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EDITORIAWES

ANEMIA MEGALOBLASTICA NO PERNICIOSA

En ocasiones s dificil la r_l:'furmuria(_-i(m_ de luqanen}i;_l
perniciosa clasica I’._‘L')[ll (}T.‘Il)bh‘llpt)h (_h'% a.ncgi:ntl Ili(:j.::ill)bl?.ft-
tica, En efecto, se ha obsel v.nl_u médula 6sea i :,zlll_)])I«lF-}-
tica en casos de esprue Lro_pu_-nl vV no T_J’(J_pl(':tl. anemia
macrocitica nutritiva, anemia |11(\gtl]{>b]:_mtittg del emba-
razo, anemia mog‘;:lr_rbl:mtu‘;;l de la infancia, (li_\'m-sns tras-
Lornos intestinales l"dl'{li:"ll?l’lmlll'lt)h' por asas ciegas, fIST_lIIA
las o diverticulosis masiva, lvs_n.mus corrosivas y neopla-
sicas del estomago, hepatopatias cronicas y carcinoma-
tosis de la médula o6sea; se l_m visto {i‘esarw_;l:nrse tam-
bién una anemia megaloblastica después de una gastrec-
tomia total o subtotal, después de la administracion de
anticonvulsivantes y como resultado del déficit de vita-
mina C v de afecciones parasitarias, Hasta no haber dis-
puesto de In cianocobalamina, etn:r;uctarlal Ir-f'mlg"rlrllnr:n-
balto para la medida de la absorcion y utilizacion de la
vitamina B,., la diferenciacién de la anemia perniciosa
de otras anemias megaloblisticas dependia fundamen-
talmente de la presencia o ausencia de la eritropoyesis
megaloblistica con la aquilia histamin-resistente y sig-
nos de esclerosis posterolateral; sin embargo, se encuen-
tra aquilia histamin-resistente en otras anemias mega-
loblasticas, aunque en las formas no perniciosas se res-
tablece la acidez libre después del tratamiento; asi, sc
ha visto aquilia histamin-resistente en casos de espruc
no tropical, en anemias del embarazo y en la anemia me-
galobldstica de la infancia; también, en casos de ane-
mia macrocitica nutritiva, infestacion por el Diphyllo-
bothrium latum y en anemias megaloblasticas en el cur-
g0 de diferentes trastornos gastrointestinales. Asimismo
se han descrito signos neurolégicos sugestivo de esclero-
sis posterolateral en diversas anemias megalobldsticas
no perniciosas y, por lo tanto, no puede considerarsc
como diagnostico de anemia perniciosa.

En algunos casos de anemia macrocitica megaloblas-
tica hay ciertas anormalidades en la sangre periférica y
de la médula 6sea que sugieren la naturaleza no perni-
ciosa de la anemia; esta desviacion de la eritropoyesis
del tipo francamente mega'oblis!ico que se encuentra en
la anemia perniciosa ayuda para aclarar la verdaders
naturaleza de la macrocitosis,

En el tipo de anemia que pos viene ocupando, la célu-
11_1 ‘mja primitiva madiara de una manera morfolégica y
f}szo]égiramonte diferente de la eritropoyesis normal que
tiene lugar en las restantes anemias. Se creia anterior
mente que el precursor era comun a ambas lineas de
desarrollo normo y megalobldstica, pero mas reciente-
mente la mayoria de los investigadores ha podido dife-
renclar morfolégicamente entre el progenitor que da ori-
8en a los normoblastos (pronormoblasto) y el que se ve
N la eritropovesis megaloblastica (promegaloblasto). El
Promegaloblasto difiere del pronormoblasto en que la
tomatina nuclear tiene una estructura mds fina, laxa
;Iuti?:ggﬁnen. estd dislribuidu‘més difusamente y no

tendencia a la formacién de grdnulos; el pro-
Em"g?k’b]ﬂslﬂ es de mayor tamano, tiene mas cantidad
nfﬁgllé?;:aglrna en proporei6n al tamafio del m’wlsl'u y son
fina red :‘11 E‘.S‘dc (l;scergxr los nucleolos a través de la
respectiv € cromatina. Como estos precursores maduran,
ilos poliir?mmo" en mega]ohlastn_s y nm'mublasm:‘; bass-
galui;}am mmatnfl_lns v ortocromaticos, en las series me-
nular de 1‘;“3 persiste la naturaleza delicada y no gra-
mente y se fl(ll*{l{itzna del nicleo, pero se pierde rapida-
nuclear en‘ L:.‘uslltl?ye por gruesos grﬁnul?s de cromatina
setie mega ilser;e normobléstica. El citoplasma en la
es, ﬁparegx oh dstica es en general més eosinéfilo (esto
M en 1o e I’l‘et‘.ozmnnte l'a i_‘.cn-uglnbmal‘ que el citoplas-

