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EDITORIALES 

A;\'EMIA :IIEGALOBLASTICA ｾｏ＠ PERNICIOSA 

En ocasiones es difícil la diferenciación. de la anemia 
rniciosa clásica con otros tipos de anem1a megaloblás­

ｦｩｾ｡Ｎ＠ En efecto, se ha observado médula ósea megaloblás­
tica en casos de esprue tropical y no tropical, ｡ｮ･ｭｩ｣ｾ＠
macrorílica nutritiva, ｡ｮｾＱＱＱｩ｡＠ ｭ･＿｡ｬｯ｢ｬｾｳｴｩ｣ｾ＠ del emba· 
razo, anemia megaloblástlca <le la mfanc1a, d•.versos ｾｲ｡ｳﾭ
tornos intestinales caractenzados por asas c1egas. fistu­
las 0 diverticulosis masiva, lesiones corrosivas y neoplá­
sicas del estómago, hepatopatías crónicas y carcinoma­
tosis de la médula ósea; se ha visto desarrollarse tam­
bién una anemia megaloblástica después de una gastrec­
tomía total o subtotal, después de la administración de 
｡ｮｴｩ｣ｯｮｶｵｬｾｩｶ｡ｮｴ･ｳ＠ y como resultado del déficit de vita­
mina e y de afecciones parasitarias. Hasta no haber dis­
puesto de la cianocobalamina, etiquetada con radwco­
balto para la medida de l::t absorción y utilización ele la 
vitamina B , la diferenciación de la anemia perniciosa 
de otras anemias megaloblásticas dependía fundamen­
talmente de la presencia o avsencia de la eritropoycsi:..; 
megaloblástica con la aquilia histamín-resistente y sig­
nos de esclerosis postcrolateral; sin embargo, se encuen· 
tra aquilia histamín-rcsistcnte en otras anemias mega­
Joblásticas, aunque en las formas no perniciosas se res­
tablece la acidez libre después del tratamiento; así, se 
ha \'isto aquilia histamín-rcsistente en casos de espruc 
no tropical, en anemias del embarazo y en la anemia me­
galoblástica de la infancia: también, en casos de ane­
mia macrocítica nutritiva, infestación por el Diphyllo­
bothrium latum ｾＭ en anemias megaloblásticas en el cur­
so de diferentes trastornos gastrointestinales. Asimismo 
SE' han descrito signos neurológícos sugestivo de esclero­
sis posterolateral en diversas anemias megaloblásticas 
no perniciosas y, por lo tanto, no puede considerarse 
como diagnóstico de anemia perniciosa. 

En algunos casos de anemia macrocítica megaloblás­
tica hay ciertas anormalidades en la sangre periférica y 
de la médula ósea que sugieren la naturaleza no perni­
ciosa de la anemia: esta rleS\'Iació'1 de la eritropoyesk 
del tipo francamente mega '<oblás•:co que se e:1cuentra en 
la anemia perniciosa 8yuda para aclarar la verdaden: 
naturaleza de la macrocitosi;:;. 

En el tipo de anemia qu" <'OS viene ocupar.tko, la célu­
la .roja .Prim itiva mad 1ra de una manera morfológica y 
f1s1ológ1camente diferente de la eritropoyesis normal ']UC 

llene lugar en las restantes anem1as. Se ｣ｲ･￭ｾ＠ anterior 
mente que el p1·ecursor era común a ambas lineas de 
desarrollo normo y megaloblástica, pero más reciente­
mente la mayot·ia de Jos investigadores ha podido dife­
renciar mOJ·fológicamente entre el progenitor que da ori­
gen a los normoblastos (pronormoblasto) y el que se ve 
･ｾ＠ la entropoyesis megaloblástíca (promegaloblasto). El 
Plomegaloblasto difiere del pronormoblasto en que 1:> 
cromatina nuclear tiene unr< estructura más fina, la:--a 
Y homogénea, está distribuida más difusamente v no 
muestra tendencia a la formación de gránulos; el. pro­
ｾｬ･ｧｾｬｯ｢ｬ｡ｳｴｯ＠ es de maym tamaño, tiene más cantidad 
e Citoplasma en proporción al tamaño del núcleo v son 

