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La publicacién de un caso raro de enanismo, cuya historia clinica
detallamos mas adelante, nos ha inducido a hacer algunas consideraciones
sobre la forma como se debe llevar a cabo el diagnéstico de estas alte-
raciones del crecimiento. No pretendemos que la clasificaciéon adoptada
por nosotros y que exponemos mas adelante, sea de todo punto de vista
inobjetable, pero creemos que puede ser de utilidad para la orientacién
clinica y diagnéstica en este tipo de trastorno. Con el auxilio de ella,
podremos, en la mayorfa de los casos, encuadrar rapidamente dentro de
los grandes sindromes, a los sujetos con disminucién patolégica de la
talla.

Las amplias variaciones en la longitud de los huesos largos en los
individuos aparentemente normales, hace dificil una demarcacién neta
entre los sujetos normales cortos y los anormamente cortos, como también
entre los normalmente largos y los anormalmente largos.

Los casos extremos en cambio, no resultan dificiles de encuadrar
entre los enanismos y gigantismos.

En términos generales se acepta hoy, que variaciones de un 10 %
en mas o menos sobre los valores medios pueden ya considerarse como
anormales.

Nuestro caso, como podréd verse en los datos consignados en la
historia, puede ser encuadrado, sin lugar a dudas, dentro de los enanismos.

No es posible, sin embargo, conformarnos con el diagnéstico de
enanismo; caracterizar el sindrome a fin de deducir su etiopatogenia, su
prondstico y, cuando lo tuviese, formular su tratamiento, serd nuestra
meta.

En presencia de un enanismo, cabe recordar las siguientes posibili-
dades etiolégicas: '
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1° Enfermedades generales: a) Infecciones crénicas en general; b)
afecciones generales crénicas; ¢) enfermedad celiaca y fibrosis quistica del
pancreas; d) distrofias “‘ex-morbo”; e) cirrosis hepaticas.

2° Trastornos endocrinos: a) Hipotiroidismo; b) hipopituitarismo;
c) hipergonadismo (precocidad sexual); d) tipos mixtos.

3° Enanismos primordiales o genésicos.

4° Enfermedades dseas: a) Condrodistrofia; b) raquitismo; c) osteo-
génesis imperfecta; d) enfermedades de la columna vertebral.

5° Tipos no clasificados.

1. ENFERMEDADES GENERALES

Las enfermedades generales a marcha crénica, traen perturbaciones
mas o menos marcadas del metabolismo general, las cuales, a su vez,
repercuten sobre la nutricién del nifio, dando lugar en muchos casos a que
se establezca el enanismo. Asi por ejemplo, en Jos nifios diabéticos que
por razones varias han estado en subalimentacién, cuando esta situacion
se prolonga en forma crénica, resultan ser causas suficientes, para deter-
minar verdaderos estacionamientos o retardos del crecimiento.

Estas causas pueden ser descubiertas por una cuidadosa anamnesis,
en la que se hara hincapié especialmente en el régimen alimenticio, en la
forma como se hace la digestién, en los antecedentes de enfermedades
infecciosas; ayudaran también a una perfecta identificacién, el estudio
clinico y los auxiliares del mismo, es decir, los estudios de la sangre,
tanto del punto de vista morfolégico como quimico.

a) Infecciones crénicas: Mencionaremos entre otras al paludismo,
uncinariasis, enfermedades pulmonares. Todas ellas repercuten sobre el
crecimiento, mediante la accién de causas mas o menos similares; es asi
como las enfermedades que acabamos de mencionar, actian ya sea por
falta de una buena oxigenacién de los tejidos (hipooxia tisular), debido
a la anemia secundaria, ya por falta de aereacién, como es el caso en
las afecciones fibrosas del pulmén.

b) Afecciones renales: Consideraremos aqui al infantilismo renal,
también llamado nefroesclerosis o hiperparatiroidismo renal. Es una
enfermedad muy rara; se la encuentra en la infancia bajo las manifesta-
ciones de una nefritis crénica, acompaiada de enanismo y alteraciones
6seas similares al raquitismo; la causa reside en una nefritis esclerosa,
comenzada en la vida fetal o en la primera infancia.

Una predisposicién condicionada hereditariamente acarrearia en
estos nifios una tendencia hacia las enfermedades arteriales, produciéndose
asi la esclerosis renal y enanismo consecutivo. Otros piensan en nefritis
postinfecciosas; pero tal hipétesis no parece aceptable, pues esta enfer-
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medad tan comin en nuestro medio jamas conduce a las lesiones de
tal cronicidad, que den lugar al cuadro de infantilismo. Se ha sostenido
también la posibilidad de infecciones ascendentes del tracto urinario, las
que casi siempre irfan asociadas con alteraciones congénitas.

El hecho de atacar esta enfermedad a nifios muy pequefios, da mas
fuerza a esta hipétesis de anomalia congénita, como base fundamental
del trastorno. Como quiera que la nefritis determina una relativa o abso-
luta incapacidad del rifién para eliminar los fosfatos endégenos, éstos
deben ser alejados por via del intestino, donde combinandose con el
calcio, formaran fosfatos de calcio insolubles, dando como resultado
final un verdadero estado de carencia mineral; de esta manera se expli-
carian las alteraciones Oseas.

Sintomas de la enfermedad: poliuria, nicturia y hematuria. La pre-
sion sanguinea esta elevada, lo mismo que el nitrégeno proteico; el edema,
cuando existe, suele ser considerable; puede observarse pigmentacién de
la piel (lesién corticosurrenal). Como sintomas terminales, convulsiones
y coma (edema cerebral o complicacién vascular). Estos enfermos ter-
minan generalmente por insuficiencia cardiaca, hecho que obliga a con-
siderar el diagnéstico diferencial con las enfermedades congénitas del
corazon, que también suelen dar lugar a alteraciones del crecimiento.

c) Fibrosis quistica del pdncreas y enfermedad celiaca: Conside-
deramos a estas dos afecciones en forma conjunta, porque aun cuando
su etiologia sea diferente, los procesos de absorcién se encuentran alte-
rados en ambas, de manera similar. Asi, la absorcién selectiva de los
hidratos de carbono estd en las dos enfermedades netamente limitada,
pero de manera especial en la enfermedad celiaca. Las sales de calcio
juntamente con las grasas, forman compuestos insolubles, lo que hace
que su absorcién en el intestino resulte dificultada y pasen casi integra-
mente a las materias fecales. La falta de absorcién de las grasas impide
a su vez, la utilizacién de las vitaminas liposolubles. A éstos deben agre-
garse las alteraciones del peristaltismo intestinal, factor que coadyuva en
la falta de absorcién, produciéndose como resultante de todo ello lo que
los pediatras llaman hipoalimentacién endégena.

Estos estados crénicos de carencia, entrafian la produccién de una
detencién del crecimiento, y si se prolongan excesivamente, llegan a cons-
tituir cuadros clinicos de verdaderos enanismos.

d) Distrofia “ex morbo”: Aplicamos esta denominacién a los ena-
nismos que se observan con relativa frecuencia en los nifios afectados
con malformaciones congénitas, capaces de dar lugar a trastornos més
o menos profundos del metabolismo general e intermedio. Entran aqui las
graves malformaciones congénitas del corazén, asi como las renales, cere-
brales, pulmonares y las del aparato gastrointestinal y sus glandulas
anexas. Estos casos exigen prolijo diagnéstico diferencial, el cual resulta
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relativamente facil de efectuar, si se hace una cuidadosa semiologia y si
se recurre, cuando ello es indispensable, a los métodos auxiliares de la
clinica.

e) Cirrosis hepdtica: Cualquiera que sea la definicién que se adopte

para esta afeccién, debemos convenir de que en ella existen tres procesos
fundamentales que le dan caracter: 1° alteracién o degeneracién de las
células hepaticas; 2° hiperplasia compensadora de las células parenqui-
matosas y 3° nueva formacién de tejido conjuntivo.
E Asi, Mallory dice: “Cirrosis es toda lesién destructiva, progresiva,
; de marcha crénica del higado, combinada con una actividad reparadora
F y contraccion por parte del tejido conectivo. La retraccion del tejido
A conjuntivo puede llevar a la obstruccién de los conductos biliares, cau-
; sando mayor o menor ictericia, y si interfiere la circulacién sanguinea,
da congestion portal y ascitis”.

Réssle por su parte, destaca los tres elementos caracteristicos de la

cirrosis que hemos mencionado en el parrafo anterior.
/ : No escapa a ningtn médico la importancia preponderante que tiene
el higado en el metabolismo. En la cirrosis se encuentran fundamental-
mente afectadas las funciones hepaticas por los procesos que ocurren en
sus células parenquimatosas y, por otra parte, la marcada alteracion de
la arquitectura histolégica, lleva légicamente a perturbaciones funda-
nientales del metabolismo. Groseramente, del examen de la sangre de
estos enfermos, se deducen hechos suficientes para apoyar lo anterior-
mente dicho: trombocitopenia, hipoprotrombinemia, hipoalbuminemia
con alteracién de la relacién serina globulina, anemia de tipo pernicioso.
Estas alteraciones explican los sintomas que, como el edema, el hidro-
térax, la ascitis y las neuropatias periféricas, casi constantemente acom-
: pafian a la cirrosis en sus diversos periodos. Todas estas manifestaciones
estin condicionadas a los trastornos metabdlicos e intermedios y gene-
rales, y si estos perduran por largos periodos de tiempo y ocurren en
sujetos en plena época del desarrollo (infancia), pueden dar lugar a
detencién marcada del crecimiento.

II. TRASTORNOS ENDOCRINOS

No pretendemos efectuar un estudio acerca de la forma como actiian
las hormonas en nuestra economia, ni tampoco ocuparnos de las corre-
laciones entre las mismas, pues no es ese el motivo de este trabajo. Sélo
queremos destacar, para fines pricticos, las caracteristicas mds salientes
que estas perturbaciones glandulares son capaces de producir en el soma
y en la esfera psiquica, segin la glindula o glandulas que entran en
juego para la produccién de un determinado tipo de trastorno del creci-
miento. El conocimiento de las alteraciones morfolégicas mas o menos
tipicas para cada caso nos lleva a orientarnos sobre la glindula eventual-
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mente perturbada, permitiéndonos asi encuadrarlo dentro de la esfera
endocrina o por el contrario excluirlo de la misma.

a) Nanismo tiroideo: Este tipo de enanismo, el més frecuente como
factor etiologico en las alteraciones del crecimiento de causa endocrina,
tiene las siguientes caracteristicas clinicas: 1° retardo mental, el cual
estard mds o menos marcado segtn el grado de insuficiencia y la época
de comienzo de la afeccién glandular; 2° retardo de la denticién; 3° mar-
cha imposible o tardia; 4° atraso en el lenguaje, que es proporcionado
al grado de retardo mental; 5° expresién peculiar de la fisonomia; 6° en-
grosamiento y sequedad del tegumento (mixedema); 7° lengua grande
(macroglosia), escrotal y saliente; 8° cabello escaso, seco y quebradizo;
97 constipacién con abdomen prominente, presentando frecuentemente
hernia umbilical; 10° retardo en la aparicién de los puntos de osificacién
y en la osificacién de la epifisis, todo lo cual explica el enanismo, impu-
table a la falta de crecimiento de las extremidades (micromelia); 11° me-
tabolismo basal bajo; 12° alto valor de las proteinas en la sangre; 13°
tolerancia aumentada a la creatina; 14° hipoglucemia; 15° aumento del
colesterol sanguineo; 16° retencién de agua; 17° disminucién de la con-
centracién de yodo en la sangre.

b) Hipopituitarismo: Este cuadro cuando es puro, se caracteriza
por la armonia de las formas (diminuto proporcionado). El desarrollo
mental es normal hasta la pubertad, pudiendo estancarse a partir de este
momento. En este tipo de enanismo se desarrollan bien las funciones
genitales, habiendo casos con descendencia normal y otros donde los
hijos presentaban trastornos endocrinos.

Como datos complementarios podemos consignar: curva de la tole-
rancia al azicar aplanada; glucemia en ayunas normal o baja; metabo-
lismo basal bajo de —18 a —25, aun cuando en raras ocasiones pueda
aparecer normal,

En algunos casos, aunque no es la regla, este sindrome puede ir
asociado con distrofia adiposogenital y diabetes insipida.

El diagnéstico, en general facil, se hace por la anamnesis, el examen
general y la radiologia. Debe hacerse presente la necesidad en estos
casos, del diagnéstico diferencial con los enanismos producidos por las
enfermedades infecciosas crénicas y las perturbaciones nutritivas.

En ciertos casos, con el avance de la edad y otras veces muy precoz-
mente, aparecen sintomas de caquexia o senilidad prematura (progeria
o enfermedad de Huchinson-Gilford).

Esta enfermedad se caracteriza por el enanismo, adelgazamiento
extremo, pobre sistema piloso, piel seca con arrugas finas, especialmente
en el rostro (facies gerodérmica), falta de piezas dentarias o mala implan-
tacién de las mismas y paladar ojival.