4 serie normobldstica en estadios comparables

de desarrollo. Esta disparidad entre la maduvez del cito-
plasma y del nicleo, o sea, ¢l asincronismo nuclear-cito-
plismico, es una notable caracteristica de los megalo-
blastos de la anemia perniriosa.

Estos rasgos morfolégicos bien reconocidos distin-
guen los dos extremos de la eritropoyesis; sin embargo,
ciertas anemias megaloblasticas no perniciosas se ca-
racterizan por lineas de desarrollo de los glébulos rojos
morfolégicamente intermedias entre la eritropoyesis me-
galobldstica y la normoblistica inequivoca, esto es, “los
megaloblastos intermedios”, Las desviaciones morfol6-
gicas, ligeras pero evidentes, que distinguen a los mega-
loblastos intermedios de los megaloblastos inequivoces
en comparables estados de desarrolly, han sido estudia-
dos con interés recientemente. Las formas intermedias
en sus estadios precoces de desarrollo muestran mitosis
anormales, cromatolisis irregular y cariorresis pronun-
ciada, que se encuentran tamkidr en la eritropoyesis
megaloblastica de la anemia perniciosa; sin embargo,
el asincronismo de la madurez del nicleo y la del cito-
plasma, tan caracteristica de la anemia perniciosa, no se
ve en estas formas intermedias: los megaloblastos de la
anemia perniciosa muestran una red cromatinica mas
reticular (primitiva), mientras que se ve un citoplasma
mas maduro (eosindéfilo) que el que se observa en esta-
dios correspondientes de los megaloblastos intermedios;
éstos aparecen mas compactos y gruesos en estadios de
desarrollo superponibles. FUDENBERG y ESTREN subrayan
recientemente estas pequenas aberraciones, demostran
do su utilidad para diferenciar la anemia perniciosa no
complicada de las anemias megalobldsticas no pernicio-
sas. Presentan cuatro enfeimos en los que la médula
osea mostré eritropoyesis megalobldstica modificada, lo
cual constituyé el primer indicio para llegar al diagnés-
tico final de anemia megaloblistica no perniciosa en los
cuatro casos. Durante el =studio de estos enfermos se
aprecio que existia en dichos easos un déficit del hierro
sérico o un proceso asociado con vna utilizacién defec
tuosa del hierro, infeccion crénica en un caso v talase-
mia minor en otro). La revisién de la literatura revela
que la eritropoyesis megalob'astica intermedia se pre-
senta en enfermos con aneriia perniciosa que habian sido
tratados parcialmente o e¢n los gue la puncién esternal
se realizd entre doce y veinticuatro horas después de la
institucién de la terapéutica, esto, cuando las cifras de
hierro en el suero eran hajas.

Este déficit asociado de hierro es también muy nota-
ble en algunos de los casos referidos con anemia mega-
lobldstica nutritiva, y en otros casos aparecen signos de
ferropenia después de la respuesta hematolégica a la vi-
tamina B,.. De modo similar, en el sindrome del asa cie-
ga se hacen evidentes signos de déficit enmascarado des-
pués de la respuesta parcial a la B,, o a la hepatotera-
pia; ademads, el defectuoso metabolismo del hierro que
se asocia con las infecciones crénicas actia probable-
mente en presencia del estancamiento en las asas ciegas.

