brote de urticaria con prurito,
todo lo cual desaparecié con abandonar ese remedio.

Estado actual (3-IX-1947)—Mujer de raza blanca.
Constitucién leptosémica. Talla, 1,67 m., Peso mdximo,
65 kilos. Peso actual, 55,1 kilos. No puede precisar si
esta pérdida de peso coincide con la enfermedad actual.
Dectibito indiferente active, pudiendo levantarse y ca-
minar sin dificultad. Piel blanca, seborreica en la cara
y crédneo. Paniculo adiposo escaso. Misculos adelgaza-
dos. Desde su ingreso presenta periodos subfebriles irre-
gulares, con temperaturas méaximas vespertinas hasta
de 38,6°.

Cabeza,—En la piel del pémulo se ve uno de los ele-
mentos eruptivos yva sefialados en forma de una placa
infiltrativa, de forma redondeada, algo prominente, de

——

Fig. 2.

color rojo oseuro, como del tamafio de una moneda de
10 centavos, caliente al tacto y algo dolorosa a la pre-
sién, La piel, engrosada por la infiltracion, es mévil so-
bre los planos profundos (fig. 1).

Cuello.—Nada anormal. No se palpan ganglios.

Torar.—Bien conformado., En la piel no se observa
erupcién alguna. Pulmones: Sanos al examen clinico y
radiogréafica. Corazén: Sano. Tensi6n arterial, 110/60.
Ritmo regular de 90 a 100.

Abdomen.—En la piel del abdomen y regién lumbo-
sacra no hay erupcién alguna. Higado: De forma y ta-
mafio normal. Bazo: Moderadamente engrosado. Se per-
cute y se palpa su polo inferior. En su didimetro mayor
mide 11 em.

Eztremidades.—En la cara interna y posterior de am-
bos brazos y antebrazos se ven numerosas nédulos de
color rojizo que forma ligera prominencia en la super-
ficie cutdnea como del tamafio de 1 % a 2 % cm, de
didmetro, de forma redondeada, calientes al tacto, algo
dolorosos a la presion, de color rojo algo oscuro y cons-
tituidos por una infiltracién palpable que abarca el der-
mis y algo también el tejido conjuntivo subyacente, En
cada brazo se ven cinco a seis elementos diseminados.
Los nédulos recientes son més rojos, calientes y sensi-
bles, y entre ellos se ven otros en regresién, pdlidos e
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indoloros, dejando en la piel una mancha de aspect
contusiforme oscura. La regresién de los nédulos 86
cumple en cinco o seis dias y simultdneamente apape.
cen otros nuevos en la vecindad.

En ambas axilas se palpan ganglios como del tamajig
de porotos, indoloros. En ambas piernas y muslog ge
ven numerosos ndédulos, iguales a los ya desecritos en los
brazos, algunos mds grandes, en nimero de 10 g 12 de
cada lado, sin contar los que ya estin en regresién. La
erupcion se extiende desde la ingle por delante ¥ del
pliegue ghiteo por detrds hasta el tercio inferior de am-
bas piernas. En ambas ingles se palpan ganglios como
huevos de paloma, méviles e indoloros.

La piel presenta en las zonas donde la erupeidn pe-
gresa, en especial en cara interna de los muslos, un mg-
derado engrosamiento con descamacion furfurdcea. Nun.
ca hubo prurito.

En ningtin momento existiéo erupcion en la piel del
tronco, cuello y region glinea, manos y pies. En la cara,
a veces hubo dos o tres elementos. Las ufias son nor-
males,

Aparato wrogenital, —Sano, Caracteres sexuales nor-
males.