¢) Hipergonadismo: Suelen presentarse casos de retardo del creci-
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miento por hipergonadismo o precocidad sexual. Pueden ser producidos
por alteraciones tumorales: corticosurrenales, de la epifisis o de los geni-
tales. Este sindrome no data desde la época del nacimiento. Se caracte-
riza por precocidad sexual que en algunos casos puede ser extraordinaria.
Estas lesiones tumorales producen abundantes y precoces secreciones glan-
dulares y como quiera que las soldaduras de las epifisis estin condicio-
nadas por ellas, el cierre se hace muy precozmente, no importa cual sea
la glandula de las tres citadas donde asiente la tumoracion.

El grado de enanismo estd supeditado entonces a la mayor o menor
precocidad con que estas manifestaciones hipergonadales hacen su apa-
ricién, y por consiguiente, a la mayor o menor precocidad en las solda-
duras de las epifisis.

d) Nanismos mixtos: Es necesario distinguir el enanismo pituitario
del infantilismo pituitario. Mientras que en el primero el enanismo es
puramente hipofisario, en el infantilismo intervienen también en la pro-
duccién del trastorno otros factores endocrinos, tales como las altera-
ciones tiroideas, que interfieren en el proceso de la osificacién, a los que
se agrega la insuficiencia gonadal, quizés alteraciones timicas y adre-
nales y posiblemente las deficiencias nutritivas, todas las cuales combi-
nandose forman los sindromes que algunos autores llaman enanismos
mixtos o pluriglandulares o infantilismos.

La talla de estos enanos esta condicionada al momento de la vida
en que comenzé el trastorno glandular y al grado del mismo.

III. NANISMO PRIMORDIAL O GENESICO

De acuerdo con el concepto de von Hansemann este grupo de deten-
ciones del crecimiento estaria constituido por el conjunto de casos en
los que el peso y la talla son notablemente bajos desde el nacimiento.
Son por consiguiente enanismos de caracter hereditario. Engelbach, en
trabajo publicado en “Endocrinology”, 18:387, 1934, encuadra sélo
un caso de este tipo. Se caracteriza como hemos dicho, porque el ena-
nismo se hace evidente desde el momento del nacimiento. Este dato
constituye uno de los' elementos més importantes para el diagndstico
diferencial con los enanismos hipofisarios, con los cuales podria confun-
dirse.

Cabe destacar, que a pesar de hacerse el desarrollo del sujeto en
forma continua, cosa que lo diferencia también del enanismo pituitario,
no se lleva a cabo con la velocidad indispensable para adquirir la talla
normal. El trastorno repercute en los puntos de osificacién del esqueleto
y en los 6rganos sexuales, pero no altera la inteligencia. Estos nanismos,
iniciados ya en la vida intrauterina, persisten mas alld del nacimiento.
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IV. ENFERMEDADES OSEAS

Existen enfermedades dseas, algunas congénitas y otras adquiridas,
que se caracterizan por presentar alteraciones susceptibles de producir
ya sea fracturas esponténeas, ya angulaciones o curvaduras, todas ellas
dando como resultado el que la talla del sujeto afectado quede de tal
manera disminuida, que sea licito encuadrarlo dentro de los enanismos.
Entre estas afecciones podemos mencionar a la osteogénesis imperfecta,
la espondilitis tuberculosa y al raquitismo grave de marcha crénica. Las
enfermedades anotadas no producen en realidad, por si mismas, deten-
ciones en la progresién de la talla de los individuos, sino que la reduccién
de la estatura estd condicionada a los factores mecanicos agregados.

Pero existe otro grupo de enfermedades de los huesos que directa-
mente determinan acortamiento de la talla. En ellas la regién atacada es
el cartilago de conjuncién, que como sabemos, es el promotor del creci-
miento longitudinal. :

En los nanismos del primer grupo, ayudaran al diagnéstico los ante-
cedentes anamnésicos (hereditarios, alimenticios y ambientales), la clinica
y los elementos auxiliares de la misma: exdmenes radiolégicos, quimicos
y biolégicos.

En el segundo grupo se destacan netamente las candrodistrofias. Estas
se pueden clasificar de la manera siguiente: 1° condrodistrofia clasica o
acondroplasia; 2° osteocondrodistrofia o enfermedad de Morquio; 3° di-
s6stosis miiltiple o gargoylismo. 7

Las enfermedades de este grupo difieren por la distribucién de las
lesiones y por la época de aparicién; pero tienen una base anatomopato-
logica comiin, a saber: que la maduracién del cartilago de conjuncién,
no obstante efectuarse en forma normal desde el punto de vista histolé-
gico, se cumple en plazo anticipado, impidiendo el ulterior crecimiento.

En estas afecciones sélo quedan alterados los huesos de origen con-
dral; pueden ser congénitas, heredofamiliares o esporadicas. En la acon-
droplasia y en las® disstosis miltiples la regla es lo esporadico; ello en
cambio, es la excepcién en la enfermedad de Morquio. Analizaremos a
continuacién en forma suscinta cada una de estas condrodistrofias.

a) Acondroplasia: En esta enfermedad estin notablemente alte-
rados los huesos largos y los del crineo. Los primeros son cortos, con epi-
fisis redondeadas y cartilago proliferante estriado; no se forman columnas
regulares de cartilago, sino nidos irregulares. No estd trastornada la calci-
ficacion. La preponderancia de la osificacion periéstica en las epifisis
da a los huesos la forma de una copa, pero se diferencia del raquitismo
en que la linea epifisaria es mas densa. En el crineo las alteraciones son
debidas a la fusibn prematura del hueso tribasilar, produciéndose la
escafocefalia, y al alterarse la circulacién del liquido céfalorraquideo, se
produce, a veces, hidrocefalia moderada. Muchos son los que sobre-
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viven a este sindrome; lo mas notable en ellos es la cortedad relativa de
los miembros, con el punto medio del cuerpo desplazado hasta cerca del
ombligo. La piel suele colgar en pliegues en los muslos y como quiera
que la tibia se altera mas que el peroné, éste tiende a ser mas largo. La
motilidad articular estad dificultada. Las manos son regordetas y los dedos
casi iguales en longitud. Las coanas son estrechas, al cabeza es a veces
braquicéfala y hay acentuada cifosis. La mayoria de las veces el diag-
noéstico resulta facil, pues es posible hacerlo al primer golpe de vista.

b) Osteocondrodistrofia o enfermedad de Morquio: Se caracteriza
por su iniciacién mas tardia y porque las alteraciones del crdneo son
minimas. La columna en cambio, se altera mas profundamente que las
extremidades. La enfermedad se descubre generalmente hacia el cuarto
o quinto afno de la vida. Su caracteristica mas destacada y que sirve para
el diagnéstico diferencial con la acondroplasia, es la relativa cortedad
del tronco, mientras que las extremidades también cortas, no lo son en
tan alto grado. Esta mayor brevedad del tronco, se debe al aplanamiento
de los cuerpos vertebrales, lo da también la cifosis, pero de tipo difuso
produciéndose, como consecuencia el pecho de paloma. El abdomen es
muy prominente y la cabeza aparentemente reposa sobre los hombros.
La radiologia establece el diagndstico diferencial con la afeccién descripta
como sindrome de Klippel-Feil o sinostosis congénita de las vértebras
cervicales o cuello corto congénito.

Puede observarse en este cuadro la limitacién de los movimientos
de lateralidad del cuello, frecuente escoliosis cervical y dorsal superior,
asimetria facial y elevacién de los oméplatos (deformidad de Sprengel),
ademas suele observarse polidactilia. Radiolégicamente se advierte la sol-
dadura de las vértebras cervicales, de tal manera que desde la segunda
hasta la sexta constituyen una masa Unica. La inclinacién es general-
mente hacia la derecha. Clinicamente cabria la confusién con el torti-
colis y con la espondilitis cervical tuberculosa.

La disminucién de la talla en este sindrome se debe principalmente
al acortamiento de la columna cervical o cérvicodorsal.

Las epifisis de los huesos largos estdn ensanchadas como en la acon-
droplasia, pero la limitacién de los movimientos de la articulacién de la
cadera es més acentuada que en esta dltima, lo que da lugar a la posicion
de cuclillas.

Tanto en la acondroplasia como en la enfermedad de Morquio el
psiquismo es normal, como también el desarrollo genésico para uno y
otro sexo.

¢) Disostosis multiples, lipocondrodistrofia, gargoylismo o sindrome
de Hurler: Es una afeccién rara, a veces familiar y morfolégicamente
parecida a las dos anteriores, pero sobre todo a la enfermedad de Mor-
quio. La diferenciacién con esta tltima se hace porque las extremidades
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son relativamente mas largas y por la existencia de otros signos muy
caracterisicos, a saber: la opacidad de la cérnea, dedos de la mano en
garra, retardo mental y en las nifias, insuficiente desarrollo genital. Ade-
mds, suelen aparecer disminuidas la profundidad de las cavidades aceta-
bulares y glenoideas acarreando como consecuencia la limitacién de los
movimientos de las articulaciones correspondientes. Otras caracteristicas
del sindrome son: al falta de expresién de la cara y las alteraciones
mentales del tipo de la idiocia amaurética juvenil (Speel Meyer-Vogt).
Pueden estar agrandados el higado y el bazo.

Esta enfermedad, descripta por primera vez por la Dra. Gertrudis
Hurler, quien no traté de aclarar la patogenia, tiende hoy a ser incluida
dentro de las tesaurismosis, por atesoramiento de un lipido, cuya natu-
raleza quimica atn permanece ignorada, el cual infiltra los diversos teji-
dos especialmente bazo, higado y cerebro y que atin puede ponerse de
manifiesto en los leucocitos sanguineos bajo la forma de granulos que
se tifien por la técnica de Giemsa-Wright. El hecho de que este sindrome
pueda ser incluido como decimos, dentro de las enfermedades tesauris-
moticas, no nos autoriza a imputar las alteraciones dseas que forman
parte del mismo, al acimulo del mencionado lipido en el tejido 6seo.
Ello se deduce de los pocos casos autopsiados, los que han demostrado
que el sistema 6seo queda respetado por este depésito de sustancia lipida
atn indeterminada quimicamente.

La causa de las perturbaciones en el desarrollo esquelético residiria
en el trastorno de los genes pertenecientes al sistema esquelético, cosa
sostenida por la que primero describié el cuadro, Dra. Hurler, como
también por Wanver y Ullrich,

De la lectura bibliografica a nuestro alcance creemos que, desde el
punto de vista de la patogenia, habria que considerar a esta enfermedad
bajo dos aspectos: uno como enfermedad tesaurismética, en apoyo de lo
cual estin las autopsias dltimamente efectuadas, en las que se ha com-
probado la infiltracién lipida de numerosos érganos, como el higadp,
el bazo, los ganglios linfaticos y algunas glandulas endocrinas, pero que
destacan netamente la ausencia de estas infiltraciones en el sistema esque-
Iético; y otro, que tiene en cuenta las alteraciones 6seas, que son las deter-
minantes del nanismo, y que permiten encuadrar a la afeccién entre
las enfermedades tipicamente genéticas.

HISTORIA CLINICA DE NUESTRO CASO

Maria Ester L., 12 afios. Noviembre de 1947. Historia clinica N° 42.565.
Clinica Pediatrica de la Facultad de Medicina de Cérdoba.

Antecedentes hereditarios: El abuelo paterno murié a los 70 afios de
apoplejia; la abuela paterna fallecié de sincope cardiaco a los 67 afios; el
abuelo materno muere a los 60 afios de una afeccién cardiaca no especifi-
cada y la abuela materna a los 58 afios, también al parecer por enfermedad
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del corazén. Todos ellos fueron de estatura normal no presentando alte-
raciones fisicas que llamaran la atenciéon. No hay consanguinidad.

El padre vive, es sano, fuma y bebe regularmente. La madre igualmente
vive y es sana; ha tenido cinco hijos, dos varones y tres mujeres, todos los
cuales son sanos a excepcién de nuestra enferma. Ambos progenitores son
de buena constitucién: el padre tiene 1.71 m de talla y la madre 1.60 m.
Las hermanas y hermanos son sanos, de buena constitucién, todas de mayor
estatura que la madre.

Los colaterales, tanto desde el punto de vista de la salud general como
de la constitucion, carecen de importancia.

Antecedentes personales: Nacida a los ocho meses de embarazo y parto
normales. Fué alimentada a leche de ama hasta los tres meses y luego con
leche de vaca, no pudiéndose conocer proporciones ni horario por haber
olvidado la madre estos detalles.

Teniendo la nifia tres meses de edad advierten en ella una deformidad
en la columna vertebral (cifosis). La denticién se inicia a los cinco meses.
La palabra y deambulacién, recién a los tres afios. Es por esta época cuando
la nifia recién reconoce a sus padres y manifiesta algtn interés por los juegos
infantiles. Desde muy pequefia se advirtié en ella pronunciada sordera y a
la edad de diez afios comenzaron a supurar los oidos, siendo la secrecién
abundante y nauseabunda. Teniendo la nifia 9 afios experimenta una hemo-
rragia genital semejante a una menstruacién, pero este episodio no se repite.
Padecié de bronquitis y diarrea pero no con inusitada frecuencia.

Estado actual: Nifia en dectbito indiferente activo. Su talla estd muy
por debajo de lo normal (Fig. 1). La piel es parda, gruesa, sin el aspecto
clasico del mixedema, suave, de humedad normal. En la regién dorsal hay
abundante vello, el cual, sin embargo, ha ido disminuyendo durante la per-
manencia en el Servicio. Hay dos manchas hipercrémicas en la regién antero-
interna del muslo derecho; ademas uno que otro nevo pigmentado en la cara
(Fig. 2). Llama la atencién la anormal distribucién del paniculo adiposo,
abundante en la cara, confiriendo a ésta el aspecto menopausico, y en el
abdomen; menos abundante en cambio, en los miembros, siendo precisa-
mente en éstos donde la piel aparece mas engrosada. El desarrollo de la
musculatura es muy inferior al que podia esperarse por la amplitud del
térax. El sistema ganglionar es normal.