Este metabolismo defectuoso del hierro se ha aprecia-
do también en la esteatorrea idiopitica, y dichos auto-
res han apreciado los megaloblastos interniedios en va-
rios enfermos de este tipo; Ja vitamina B,. y el dcido f6-
lico produjeron una mejoria considerable en 'el estado
hematolégico, pero s6lo se pudieron obtener cifras nor-
males de hemoglobina después de la adicién ulterior de
hierro. Un fracaso similar del dcido félico para supri-
mir los megaloblastos intermerlios se observé en uno de
sus enfermos con sindrome del asa ciega. Defectos en
los dep6sitos de hierro o del metabolisnio de este metal
existen en la anemia megaloblistica del embarazo y en
las infecciones crénicas, carcinoma o las pérdi(_ia_s san-
guineas gue pueden complicar a la anemia perniciosa,
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El andlisis de estas observaciones en los diferenten
procesos asociados con anemia megalobldstica no perni-
ciosa sugieren que los megaloblastos intermedios son
un rasgo distintivo y universal, que aparecen como re-
sultado de la superposicion de depdsitos deficitarios de
hierro o trastorno del metabolismo de este metal a la
carencia en vitamina B,, o acido félico. Presuiniblemen-
te, el metabolismo defectuoso del hierro impide la hemo-
globinizacién de los precursores megalociticos, dificul-
tando la total expresiéon morfolégica del asincroniesmo
nuclear-citoplasmico asociado con la eritropoyesis me-
galoblastica “verdadera'.

Aunque pueden existir otras explicaciones para el dé-
ficit en los factores de maduracion de los eritrocitos que
no sean la vitamina B,, sugieren que los megaloblastos
modificados se producen s6lo cuando se superpone el dé-
ficit de hierro a nivel de la médula 6sea en el curso de la
eritropoyesis megalobldstica. Esta hipotesis permita una
explicacién fdcil de la distinta forma morfolégica de la
eritropoyesis anormal que caracteriza a las anemias me-
galobldsticas no perniciosas y aquellos casos Je anemia
perniciosa complicada por pérdidas sanguineas, infec-
ciones crénicas o carcinoma.
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BLOQUEO CARDIACO COMPLETO

En 1936, GRAYBIEL ¥ WHITE analizaron los datos cli-
nicos de 72 enfermos con bloqueo cardiaco completo es-
tudiados en el Massachusetts General Hospital hasta di-
cha fecha, v recientemente PENTON, MILLER y LEVINE
han referido su experiencia en 251 enfermos con dicha
trastorno. Ultimamente el propio WHITE, con RowE,
completan la experiencia anterior en dicho hospital has-
ta el afio 1955, compardandolo con los resultados del gru-
po de PENTON, y subrayando especialmente los rasgos
clinicos y naturaleza de la cardiopatia fundamental y el
resultado final de los enfermos.

Realizan una revision de 160.000 electrocardiogramas
y encuentran que 350 enfermos mostraban una disocia-
ciéon auriculoventricular completa en uno o mds traza-
dos. Se pudo disponer de los protocolos clinicos en 27§
casos, de los que en 191 se tenia noticias de su salud
en 1955 o bien se confirmé la muerte en el protocolo del
hospital, certificado de defuncién o protocolo de autopsia.
La seleccién se limité a aquellos enfermos cuyos electro-
cardiogramas demostraban una disociacién auriculoven-
tricular completa y en los que los ritmos ventriculares
eran inferiores a los auriculares (generalmente inferio-
res a 50, con la excepcion de algunos enfermos con blo-
queo cardiaco congénito o intoxicacién digitdlica, que
tenian ritmos ventriculares de 75 o superiores).

La causa del bloqueo cardiaco completo en los casos
presentes es similar a la observada por el grupo de PEN-
TON. La cardiopatia coronaria, con o sin hipertensién o
infarto agudo, es la responsable de aproximadamente el
70 por 100 de los casos; algo menos de la mitad de estos
enfermos tenia el blogueo sin presentar ninguna de es-
tas complicaciones. Entre este grupo con angina pecto-
ris o infarto miocardico curado, encuentran una edad li-
geramente superior de comienzo (67,1) y una supervi-
vencia media algo mayor (48 meses) que lo que se ve en
la estadistica de PENTON. Este periodo de supervivencia
es aproximadamente la mitad del que se encuentra en
los enfermos que desarrollan cl angor por primera vez
a la misma edad. Existia cifra doble de hombres que de
mujeres v entre éstas se veia una incidencia superior
de hipertension y diabetes mellitus.