más difíciles de discernir Jos nucleolos a tra\'éS ·de la 
［ＮｾＺ｡＠ ｲ ･ｾ＠ de cromatina. Como estos precursores maduran. 
fiJ ｐ･｣ｴｬｾ｡ｭ･ｮｴ･Ｌ＠ en megaloblastos y normoblastos basü­
ｧ｡ｾｾ｢＠ poh?romatófilos y ortocromáticos, en las series mt:>· 
nul _Iásl!cas pers1ste la naturaleza delicada y no gra­
ｭ ･ｾｾ･＠ de la cromatina del núcleo, pero se pierde ｲ［ｾｰｩ､｡ ﾭ
nucl ｾ＠ se ｳｵｳｴｩｴｾｹ･＠ por gmesos g ránulos de cromatina 
ser· ear en la sene normoblásLica. El citopla:Jma. en la 
es : megaloblástica es en general más eosinóf1lo (esto 
ｭｾ＠ Parece precozm<>nte la hcn •oglobina) que el citoplas-

en la serie normoblástica en estadios ＭＺｯｮ•ｰ｡ｲ｡｢ｬ･ｾ＠

de desarrollo. Esta disparidad entre la ｭ｡､ｵＡﾷ･Ｍｾ＠ del cito­
plasma y del núcleo, o sea, el asincronismo nuclcar-cito­
plásmico, es una notable característica de los megalo­
blastos de la anemia pcrni,..iosa. 

Estos rasgos morfológicos bien reconor.ido;; distin­
g.uen los dos extremos de la eritropoyesis; sin embargo, 
c1ertas anemias megaloblásticas no perniciosas se ca­
racterizan por lineas de desarrollo de Jos glóbulos rojos 
morfológicamente intermedias entre la eritropoyesis me­
galoblástica y la normoblástica inequívoca, esto es, "lo:;, 
megaloblastos intermedios". Las desviaciones morfoló­
gicas, ｬｩｧ･ｾﾷ｡ｳ＠ pero evidentes, que distinguen a los mega­
loblastos mtermedws de los megaloblastos inequí voce-s 
en comparables estados de desarrollo, 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 tarr. h1 ?r en la eritropoyesis 
megaloblástica de la anemia perniciosa; sm embargo, 
el asincronismo de la madurez del núcleo y la del cito­
plasma, tan característica de la anemia perniciosa, no se 
,.e en estas formas intermedias: los megaloblastos de la 
anemia perniciosa muestran una red cromatínica ｭ￡ｾ＠
reticular (primitiva), mientras que se ve un citoplasma 
más maduro (eosinófilo) que el que se observa en esta­
dios correspondientes de los megaloblastos intermedios; 
éstos aparecen más compactos y gruesos en estadios de 
desarrollo superponibles. Fl:DEXBERG y ESTREN subrayan 
recientemente estas pequeñas aberraciones, demostran 
'lo su utilidad para diferenciar la anemia perniciosa no 
ｾｯｭ ｰｬｩ｣｡､｡＠ de las anemias megaloblásticas no pernicio­
sas. Presentan cuatro enff'rmoc; en los nue la mérlula 
ósea mostró erítropoyesis megaloblástica modificada, lo 
cual constituyó el primer indicio para llega,· al diagnós­
tico final de anemia megalol:Jl'istica no ｰｾＧｲｮｩ｣￭ｯ･﾿Ｌ＠ en ｬｯｾ＠
cuatro casos. Durante el ?studio de e..;t.os enfernJOs se 
a¡:,reció que existía en dichos casos un déficit del hierro 
sérico o un proceso asochcto con tona totilizaci6n defec 
tuosa del hierro, infección crónica Pn un caso v talase­
mía minor en otro). La revisión de l'l literatura revela 
que la eritropoyesis ｭｾｧ｡ｬｯ｢ＧＺ•ｳｴｩ｣｡＠ intermedia se pre­
senta en enfermos con ar,er.ti::t prtniciosa que habían sido 
tratados parcialmente '' ｾﾷｮ＠ Jos que la punción esternal 
se realizó entre doce y Yeintic'uat.ro horas después de la 
institución de la terapéutica, esto, c.·uando las cifras oe 
hierro en el suero eran bajas. 

Este déficit asociado de hierro es también muy nota­
ble en algunos de los casos referidos con anemia mega­
loblástica nutt·itiva, y en otros casos aparecen signos de 
ferropenia después de la respuesta hematológica a la vi· 
tamina B . De modo similar, en el síndrome del <J.sa cie· 
ga se hacen eYidentes signos de déficit enmascarado des­
pués de la respuesta parcial a la B" o a la hepatotera· 
pía: además, el defectuoso metabolismo del hierro que 
se asocia con las infecciones crónicas actúa probable­
mente en presencia del estancamiento en las asas ciegas. 