Esqueleto: No obstante que la descripcién del mismo se ird haciendo
a medida que avancemos en el examen de los diferentes segmentos del cuerpo,
queremos hacer resaltar aqui, el tamafio de la cabeza y especialmente la
cara y las proporciones relativamente reducidas del resto del cuerpo. El
térax y la cadera de tipo atlético, contrastan con las extremidades delgadas,
siendo todavia mas acentuada esta desarmonia por el abdomen grande y
prominente. .

Cabeza: Nada de particular a la palpacién. La mensuracién arroja los
siguientes resultados: Circunferencia occipitofrontal, 50,5 cm; suboccipi-
tofrontal, 49,5 cm. Diametro occipitofrontal, 16,5 ¢m: biparietal, 13,75 cm;
bitemporal, 12 c¢cm. Escama del temporal prominente y ligera exéstosis de
las bolsas frontales. El cabello es suave y abundante, de grasitud normal.

Cara: Facies adenoidea, presentando los siguientes caracteres: frente
estrecha, nariz recta y aplanada en la base, parpados caidos, surco palpabral
inferior muy acentuado, mejillas abultadas y fldcidas, marcado surco sub-
mentoniano con papada prominente. La fisonomia es inexpresiva, de tristeza
y abandono (ver Fig. 2).
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Ojos: Las pupilas son iguales, reaccionan bien a la luz y a la acomo-
dacién; la motilidad extrinseca es normal; escleréticas azuladas: expresién
> 3 - |
~ de la mirada vaga. Al examen del oculista (Dr. Yadarola) “numerosos cuer-
pos flotantes muy finos en el ojo derecho; escasos y mas gruesos en el lado
izquierdo”. Agudeza visual normal; hipertelorismo.

150
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Figura 1 Figura 3

Figura 2 Figura 4

Oidos: Pabellén algo separado, con eshozo de tubérculo de Darwin en
el hélix; sordera muy pronunciada y progresiva.
Nariz: Con secrecién abundante y nauseabunda, permanentemente obs-
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truida, lo que la obliga a mantener la boca abierta. Presenta vegetaciones
perceptibles al tacto.

Boca: Grande, con expresién de tristeza. Gingivitis hemorragica. Ma-
xilar superior: paladar ojival, con didmetro transverso reducido; piezas den-
tarias totalmente erupcionadas y deficientemente calcificadas; ausencia de
incisivos laterales. Maxilar inferior: arcada dentaria completa; presencia de
los cuatro molares de los doce afios; erupcién adelantada; no hay caries; el
aparato dentario corresponde a una persona de 15 a 17 afios.

Cuello: Extremadamente corto, simulando la ausencia parcial de co-
lumna cervical o (la soldadura de las vértebras); la cabeza aparentemente
descansa sobre los hombros. Fosa supraclavicular poco deprimida. No se
palpan ganglios ni se observan latidos (ver Fig. 1).

Térax: Grande, con gran didmetro anteroposterior, de aspecto atlético;
prominente hacia adelante con angulo xifoideo obtuso; no hay rosario costal.

Columna vertebral: Cifosis bien marcada en la regién dorsal superior
y pronunciada lumbar, ambas irreductibles (Fig. 3).

Radiografia 1

Aparato circulatorio: Area cardiaca normal; tonos bien timbrados; pulso
ritmico, frecuencia de 80 latidos por minuto. En el electrocardiograma las
ondas Q en derivacién primera, segunda y precordiales presentan las carac-
teristicas que son propias de la época de la lactancia. Tensién: Max. 100
mm de Hg. Mn., 60 mm de Hg.

Aparato respiratorio: Nada de particular.

Abdomen: Grande y batraciforme en la posicién de dectibito dorsal:
marcadamente prominente y con tendencia a hacerse péndulo, cuando la
nifia estd de pie (ver Fig. 1). Paredes gruesas pero atémicas, que facilitan
la palpacién; ligero timpanismo. El borde superior del higado a la altura
del quinto espacio intercostal derecho, sobre la linea mamilar; no se palpa
el borde inferior; tampoco se palpa el bazo.

Miembros: Llama la atencién el contraste de su delgadez con la am-
plitud del tronco y del abdomen. Proporcionalmente a la talla, sin em-
bargo, aquéllos no resultan cortos (ver Fig. 1) (ver medidas antropomé-
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tricas) Miembros superiores: ligero codo valgus; la punta de los dedos llega
por debajo de la mitad del muslo; la mano es regordeta con los dedos algo
cortos y muy afinados en la ultima falange (constriccién brusca), la cual.
aparece flexionada; las ufias son pequefias y poco potentes. El aspecto general
de la mano es en garra, pues a la flexién de la tltima falange se suma el
escaso desarrollo de las eminencias tenar e hipotenar; articulaciones libres,
a excepcion de la que separa la segunda y tercera falance, que tiene limitado
el movimiento de extensién. Cadera (ver Fig. 3 y Rad. 1). Nalgas poco
desarrolladas en sus masas musculares; pelvis estrecha de tipo masculino.
Miembros inferiores: tipo cilindroideo, con ligero genu valgus; pie plano,
valgo pronado, especialmente el izquierdo; anisodactilia bilateral, el cuarto
dedo es mds corto que el quinto e insertado en plano posterior respecto a los
restantes; articulaciones libres; ligera cianosis distal en ambas extremidades

- (Fig. 4 y Rad. 2).

Radiografia 2

Aparato genital: Ausencia completa de caracteres sexuales secundarios.

Sistema nervioso: Reflejos tendinosos y periosticos muy vivos, lo mismo
que los cutineos abdominales; reflejo cutidneo plantar de Babinski positivo,
asi como sus homélogos. Motilidad normal, si bien poco activa; taxia y
praxia aparentemente disminuida (poca decisién en sus actos) ; dentro de lo
que puede obtenerse del desarrollo psiquico de la nina, la sensibilidad parece
normal.

Psiquismo: Retardo pronunciado de todas las facultades intelectuales;
mentalidad correspondiendo a la de una nifia de tres afios. Es inexpresiva,
apatica, facilmente gobernable, de caricter placido, buena. Afectividad dificil
de valorizar.

DISCUSION

Este cuadro evidente de enanismo puede despertar dudas a causa
de su rareza clinica; pero quien haya visto una vez un caso de este tipo,
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dificilmente dejara de dar con el diagndstico preciso, casi a un primer
golpe de vista.

A continuacién haremos un rapido analisis de las enfermedades que,
aunque mas no sea en forma superficial, podrian asemejarse a la que
presenta nuestra nifia.

Mixedema.—Consideraremos en primer lugar el nanismo hipotiroi-
deo o mixedema. El atraso mental, la marcha tardia, la palabra igual-
mente retardada, el abdomen prominente, el atraso en la aparicién de
los puntos de osificacién, la leve cianosis y enfriamiento de las extremi-
dades distales, podrian obligar a pensar en un hipotiroidismo. Pero exis-
ten caracteristicas del mismo como el retardo mental, que no es del
tipo mixedematoso, el metabolismo basal ligeramente aumentado, la
falta de micromelia, la glucemia y colesterolemia normales, la falta de
constipacién, la grasitud normal del cabello, el cardcter bondadoso y
sumiso, la ausencia de macroglosis de tipo escrotal asi como de piel
tipicamente mixedematosa y, finalmente, la fundamental divergencia en
lo que respecta a proporciones de los diferentes segmentos del cuerpo, con
el cuadro del mixedema, hacen desechar totalmente esta tltima enfer-
medad.

Raquitismo.—Algunos de los rasgos que se destacan en nuestra
enferma podrian, considerados rdpidamente, hacer pensar en raquitismo.
Tales la frente algo prominente, la depresién de la raiz de la nariz, el
abdomen globuloso, en angulo cifocostal ensanchado y la separacién de
los espacios intercostales.

En nuestro medio, sin embargo, un raquitismo tan tardio como ten-
dria que ser éste, dificilmente se encuentra. Por otra parte, nuestra en-
ferma no presenta las secuelas en los huesos craneales que suelen tener
los antiguos raquiticos, ni el ensanchamiento de las epifisis ni tampoco
rosario costal.

Tampoco el examen quimico de la sangre habla a favor de enfer-
medad raquitica: el calcio, el fésforo, las fosfatasas y el equilibrio dcido-
base estin en los limites normales. :

Lo mismo puede decirse de la radiologia, la cual no acusa en
nuestra enferma las tipicas alteraciones de las epifisis que son propias
del raquitismo, como la deformacién en cipula, el deflecado en forma
de peine y los picos de loro, asi como tampoco las lineas transversales
propias de los enfermos recién curados de sus alteraciones raquiticas.
Nuestro caso, por otra parte, presenta la linea epifisaria mas densa
(Rad. 3).

Disostosis degenerativas—Nos queda todavia por considerar una
seric de alteraciones del esqueleto designadas con el nombre de ‘disos-
tosis degenerativas, las cuales ser4n objeto de un breve comentario de
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aquellas que pueden prestarse a confusién diagnéstica con la afeccién
que presenta nuestra enferma.

Estas disostosis degenerativas tienen caracter familiar y son, induda-
blemente de naturaleza idiotipica. Cabe destacar al respecto que el geno-
tipo proporciona un complejo biolégico que regula la osificacién, espe-
clalmente la de aquellos huesos producidos.a expensas del tejido conjun-
tivo. Todo trastorno que afecte este complejo biolégico, dard como con-
secuencia una alteracién en los procesos de osificacién de la regién
esquelética correspondiente. :

Dentro de estos tipos de disostosis debemos distinguir: a) forma hipo-
plasica y b) formas hiperplasicas.

Radiografia 3

Como forma hipoplasica consideraremos a la disostosis cleidocraneal
hereditaria, comtnmente llamada de Marie y Sainton, no obstante que
la bibliografia alemana reclama la prioridad para Schenthauer, pues este
autor, mucho antes de aquellos mostr6 preparaciones de sujetos afectos
de esta enfermedad. Hultkrantz, a comienzos del siglo, fué quien reunié
el mayor niimero de casos. Las caracteristicas mas destacadas del cuadro
son: baja estatura, alteraciones de las suturas craneales con persistencia
de las fontanelas, osificacién imperfecta de los huesos del craneo, tras-
tornos de la denticién (retraso, implantacién defectuosa, alteraciones del
esmalte ), deformaciones de las claviculas, que van desde la existencia
de sélo esbozos de algunos segmentos, hasta la ausencia total, escapulas
pequenas. Como podemos ver, las alteraciones estan localizadas en los
huesos de origen conjuntivo. Como consecuencia de las anomalias clavi-
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culares, al cruzar los brazos, los hombros pueden contactar en la linea
media. De la descripcién de los casos de Hultkrantz, se desprende que
esta afeccion tiene caracter netamente hereditario y familiar.

El caso que aqui presentamos y que nosotros catalogamos entre las
disostosis hiperplasicas, difiere de la disostosis cleidocraneal hereditaria,
por la ausencia de anomalias claviculares y acromiales de tipo hipopla-
sico, siendo las que presenta a este nivel mas bien de caracter hiperpla-
sico, con fuerte incurvacién clavicular (Rad. 4). Por otra parte, las
caracteristicas contracturas digitales, las alteraciones oculares, las del
aparato de la audicién, la cifosis y lordosis, las alteraciones psiquicas
—traducidas por idiocia y docilidad de caracter— la falta de esponta-

Radiografia 4

neidad y rapidez en los movimientos y finalmente, la ausencia del caracter
familiar, son suficientes signos para permitir eliminar en nuestra enferma
el diagnéstico de enfermedad de Marie-Sainton-Schenthauer.

Dentro de las disostosis hiperplasicas debemos recordar a la enfer-
medad de Dzierzynsky, afeccién congénita y familiar, cuyas principales
caracteristicas son: excesivo desarrollo de las claviculas y del craneo,
oxi o acrocefalia, nariz i)rominentc, térax infundibuliforme y talla nor-
mal. Este tltimo caricter bastaria para eliminar en nuestro caso esta
posibilidad diagnéstica.

La enfermedad de Cruzén o disostosis craneofacial hereditaria, se
caracteriza por las hiperostosis frontales acentuadas, las alteraciones de
la motilidad extrinseca del ojo, la exoftalmia, la nariz aguilena, y el
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prognatismo del maxilar inferior. La falta de enanismo y de idiocia, asi
como también de alteraciones visuales y auditivas y la inexistencia de
opacidad corneal o de cuerpos flotantes en el humor vitreo, permiten
también excluirla.

La enfermedad de Klippel-Felstein, caracterizada por hipertrofia de *
la béveda craneal y por un grado marcado de progeria, podria por otros
signos clinicos semejantes a los de nuestra enferma prestarse a confusién.
Pero los dos sintomas destacados, hipertrofia craneal y progreria, permiten
el diagnéstico diferencial.