Las mujeres con infarto mioedrdico agudo sobrevivie-
ron més tiempo que los hombres (24 y 8 meses, respecti-
vamente), a pesar de que tenian un promedio de dos
afios mas de edad en el momento del comienzo y una in-
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cidencia mis alta de diabetes mellitus. Esto se dehe
cipalmente a la alta mortalidad precoz en los hg
(50 por 100 en dos semanas). Las cifras de enfermog qus
sobrevivieron un mes o mas después del infarto sop g
masiado pequefias para permitir una conclusién at‘?T‘ca.
del prondéstico.

En el grupo de enfermos con cardiopatia reundtie
no se pudo ver el predominio de cualquier lesién va]\,u:
lar especifica; algunos de ellos estaban en el Brupo dg
edad en el que cabe esperarse la presentacién de sintg.
mas de cardiopatia coronaria y en varios casos se op.
contré en la autopsia evidencia de ateroesclerosis cgp,
naria y, por ello, algunos de los enfermos de edad Mg
alta deben indudablemente clasificarse con mayor pro.
piedad en el grupo de cardiopatia coronaria. Kl predo.
minio de tres a uno de los hombres contrasta con e J.
gero predominio de las hembras encontrado por Penmy

Aunque han hecho una revisién muy severa con el fiy
de incluir como bloqueo provocado por la digital a cygl.
quier enfermo en los que habia sospecha de sobredosifi.
cacion, el nimero de casos s6lo alcanza el 6 por 100 dg
total, en contraste con el 11 por 100 observado por Pgy.
TON; los casos variaron desde un corazén normal a otrg
con cardiopatia coronaria y bloqueo preexistente de pri
mero v segundo grados. La mayoria de estos enfermos
era de edad muy avanzada y seis de estos 1T murieron
Entre los supervivientes el bloqueo desaparecié por com-
pleto de una manera casl invariable. En varios enfermos
se presentd con pequefias dosis adicionales de digital ¢
durante una descarga diurética.

Prin.
Threy

La naturaleza benigna del blogueo cardiaco congénito
se ilustra por la observacion en este estudio de 17 enfer
mos. S6lo uno de ellos tenia ataques de Adams-Stokes
genuinos y otros cuatro mostraron un episodio dnico y
breve de sincope durante la fiebre o el ejercicio. Con po-
cas excepciones, estos enfermos llevan una vida normal
sin restriccion de su actividad. El enfermo de edad mis
avanzada tiene ahora sesenta y cinco v un enfermo con
probable hiuqnl*l: cardiaco ceongénito murid a los setenta
y nueve afios. No hay predominio de sexo en este grupo
vy la mitad de ellos tenian defectos septales venlricula-
res sin trastorno funcional del corazon.

En la literatura se refiere una incidencia alta de difte-
ria en los enfermos con bloqueo cardiaco completo. El
grupo de PENTON encuentra que el 16 por 100 de sus en-
fermos tenian una historia de difteria durante la infan-
cia con una incidencia mds alta entre aquellos con bl
queo de causa desconocida. En los casos actuales sélo
el 6 por 100 dié una historia de difteria (17 enfermos, en
dos de los cuales el blogueo databa desde el momento de
la infeccién). En estos enfermos la distribucion era como
sigue: Cardiopatia coronaria, cinco enfermos; hiperten:
si6n en cuatro, cardiopatia reumatica en dos, difteria en
dos, infarto agudo en uno, congénito en uno y descono:
cido en dos.