Este metabolismo defectuoso del hierro se ha aprecia­
do también en la esteatorrea ídiopática, y dichos auto· 
res han apreciado los meg::1loblastos intermedios en va­
rios enfermos de este tipo; la vitamina B,_ y el ácido fó­
lico produjeron una mejo1 !.1. considerable er. el estado 
hematológico, pero sólo se pudieron obtener cifras nor­
males de hemoglobina después de In adición ulterior· d.<: 
hierro. Un fracaso similar del ;\cido fóliro para supn· 
mir los megaloblastos intem,edios se observó en uno de 
sus enfermos con síndrome del asa ciega. Defectos en 
los depósitos de hierro o del metabolismo de <>ste metal 
existen en la anemia megalobláslicr, del embarazo y en 
las infecciones crónicas, carcinoma o 13.s pérdidas san­
guíneas c¡ue pueden complicar a la anemia perniciosa. 
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El análisis de estas observaciones en los diferente;¡ 
procesos asociados con anemia mega!nblaslica no perni­
ciosa sugieren que los megaloblastos intermedios son 
un rasgo distintivo y universal, que apa•·ecen con1o re­
sultado de la superposición de depósitos deficitarios de 
hierro o trastorno del metabolismo de este rnetal a la 
carencia en vitamina B" o ácido fólico. Presunuhlcmen­
te, el metabolismo defectuoso del hierro impide la hemo­
globinización de los precursores megalodlicos, dificul­
tando la total expresión morfológica del asineronitmo 
nuclear-citoplásmico asociado con la eritrop(>yesis me­
galoblástica "'·erdaclera". 

Aunque pueden existir otras explicaciones para el dé­
ficit en los factores de maduración ie los eritrocitos que 
no sean la Yitamina B,, sugieren que los megaloblastos 
modificados se producen sólo cuando se superpone el dé­
ficit de hierro a nh·el de la médula ósea en el curso de la 
eritropoyesis megaloblástica. Esta hipótcs1s pcrmtte una 
explicación fácil de la distinta forma r.1orfológica de la 
eritropoyesis anormal que caracteriza a las anemias me­
galoblásticas no perniciosas y aquellos casos ,le anemia 
ｾｲｮｩ｣ｩｯｳ｡＠ complicada por pérdidas sang-1tincas, infec­
ciones crónicas o carcinoma. 
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BLOQUEO CARDL\ CO ｃｏｾｦｐ ｌｅｔｏ＠

En 1936, GR.n BIEL y WIIITE analizaron los dato!' clí­
nicos de 72 enfermos con bloqueo cardiaco completo es­
tudiados en el :\t:assachu!'etts General Hospital hastn di­
cha fecha. y recientemente Pt.:-.1'0X, :\I!LLE:R y Lr;\ ｾＺＺｾＮＭＮ Ｚ＠

han referido su experiencia en 251 enfermos con dtch) 
trastorno. l.;ltimamente el propio \VJI!Tf,, con ｒｏｬｾ＠ 1·., 

completan la experiencia anterior en dicho hospital has­
ta el año 1955, comparándolo con los resultados del gru­
po de PEl\"TO.l\, y subrayando especialmente los rasgos 
clínicos y naturaleza de la cardiopatía fundamental y el 
resultado final de los enfermos. 

Realizan una revisión de 160.000 electrocardiogramas 
y encuentran que 350 enfermos mostraban una disocia­
ción aurículoventricular completa en uno o más traza­
dos. Se pudo disponer de los protocolos clinicos en 278 
casos, de los que en 191 se tenía noticias de su salud 
en 1955 o bien se confirmó la muerte en el protocolo del 
hospital, certificado de defunción o protocolo de autopsia. 
La selección se limitó a aquellos enfermos cuyos eler.tro­
cardiogramas demostraban una disociación aurículoven­
tricular completa y en los que los ritmos ｶ･ｮｴｲｩ｣ｵｬ｡ｲ･ｾ＠
eran inferiores a los auriculares (generalmente inferio­
res a 50, con la excepción de algunos enfermos con blo­
queo cardíaco congénito o intoxicación digitálica, que 
tenían ritmos ventriculares de 75 o superiores). 

La causa del bloqueo cardiaco completo en los caso!! 
presentes es similar a la observada por el grupo de Pr,;:--¡. 
TON. La cardiopatía coronaria, con o sin hipertensión 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 bloqueo sin presentar ninguna de es­
tas complicaciones. Entre este grupo con angina pecto­
ris o infarto miocárdico curado, encuentran una edad Ji. 

geramente superior de comienzo (67,1) y una supervi­
vencia media algo mayor (48 meses) que lo que se ve en 
la estadística de PF..NTO!'.'. Este período de supervivencia 
es aproximadamente la mitad del que se encuentra en 
los enfermos que desarrollan el angor por primera ｶ･ｾ＠
a la misma edad. Existía cifra doble de hombres que da 
mujeres y entre éstas se veía una incidencia .:;uperior 
de hipertensión y diabetes mellitus. 