Ante este caso de enanismo evidente de origen congénito, que no
es de naturaleza endocrina, que tampoco obedece a trastornos metabé-
licos generales, y que presenta alteraciones psiquicas (idiocia) muy espe-
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Radiografia 5

ciales, trastorncs de la visién, alteraciones del oido y de la nariz y ano-
malias Gseas diferentes de las que presentan las condrodistrofias clasicas,
pero que pueden ser encuadradas dentro de las disostosis degenerativas
hiperplasicas, podemos llegar a la conclusién de que estamos en presencia
del sindrome de Hurler, también llamado Lipocomdrodistrofia o gar-
gaylismo. '

Esta rara enfermedad, menos frecuente atin en el sexo femenino,
es en realidad, algo mas que una disostosis degenerativa. En ella existe
también, como ya lo hemos expresado anteriormente, un trastorno meta-
bélico de los lipidos que hace que la afeccién deba ser encuadrada tam-
bién dentro de las tesaurismosis. Y si bien es cierto que el proceso tesau-

- rismético alcanza a la mayoria de los 6rganos (bazo, higado, sistema ner-
vioso, sistema linfatico), el enanismo existente no se debe a la interfe-
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rencia en el cartilago de crecimiento por este atesoramiento de lipidos,
porque se sabe que precisamente alli, tal trastorno no se produce.

Radiografia 6-

Radiografia 7

Las pocas autopsias y estudios histépatolégicos existentes, permiten
explicar muchos de los sintomas que presentan estos enfermos. En los
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estudios histopatolégicos se han comprobado depésitos de una substancia
extrafia que por sus aptitudes tintoriales se asemeja a las grasas. Aparte
de ello, células ganglionares con substancia de Nissl ausente o degene-
rada. La mencionada substancia similar a la grasa ha sido encontrada
infiltrando los ganglios linfaticos, el mio y endocardio, los tibulos renales
y algunas glandulas endocrinas, como la pituitaria, las paratiroides y las
adrenales. Se asemeja la infiltracién lipica a la del sindrome de Nieman-
Pick, pero difiere por las células de aspecto espumoso que en el sindrome
de Hurler no aparecen.
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Radiografia 8

El agrandamiento del bazo e higado, no siempre se debe a la infil-
tracion, ya.que en parte pueden ser aparentes y explicables por el des-
censo de las visceras a causa del poco espacio de que disponen, como
consecuencia del acortamiento de la columna. De esta manera se explica
también el abombamiento del abdomen.

Los cortes histolégicos de los huesos demuestran evidencias del lento
¢ irregular crecimiento del cartilago, lo cual explica que esté trastor-
nado el crecimiento; estas alteraciones aclaran también las anomalias
radiolégicas de los extremos de los huesos largos, que aparecen irregu-
lares (Rad. 9), y el retardo en la aparicién de los centros de osificacién
(Rad. 5). '

La cifosis se debe al efecto mecanico sobre los cuerpos vertebrales
que han perdido su normal capacidad de crecimiento. La zona de maximo
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ataque es la de la duodécima vértebra dorsal y la primera y segunda
lumbares. La cifosis acarrea el acortamiento de la columna, dando el
sindrome de cuello y térax aparentemente cortos (Rad. 4 y Fig. 1).
El inapropiado crecimiento de los huesos de la base craneana, que
derivan de cartilagos, explican las deformaciones de la cabeza. Lo mismo
puede decirse del agrandamiento de la silla turca, que no siempre va
acompafiada de agrandamiento de la hipéfisis. La hidrocefalia podria

Radiografia 9

explicar también tal anormal crecimiento craneano, como ocurrié en
nuestro caso, atn cuando se trataba de una hidrocefalia de grado mode-
rado. (Rad. 7 y 8).

Las alteraciones de las glandulas endocrinas no son en esta enfer-
medad hallazgos constantes ni mucho menos. El hipogenitalismo sélo
se encuentra en el sexo femenino. En la bibliografia consultada, no hemos
encontrado referencias a estudios histopatolégicos en los érganos sexuales
femeninos en estos enfermos.
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Resumen de los estudios efectuados a nuestra enferma, con los
elementos auxiliares a la clinica

Reacciones de Wassermann y Kahn: Negativas ambas en varias opor-
tunidades.

Reacciones de Mantoux: Negativas hasta la concentracién del 1/10.

Curva de glucemia: Normal en cuatro oportunidades, previa ingestién
de un gramo de glucosa por kilogramo de peso. :

Examen citolégico de sangre: Contage de glébulos, hemoglobina vy
féormula leucocitaria, normales.

Examen quimico de sangre: Calcio, 0,0115 g por 100 cm® de suero.
Fésforo inorganico, 0,0040 g por 100 cm® de suero. Fosfatasas, 4,4 unidades
Bodansky. Cl. Na. globular, 0,305 g por 100 cm® de suero. Cl. Na. plasmi-
tico, 0,510 g por 100 cm® de suero. Relacién Cl. Na glob./Cl. Na. plasm.
= 0,60. Proteinas totales, 8,25 g por 100 cm® de suero. Serinas, 4,305, g
por 100 em® de suero. Globulinas, 3,945 g por 100 cm® de suero. Relacién
serina/globulina = 1,1. R. alcalina, 56,6 por 100 cm® de plasma. Colesterol,
0,141 g por 100 cm* de plasma. '

Examen de orina: Normal.

Metabolismo basal: Mas 28 9 (23-VIII-46) ; y mas 20,2 % (14-1V-47).

Puncién lumbar: Se extraen 45 cm? de liquido claro, cristal de roca.
Normal al examen quimico. Con tensién de 52 cm agua (Claude) con
signo de Queenkestead positivo en ambos lados.

Examen del oftalmélogo, del otélogo y eclectrocardiograma, fueron
detallados anteriormente en el estudio clinico.

Medidas antropométricas: Talla: 1,12 cm. Peso, 20 kilogramos. Enver-
gadura: 1,21 cm. Vértex pubis: 56 cm. Pubis suelo: 56 cm. Umbilico
ptbica: 11 em. Xifo umbilical: 12 cm. Altura del esternén: 12 cm. Longitud
m. superior: 49 em. Longitud m. inferior: 59 cm. Circunf. torac. superior:
62 cm. Circunf. tordc. media: 65,5 cm. Circunf. tordc. inferior: 61,5 cm.
Circunf. abd. (ombligo): 49 cm.

~Craneo: Circunf. occip. frontal: 50,5 cm. Circunf. subocip. frontal:
49,5 cm.

Distancia glabela: Vértex: 11 cm. Distancia nasomentoniana: 12 cm.

Circunferencia del cuello: 27 cm.
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SINDROMES BANTIANOS

POR LOS

Dres. DARIO L. DIEHL y JORGE A. BEATTI

Desde el afio 1883 en que Banti formulara la descripcién de la
clasica enfermedad que lleva su nombre, caracterizada por su curso
cronico, con sus tres periodos consecutivos de: anemia, urobilinuria con
ligera ictericia y dé cirrosis con ascitis, que atribuyera a la accién sobre
el bazo, higado y sistema portal de una noxa téxica o infecciosa, han
sido numerosas las hipétesis vertidas sobre la misma y es asi como
Kemplerer *, Eppinger* y otros autores, niegan al cuadro descripto por
Banti, su entidad nosolégica. Han contribuido a ello, las diversas teorfas
patogénicas del sindrome debidas, sobre todo, a un desconocimiento de
la verdadera estructura del foliculo esplénico, que no hacian posible una
correcta interpretacion sobre la fibroadenia descripta por Banti, como
patognomoénica de esta enfermedad. Hasta hace poco, tres teorias prin-
cipales fueron sustentadas a este respecto: a) La arteriola terminal y el
seno venoso estarian separados entre si por la pulpa esplénica sin consti-
tuir un sistema vascular cerrado. b) La arteriola y el seno se continuarian
en sistema vascular cerrado. Knisely?, por transiluminacién experimental
en bazos vivientes, sostuvo esta hipétesis que llamé de la replecién, con-
centracién y evacuacién del seno venoso. ¢) La teoria mixta que sostenia
la concomitancia de los dos factores anteriores.

Las experiencias realizadas por los miembros de la Spleen Clinic
del Columbia Prebysterian Medical Center y publicadas por tres de sus
miembros: Mackenzie, Whipple y Wintersteiner *, en “American Jour-
nal of Anatomy”, 68, N* 3/397/454/1941, han permitido aclarar este
punto, pues al repetir las investigaciones de Knisely?, con transilumina-
ci6n de bazos vivientes, han formulado el siguiente esquema anatémico
(Fig. 1) : La terminacién arterial se comunica por medio de la ampolla de
Thoma o arterocapilar, directamente con la pulpa esplénica, formada por
células fijas, méviles y fibras de reticulina separadas entre si por con-
ductos reales o virtuales, segtin la dilatacién o contraccién del bazo, cuyos
didmetros en reposo tienen 6 micrones. Esta pulpa, a su vez, por los
estomas de los senos venosos, se comunica con estas cavidades, las cuales,
a su vez, se vierten en las arteriolas iniciales del sistema porta.

* Comunicacién presentada en la Sociedad Argentina de Pediatria, en la sesién
del 23 de agosto de 1949,
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La oclusién portal ‘crémica, determina hipertensién de la esplénica,
que origina a su vez una dilatacién de los senos venosos y de los estomas
correspondientes, con la compresién consiguiente de la masa pulpar y
por ende, se dificulta el pasaje de la sangre de los capilares arteriales
a la pulpa, determinando la ruptura de los mismos, con hemorragias en
la periferia de los foliculos, que luego se organizan en zonas nodulares
de esclerosis (determinando con ello, la tipica fibroadenia de Banti) y
si a ello se agrega la degeneraciéon y organizacién cicatrizal de la pulpa
comprimida, nos hallamos frente a un bazo fibroso.

Figura 1.—Copiado de A. D. Whipple

Estas nuevas investigaciones de Mackenzie y colaboradores, vienen a
confirmar que la enfermedad de Banti, no puede ser considerada como
entidad nosolégica, sino como actualmente se la designa, constituyendo
el “sindrome de Banti”, que engloba en si, una serie de cuadros carac-
terizados por anemia variable, con o sin esplenomegalia, con o sin hemo-
rragias gastrointestinales, con o sin cirrosis hepatica y en estrecha relacion
con la hipertensién del sistema portal. En cuanto a la clésica fibroadenia
considerada como exclusiva de la enfermedad de Banti, que durante afios
permitiera confirmar el diagnéstico histopatolégico que para algunos
autores era sintoma suficiente para rotular al enfermo de bantiano,
vemos que puede ser producida experimentalmente por la simple ele-
vacién de la presién portal. Recordemos que la presién portal, medida
al nivel de la esplénica, es normalmente de 60 a 100 mm de agua y de
8 a 13 mm de mercurio.
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Si tenemos presente la comparacién de la porta con un arbol, formu-
lada por Testut *, en el que las ramas serfan la esplénica, la mesentérica
superior y la inferior y sus raices, la red de sinusoides del higado, com-
prenderemos como la sintomatologia cambiard segtin el nivel en que
asiente la obstruccién portal. Es por ello que la escuela americana, si-
guiendo a Wipple ™, divide a la oclusién portal en: debida a bloqueo
intrahepdtico o a bloqueo extrahepatico. A las primeras corresponden
las cirrosis primitivas del higado, de origen venoso que se acompafian
luego de hipertensién portal.

Mc Indoe ® comprobé que la hipertensién portal guarda relacién con
el grado de cirrosis intrahepatica y la proporcién de los vasos colaterales,
lo que explica la diferente evolucién y los distintos periodos en que apa-
recen las hemorragias gastrointestinales. Las experiencias de perfuncién
de la porta, realizadas por este autor, le permitieron demostrar que sélo
el 13 '% de la sangre portal se vierte en la suprahepatica, escapando
el resto, en los cirréticos, por las colaterales.

El bloqueo extrahepatico, puede tener origen en dos tipos de lesiones:
fibrosis, que pueden deberse a trombosis portal o de sus ramas, o bien
a la prolongacién en la rama izquierda de la porta a partir de la desem-
bocadura de la umbilical y del conducto venoso de Arancio del pro-
ceso fisiolégico de obliteracién de la umbilical en el recién nacido, y que
explicaria los sindromes de oclusién portal de la infancia, o cavernoma-
tosis, ya sea debida a la canalizacién de una trombosis o bien, a una
degeneracion angiomatosa. .

SINTOMAS

Con frecuencia el sindrome se descubre por una hematemesis. En
ocasiones es una anemia con esplenomegalia la que lleva al diagnéstico.

La anemia, es de tipo hipocrémico eritrocitico, leucocitico. En cuanto
a las plaquetas pueden estar disminuidas o bien dentro de cifras normales.
Dificilmente la cantidad de eritrocitos baja de los dos millones, no encon-
trandose tampoco formas inmaduras en la sangre circulante.

Hemorragias gastrointestinales: Debidas a las rupturas de las varices
esofagogastricas, pueden tomar el tipo de la gran hemorragia o bien de
pequefias hematemesis con enterorragias.

Bazo: Puede existir un bazo palpable. En ocasiones el aumento de
tamafio del bazo, sélo es diagnesticable radiograficamente. En otros casos,
puede tomar un gran volumen. En los periodos iniciales llega a contraerse
después de una hemorragia copiosa o tiene una respuesta adrenalino-
positiva.

La médula 6sea toma un tipo hiporregenerativo, pero sin alteracién
en su relacién leucoeritroblastica.