Un hecho muy sorprendente es la falta de influencia
perniciosa del sindrome de Adams-Stokes sobre el pro
néstico de los enfermos con blogueo completo. El 38 por
100 del total de enfermos (105) experimentaron pérdidd
de la conciencia o convulsiones o ambos fenomenos du-
rante el curso de su bloqueo cardiaco, sintomas gue recl
divaron generalmente durante un periodo de dias a mé&
ses, Los enfermos con ataques de Adams-Stokes per]“ﬂ'
necieron en la mayoria de los casos en bloqueo cardiac?
completo desde que se establecié hasta el resto de st
vida, mientras que los que no mostraban dicho cuadro
normalizaron el ritmo con mayor frecuencia, Los enfer
mos con incidencia mds alta de blogqueo transitorio (log
casos con infarto miocdrdico agudo o con efecto digltd-
lico excesivo) rara vez presentaron sincope o con\{umo'
nes. No fué frecuente la presentacién del sincope sin p&*
rada o fibrilacién ventricular de por lo menos diez-guinct
segundos de duracién; incluso los enfermos de edad
avanzada fueron capaces de tolerar ritmos del pulso al-
rededor de 20 sin sincope en situacién ambulatoria ¥ en
algunos casos permanecieron con completa conciencid
en la cama con ritmos de pulso entre 5 y 10, El pron™
tico del sindrome de Adams-Stokes por blogueo cardiﬂ-
co completo es menos desfavorable de lo que se creé
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Aunque 23 de los 105 enfermos con esta
wrieron a las dos semanas de su comien-
slo siete lo hicieron como resultado directo de para-
£0, sf) Gu.“mlar o taquicardia con sincope; otros nueve
d“--‘en s I~suvumhicrm1 por el efecto de un infarto mio-
em'-"_f{“"re'cieme v los siete restantes por otras causas.
e | de la segunda semana al segundo afio del
jeron otros 19 enfermos, de ellos cinco du-
ante atagues de Stokes-Adams y seis con muerte sibi
ml- n los ocho restantes la causa de la muerte no tenia
T;:'iuiién con el blogueo. En el conjunto de los casos, ¥
en cada grupo individual, el promedio (le_ supervivencia
de los enfermos con Stulces-Admns_exce(h(m al de los en-
fermos que no presentaban este smdrcfn?e_. L'_ﬂ propor-
cion de enfermos con estos ataques fué idéntica en los
supervivientes que en vl_gl'upn de nfuertus, En el con-
junto de los casos los enfermos con sincope o convulsio-
nes vivieron mas del doble desde el'com:enzo del blo-
queo (T2 meses) que los gque nu_ lep:an e&ftos sintomas
(31 meses); esta favorable aso:rizl_.cuﬁn fué mucho mas
sorprendente en el grupo con angina pectg:‘is o0 con in-
farto miocdrdico previo. Aunque se penso al principio
que esto podia deberse a que los enfermos con Stokes-
Adams requieren asistencia médica mas precozmente en
el curso de su enfermedad, el promedio de edad era alre-
dedor de nueve meses mayor que el de los enfermos sin
ataques, por lo que no parece ser ésta la explicacion.

hitualmenlte.
complicamon mi

cAar _
Desde el fina
comienzo mur
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DISPLASIA EPIFISARIA MULTIPLE

Con motivo de la observacién de tres familias con
quince miembros afectos, BARRIE, CARTER ¥V SUTCLIEFFE
revisan el problema de la displasia epifisaria multiple.

En 1935, FAIRBANK sugirié el término de displasia epi-
fisaria para un enfermo que mostraba una osificacion
epifisaria irregular y multiple, afiadiendo ulteriormente
el término de generalizada, pero volviendo otra vez a
aceptar el de multiple por las caracteristicas de su pre-
sentacion. Este autor definia la displasia epifisaria mul-
tiple como “un raro error de desarrollo caracterizado
por el moteamiento o iregularidades en la densidad y
alineamiento de varias de las epifisis en desarrollo, ena-
nismo y dedos cortos y gruesos”. Los sintomas comien-
zan invariablemente en la infancia, pero la mayoria de
los adultos no pueden recordar la edad del comienzo con
exactitud. Hay un caso registrado con diecinueve mese:
¥ otro en una mujer de ochenta afos.

Los sintomas més importantes son el dolor y la rigi-
dez articulares con un grado variable de incapacidad.
Aunque las lesiones son m#s bien miltiples y generali-
zadas, los sintomas predominan frecuentemente en arti-
PUlflviones especificas. Puede presentarse en cualquier
articulacion, pero las mas frecuentemente afectas son
133 caderas y las rodillas, probablemente porque son las
e tienen que soportar el peso del cuerpo. En los casos
d}’ BARRIE y cols. se hallaban afectos los tobillos, manos
¥ columna vertebral al mismo tiempo, mientras que otros
:r')‘égms han sefialado la afectacién de los hombros y los
G l:‘ S]r] _emhag‘go. debe m:h}'a‘_\'s\rse que la distribucion
oo ]3 ]9:! U(:'llla("l‘t‘ll‘l(’.s sintomaticamente no va paralela
b & lstrlhucmr_} ‘radm]églca. que ¢s a menudo mag in-