Las mujeres con infarto miocárdico agudo sobrevivie­
ron más tiempo que los hombres (24 y 8 meses, respecti­
vamente), a pesar de que tenian un promedio de dos 
años más de edad en el momento del comienzo y una in· 

cidencia más alta de diabetes mellitus. Esto se debe 'lr· 

cipalmente a la alta mortalidad precoz en los ｨｯｴｾ｢ｴｾｮﾷ＠
(50 por 100 en dos semanas). Las cifras de enfermos eJ 
sobrevivieron un mes o más después del infarto son ｾｕＡ＠
masiado pequeñas para permitir una conclusión ｡｣･ｾ＠
del pronóstico. 

En el grupo de enfermos con cardiopatía reumátic 
no se pudo ver el predominio de cualquier lesión valvua 
lar especifica: algunos de ellos estaban en el grupo d. 
edad en el que cabe esperarse la presentación de sínto: 
mas de cardiopatía coronaria y en varios casos se en. 
contró en la autopsia evidencia de ateroesclerosis coro. 
naria y, por ello. algunos de los enfermos de edad má3 
alta deben indudablemente clasificarse con mayor pro. 
piedad en el grupo de cardiopatía coronaria. El precto. 
minio de tres a uno de los hombres contrasta con el H. 
gero predommio de las hembras encontrado por ｐｅＺ＾ｔｯｾ＠

Aunque han hecho una ¡·evisión muy severa con el fm 
de incluí¡· como bloqueo provocado por la digital a cual­
quier enfermo en los que había sospecha de sobredosifi­
cación, el número de ca!'OS sólo alcanza e l 6 por 100 del 
total, en contraste con el 11 por 100 obs!'n·ado por Pt:.'i· 
TO:>:; los casos variaron desde un corazón normal a otro 
con cardiopatía coronaria y bloqueo preexistente de Pri· 

mero y segundo grados. La mayoría de estos enfennos 
era de edad muy avanzada y seis de estos 17 murieron. 
Entre los supervivientes el bloqueo desapareció por com­
pleto de una manera casi invariable. En vat·ios enfermos 
se presentó con pequeñas dosts acltdonal!'s ele digital o 
durante una descarga diurtlticn. 

La naturaleza benigna del bloqut•o t:ardinco congémto 
se !lustra por la observa<·•ón en t·ste I'Stucllo ele 17 enfer­
ntos. Sólo uno cl!' ellos tenía ataques <le Adnms-Stokes 
genuinos y otr·os cuatr·o mostraron un eptsodio único y 
breve de sincope durante la fiebre o el <'jt•r·cicio. Con po­
cas excepcton(•s, estos enfermos lle\'an una ,·ida nonnal 
sin reslrtc<'ión ele su actividad El enf<'r mo <le edad mis 

avanzada llene ahot·a scsc.nln y t'inco v un • nfem1o con 
pi'Obable bloqueo cardíac-o <·oneénito munó n los setenta 
y nueve años. ｾｯ＠ h q; ¡ n don inio dt> <'V' r n t 1lt ｾｲ＠

y la m1tad de ellos tenían defectos seplales venlncula· 
res sin trastorno funcional del corazón. 

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 tenían una historia de difteria durante la infan· 

cia con una incidencia más alta entre aquellos con !Jlo· 
queo de causa desconocida. En los casos actuales sólo 
el 6 por 100 dió una historia de difteria (17 enfermos, en 
dos de los cuales el bloqueo databa desde el momento de 
la infección). En estos enfermos la distribución era como 
sigue: Cardiopatía coronaria, cinco enfermos: hiperten· 
sión en cuatro, cardiopatía reumática 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 síndrome de Adams-Stokes sobre el pro· 
nóstico de los enfermos con bloqueo completo. El 38 por 
100 del total de enfermos (105) experimentaron pérdida 
de la conciencia o convulsiones o ambos fenómenos du· 
rante el curso de su bloqueo cardíaco, sintomas que reci· 
divaron generalmente durante un periodo de días a me· 
ses. Los enfermos con ataques de Adams-Stokes perma· 
necieron en la mayoría de Jos casos en bloqueo cardíaco 
completo desde que se estableció hasta el resto de su 
vida, mientras que los que no mostraban dicho cuadro 
normalizaron el ritmo con mayor frecuencia. Los enter 
mos con incidencia más alta de bloqueo transitori? (los 
casos con infarto miocárdico agudo o con efecto ､ｴｧｩｾ￡ﾷ＠
lico excesivo) rara vez presentaron sincope o convulsto· 
nes. No fué frecuente la presentación del sincope sinpa· 
rada o fibrilación ventricular de por lo menos ､ｩ･ｺＭｱｵｴｮ｣ｾ＠
segundos de duración; incluso los enfermos de eda¡. 
avanzada fueron capaces de tolerar ritmos del pulso a 
rededor de 20 sin síncope en situación ambulatoria Y ｾｮ＠