La insuficiencia hepdtica: Primitiva en las formas con cirrosis hepé-
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tica inicial y aparece en los periodos avanzados en la forma por bloqueo
extrahepatico.
La ascitis aparece en los periodos terminales del sindrome.

DIAGNOSTICO

El diagnéstico de este sindrome se basa en una anemia moderada,
acompafiada por lo general, de esplenomegalia, con o sin cirrosis hepa-
tica; presentando la mayoria de los casos, dilataciones varicosas eséfago-
géastricas y con examenes de médula 6sea, sin alteracion de la relacion
cualitativa entre sus elementos.

Por lo tanto, en todo enfermo sospechoso de bantiano, debe practi-
carse, junto al clasico examen de sangre, el estudio fisiopatolégico de la
funcién hepatica, para lo cual contamos con la amable colaboracion
del Dr. Lépez Garcia, de la Academia Nacional de Medicina.

Para determinar si existe una discreta esplenomegalia pediremos ante
todo una radiografia simple de abdomen, y también podemos valernos de
una radiografia de estémago practicada con ingestion de mezcla opaca
en la cual, la desaparicién de la camara aérea gastrica o la compresion
de la curvadura mayor puede orientarnos en la presuncién de un bazo
aumentado de tamafio. La existencia de varices esofagogastricas, puede
determinarse por eséfagoscopia, la que no tiene inconveniente de ser reali-
zada durante los periodos no sangrantes o bien, por la radiografia de
es6fago que, a falta de un seridgrafo, practicamos con la siguiente técnica:

1? Tomar una mezcla de bario, de golpe, para producir una dila-
tacién brusca del eséfago y hacer en ese momento la primera radiografia
el AT

2° Ingerir un segundo sorbo y al final de la toma, exponer la
segunda placa.

3° Sacar una nueva placa tres minutos ‘después de esta ultima in-
gestion.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnéstico diferencial debe hacerse:

Con las anemias parasitarias (paludismo, leishmaniosis), en las cua-
les, la presencia del agente parasitario permite aclararlo; con la anemia
perniciosa, a veces dificil de determinar; con las panmieloptisis, por su
caracter de anemia arregenerativa y en las cuales, el estudio de la médula
ésea induce a confusién; con las leucemias, especialmente las de tipo
aleucémico, como fuera rotulado el caso N? 2 y en los cuales, la puncién
esternal permite descartarla.

Con las esplenomegalias por tesaurismosis (enfermedad de Gauther,
Niemann-Pick; Schuller-Christiam), el diagnéstico se confirma especial-
mente para la primera, por la existencia de las cldsicas cclulas de cerasina.
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Con la cirrosis de Laennec, por la edad del enfermo y por los ante-
cedentes toxicos del mismo.

Con las ictericias hemoliticas, especialmente del tipo congénito fami-
liar, caracterizadas por un tinte ictérico amarillo limén, con bilirrubinemia
indirecta elevada, urobilinuria, acompafiada de acoluria. La presencia
de hematies esferociticos y la abundancia de reticulocitos en la sangre
circulante, es otro elemento en favor de la ictericia hemolitica a la que
se agrega también, el caricter hereditario familiar, como lo comproba-
ramos en tres casos mejorados con la esplenectomia, pertenecientes a una
misma familia que tuviéramos' oportunidad de asistir.

ot ]' j
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TRATAMIENTO -

1

El tratamiento puede dividirse en dos aspectos distintos: a) Qui- 3

e ’ = > 5
rurgico, que comprende: la esplenectomia, operaciones tendientes a me- A
jorar el estasis varicoso es6fagogéstrico y las intervenciones para corregir 3
la ascitis. b) El tratamiento médico de la anemia, la hepatosis y la ascitis. i

Esplenectomia: La esplenectomia ha gozado de gran auge mientras
la concepcién patogénica de Banti estuvo en pie, pues al suprimir la
formacién de noxas esplénicas parecia detenerse la evolucién hacia la
cirrosis hepatica y la hipertensién portal. Pero la observacién alejada de
los enfermos, permiti6 comprobar que el beneficio mediato de los mismos
no era tal y que no obstante la extirpacién del bazo, la enfermedad
ha seguido quemando las etapas posteriores del sindrome en gran nu-
mero de casos. Nuestro caso N° 1 serfa el ejemplo tipico de ello.

it o
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No obstante, la esplenectomia sigue siendo uno de los puntos més
discutidos en el tratamiento del “sindrome bantiano”. Mientras Howels 7,
sostiene una sobrevida mayor de los enfermos tratados clinicamente, otros
autores como Barg y Dulin® sostienen que la operacién practicada en
los periodos iniciales, es decir, de anemia esplénica con higado aiin
normal, es capaz de mejorar la evolucién de la enfermedad. Litchfield
y Dembo? son de la misma opinién. Es aceptado, que realizada en este
periodo inicial, es capaz de mejorar la anemia esplénica y en los casos
de trombosis primitiva de la esplénica, detener la hipertensién del resto
del sistema portal, especialmente cuando atin no ha comenzado la cirrosis
hepética. Esta indicacién es mayor atin cuando la anemia se acompana
de trombocitopenia, pues entonces al aumentar el niimero de plaquetas, con
la extirpacién del bazo, se disminuye la propensién a las hemorragias.
En contraposicién a lo antedicho, las cifras aumentadas o normales de
plaquetas, contraindicarian la esplenectomia, pues la elevacién de la trom-
bocitopenia, segiin lo comprobaran Evans y Rosenthal, puede favorecer
la trombosis postoperatoria.

Kelly, citado por Whitey y Briton™, en los casos con trombocito-
penia, superior a los 200.000 por mm?®, reemplaza la esplenectomia por




R | N B R S PN P Ol I SR W

ARCHIVOS ARGENTINOS DE PEDIATRIA

la ligadura de la arteria esplénica, operacion que tiene la ventaja de
conservar adherencias utiles para la derivaciéon porta-cava, a través de
los pequefios vasos de la pulpa y capsula esplénica.

La esplenectomia suele mejorar la anemia (caso N* 2), aunque en
los dias siguientes a la misma, preséntase una acentuacién del cuadro
hemético, consecutiva posiblemente a la pérdida de una respetable can-
tidad de sangre contenida en el bazo hipertréfico, que se resta al torrente
circulatorio como ocurriera en nuestro caso N* 1. Mejorando por otra
parte la hipertensiéon portal al disminuir una zona importante de dicho

‘sistema, favoreciendo la circulacién en las arteriolas del higado; en el

tronco y ramas de la porta, si se considera que la vena esplénica aporta
el 40 % del caudal del sistema portal (Trocantins™).

O peraciones tendientes a mejorar el estasis venoso eséfagogdstrico

Etchepareborda, Goni y Ramilo ¥, en un interesante trabajo presen-
tado a la Sociedad de Gastroenterologia, analizan los distintos métodos
de tratamientos de las varices eséfagogastricas, dando importancia en
el resultado de las mismas a la determinacién del origen de dichas varices,
siguiendo a Whipple las divide en: lesiones por bloqueo intrahepatico, es
decir, debidas a cirrosis primitiva del propio higado; lesiones vasculares
producidas por bloqueos extrahepaticos.

Los métodos considerados son los siguientes:

a) Esplenectomia: Niegan a la misma valor en el 50 % de los
casos, como supresora de las hemorragias por ruptura de estas varices.
Ejemplo de ello seria nuestro caso N° 1, cuyas hemorragias se repiten
después de un tiempo.

b) Enterotomia: De un extenso segmento del intestino delgado,
que actuaria también disminuyendo la hipertensién portal. Esta opera-
cién es de resultado muy incierto.

¢) Las inyecciones esclerosantes o la electrocoagulacién por esofa-
goscopia: Esta dltima la hemos indicado (caso N°® 1), contando para
ello con la colaboracién del Dr. Arduz, quien realiza tres secciones de
electrocoagulacién en nuestro enfermito, sin inconvenientes, no habiendo
presentado hemorragias por un plazo de dos meses. Una carta reciente
de la madre del mismo, nos comunica que el nifio ha vuelto a presentarlas.
Creemos que no es posible obtener la curacién por este método, mientras
persistan las condiciones mecénicas' que determinan la flebectasia de
los paquetes venosos.

d) Derivacién portocava, por anastomosis: Propuesta por Eck en

1874 y preconizada por Linton, Blalock ** y Blackemore™ en los si-

guientes tipos: :
19 Anastomosis directa portacava (Blalock y Blackemore).
2¢ Anastomosis por Shunt esplenorrenal (Linton).
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3% Anastomosis de la mesentérica superior a la vena cava inferior.

4" Anastomosis de la ‘mesentérica inferior a la ovarica izquierda.

Son intervenciones de aparente resultado favorable a estar por los
trabajos americanos, habiéndolas efectuado en nuestro pais: A. Pavlovsky
(2 casos), Albanese (1 caso), con resultados promisorios.

¢) Reseccion eséfagogdstrica de Phemister y Humphreys: Conside-
rada como la operacién ideal de los esplenectomizados y consistente en
una esofagectomia inferior con gastrectomia parcial basada en el sus-
tratum anatémico de que, las venas esofagicas inferiores y las cardio-
gastricas son tributarias del sistema porta, mientras que las medias y las
superiores esofagicas pertenecen a la circulacién cava. Etchepareborda
y colaboradores citan los dos casos favorables de Phemister y Humphreys
y presentan un caso perteneciente a Resano y Bruno con reseccién esé-
fagogastrica y esplenectomia de evolucién favorable.

Dado que la ruptura de las vérices esofagicas constituyen la compli-
cacion mas temible del sindrome de Banti, por escapar estas pérdidas
sanguineas a los tratamientos médicos y ante la repeticién de las hemo-
rragias en nuestro enfermito, nos hemos propuesto aconsejar, ya sea la
derivacién portocava o bien, la reseccién eséfagogastrica, ante el fracaso
de la esplenectomia y la electrocoagulacion.

ASCITIS

Intervenciones para corregirlas—Pertenecen a los periodos finales
de la enfermedad y puede clasificarsela en dos métodos:

a) Puncién evacuadora: Maniobra paliativa a la que debe recu-
rrirse cuando por su volumen ocasione trastornos al enfermo. Es frecuente
la rapida reaparicién después de la puncién, lo que obliga a repetirla
con el inconveniente, para el organismo, de grandes pérdidas de albu-
mina a través del liquido de exudacién.

b) Operacién de Talma: Este autor apoy6 su operacién conside-
rando a los colaterales venosos como un esfuerzo de la naturaleza para
mejorar la hipertension portal y pensé en favorecer a la misma con
grandes dreas de anastomosis portocava entre: la superficie del higado y
¢l diafragma; o por la sutura del epiplén al peritoneo parietal (omen-
topeccia ).

TRATAMIENTO MEDICO
Debe orientarse en tres sentidos: a) Tratamiento de la anemia; b)

Tratamiento de la hepatosis tendiente a evitar la produccién de cirrosis
hepatica; ¢) Tratamiento médico de la ascitis.

a) Tratamiento de la anemia:
1* Transfusiones: Son ttiles despyés de las hemorragias profusas
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o cuando la anemia es muy acentuada, cobrando mayor valor las trans-
fusiones de cantidad moderada, por el peligro de acentuar las hemo-
rragias. '

2° Hierro: Indicado cuando la anemia toma el tipo hipocrémico.
Puede administrarse bajo forma de sulfato ferroso 0,2 g tres veces diarias.

3° Hepatoterapia: Cuando la anemia toma el tipo macrocitico,
secundario a grandes hemorragias.

4° Vitaminoterapia: Especialmente el complejo B. Las vitaminas
KyC.

5° Antiluético: Sostenido por algunos autores, creemos como Eppin-
ger, debe ser profundamente proscripto por acelerar la cirrosis hepatica.

b) Tratamiento preventivo de la hepatosis:
Lo podemos dividir en: higiénico dietético y medicamentoso.

Es necesario establecer para el paciente un régimen higiénico dieté-
tico orientado en el sentido de disminuir toda noxa capaz de acelerar
la cirrosis hepatica. Eppinger sefiala que estando los periodos iniciales de
dicha cirrosis caracterizados por una hepatitis serosa que precede a la
degeneracién y ésta a su vez a la organizacién fibrosa, es conveniente
evitar todas las causas que conducen a la primera y que las divide en:

a) Alimenticias: Con eliminacién de alimentos muy grasos (acro-
leina), alcohol y especias. b) Infeaciosas: Debiendo los pacientes pre-
venir los procesos infecciosos como gripe, erisipela, tifoidea, paratifoidea,
sifilis, tuberculosis, etc., capaces no sélo de activar una cirrosis incipiente,
sino también de provocarlas en un higado sano. c) Digestivas: La cons-
tipacién prolongada y las diarreas frecuentes, favorecen también la dege-
neracién fibrosa del lobulillo hepético. d)Medicamentoso: El atofan, el
salicilato y sus sales, las sulfamidas, los hipnéticos, el arsénico, el bis-
muto y el yodo, ponen en peligro la compensacién hepatica.

Tratamiento medicamentoso de la hepatosis: Las diversas investi-
gaciones realizadas en los tdltimos 10 afios, han hecho jugar a los amino-
4cidos provenientes de la degradacién proteica, un importante rol en la
prevencién de la cirrosis hepética. Es asi como los factores lipotropicos:
colina, metionina, cistina e inositol, son objeto de experimentacién por
diversos autores que logran demostrar como la adicion a una dieta
hepatoprotectora de estos agentes, es capaz de prevenir la lesién hepatica.