Sistema nervioso y psiquismo Sanos,

Andlisis priacticados,
Sangre. Eritrosedimentacién: Primera hors,
80 mm.; segunda hora, 115, manteniéndose elevada en
varias mediciones

Sangre.—Glébulos rojos, 3.420.000. Hemoglobina, 36
por 100. Valor globular, 0,82, Glébulos blancos, 11.600
Formula: P. neutrdéfilos, 83,0 por 100. P. eosindfilos, 0.0
por 100. P. basdfilos, 0,0 por 100. Linfocitos, 11,0 por
100. Monocitos, 6,0 por 100

Sangre.—Colestercl, 1,48 gr. por 1.000

Miflograma.—"No ofrece otra particularidad que nu-
merosos t'I‘."!']'!"ﬁT.“S de la serie mieloide son {rancanien
te histioides (sobre todo promielocitos).” (Profesor Gi
RARDET).

Examen del fondo de ojo.—"“Papila 6ptica y retina
circumpolar, algo edematosa., Vasos retinianos de curso
tortuosos y arterias pdlidas. Algunas hemorragias reti-
nianas grandes, superficiales, en la cercania de la papi-
la 6ptica, mas abundante en ojo izgquierdo."” (Profesor
LAJE WESKAMP).

En numerosos andlisis practicados durante su estan-
cia en el Servicio no se encontré otra particularidad
digna de anotarse. Las reacciones biol6gicas, reaccifn
de Wassermann y Kahn, reaccién de Wright y reac-
cion de Von Pirket, reaccién a la melitina y hemoculti-
vos fueron negativos.

Evolucion.—Durante su observacién en la Clinica 18
enferma present6 fiebre irregular, esbozando una fiebre
algo ondulante, con méximas vespertinas de 38 a 388"
pasando otros periodos apirética (véase el cuadro fig. 3).
El pulso fué siempre taquicdrdico, entre 100 a 120, des-
cendiendo poco en los periodos de apirexia, La fiebre no
se modificaba bajo la accién del piramidén, La penici-
lina, a dosis de 30.000 unidades cada tres horas, dia ¥
noche, di6 efectos muy inconstantes.

El peso corporal descendié algo durante los dias con
fiebre, pero se recuperaba facilmente, Conservé el ape
tito y se alimentaba bien. y

Desde e] comienzo pensamos en un eritema infeccio
so, pero su distribucién particular nos hizo recurrir al
examen histolégico, que nos di6 el diagnéstico de uné
reticulapatia.

Teniendo en cuenta la radiosensibilidad de tales pro-
cesos hiperplasicos, la enferma fué irradiada durante un
mes (profesor doctor CARO) sin obtener resultado &
guno.

La enferma salié de alta del Servicio el 9 de febrer?
de 1948, después de seis meses de observacién. A su i
greso tenia un peso corporal de 55,100 kilos y de 54,800
kilos a su salida.

Desde entonces no tuvimos mds noticias de esta e
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ferma hasta marzo de 1852, en que pudimos ponernos en

municacion con ella, Bn su carta, de fecha 22 de mar-
£ de 1952, nos informa haber obtenido acentuada me-
z:,’,.m con inyecciones de A(-otato de (.JO:I'tt)n{I.‘ I"Merck".
gin embargo, esta notable mr_;]uria no fué definitiva y la
enfermedad sigue su curso sin agravarse.

Estudic. andtomopatolégico.

El primer examen histolégico de piel fué efectuado
por el doctor A, FERRARIS, quien nos informé tratarse

de una Tesaurismosis con acimulo de lipoides en las
células de] sistema reticuloendotelial.

El estudio completo del caso fué hecho por el profe-
sor GONZALEZ WARCALDE con los siguientes resultados:

Protocolo histoldgico 818-1947.