: 84 en las epifisis de las mufiecas, manos y tobillos.
aJ 15\"5:1‘]10 d(- incapacidad \"ariﬂ desde un di_s.'conf‘m't ligero
%8 r.‘mffllltado empeoramiento de la funcién. En una de
H-Ctiv:)g Hias todos los miembros afectos eran tnta‘h‘nente
‘qupa{-ioy t{apqces realmente de (_msemp_eﬁar d:_versas
at]éticbgn?s' ninguno de ellos podia realizar esfuerzos
otra fam?ll‘n Sintomatologia ulterior. Como contraste, en
o Enfermm los. sintomas eran casi continuos y uno de
tén, Log | 08 s6io podia andar con la ayuda dfe un bhas-

ntensos dolores en las caderas o rodillas pue-
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den m_capacitar realmente a los enfermos para ciertas
prot’gsmnes. Se han descrito deformidades en flexi6n,
particularmente de las cadzras, rodillas y codos, mien-
tras que, parad6jicamente, se ha refeiido también la hi-
perextensibilidad de las articulaciones como consecuen-
cia de la laxitud de los ligamentos.

Aunque las alteraciones en las epifisis son permanen-
tes, los sintomas son caracteristicamente transitorios y
fluctuantes. El dolor y la rigidez son la consecuencia. in-
variable de un ejercicio esforzado y por esta razén los
ninos y adultos jovenes exigen la atencién médica pre-
coz. El no reconocer la verdadera naturaleza del proceso
puede conducir a un enjuiciamiento falso de la forma Le-
rapéutica utilizada, puesto que los sintomas desaparecen
espontdneamente, en general al cabo de pocos dias, y
pueden no reaparecer hasta pasadas varias semanas. En
edades avanzadas la superposieién gradual de osteoar-
tritis explica la molestia habitual del dolor después de)
reposo. Todos los miembros de una de las familias se
quejaban de rigidez después de estar sentados durarnte
unas horas y de modo similar se encontraban peor al le-
vantarse por las mafianas; esto se ha observado tam.
bién en nifios y puede ser muy bien un sintoma especi-
fico de la enfermedad.

En cuanto a los signos, los enfermcs muestran un ti-
pico enanismo; la reduccion en altura es del tipo de ex-
tremidades cortas, pero las alteraciones epifisarias en
la columna pueden también contribuir a la cortedad de
estatura. Es raro un enanismo marcado y la compara-
cion de la estatura con los familiares es mds importante
que en ia referencia con los llamados standards nor-
males.

El aspecto de los dedos es muy notable: la mano es
ancha, mientras gue los dedos son cortos, rechonchos y
regordetes; pueden estar deformadas las ufias. Este as-
pecto se debe a la paralizacién del desarrollo de las fa-
langes y metacarpianos, pero sorprendentemente da ori-
gen a una incapacidad muy pequefia.

Las epifisis afectas estdn con frecuencia ensancha-
das, lo que puede acentuarse por la existencia de atro-
fia muscular. Las rodillas afectas tienen un aspecto ti-
picamente abultado y la turgencia epifisaria puede ser
irregular, conduciendo a deformidades secundarias como
genuvarum o valgum. Respecto a los movimientos y de-
formidades, hay familias en las que no existe ninguna,
mientras que en otras se ve una marcada limitacion de
los movimientos, especialmente en la cadera, la flexion
y la aduccién. La afectacion de las extremidades infe-
riores conduce a anormalidades de la marcha y de la
postura con cojera o marcha de pato. También se ha
visto luxacién de la rétula, anormalidades vertebrales,
platibasia y subluxacién de los codos.

En cuanto a la inteligencia y desarrollo general, se ha
descrito en casos aislados, v probablemente coincidente,
la presentacién de inteligencia subnormal, infantilismo
sexual y osteocondritis disecante. No se han descrito
anormalidades bioguimicas en sangre. Respecto a las
complicaciones, la osteoartritis es una complicacién in-
evitable, comenzando, como cabria esperar, en la vida
adulta precoz. La afectacién grave de la cadera puede
causar dificultades para el parto.