Ya en 1940, Millier, Ross y Wipple *°, sefialan la importancia de los
aminoécidos que contienen azufre en sus moléculas como protectores de la
célula hepética, frente a la agresién por el cloroformo, dando predomi-
nancia a la metionina y en segundo lugar a la cistina. En cuanto a la
colina, actualmente se tiende a considerar que empleada sola, es incapaz
de proteger al higado, pero si se la asocia a la cistina se obtienen
excelentes resultados. 2
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Eddy ", en 1945, presenta varios enfermos graves con hepatitis toxica
originada por el trinitrotuoleno, tetracloruro de carbono y dos casos de
hepatitis infecciosa, que trata con dosis variables de metionina de hasta
12 g diarios, siéndole posible prevenir en todos ellos la degeneracién de
la célula hepatica y lograr notables mejorias clinicas.

Beans y Endicott ™, en 1947, realizan estudios histolégicos compa-
rativos de la degeneracién hepatica en nueve pacientes de cirrosis, tratados
con metionina y cinco sin ella. Por medio de la puncién hepatica, previa
laparoscopia, obteniendo regeneraciones histolégicas francas y acompa-
fadas de una mejoria evidente de los pacientes a quienes agregaban
metionina a la dieta, rica en prétidos, pobre en grasas y con agregado
de levadura de cerveza y extracto hepético crudo, no siendo tan excelentes
los resultados obtenidos en pacientes tratados con la misma dieta pero
sin agregado de aminoAcidos.

No obstante, otros investigadores sostiene como més conveniente la
accién conjunta de la metionina y la cistina, en la incapacidad de poder
dgterminar clinicamente el tipo de degeneracién hepatica; ya fuere una
lipodegeneracién que beneficiaria de la metionina o bien la necrosis
hepatica fuese debida a la falta de transformacién de metionina en cistina
(como ocurre en los higados normales) siendo el déficit de este Gltimo
aminoacido, el verdadero determinante de la lesién necrética.

Recordemos a este respecto, que la metionina se transforma en homo-
cistina, de la cual el higado normal, produce cistina. Su actividad se
debe al grupo radical metioninico y al grupo labil a través del cual
interviene en la sintesis de la colina y actda formando -fosfolipidos por
movilizacién de la grasa hepatica. La cistina lo hace a través de su radical
disulfidrico actuando como componente del glutation, factor de éxido-
reduccién en la respiracién celular, en el metabolismo celular del hidré-
geno, siendo también formadora de la taurina, sustancia origen de
la bilis.

La dosis terapéutica diaria de metionina se estima en 5 g para el
adulto y en 3 g aproximadamente en los ninios, para las hepatitis mode-
radas, pudiendo pasar los 10 g en los procesos graves.

Los caseinatos por su elevada concentracién en prétidos, especial-
mente metionina, constituyen un recurso practico en pediatria como fuente
lipotrépica. La leche de vaca, rinde aproximadamenete 35 g de caseina
por litro, los que contienen un gramo de metionina.

En sintesis: Debe prescribirse una dieta con abundantes prétidos,
rica en hidratos de carbono, pobre en grasas, acompanadas de amino-
4cidos esenciales y de complejo vitaminico B.

c) Tratamiento médico de la ascitis:

Basado en la administracién de diuréticos, en los enfermos en quie-
nes el funcionamiento renal no lo contraindique, siéndo el principal de
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ellos el salirgan, que Eppinger aconseja usar previa acidificacién del
paciente, con cloruro de amonio, asociado a una régimen dietético de
clorurado, hepatoterapia.

990  ARCHIVOS ARGENTINOS DE PEDIATRIA

HISTORIAS CLINICAS

Caso N° 1.—Hospital de Nifios. Servicio de Pensionistas. Historia
N¢ 2978. A. W., edad 5 afios. Ingresa el 27 de enero de 1947.
Antecedentes hereditarios: Sin importancia.
Antecedentes personales: Nacido a término. Peso al nacer, 3.300 g.
Lactancia materna hasta los 6 meses. A los 14 dias de edad presenta un
edema generalizado de abdomen y miembros inferiores que persiste hasta los
2 meses de edad. Present6 en ese entonces multiples abscesos de piel que
E se extendieron por todo el cuerpo, mejorando y siguiendo bien, afebril hasta
: los 4 afios y medio de edad, en que se inicia la enfermedad actual, presen-
!' tando hematemesis que se repiten 16 dias antes de su ingreso, acompafiados
s de marcada palidez de piel y mucosa. Habiéndose quejado de dolores abdo-
E minales sin precisar su localizacién y que no se modifican a pesar de los
) regimenes y medicaciones instituidos.
I’
3
!

Estado actual: Regular estado general, piel y mucosa con marcada
palidez; varias cicatrices de piel por los abscesos antes descriptos. *

Abdomen: ligeramente globuloso, meteorizado. Marcada dilatacién ve-
nosa de la pared anterior. Algo dolorosa a la palpacién profunda. Higado
en sus limites. Bazo: a dos y medio traveses de dedo por debajo del reborde
costal se palpa polo inferior de bazo de consistencia dura, indoloro y que
excursiona con la respiracién.

Sistema nervioso: Normal.
Analisis Orina (29-1-947) : : Abundante. Indican: algunos leucocitos en
sedimento.
Eritrosedimentacién: Primera hora, 35 mm; segunda hora, 59 mm.
Sangre (28-1-947): Hemoglobina, 45 '%. Rojos, 2.500.000. Blancos,
: 18.000. Relacién globular, 1/143, Valor. globular, 0,74." Férmula: neutré-
E filos, 80. Eosinéfilos, 1. Linfocitos, 15. Monocitos, 1. Metamielocitos neu-
f trofilos, 2. Mielocitos neutréfilos, 1. Anisocitosis con microcitosis. Hipocro-
mia, discreta oligocromemia central. Plaquetas, 145.770. Wasserman y Kahn,
negativas.
Materias fecales: Parasitolégicos, normal.
Enero 30: Se practica puncién esternal con el siguiente resultado
(Dr. Vergnole, 3-11-949) :
Elementos maduros: Polinucleares neutréfilos, 35 % ; polinucleares baso-
filos, 1 .% ; linfocitos pequenos y medianos, 26 %.
Elementos inmaduros (serie mieloidea): Metamielocitos neutrdfilos,
8 % ; mielocitos, 1 '%; mieloblastos, 1 |%.

Elementos inmaduros (serie linfoidea): Linfoblastos, 6 %. |
‘ Elementos inmaduros (serie roja) : Normoblastos policromatéfilos, 17 ‘% ‘
eritroblastos basoéfilos, 5 %. |

Gonclusién: Actividad formadora en todas las series; mds acentuadas
en la serie roja o hemoglobinica.

Febrero 8: Ha aparecido ascitis con acentuacién de la red venosa de
la pared abdominal, aparecen ruidos de frote pericirdicos acompanados de
ruidos de soplo y sistélico y diastélico de punta.

Febrero 22: Persiste con el mismo cuadro. Electrocardiograma (Dr.
Kreutzer) : R 2 mellado; Q 3 préicticamente normal. :

¥ :
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Febrero 28: Es intervenido por el Dr. José E. Rivarola. Efectuando
una esplenectomia, en la cual encuentra un bazo duro, hipertréfico, con
periesplenitts intensa, encontrandose al ligar el pediculo del bazo, una tumo-
racion del tamafio de un poroto y con las caracteristicas de un bazo accesorio.
Transfusién en el acto operatorio. El nifio tiene un buen postoperatorio.

Marzo 5: Sigue bien, practicindose un nuevo anélisis de sangre con
el siguiente resultado:

Hemoglobina, 30 %. Rojos, 1.750.000. Blancos, 8.000. Relacién globular,
1/218. Valor globular, 0,88. Neutréfilos, 75. Eosinéfilos, 1. Linfocitos, 21.
Monocitos, 3. Normoblastos, 2. Anisocitosis, macrocitosis, discromia.

Radiografia 1

No se observan alteraciones

Marzo 18: Desde hace unos dias, el nifio se queja de dolores abdomi-
nales. Siendo éstos mas intensos después de las comidas. A la palpacion,
abdomen blando, depresible, sin defensa, siendo el dolor mas intenso en el
hipogastrio No hay sindrome de oclusién intestinal. Consultado el Dr. Sa-
greras, piensa en una posible compresién del plexo solar! La columna lumbar
presenta una xifosis que reemplaza a la lordosis normal. Fracasa la medi-
cacién de atropina. Espasmo-cibalena, laudano, spalmagina.

Marzo 24: Por seguir con el mismo cuadro se practica anestesia con
novocaina en ambos esplacnicos (Dr. Rivarola).

Abril 2: El nifio contintia con dolores, aunque algo mejor, pareciendo
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como responder éstos a los dolores célicos que se observan después de las
esplenectomias y consecutivos a trombosis vasculares que ocasiona lesiones
necréticas de intestino y debido segin la escuela americana, a aumento
de las plaquetas después de la extirpaciéon del bazo.

Abril 8: El Dr. Rivarola practica una nueva anestesia de los esplac-
nicos.

Abril 21: Es dado de alta, habiendo desaparecido los dolores y en buen
estado general.

El examen anatomopatolégico del bazo extirpado demostré una dila-
tacién de los cspacios sinusales con reaccién periférica del reticulo a base de

Radiografia 2

Se observan imégenes por irregularidad de la mucosa esofdgica

elementos linfogéstricos, pudiendo sélo asegurarse la presencia de un pro-
ceso inespecifico reaccional en evolucién, pero no asegurar su etiologia.

Analisis de sangre (10-1V-947): Hemoglobina, 50 %. Rojos, 3.300.000.
Blancos, 4.400. Neutréfilos, 65. Eosinéfilos, 2. Linfocitos, 29. Monaocitos, 2.
Metamielocitos, 2. Plaquetas: 64/1345.

Julio 7: La madre nos escribe desde Bahia Blanca expresindonos que
el nifio sigue en buen estado general y acompainiando el siguiente examen de
sangre: Hemoglobina, 73 '%. Rojos, 4.800.000. Blancos, 16.800. Neutréfilos,
66 1%. Eosindfilos, 1. Linfocitos, 31. Monocitos, 2.

El nifio sigue bien hasta el 30 de abril de 1949, en que aparecen nuevas
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hematemesis muy copiosas, por lo que el paciente reingresa el 11 de mayo
al Servicio presentando una acentuada anemia, con palidez marcada de piel
y mucosa, habiendo desaparecido el éstasis venoso de la pared anterior de
abdomen. No hay ascitis. El higado se palpa sobre el reborde costal.

Mayo 18: Desde su ingreso, no ha vuelto a tener hematemesis.

Sangre: Hemoglobina, 35 '%. Rojos, 2.200.000. Blancos, 6.400. Coagu-
lacién, 5 minutos. Sangria, 4. Neutréfilos, 61 1%. Eosinéfilos, 1 '%. Basé-
filos, 2 %. Linfocitos, 31 '9%. Monocitos, 5 %.

Dosaje de bilirrubina: 1,26 mg.

Reaccién de Van der Bergh: Directa, negativa. Indirecta.

Radiografia 3

Se confirma las imagenes varicosas, tiiendo la mezcla en capas muy delgadas,
los cordones venosos

Reaccién de Hanger: 24 horas, positiva +++. 48 horas, positiva
3

Mayo 22: Se hace eséfagoscopia (Dr. Arduz), encontrando sobre la
pared anterior y un tercio y medio de eséfago, cordones varicosos de regular
tamano.

Mayo 23: El nifio no ha vuelto a tener hemorragias, habiéndole prac-
ticado el Dr. Arduz tres secciones de electrocoagulacién por eséfagoscopia.
El nifio es dado de alta.

Abril 6: Se hace estudio radiografico de las vérices esofdgicas dando:

Primera pelicula: A gran relleno, no hay imagenes patolégicas.

LA
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Segunda pelicula: Se observan irregularidades y dentelladuras que ha-
cen pensar en varices.

Tercera pelicula: Se confirma las imégenes varicosas tifiendo la mezcla
en capa muy delgada, los cordones venosos dilatados.

Hace unos dias se recibié una carta de la madre, en la que indica que
hace un mes se ha presentado nuevamente la hematemesis, lo cual signifi-
caria el fracaso de la electrocoagulacion en este caso.

Caso N°® 2.—Hospital de Nifios. Servicio de Pensionistas. Historia
Ne 2864.

E. A. F.,, edad 6 anos. Ingresa el 27 de septiembre de 1946.

Antecedentés hereditarios: Tres tios maternos fallecidos con un cuadro
parecido a los 3 anos de edad aproximadamente.

Antecedentes personales: Tratamiento antiluético hasta los 4 afios. Hace
un ano tuvo un cuadro parecido al actual que fué diagnosticado leucemia.

Enfermedad actual: Esplenomegalia desde el nacimiento. Recibe trata-
miento antiluético de los 2 a los 4 afios en que aparece fiebre alta con palidez
aumentando su esplenomegalia y con adenopatia. Estos cuadros se repiten
periédicamente, por lo que es internado en el Hospital Ramos Mejia, donde
previo analisis de sangre se diagnostica leucemia. Dado de alta ha seguido
presentando periodo de fiebre y palidez con adenopatia y esplenomegalia
cada vez mas acentuada.