' ClR algunos casos permanecieron con completa conc1en 
6 

, 
en la cama con ritmos de pulso entre 5 y 10. El pron 5 

tico del síndrome de Adams-Stokes por bloqueo cardia· 
co completo es menos desfavorable de lo que se cree ha· 
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t Aunque 23 de los 105 enfermos con esta 
｢ｩｴｵ｡ｬｭ･ｾｩｾｾ＠ ｲｮｵｲｾ･ｲｯｮ＠ a las dos semanas de su ...:omien· 
complica. t 10 hicieron como resultado directo de para-

sólo SIC e · · t 
zo, ricular 0 taquicardia con smcope; .o ros nueve 
da vent sucumbieron por el efecto de un mfarto m10, 
･ｾｦ･ｲｭｯｾﾷ･｣ｩ･ｮｴ･＠ y los s1ete restantes por otras causas. 
cardiCO 

1 
f'nal de la segunda semana al segundo año del 

Desde e ｾＱｕｲｩ･ｲｯｮ＠ otros 19 enfermos, de ellos cinco du­
｣ｯｭｬ･ｮｾｯ＠ ues de stol<es-Adams y seis con muerte súbi 
ｲ｡ｾｴＺｮ＠ ｾＺｓｱｯ｣ｨ｣＠ restantes la causa ｾ･＠ la muerte no tenia 
ta , .ó con el bloqueo. En el con¡unto de los casos, :r 
relacl n d' d · · d grupo individual, el prome 10 e superv1venc1a 
en : :nfermos con Stol<es-Adams _excedió a l de los en­
de s que no presentaban este smdrome. La propor· 
ｦｾｾｭｾ･＠ enfermos con estos ataques fué idéntica en los 
Cl n ·vivientes que en el grupo de muertos. En el con-
supe! f · 1 · . t de Jos casos los en ermos con smcope o convu SlO-

¡un °vivieron más del doble desde el comienzo del blo-
nes t . t . t 

0 
(72 meses) que los que no eman es os sm omas 

ｾｬ･＠ meses); esta favorable asociación fué ｾｵ｣ｨｯ＠ ｮＺ￡ｾＢ＠
ｾｯｲｰｲ･ｮ､･ｮｴ･＠ en el ｧｮｾｰｯ＠ con angma pectons o ｾｯｮＮ＠ lz:t· 
farto miocárdico prev10. Aunque se pensó al pnnc1p10 
que esto podía deberse a .que ｟ｬｯｾ＠ ･ｮｦｾｲｭｯｳ＠ con Stokes­
Adams requieren as1stenc1a med1ca n:tas precozmente en 

1 curso de su enfermedad. el promedio de edad era alrc­
ｾ･､ｯｲ＠ de nueve meses mayor que :1 de los ･ｮｦ･ｲｮｾｯｳ＠ sin 
ataques, por Jo que no parece ser esta la explicación. 
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DISPLASIA EPIFISARIA l\IULTIPLE 

Con motivo de la observación de tres familias con 
quince miembros afectos, BAHIUE, CARTER y SlTCLIEFFI:: 
revisan el problema de la displasia epifisaria múltiple. 

En 1935, FAIRBA:\h. sugirió el término de displasia epi­
fisaria para un enfermo que mostraba una osificación 
epifisaria irregular y múltiple, añadiendo ulteriormente 
el término de generalizada, pero volviendo otra vez a 
aceptar el de múltiple por las características de Sil pre­
sentación. Este autor definía la displasia epifisaria múl­
tiple como "un raro error de desarrollo caracterizado 
por el moteamiento o iregularidades en la densidad Y 
alineamiento de varias de las epífisis en desarrollo, ena· 
nismo y dedos cortos y gruesos". Los síntomas comien· 
zan iuvariablemente en la infancia, pero la mayoría de 
los adultos no pueden recordar la edad del comienzo con 
exactitud. Hay un caso registrado con diecinueve mese · 
Y otro en una mujer de ochenta años. 