Para el diagnéstico, tiene capital importancia el estu-
dio radiografico. Los signos radiograficos tipicos se en-
cuentran a menudo en epifisis de articulaciones que ne
dan sintomas; las alteraciones no son necesariamente
generalizadas y el aspecto normal de algunas epifisis
puede conducir a un error diagnéstico. Algunas epifisis
pueden mostrar ligeras irregularidades de la forma o de
la osificacién que sélo tienen significacién si se sospe-
cha el proceso. Aunque las alteraciones son generalmen-
te simétricas, puede haber marcadas diferencias entre
los dos lados, especialmente cuando se llega a la vida
adulta. Puede verse también un gran retraso en la apa-
vicién o desarrollo de las epifisis y no llegara a hacerse
el diagnoéstico hasta no realizarse el estudio de otras ar-
ticulaciones. Pueden verse proceder las epifisis de mas
de un centro de osificacién; sin embargo, el aspecto es
totalmente distinto del de la displasia epifisaria puntea-
da, va que la parte principal de las epifisis procede de
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un centro finico y los accesorios, auemas de ser pocos en
niimero, estdn diseminados por la periferia de la epifisis
cartilaginosa.

Hay generalmente una marcada similaridad en los
rasgos radiograficos entre miembros afectos de la mis-
ma familia, pero variaciones considerables de una fami-
lia a otra. La distribucién de las slteraciones principales
puede ser una caracteristica familiar, pero incluso en
la misma familia pueden presentarse variaciones. Ade-
mas, los miembros de una familia afecta pueden mos-
trar anomalias tan ligeras del crecimiento epifisario que
en algunas ocasiones es dificil decidir, en la infancia pre-
coz, si estan o no afectas. FAIRBANK incluyé una serie de
procesos en los que el rasgo comun es una irregularidad
de las epifisis, citando el cretinisino, el punteado epifisa-
rio, la osteocondrodistrofia, la enfermedad de Perthes y
la discondroplasia, pero en su experiencia se habia falsea-
do el diagndéstico en favor de procesos mdas corrientes;
asi, osteoartritis y reumatismo, enfermedad de Perthes
bilateral, luxacion bilateral de las caderas, etc.

Para llegar al diagnéstico correcto, debe dirigirse la
atencion a los siguientes puntos: En las manos el carpo
es pequefio en profundidad y los huesos son de forma
irregular; durante la infancia hay un marcado retraso
en la osificaciéon de los centros carpianos, aungue su con
figuracién anormal hace imposible una comparacion
exacta con su standards normales; las partes centrales
de las epifisis inferiores del radio y cibito son mas fi-
nas que las normales, de forma que en la vida adulta los
extremos inferiores del cubito y radio hacen una V; los
metacarpianos y falanges rio se afectan en todas las fa-
milias, pero son generalmente cortas y gruesas con ca-
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bezas gruesas y angulares. En los tobillos hay un adal.
gazamiento marcado en la parte lateral de lasg epifisiy
tibiales inferiores durante la infancia, conduciendo ey {a
vida adulta a una inclinaciéon caracteristica hacig atrig
de la articulacién de la parte lateral al lado medig), En
las rodillas, los condilos femorales y tibiales son cuggdy,,
dos v angulares; el extremo inferior del fémur eg plang
y el nédulo intercondileo notablemente marcado; la jrpe.
gularidad en la osificacion de los céndilos femorales pue
de conducir a un aspecto sugestivo de osteocondritis di-
secante. En las caderas, las cabezas femorales mypeg
tran gran variacién, puesto que pueden faltar, estay
fuertemente deformadas o irregularmente osificadss
(como en la enfermedad de Perthes) o ser normales:
puede verse también un aplanamiento y ensanchamien.
to progresivo de las cabezas femorales como en la enfer.
medad de Perthes y conducir a una deformidad permy.
nente, con osteoartritis secundaria. Finalmente, en la ¢
lumna vertebral pueden verse alteraciones exclusivagy
que a veces son indiferenciables de las de la enfermedag
de Scheuermann, viéndose en otros un aspecto aplanad
de los cuerpos vertebrales, pero normalmente osificados

Desde el punto de vista genético, se ha sugerido que
la presencia de genes dominantes es responsable de to.
dos los casos con este trastorno, pero, sin embargo, pue-
de invocarse la presentacion de mas de una mutaci(y
para poder explicar la diversidad de grados de intens.
dad en las diferentes familias.