Ganglio inguinal.-—Zonas extensas del ganglio, en las
cuales el tejido normal estd reemplazado por otro teji-
do formado por células claras, de nficleo vesiculoso, con
un nucleolo bien visible y de protoplasma extenso, es-
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pumoso, con vacuolas que en algunas células confluyen
llenando el protoplasma y rechazando el ntcleo hacia
la periferia. Se ven también algunos elementos claros
multinucleados que recuerdan algo a las células de tipo
Sternberg. Entre las células claras se ven algunos lin-
focitos, células plasmadticas y eosinéfilos escasos. Colo-
reando con Sudén ITT y hematoxi’ina, en cortes por con-
gelacién, las zonas correspondientes a las células cla-
ras se presentan intensamente tefiidas de rojo por el
Sudédn y a mayor aumento se ve que esta coloracion
corresponde a gotitas situadas en el protoplasma celu-
lar. Montada la preparacién sin colorear, y observadas
con polarizador, se observa birrefringencia en pequefias
zonas del tejido reticular, ya sea en forma de Zzonas
brillantes al cruzar los nicoles, ya sea con formacién
de 1a Cruz de Malta. Con el método de Dietrich, con he-
matoxilina de Kuiltschitsky, zonas extensas correspon-
dientes al tejido reticular se colorean de azul intenso,
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tiene interés especial, ya que ninguna de las te.
saurismosis conocidas presenta el cuadro clinj.
co observado en nuestra enferma: solo el hechg
inexplicable de su duracion rrolongada nos hizg
investigar por medio de la biopsia nuevos datos
sobre su naturaleza.

CONSIDERACIONES.

Las caracteristicas especiales que destacan e]
estudio clinico e histopatolégico nos colocan en
presencia de un cuadro que es dificil encuadrar
dentro del capitulo de las reticulopatias. En
efecto, PITTALUGA *, a quien tanto se debe en el

Fig. 6.

como lo hacen los lipoides birrefringentes, En cortes en
parafina tratados con el método de Bielchowsky para
reticulo combinado con Suddn III, se ve que en las zo-
nas en que se conserva el tejido linfatico del ganglio el
retfculo estd normal, mientras que en las que el tejido
normal es reemplazado por el tejido de células claras,
el reticulo es mas abundante y las fibrillas mds espe-
sas y el Sudén tifie las grasas abundantemente conte-
nidas en las células claras (figs. 4 y 5).

Material de piel (tomado de un nédulo cutdneo re-
ciente del muslo).—En todo el espesor de la piel, desde
la dermis superficial hasta zonas bastante profundas,
se observan siembras de pequefios nédulos irregulares
rodeando en la dermis profundas vasos y foliculos pilo-
sos. Como en los ganglios, estos nédulos estdn forma-
dos por células claras, de nlcleo grande, vesiculosos, de
protoplasma amplio, muy claro y esponjoso. Coloreadas
por el método de Bielchowsky-Maresch, se ve abundante
reticulo argentéfilo, y econ hematoxilina y Suddn III las
células se colorean intensamente de rojo (figs. 6 y 7).

Los examenes histopatolégicos nos conducen
a un diagnéstico clinico distinto al efectuado
anteriormente, y el estudio de este caso aislado

Fig. 1.

estudio de estas afecciones, distingue el grupo
de las llamadas histiocitomatosis por impregna-
cion, en el que incluye todas las tesaurismosis:
1.° Enfermedad de Gaucher. 2.° Idiocia amauro-
tica familiar. 3. Enfermedad de Schiiller-
Christian. 4.° Lipoidosis colesterinica cerebral.
5. Xantomatosis. 6.° Lipoidosis diabética y Ii-
cemia. 7.° Tesaurismosis de Von Gierke: ¥
8. Enfermedad de Nieman-Pick.

En un segundo grupo, el de las reticulo-endo-
teliosis, que comrrende todas las hiperplasias
del sistema reticuloendotelial, PITTALUGA inclu-
ye las siguientes enfermedades: 1.° Reticulo-
endoteliosis infecciosa. 2.° Reticulo-endoteliosis
criptogenéticas. 3. Reticulo-endoteliosis pseudo-
linfosarcomatosa o sarcoide de Boeck. 4.° Re-
ticulosis hiperplasicas degenerativas de Pau-
trier y Worringer; y 5.° Periarteritis nodosa.