Los síntomas más importantes son el dolor y la rigi· 
dez articulares con un grado variable de incapacidad. 
Aunque las lesiones son más bien múltiples y generali· 
zadas, los síntomas predominan frecuentemente en arti­
culaciones específicas. Puede presentarse en cualquier 
articulación, pero las más frecuentemente afectas so11 
las caderas y las rodillas, probablemente porque son las 
que tienen que soporta1· E'l peso del cuerpo. En los casos 
de BARRJF: y cols. se hallaban afectos los tobillos. manos 
Y columna vertebral al mismo tiempo, mientras que otros 
autores han señalado la afectación de los hombros Y los 
codos. Sin embargo, debe subrayarse que la distribución 
de las articulaciones sintomáticamente no va paralela 
con la distribución radiológica, que es a menudo más in­
tensa en las epífisis de las muñecas, manos y tobillos. 
El grado de incapacidad varía desde un disconfort ligero 
a un marcado empeoramiento de la función. En una de 
sus. familias todos los m iembros afectos eran totalmcntf• 
activos Y capaces realmente de desempeñar diversas 
ocupaciones; ninguno de ellos podía realizar esfuerzos 
｡ｾ ｬ ￩ｴｩ｣ｯｳ＠ sin sintomatologia ulterior. Como contraste, en 
ｾ＠ ra familia los síntomas eran casi continuos v uno de 
ｴｾｳ＠ enfermos sólo podía andar con la ayuda de un bas-

n. Los intensos dolores en las caderas o rodillas pue-

den incapacitar realmente a los enfermos para ciertas 
profesiones. Se han descrito deformidades en flexión, 
particularmente de las cad:!ra.;, rod1llas y codos, nuen­
tras que, paradójicamente, se ha rcfeddo también la hi­
perextensibilidad de las articulaciones como consecuen­
cia de la lax itud de los ligamentos. 

Aunque las alteraciones en las epífisis son permanen­
tes, los sintomas son característicamente transitorios y 
fluctuantes. El dolor y la rigidez son la consecuencia in­
variable de un ejercicio esforzado y por esta razón los 
niños y adultos jóvenes exigen la atención médica pre· 
coz. El no reconocer la verdadera naturaleza del proceso 
puede conducir a un enjuiciamiento {also de la forma te­
rapéutica utilizada, puesto que los síntomas desaparecen 
espontáneamente, en general al cabo de pocos días, y 
pueden no reaparecer hasta pasadas varias semanas. En 
edades avanzadas la superposición gradual de osteoar­
tritis explica la molestia habitual del dolor después del 
reposo. Todos los miembros de una de las familias se 
quejaban de rigidez desp11és de estar sentados durar.te 
unas horas y de modo similar se encontraban peor al le.· 
vantarse por las mañanas; esto se ha obsen·ado tam· 
bién en niños y puede ser muy bien un sintvwa especi· 
fico de la enfermedad. 

En cuanto a los signos, los enfermes muestran un tl­
pico enanismo; la reducción en altura es del tipo tlP. ex­
tremidades cortas, pero las alteraciOnes epifisarias en 
la columna pueden también con•ribu1r a la cortedad de 
estatura. Es raro un enanismo marcado y la compara­
ción de la estatuca con Jos familiare.; es ｭ￡ｾ＠ importante 
que en ia referencia con los llamados standards nor­
males. 

El aspecto de los dedos es muy notable: la muno es 
ancha, mientras que los dedos son cortos, rechonchos y 
regordetes; pueden estar deformadas las uñas. Este as­
pecto se debe a la paralización del desarrollo de las fa­
langes y metacarpianos, pero sorprendentemente da ori­
gen a una incapacidad muy pequeña. 

Las epífisis afectas están con frecuencia ensancha­
das, lo que puede acentuarse por la existencia de atro­
fia muscular. Las rodillas afectas tienen un aspecto tí­
picamente abultado y la turgencia epifisaria puede ser 
irregula1·, conduciendo a deformidades secundarias corno 
genuvarum o valgum. Respecto a los ｭｯｶｩｾｩ･ｮｴｾｳ＠ y de­
formidades, hay familias en las que no ex1ste mnguna, 
mientras que en otras se ve una marcada limitac_ión. ｾ･＠
los movimientos, especialmente en la cadera, la ｴｬ･ｸｬｾｊｉＱ＠
y la aducción. La afectación de las extr emidades mre­
riores conduce a anormalidades de la marcha Y de la 
postura con cojera o marcha de pato. También se ha 
visto luxación de la rótula, anormalidades vertebrales, 
platibasia y subluxación de los codos. 