Estado actual: Regular estado general; mucosa palida; amigdalas hiper-
tréficas; se palpan ganglios submaxilares, indoloros, sin periadenitis. Térax:
pulmones normales; corazén: en foco pulmonar, primer tono desdoblado.
Abdomen: blando, depresible, indoloro. Bazo: se palpa hasta un dedo por
debajo del ombligo. Higado: se percute en quinto espacio intercostal y se
palpa hasta dos dedos por debajo del reborde. Sistema nervioso: normal.

Analisis: Orina, normal.

Sangre: Glucosa, 1,05 g. Colesterol, 1,90 g. Hemoglobina, 65 %.
Rojos, 3.750.000. Blancos, 5.000. Neutréfilos, 40. Eosinéfilos, 2. Linfocitos,
52. Monocitos, 6. Anisocitosis, anisocromia.

‘Wassermann, negativa. Kahn, positiva débil. Hemolisis inicial, 4,4 g.
Hemolisis total, 3,2 g %,. Reaccién de Hanger, 24 y 48 horas, negativa.
Reaccién de Van Der Bergh, directa, negativa. Indirecta, negativa. Bili-
rubinemia, normal. Plaquetas: 215.000 por mm?® Reticulocitos: 8 %.
Médula ésea.

Elementos maduros: Polinucleares neutréfilos, 30 % ; polinucleares eosi-
néfilos, 4 ‘% ; linfocitos pequefios y medianos, 21 |90; grandes mononuclea-
res, 14 %.

Elementos inmaduros (serie roja): Normoblastos, 19 %; eritroblastos
baséfilos, 1 %. : :

Elementos inmaduros (serie mieloidea): Linfocitos eosinéfilos, 3 %
linfocitos neutréfilos 6 %, mieloblastos, 1 %.

Elementos inmaduros (indiferente): Hemocitoblastos, 1 %.

Sangre (22-X-946): Hemoglobina, 45 '%. Rojos, 2.700.000. Blancos,
3.000. Neutréfilos, 48. Eosindfilos, 3. Baséfilos, 1. Linfocitos, 43. Monocitos,
5. Normoblastos, 3 '%. Discreta anisocitosis. Discromia. 22.830 plaquetas
por mm?. _

Esplenectomia (8-XI1-946): Dr. J. E. Rivarola. Bazo con adherencias
que al ser extirpado éste, sangra, especialmente pediculo del érgano.
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9-X1-946: Hemorragia por herida operatoria, no obstante la cual su
‘mucosa toma tinte rosado. ; :

El examen histopatolégico del bazo, acusa una esplenomegalia sin reac-
‘cién especifica, consecutiva al proceso de rémora circulatorio. .

El hemocultivo, la reaccién de Hudleson y la investigacién de hemato-
zoarios, han sido negativos, habiendo sido realizados antes de la operacién.

El 25 de diciembre es dado de alta, remitiéndonos el 2 de febrero de
1947, el siguiente analisis de sangre: Hemoglobina, 66 9. Rojos, 5.000.000.
Blancos, 12.200. Neutréfilos, 77. Basofilos, 2. Linfocitos, 18. Monocitos, 3 '%.

El 5 de mayo de 1947, hace un proceso de ictericia de piel y mucosas,
orinas obscuras. Acolia. Higado grande (4 traveses de dedo), doloroso a la
palpacién.

Las pruebas de la funcién hepética, demuestran un higado insuficiente
(Dr. Lépez Garcia). )

Se le indicé régimen de proteccién hepatica con agregado de colina,
mejorando de su hepatosis.

En noviembre de 1948, es amidgdalectomizado sin inconvenientes.

Habiendo seguido este nifio con anélisis de sangre normales, buen fun-
cionamiento hepatico y en excelente estado general hasta la fecha, sometido
a un régimen hepatoprotector.
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MIOPATIA ATROFICA PROGRESIVA
DE COMIENZO DISTAL *

POR LOS

Dres. HECTOR J. VAZQUEZ y MARCOS TURNER

Dada su extraordinaria rareza en la literatura universal, presentamos
un caso de atrofia muscular primitiva idiopatica de comienzo distal.

Bajo el nombre de atrofias musculares se comprende una pertur-
bacién de la nutricién de los musculos estriados caracterizada por la
disminucién de su volumen. (Déjerine 11). .

Desde el punto de vista de la etiopatogenia hay que distinguir dos
grandes tipos: las atrofias que revelan una perturbacion nutritiva primi-
tiva y aislada del fasciculo muscular “atrofia muscular protopdtica” (Mio-
patia progresiva o atrofia muscular miopatica o distrofia muscular pro-
gresiva) y las que se presentan como consecuencia de una lesion de
los centros tréficos (célula motriz, cilindro eje) “atrofia muscular de
causa nerviosa o deuteropdtica”. (Poliomielitis aguda, poliomielitis cro-
nica o enfermedad de Aran-Duchenne, polineuritis, siringomielia, escle-
rosis lateral amiotréfica, esclerosis en placas a forma amiotréfica, etc.).

Algunos autores 9, agregan un tercer grupo mixto en el cual incluyen
aquellas atrofias musculares que por sus caracteres genéticos se asemejan
a las protopéticas, ya que son heredofamiliares y comienzan por lo general
a manifestarse en la infancia (Amiotrofia de Charcot-Marie-Tooth,
perénea o en liga: familiar neuritica, localizada en la extremidad distal
de los miembros inferiores) ; Amiotrofia de Werdnig-Hoffman (asienta en
la raiz de los miembros, comienza en la primera infancia); Neuritis
intersticial hipertréfica de Déjérine-Gombault y Sottas (andloga a la
de Charcot-Marie-Tooth més signos tabéticos y nervios engrosados).

Y un cuarto grupo de atrofias musculares por mecanismos com-
plejos o( Amiotrofias reflejas; amiotrofia de Shultze-Oppenheim 'y Cas-
sirer). '

Pero por sus caracteres clinicos, las del grupo tercero son atrofias
deuteropaticas heredofamiliares. Y las del grupo cuarto comprenden
todas las atrofias musculares que se producen en la proximidad de una
articulacién inflamada, del térax con una afeccién crénica pulmonar o

* Comunicacién presentada en la Sociedad Argentina de Pediatria, en la sesion
del 14 de junio de 1949,
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pleural, etc., que obedecen a mecanismos reflejo viscerotréficos y que por lo
tanto, muy raramente son simétricas; y las atrofias de los estados avan-
zados de distrofia y de caquexia que son generalizadas a todo el sistema
muscular. ;

Quedando por dltimo, la amiotrofia de Schultze Oppenheim y Cas-
sirer de ubicacién distal, pero de comienzo doloroso, ya que se debe a
un proceso de poliomisitis.

Clinicamente es facil de reconocer una atrofia muscular cuando
surge a la mera inspeccion del paciente la existencia de aplanamientos
alli donde habitualmente debe haber relieves musculares y en casos mas
avanzados cuando se llega a la grosera deformacién y a las actitudes
viciosas.

Pero en casos incipientes, cuando la atrofia es muy pequefia y mas
aln, como generalmente ocurre, simétrica, ella puede escapar al obser-
vador y determinar sus dudas.

!
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La palpacion podra entonces indicar con frecuencia la existencia de
zonas musculares atréficas de consistencia disminuida con una blandura
de tejido adiposo o de zonas lefiosas, endurecidas con nudosidades aisladas
o confluentes, o una disminucién de su fuerza contractil. Pero la situa-
cién més o menos profunda de algunos musculos y el enmascaramiento
de la atrofia unas veces por una adiposis subcutinea o atin muscular
(seudohipertrofia muscular), también provocan equivocos sobre el verda-
dero estado muscular de la region.

Entonces un estudio minucioso de la funcion de los miisculos po-
dra ser de gran ayuda, lo mismo que el examen eléctrico de los mismos;
el estudio de su comportamiento ante el estimulo galvéanico y faradico y
la cronaximetria 6, 7. :

TR L e, et T S

’

Muy excepcionalmente podra ser necesario tener que recurrir a la
biopsia muscular.

INTERPRETACION SEMIOLOGICA DE LAS ATROFIAS MUSCULARES

El hallazgo de una atrefia muscular no tiene en si ningiin valor
diagnéstico si no se le unen otras caracteristicas semiolégicas que permita
ubicarla en la nosologia: su topografia, su evolucién, sus caracteres here-
ditarios, la existencia de contracciones fibrilares, el estudio de su compor-
tamiento ante la excitaciébn con corrientes galvanica y farddica, la
cronaximetria, el estudio del metabolismo de los cuerpos creatinicos.

Con todo ello se podra encasiliar el caso en cuestién dentro de uno
de los dos grandes grupos anteriormente citados ( protopaticas y deutero-
paticas) y colocarlo en la afeccién que corresponda.

A continuacién presentamos un cuadro esquematico de ambos grupos
de atrofias musculares con sus caracteres semiolégicos més sobresalientes:

e e e i e e e e
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Atr. protopdticas
(Miopatias) Atr. deuteropdticas

Eonnaraiah R e L Se inicia en la porcibn Se inicia en la porcién
: proximal o raiz de los m. distal.

Fooluciom w5 e e mnieste o Comienzo temprano por lo  Comienzo tardio.
general, Mis rapidamente progre-
Muy lenta: afos. : siva.

Caracleres genéticos . .. .. Son hereditarias y famil. No lo son.

Contracciones fibrilares .. Ausentes. Presentes.

Reflejos ............... Disminuidos tardiamente Generalmente modificados

en proporcién a la atrofia y acomp. con otras mod.
neurcl., por ejemplo de la

) ) sensibilidad.
Electrodtagnéstzco ....... No dan R.D.D. Cronaxia R DE B
aumentada.
Metabolismo . .......... Aumento de la creatina No estd alterado.

en orina (diabetes creati-
ntrica). No pueden resin-
tetizar el fosfigeno.

Hacemos hincapié en el elemento semioldgico topografico de la
atrofia, pues la irregularidad de su presentacién puede, como en el caso
que presentamos, dificultar el diagnéstico.

Algunos autores llaman la atencién sobre el polimorfismo con que
se presenta la enfermedad de Erb, llegando a citar casos de atrofias
asimétricas y posibilidad de la existencia de reflejos tendinosos vivos a
pesar de que las distintas investigaciones incluyendo la biopsia muscular
demostraron en forma inequivoca la naturaleza de la afeccién ™

“La topografia de la atrofia cuando ella es simétrica e igual en los
dos costados, es un signo de real valor para revelar la naturaleza de la
misma” (Déjerine 10, 11,

En términos generales, podemos decir que, las atrofias musculares
protopéticas comienzan en la raiz de los miembros, mientras que las
deuteropdticas, consecutivas a una causa nerviosa comienzan por el
contrario en la extremidad de los mismos 9, 15,25,

Asi, en las primeras, los musculos de la espalda y del brazo se afectan
mucho antes que los del antebrazo y los de la mano, y los de la cadera
y muslos antes que los pies y las piernas; en cambio, en las dltimas, es
por las extremidades que comxcnza la afeccién y s6lo mas tarde se toman
las raices de los miembros.

Resulta. de esto, que se puede solamente por inspeccién obtener
presunciones muy fundadas sobre la naturaleza del proceso que se revela
por atrofias musculares simétricas, segiin que ésta predomine en la extre-
midad distal o proxlmal de los miembros.

Pero, este es un signo de presuncién y no de certeza10: la atrofia
muscular protopdtica puede comenzar en la extremidad de los miembros,
como lo va atestiguar el caso quie presentamos.
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Este elemento topografico de iniciacién de la amiotrofia protopatica

ha servido para distinguir sus tipos clinicos. Asi hemos podido recoger
en la literatura: 9,11, 15, 18, 20, 25, 26,

1° El tipo facioescapulohumeral de Landouzy Déjéring: Comienza
por los musculos de la cintura escapular y por los de la cara.

2" Tipo escapulohumeral o juvenil de Erb: Por los de la cintura
escapular. : ; :
3 Tipo de Leyden-Moebius: Por los de la cintura pelviana.

4* Tipo Zimmerlin: Con atrofia de la cintura escapular y brazos.

5% Tipo Eichorst o. fémorotibial. ,

6° Tipo Raymond-Guillain o lumbopelviano.

7° Tipo Pierre-Marie: Que toma los musculos masticadores y se
acompafia de ptosis palpebral.

Ademaés citaremos:

8" Tipo seudohipertréfico de Duchenne: Con aparente hipertrofia
de los gliteos, muslos, pantorrillas, etc.

9° Tipo pineal de Timme: Con precocidad mental y presencia de
una sombra pineal en la radiografia del craneo.

10° Tipo escleroso o limitante de Cestan-Lejonne: Con precoces y
marcadas retracciones fibrotendinosas. (Caso de los Dres. Gareiso y
Escardé).

117 Por {ltimo tenemos el tipo de amiotrofia protopdtica de comienzo
distal dentro del cual inclufmos el caso que motiva esta comunicacién.

Los casos que se recogen de esta tltima forma, en la literatura
son muy escasos: Opepnheim y Cassirer 27 (1896); Gowers20 (1902);
Batten 4 (1902); Déjérine y A. Thomas 10 (1904); Cottin y Neville 8
(1912); Spiller 30 (1913); Koemans-Sweerts 24 (1917); Hurwitz S. 23
(1936).