BIBLIOGRAFIA

Barrie, H., CArRTER, C, y SvurcLirre, J.—Brit, Med. J., 2 113
1958.

SESIONES DE LA CLINICA DEL PROF. C. JIMENEZ DIAZ

Catedra de Patologia Médica. Clinica del Hospital Provincial. Madrid. Prof. C. IMENEZ DIAZ

SESIONES DE LOS JUEVES. — CLINICAS

Jueves 9 de enero de 1958.

Los doctores Oya e HIDALGO presentan un enfermo, ya
visto en esta Clinica, que presentaba dolor en region

lumbar izquierda y luego hematemesis, que se repitié

otra vez. Tenia una esplenomegalia de cuatro traveses
v se palpaba el higado dos traveses de dedo. Se pensé en
una pileflebitis, ya que habia tenido fiebre como causa
de su esplenomegalia congestiva. Como en una espleno-
portografia no se viese la esplénica, se hizo una anasto-
mosis portocava. En la intervencion se vié un higado ci-
rréotico—aunque las pruebas funcionales habian sido ne-

gativas—, vesicula grande y habia grandes adherencias

epiploicas. La circulacién colateral sangraba facilmente
y la diseccién de la cava y porta fué dificil por estar ad-
herida la hepética. Después de la intervencién la presién
en la porta, que era de 400 mm., descendié a 200 mm. El
doctor HIDALGO proyecta diversas fases de la operacion,
v radiografias en donde se ven las varices esofdgicas an-
tes de la operacién, y otras posteriores a ella, en la que

han desaparecido. En las esplenoportografias actuales

se ve la esplénica bien repleta y con paso rapido del con-
traste. Se comenta la posibilidad de detencién de la ci-
rrosis. Diagndéstico: Hipertension portal operada.

Un enfermo del doctor OyA, de treinta y tres afios,
cuenta que en 1954 tuvo un vomito de sangre que
requirié una transfusiéon, presentando al dia siguiente
ictericia que posteriormente desapareci6. Hasta junio de
1957 se le repitieron las hematemesis seis veces. Fué in-

tervenido, no encontrandole nada en el estomago. Bebe-
dor de medio litro de vino diario. En la exploracion s
palpa el higado duro y el bazo dos traveses de dedo. L&
velocidad de sedimentacién es de 69 y tiene una leucope
nia de 4.600, 4.500.000 hematies y 25.000 plaquetas. 4
rayos X se ven varices esofdgicas. En la esplenoporto
grafia no se ve que haya ningtn obstdaculo ni dilatacio:
nes. Las pruebas de funcién hepdtica ain no se han he-
cho. Aunque este caso parece ser una cirrosis, el enfe}"
mo tiene varicosidades en la regiéon poplitea, que podria
indicar la existencia a una afeccién venosa difusa. Po-
dria tratarse de una influencia téxica que no conocemos
Diagnéstico: Cirrosis hepdtica con hipertension portal.

A continuaci6n es presentada una enferma del doctor
MARINA, que desde hace unos ocho afios tiene dificultad
para tragar, al principio intermitentemente, que se b8
hecho progresiva hasta la actuadidad, con sensacion €
ruido al tragar. A veces ha tenido algtin vémito. Eﬂ w
embarazo se le quitaron las molestias. La explm'ac:énea]
negativa. La velocidad de sedimentacién es de 76, 11.80(
leucocitos con 64 neutréfilos. A rayos X se ve und e-“fej
nosis esofdigica, dando la impresién que es de causs o
terna. El esofagoscopio no puede pasar por la eSte“':fSIi;'
pero no se ve lesion alguna, Ligera e.ﬂ_.‘pondiloarmlla
Aunque se piensa que puede ser intrinseca, y que c“'fa
la enferma tiene ganglios se trate de una causa fimica,

el profesor JIMENEZ DIAz pregunta por qué se ;qum
en el embarazo y por qué no se ve lesién en el es0
copio. Piensa en una anomalia con arco adrtico &
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