El cuadro clinico e histopatolégico observado
en la enferma que estudiamos se identifica casl,
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salvo detalles de importancia, con el grupo de
reticulosis degenerativas de Pautrier y Worrin-
er !. En opinién de PITTALUGA ‘| se trata de una
reticulosis hiperplasica degenerativa con carac-
teres citologicos que pueden simular una linfo-
ranulomatosis cutdnea; este autor opina que
Ja presencia de células cargadas de grasas y li-
voides (colesterol, etc.) hace pensar en una al-
teracién del metabolismo de los lipidos o en un
proceso tisular precozmente degenerativo, o
bien conforme a una interpretacioén reciente en
una “digestion forzada de hematies” en las cé-
lulas del tejido reticular, como sucede en la en-
fermedad de Gaucher.

En el trabajo de PAUTRIER y WORRINGER re-
sume 11 casos con estudio histopatologico de
los ganglios, pero no de la piel; los sintomas
presentados por esics enfermos no correspon-
den a los de nuestra enferma, ni se asemejan,
como en nuestro caso, al cuadro del eritema no-
doso. En los casos de PAUTRIER y WORRINGER
existia una erupeion cutéanea eczematiforme, in-
tensamente pruriginosa y descamativa, erupeion
persistente, sin que en ninglin caso se observe
la evolucién en forma de brotes eritematosos
nodulares cuyo rroceso inflamatorio pasa en
pocos dias; tampoco se hace mencién de la exis-
tencia de esplenomegalia.

Desde el punto de vista histopatologico, en
los casos de PAUTRIER y WORRINGER lo esencial
en los ganglios es una reticulosis que predomina
en las zonas corticales, infiltracion grasa y de
pigmento melanico de importancia variable,
pero que a veces puede ser muy marcada. Los
senos linfaticos con numerosas células reticu-
lares manifiestamente polimorfas, numerosos
eosinofilos y ausencia de células tivo Sternberg.

Como se ve, las lesiones histopatologicas de
aquellos casos presentan marcada analogia con
el cuadro histopatolégico de nuestro caso; pero
una diferencia importante, la ausencia de pig-
mento melanico, sugiere una patogénesis dis-
tinta. En los casos de PAUTRIER y WORRINGER
no existen las células gigantes semejantes a las
de STERNBERG observadas en nuestra enferma.

CAzAL * ha separado las reticulopatias en tres
grandes grupos: las reticulitis, las reticulosis v
Ips reticulomas. En el gran grupo de las reticu-
litis, junto a las hiperplasias inflamatorias, fi-
guran las reticulitis acumulativas, entre las
cuales coloca la llamada reticulosis lipomeldnica
de Pautrier y Worringer como una sobrecarga
Secundaria de origen endocrino. También entre
las reticulitis incluye las formas nodulares tal
como el eritema nodoso, estableciendo asi un
Parfzntesco proximo entre una y otra reticulo-
patia. En el segundo grupo de las reticulosis
dparecen las tesaurismosis clasicas. En el sub-
grupo de las reticulosis lipéidica no incluye la
lipomelénica de Pautrier, que queda compren-
dida entre las reticulitis.

Es imposible evitar cierta confusion entre
esta dltima enfermedad, que considera como

acumulacién secundaria de naturaleza enddge-
na, con las reticulosis acumulativas lipéidicas,
consideradas también como acumulaciones se-
cundarias a un trastorno metabélico de los li-
pidos: por lo menos su separacién no aparece
bien clara. En efecto, al ocuparse de las tesau-
rismosis lipbidicas (reticulosis), el autor re-
cuerda el problema apasionante, y alin no re-
suelto, de la fisiopatologia de los actimulos li-
péidicos en las células del reticulo.