En cuanto a la inteligencia y desarrollo general, se ha 
descrito en casos aislados, y probablemente coincidente, 
la presentación de inteligencia subnormal, infantilis':lo 
sexual y osteocondritis disecante. No se han descr1to 
anormalidades bioquímicas en sangre. ｒ･ ｳｰｾ｣ｴｯ＠ a ｾ｡ｳ＠
complicaciones, la osteoartritis es una complicación _m­
evitable, comenzando, como cabria esperar, en la VIda 
adulta precoz. La afectación grave de la cadera puede 
causar dificultades para el ,.>:uto. 

Para el diagnóstico, tiene capital importancia el estu­
dio radiográfico. Los signos ¡adiográficos típicos se en­
cuentran a menudo en epífisis de articulaciones. que nc 
dan síntomas; las a lteraciones no son ｮＮﾡ｣･ｳ｡ｮ｡ｮＺ･ｾｾ｣＠
generalizadas y el aspecto normal de algunas ･ｰｾｦｾｳｾｳ＠

puede conducir a un error diagn?stico. Algunas cplflSIS 
pueden mostrar ligeras ｩｲｲ･ｧｵｬ｡ｾｲｬｾ､Ｎ･ｳ＠ ｾｾ＠ la ｾｯｲｭ｡＠ o de 
la osificación que sólo tienen slgmf¡cación s1 se sospe­
C'ha el proceso. Aunque las alter:H·iones ｾｯ ｮ＠ gcn_eralmen­
te simétricas, puede haber :narradas d1ferencu\s ･ｮｾＺ･＠
los dos lados, especialmente cuando se llega a la •¡¡oa 
adulta. Puede verse también un gran retraso en la apa­
rición 0 desarrollo de las epífisis y no ｬｬ･ｾ｡ｲ￡＠ a hacerse 
el diagnóstico hasta no realizarse el estud10 de otras ar· 
ticulaciones. Pueden verse proceder las epífisis de ｭ￡ｾ＠
de un centro de osificación; sin embargo. el aspecto ･ｾ＠
totalmente distinto del de la rlisplasia ･ｰｩｾｩｾ｡ｲｩ｡＠ puntea­
da. ya que la parte princip3.1 de las ep1f1S1S procede de 
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un centro único y los accesorios, a.<.1emás de ser pocos en 
número, están diseminados por la periferia de la epífisis 
cartilaginosa. 

Hay generalmente una marcada similarida<i en los 
rasgos radiográficos entre miernbros afectos de la mis­
ma familia, pero variaciones considerables de una fami­
lia a otra. La distribución de las ｾｉ ｴ･ｲ｡｣ｩｯｮ･ｳ＠ principales 
puede ser una característica familiar, pero incluso en 
la misma familia pueden presentarse variaciones. Acle­
más, los miembros de una familia afecta pueden mos­
trar anomalias tan ligeras del crecimiento epifisano que 
en a lgunas ocasiones es difícil decidir, en la infancia pre­
coz, si están o no afectas. F AIRBA.c'I"K incluyó una serie de 
procesos en los que el rasgo común es una irregularidad 
de las epífisis, citando el cretinis1.10, el punteado epifisa­
rio, la osteocondrodistrofia, la enfermedad de P erthes y 
la discondroplasia, pero en su experiencia se había falsea­
do el diagnóstico en favor de procesos más corrientes; 
así, osteoartritis y reumatismo, enfermedad de Perthes 
bilateral, luxación bilateral de las caderas, etc. 

Para llegar a l diagnóstico correcto, debe dirigirse la 
atención a los siguientes puntos : En las manos el carpo 
es pequeño en profundidad y los huesos son de forma 
irregular; durante la infancia hay un marcado retraso 
en la osüicación de los centros carpianos, aunque su con­
figuración anormal hace imposible una comparación 
exacta con su standards normales; las partes centrales 
de las epífisis inferiores del radio y cúbito son más fi­
nas que las normales, de forma que en la vida adulta los 
extremos inferiores del cúrito y radio hacen unn. V; los 
metacarpianos y falanges r.o se afectan en todas las fa­
milias, pero son generalmente cortas y gruesas con ca-

bezas l?ruesas y angulares. En los tobillos hay un adel. 
gazam1en to marcado en la parte lateral de las epifis 
tibiales inferiores durante la infancia, conduciendo en ｾｳ＠
vida adulta a una inclinación característica hacia ｡ｴｾ＠
de la articulación de la parle lateral al lado medial. En 
las rodillas, los cóndilos femorales y tibiales son cuadra. 
dos y angula r es; el extremo infer ior del fémur es plano 
y el nódulo intercondíleo notablemente marcado; la irre. 
gularidad en la osificación de los cóndilos femorales pue. 
de conducir a un aspecto sugestivo de osteocondritis di­
secante. En las caderas, las cabezas femorales mues. 
tran gran variación, puesto que pueden faltar, estar 
fuertemente deformadas o irregula rmente ｯｳｩｦｩ｣｡､｡ｾ＠