Para algunos autores, el “primum movens"
de estas enfermedades reside en una pertur-
bacion metabolica general de los lividos: la
acumulacion en las células reticulares seria un
fenémeno secundario por el exceso de lipidos no
metabolizados en el medio interno. Para otros,
lo primitivo es la hiperplasia del sistema re-
ticuloendotelial y la acumulacioén seria un fend-
meno dependiente de la hiperplasia (teoria de
la precesion reticulo-histiocitaria de Letterer y
otros). CAZAL ®, a su vez, con excelente criterio
clinico sostiene que se trata de un trastorno
primitivo de la eélula reticulo-histiocitaria, que
recae a la vez en la forma (hiperplasia) y en la
funcién del metabolismo lipido reticulo-histioci-
tario: los lipidos formados por las células ro-
drian difundirse recargando més o menos el me-
dio interno y dando origen secundariamente a
nuevos acumulos intra y extracelulares.

En la forma lipomelanica de PAUTRIER, la
existencia de actimulos de pigmentos hace pen-
sar en un proceso hemolitico o metabélico pig-
mentario general, por lo cual es légico colocar
esta enfermedad, como lo hace CAZAL* entre
las reticulitis; pero en el caso de nuestra enfer-
ma, en que s6lo aparece acumulo lipéidico sin
pigmento, no existe motivo importante que per-
mita pensar que la acumulacién de liridos sea
un hecho secundario a un trastorno general pri-
mitivo. Sélo un criterio clinico, en nuestra opi-
ni6on de importancia indiscutible, puede dar
orientaciones estimables.

La forma nodular irreversible de las lesiones
cutdneas, su caricter francamente inflamatorio,
la existencia de fiebre con eritrosedimentacién
elevada, la accion eficaz de la penicilina, incli-
nan fuertemente a pensar que se trata de una
reticulitis inflamatoria con lipoidosis degene-
rativa.

Si, por el contrario, nuestro caso ha de ser
colocado, con criterio histoquimico, entre las re-
ticulosis acumulativas lipéidicas (en el sentido
de CAzAL), habra que suponer que todos los sin-
tomas infecciosos comprobados sean un epifend-
meno infeccioso sobrecargado. A esto debemos
agregar, en contra de esta opinién, la ausencia
de hiperlipemia. Este hecho hablaria a favor de
la precesion reticulo-histiocitaria de LETTERER 0
bien la teoria de CazaL de una enfermedad pri-
mitiva de la célula reticulo-histiocitaria.

Si lo consideramos comprendido entre las te-
saurismosis hay que reconocer que sus sinto-
mas y su evolucién lo separan netamente de
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todas las tesaurismosis conocidas. Por lo que po-
driamos considerarla como una forma descono-
cida o insuficientemente conocida hasta la ac-
tualidad.

RBESUMEN.

Se describe clinica y anatomo-patolégicamen-
te una forma de enfermedad por atesoramiento
con caracteristicas tanto clinicas como histopa-
togicas que permiten separarla netamente de
todas las formas de tesaurismosis hasta ahora
conocidas. Si bien existen semejanzas con el
grupo de reticulosis degenerativas descritas por
PAUTRIER y WORRINGER, en el cual podria ser
incluida, presenta también diferencias impor-
tantes que permiten sospechar una patogénesis
distinta, como es la ausencia de pigmento me-
lanico, presente en cantidad abundante en los
casos de PAUTRIER y WORRINGER; la presencia
de células grandes de tipo Sternberg, sefialada
en las lesiones ganglionares y de la piel, ausen-
tes en los casos de aquellos autores. Diferencias
fundamentales presenta también la evolucion de
su cuadro clinico.
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SOBRE EL TRATAMIENTO DE LA MENIN-
GITIS TUBERCULOSA

M. VALDES Ruiz y S. CLARIANA PASCUAL.

Cétedra de Patologia Médica A de la Facultad de Medici-
na de Valencia.