(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 perma. 
nente, con osteoartritis secundaria. Finalmente, en la co 
lumna vertebral pueden verse altera::iones exclusivas 1 
que a veces son indiferenciables de las de la enfermcdaj 
de Scheuermann, viéndose en otro!l un aspecto ｡ｰｬ｡ｮ｡､ｾ＠
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 presentación de más de una mutac¡61 

para poder explicar la ctiversid Hl de grados de intens¡. 
dad en las diferentes familias. 
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Los doctores OYA e HIDALGO presentan un enfermo, ya 
visto en esta Clínica, que presentaba dolor en región 
lumbar izquierda y luego hematemesis, que se repitió 
otra vez. Tenía una esplenomegalia de cuatro traveses 
y se palpaba el hígado dos traveses de dedo. Se pensó en 
una pileflebitis, yá. que había 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 intervención se vió un hígado ci­
rrótico-aunque las pruebas funcionales habían sido ne­
gativas-, vesícula grande y habla grandes adherencias 
epiploicas. La circulación colateral sangraba fácilmente 
y la disección de la cava y porta fué difícil por estar ad­
herida la hepática. Después de la intervención la presión 
en la porta, que era de 400 mm., descendió a 200 mm. El 
doctor HIDALGO proyecta diversas fases de la operación, 
y radiografías en donde se ven las varices esofágicas an­
tes de la operación, y otras posteriores a ella, en la que 
han desaparecido. En las esplenoportografias actuales 
se ve la esplénica bien repleta y con paso rápido del con­
traste. Se comenta la posibilidad de detención de la ci­
rrosis. Diagnóstico: Hipertensión portal operada. 

Un enfermo del doctor OYA, de treinta y tres afias, 
cuenta que en 1954 tuvo un vómito de sangre que 
requirió una transfusión, presentando al dia siguiente 
ictericia que posteriormente desapareció. Hasta junio de 
1957 se le repitieron las hematemesis seis veces. Fué in-

tervenido, no encontrándole nada en el estómago. Bebe· 
dor de medio litro de vino diario. En la exploración se 
palpa el hígado duro y el bazo dos traveses de dedo. La 
velocidad de sedimentación es de 69 y tiene una leucope· 
nia de 4.600, 4.500.000 hematíes y 25.000 plaquetas. A 
rayos X se ven varices esofágicas. En la esplenoporto· 
grafía no se ve que haya ningún obstáculo ni dilataciO· 
nes. Las pruebas de función hepática aún no se han he· 
cho. Aunque este caso parece ser una cirrosis, el ･ ｮｦ ･ｾ ﾭ
mo tiene varicosidades en la región poplítea, que podna 
indicar la existencia a una afección venosa difusa. Po· 
dría tratarse de una influencia tóxica que no conocemos. 
Diagnóstico : Cirrosis hepática con hipertensión portal. 

A continuación es presentada una enferma ､ｾｉ Ｎ､ｯ｣ｴｯｾ＠
MARINA, que desde hace unos ocho años tiene dificulta 
para tragar, al principio intermitentemente, que se ha 
hecho progresiva hasta la actuadidad, con sensación de 
ruido al tragar. A veces ha tenido algún vómito. En un 
embarazo se le quita ron las molestias. La ･ｸｰ ｬｯｲ ｡｣ｩ￳ｮｾｾ＠
negativa. La velocidad de sedimentación es de 76, 11.8w 
leucocitos con 64 neutrófilos. A rayos X se ve una este· 
nosis esofágica, dando la impresión que es de causa ex· 
terna. El esofagoscopio no puede pasar por la Ｎ･ｳｴ･ｮｾｾ ＺＺﾷ＠
pero no se ve lesión a lguna. Ligera espondiloartu 

0 
Aunque se piensa que puede ser intrínseca, y que. ｣ｯｾ＠
la enferma tiene ganglios se trate de una causa ｦﾡｦｦｩｬｾｾ＠
el profesor JIMf:NEZ DIAZ pregunta por qué se le ｱｵｾｳﾭ
en el embarazo y por qué no se ve lesión en el esofagde· 
copio. Piensa en una anomalia con arco aórtico a la 
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