‘Profesor: Doctor M, Vawvés Ruiz,

Por la presente comunicacién queremos dar
a conocer nuestra experiencia en el tratamien-
to de la meningitis tuberculosa (m. t.) durante
el curso 1952-53. Se refiere solamente, es cierto,
a tres casos hospitalizados en una de las Salas
del Servicio del profesor VALDES y a otros vis-
tos en consulta con el colega JUAN PALAFOX de
su clientela privada. De los seis casos, cinco
han podido ser dados de alta por curacién—con
las reservas que se dird—y uno ha tenido un
desenlace fatal, precisamente un nifio de ocho
meses, cuya vida no pudo salvarse pese a ha-
ber instaurado precozmente la terapéutica con
estreptomicina. Este caso corresponde a uno
de los tres atendidos por JUAN PALAFOX, y en
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realidad no puede integrar nuestra estadistica
por cuanto no dié tiempo a seguir en €l un tra.
tamiento semejante al de los otros cinco. Es.
tos si tienen valor, porque con un tratamientg
idéntico han seguido una evolucién semejante
y a la hora actual siguen, aunque dados de alta,
bajo nuestra vigilancia periédica. Naturalmen-
te, no podemos hablar de curaciones definiti-
’as, va que no ha transcurrido tiempo suficien-
te para desechar el temor a que se presenten
recaidas o aparezean secuelas; incluso uno de
los casos hospitalizados tuvo que serlo de nue-
vo en los ultimos dias de junio, es decir, unos
dos meses después de haber salido del Hospi-
tal, por haber apreciado en €él sintomas de sor-
dera con aumento de tension y de células en el
liquido cefalorraquideo en una de las visitas
periddicas que nos hizo siguiendo nuestras in-
dicaciones. Este enfermo fué hospitalizado de
nuevo y sometido otra vez a tratamiento, el
cual, por lo demas, si obedeci6é nuestras oOrde-
nes al salir del Hospital, no debi6 haber inte-
rrumpido.

Si bien han sido, pues, cinco los casos que
hemos podido seguir, nos referiremos especial-
mente a los tres que hemos tenido hospitaliza-
dos, cuyas historias resumiremos después. Bas-
te con que digamos, sin embargo, que los cinco
han tenido una sintomatologia igual y seguido
una evolucién perfectamente superponible.

Nos creemos excusados de citar bibliografia
sobre este asunto, ya que la indole del trabajo
no lo exige, al limitarse a comunicar cuales han
sido los resultados obtenidos por nosotros con
la pauta que describiremos. No obstante, remi-
timos al lector interesado a la experiencia de
TORRES GOST, resumida en un trabajo apareci-
do en la revista Ibys de enero-febrero de 1953,
y que comprende 82 casos, y a la revision de
conjunto de SEGOVIA DE ARANA, publicada en
REVISTA CLiNICA EspANoLA, tomo XLVII, pa-
gina 187, ano 1952. Asimismo es de recomen-
dar la lectura del trabajo de J. M. SALA en Me-
dicine Clinica (XX, 4, 223, 1953) y una publi-
cacion de TAVAT, YEGINSU y ARPACIOGLU en
J. A. M. A. (152, 3, 265, 1953). Finalmente, para
terminar, citaremos también la publicacion qe
M. SUAREZ en Revista Espanola de Pediatrid
(8, 557, 706) por referirse a mas de 100 ninos
afectos de meningitis tuberculosa, en el 50 por
100 de los cuales la curacién persiste incluso
dos afios después de haberse interrumpido el
tratamiento.

HISTORIAS CLINICAS.

Manuel R, R., de diecisiete afios, campesino, ingresa
el 8 de septiembre de 1952. Hace tres meses y medio,
cuadro pulmonar no bien definido: fué tratado con es-
treptomicina y penicilina durante veinte dias. Hace
20-25 dias, cuadro diarreico tratado con cloromicetind.
Tras el cuadro pulmonar de hace tres meses y medio
gquedd con fiebre continua, dolor renal y alglin vomito;
desde hace quince dfas, cefalea, que va en aumento, has-
ta hacerse insoportable, y fiebre de tipo irregular con
subidas hasta los 40°, Ingresa con mal estado general