En nuestro pais creemos, pues, que éste serd el primer caso descripto
de esta forma clinica.

La curiosa predileccién distributiva de las atrofias miopaticas ha
atraido la atencién de los investigadores. Asi por ejemplo, queremos
hacer mencién de un interesante trabajo presentado por Babinski y Ona-
noff 2 a la Sociedad de Biologfa de Paris, en 1888; estos autores estudiando
correlativamente la rapidez de desarrollo del sistema muscular en los
fetos, mediante preparados histolégicos y la frecuencia con que se afectan
los distintos misculos en las miopatfas primitivas, en el comienzo de la
afeccién, comprueban que los mas predispuestos son los de més rapido
desarrollo. Es decir, que llegan a establecer para el sistema muscular
como también se ha demostrado para el sistema nervioso central, un
vinculo entre la anatomfa patolégica y la anatomia del desarrollo.

Presentaremos ahora el resumen clinico del caso en cuestion:
7/

i
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L. M. R., 10 afios de edad. Sexo masculino.

Antecedentes hereditarios: Madre y padre sanos. Una hermana de
5 afios, sana. No se recogen antecedentes de afecciones neurolégicas en la
familia.

Antecedentes personales: Nacido a término. Parto muy prolongado.
Asfixia del recién nacido. Se lo golpeé mucho con intencién de reanimarlo.
Convulsiones durante los primeros dias, que obligaron a practicarle una
puncién lumbar. Alimentacion natural hasta los 8 meses. A los 4 meses
comienza a reconocer a su madre; a los 8, primeras palabras, y a los 13

comienza a caminar correctamente. Su desarrollo psiquico ha sido satisfac-
torio aprendiendo con facilidad lo que se le ensenaba.
Padecié de rubeola de evolucién benigna a los 15 meses; coqueluche a
los 6 afios; parotiditis a los 7; varicela a los 7 14; urticarias a repeticion.
Enfermedad actual: A los 5 anos de edad comienzan a notar que el
nifio tenia dificultad en los movimientos de la mano derecha utilizando con
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preferencia la izquierda. Luego una paulatina atrofia, y una dificultad
creciente en los pequefios musculos y en los movimientos de ambas manos,
evidente disminucién de fuerzas de las mismas con predominio del lado
derecho. Al poco tiempo de comenzar sus trastornos concurre a un Servicio
hospitalario donde le prescriben calor, masajes y reeducacién.

La motilidad de la mano derecha mejoré paulatinamente. Alcanzé a
escribir correctamente.

Recientemente preocupado por el caracter irreversible de la atrofia
muscular de sus manos y porque el nifio comienza a acusar fatiga con
facilidad al tener los miembros superiores elevados, sus padres concurren
al Servicio de Kinesiologia, a cargo del Prof. Nagera (Catedra del Prof.
Garrahan), quien nos lo envia al consultorio de Neurologia a nuestro
cargo para su estudio.

Examen neuroldgico: Inspeccién: Atrofia bilateral de las eminencias
tenar e hipotenar. La palma de la mano aplanada, el pulgar tironeado hacia
atras por predominio de su extensor largo, se halla en un mismo plano con
los otros metacarpianos. Al mismo tiempo se presenta rotado en el sentido
que le imprimen los musculos de la eminencia tenar fijados al costado
externo de su primera falange. Los movimientos de oposicién de ambos
pulgares se hallan muy dificultados (mano de simio) . Dificultad de aproxi-
mar los dedos extendidos y separados, dejando apoyada la mano sobre un
plano (atrofia de los interéseos). Tendencia a la hiperextensién de los dedos.
Se observa ademds una disminucién de los relieves musculares de la cintura
escapular; la lordosis lumbar discretamente acentuada y una facies algo
inexpresiva aunque no se evidencia pérdida de motilidad de ningin grupo
muscular facial.

También llama la atencién una discreta adiposidad con tendencia a
ubicarse en la mitad inferior del cuerpo especialmente en caderas, nalgas y
muslos. No se observan movimientos involuntarios.

Tonismo muscular: Algo disminuido en miembros superiores.

Fuerza muscular: Muy disminuida en la extremidad distal de los miem-
bros superiores. Didmetro: Mano derecha, 6; Mano izquierda, 3.

Marcha y bipedestacién: No se observan anomalias.

Reflejos (25-1-49). Generalidades: Tendinosos, cutineos y mucosos pre-
sentes, inclusive en los miembros superiores. No se observan reflejos pato-
légicos.

Sensibilidad: TActil, térmica y dolorosa: conservada en todos los seg-
mentos corporales. Sensibilidad profunda: sentido de posicién, batiestesia,
barestesia conservada. Sentido estereognoéstico: conservado.

Pares: craneales: Sin anormalidades, con excepcién del XI (espinal)
ya que se observa una disminucién de la fuerza de los musculos trapecios y
espinales aunque muy discreta.

Funcién cerebelosa: Normal.

Psiquismo: Atencién, memoria -asociacién de ideas, juicio, afectividad,
etcétera, normales. Actualmente cursa 4° grado, con excelente rendimiento
y aprovechamiento escolar.

Exdmenes de laboratorio: Orina (Dr. Moran) 31-1-49: *

* Las cifras de creatina y creatinina eliminadas en la orina en las 24 horas
difieren en su valor y en su interpretacién segiin los autores. Asi Hawk y colab 22
aceptan como valores normales para la creatinina una eliminacién diaria ‘e 1 a 1 R
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Creatinina total: 292 mg % ; creatinina libre, 234 mg %. Creatina 67,28
mg % y 469 mg en 24 horas.

Electrodiagnéstico (Dr. Barbera) 29-V-44: Musculos examinados de los
cuatro miembros. No se observa R. D. D. ni alteraciones cuantitativas a
ambas corrientes. (Dr. Marque) 22-111-49: Deltoides, biceps, flexor comin
de los dedos, extensor comtn de los dedos, adductor del mefiique, adductor
del pulgar e interéseos dorsales: responden normalmente a ambas corrientes.

No hay R. D. D.

Metabolismo basal (10-V-49): —27,2 1%. :

E. K. G. (Dr. Villamil) (14-VI-49): Trazado de tipo vertical, dentro
de los limites normales. Acentuada arritmia respiratoria 17.

Lo primera que nos llamé la atencién en el nifio fueron las atrofias
musculares distales de sus miembros superiores. El concepto topografico
diferencial nos inclinaba a incluir este caso dentro de las atrofias muscu-
lares deuteropéticas 11, 18. Pero un estudio més detenido de sus otros
caracteres semiolégicos, el comienzo a edad temprana, su lenta evolucion,
la ausencia de contracciones fibrilares, la falta de alteracién de los reflejos
y de otras anomalias neurolégicas, los informes electrodiagnésticos y la
comprobacién de la alteracién metabélica caracteristica de las atrofias
miopaticas (creatinuria 22), nos llevé finalmente a rotular este caso
como “Atrofia muscular primitiva de comienzo distal”.

No pudimos, es cierto, recoger datos de alteraciones similares en la
familia, pero no olvidemos, como lo hacen destacar Gareiso y Escardo 18
al hablar de las enfermedades genéticas que: “a pesar de su caracteristica
“de fijeza, su distribucién genealégica no es estrictamente invariable y
“suelen aparecer en un individuo aislado haciendo pensar en casos no
“familiares de enfermedades familiares. Esto puede considerarse ajustan-
“dose a las nociones de la sistemética genética, a una represién del ca-
“racter mérbido y ademas, a que entre nosotros sucede a menudo que la
“anamnesis no es suficiente para establecer los vinculos de las familias
“oriundas de paises lejanos y sin vinculacién efectiva y cierta con su
»parentela, haciéndolos aparecer como casos aislados o primitivos™.

y para la creatina, entre 0 y 200 miligramos en las 24 horas. En cambio P. y b
Slyke afirman que normalmente el adulto masculino no elimina creatina. Kolmer
admite en mujeres y nifios 10 a 15 mg, en 24 horas. !

Albanese, A y Wangerin D. (“Sciences”, 100, 58-60, 1944, july 21) establecen
valores que oscilan entre 0 y 1200 mg en 24 horas, afirmando que con técnicas espe-
ciales es posible pesquisar en la orina de adultos normales cantidades de creatina
que con métodos groseros pasan inadvertidos.

Otros autores preconizan la prueba de la eliminacién provocada de creatina.
En los miopAaticos estd alterado en forma tal que la creatina administrada se elimina
répidamente por la orina debido a la incapacidad de metabolizarla. Un interés
especial tendria para otros el llamado “indice creatininico de Scheffer” que es el nimero
de miligramos de creatinina por kilo de peso en 24 horas. (De 20 a 26 en el hombre,
14 a 22 en la mujer y 30 en los atletas). Es proporcional a la actividad y desarrollo
muscular.

En las miopatias estd disminuido. Cabe destacar otras condiciones patolégicas en
que se observa creatinuria elevada: hipertiroidismo, todos los casos de aumento del
metabolismo basal, grandes esfuerzos musculares, diabetes, ayuno prolongado, fiebre,
miastenias, poliomielitis y algunas enfermedades mentales (“Fisiologia Humana",
Houssay y colab.,, 1946, p. 547, Ed. “El Ateneo™).
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" Esta interpretacion podria tener otros casos de esta misma afec-
cién presentados como “no familiares”.

La adiposidad selectiva, tipo adiposogenital, y el bajo metabolismo
basal (—27 %), estan de acuerdo con la observacién efectuada por
diversos autores de que las miopatias coinciden con frecuencia con evi-
dentes desordenes endocrinos 9, 11, 18, 25,

La conservacién del psiquismo normal, si bien no es constante en
estas afecciones (se han descripto formas con retardo mental: Miopsiquis
de Joffroy), es lo mas frecuente, lo mismo que la ausencia de alteraciones
neurolégicas.

La distribucién de la atrofia, repetimos, si bien comienza a insi-
nuarse en los misculos de las raices de los miembros, dorso y tronco, no
son tan avanzadas como las que existen en las manos por donde por
otra parte comenzaron a observarlas los mismos familiares.

El electrodiagnéstico repetido en dos oportunidades con intervalo
de 5 afos revela como es caracteristico en esta afeccién la ausencia de
alteraciones cualitativas, no existiendo R. D. D. A este respecto también
queremos destacar el valor que tiene el estudio de la cronaximetria, que
ha permitido a Bourguignon °, establecer un estrecho vinculo entre la
miopatia atréfica, la enfermedad de Thomsen vy la miopatia mioténica o
miotonia atréfica. Hemos corroborado este modo de ver al presenciar el
Gltimo electrodiagnéstico. Las contracciones musculares consecutivas al
estimulo eléctrico tenfan tendencia a persistir mas de lo habitualmente
observado, (esbozo de reaccién mioténica de Erb).

Por dltimo, queremos hacer destacar el verdadero test quimico que
significa el hallazgo anormal de creatina en la orina, ya que revelaria
la perturbacién metabélica caracteristica en esta afeccién 3,9, 15, 16, 18,
19, 22, 25, 26, 32,

Esta perturbacién metabdlica llevé a diversos investigadores a estudiar
el efecto de la administracién de la glicocola, amino4cido que interviene
en su formacién, a enfermos de esta afeccién. Asi Reinhold, J. G. Clark 29
y colaboradores, publican en 1934 los resultados obtenidos con esta tera-
péutica. s

Entre nostros, Gareiso y Rascovsky 19, también estudiaron los resul-
tados clinicos y metabdlicos obtenidos por la administracién de glicocola
“per os” en enfermos de esta afeccién.

En general todavia no se ha llegado a un acuerdo definitivo sobre
la terapéutica de esta enfermedad.

Perdido ya el entuasiasmo por la terapia endocrina, surgieron las
nuevas terapéuticas basadas en los trastornos metabélicos que se observan
en las miopatias. En 1928 Evans y Burr 14 estudian los efectos producidos
por la administracién de dietas privadas de vitamina E, en animales.
Luego Einarson y Ringsted 12 en 1938, encuentran lesiones en el sistema
nervioso y en la musculatura esquelética en ratas sometidas a carencia
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de vitamina E, con caracteres analogos a las lesiones observadas en la
esclerosis lateral amiotréfica y a la distrofia muscular progresiva.

A continuacién varios autores ensayan esta terapéutica en la clinica,
con resultados contradictorios 3, 12, 14, 16, 21, 28, 31, 33, 34 35,

Cabe destacar que paralelamente a estas terapéuticas medicamen-
tosas atn discutibles y discutidas, no se debe soslayar la gimnasia, los
masajes y las medidas ortopédicas, de indudable valor, para mejorar y
mantener el trofismo de las fibras musculares.

vitamina E, por boca, en forma de acetato de dl-alfa-tocoferol, a la dosis de
100 mg diarios.

Conjuntamente con la vitamina E administramos vitamina B, a la
dosis de 100 mg diarios también por boca, pues segiin algunas opiniones
reforzaria la accién de la primera !, 25, 28, 35,

E
] En nuestro caso, conjuntamente con la kinesiterapia, administramos
l
T
i

. Evolucién: En un nuevo examen efectuado el 10-V-49, es decir

! después de tres meses de tratamiento, el nifio acusa una mejoria subjetiva
y objetiva, aunque muy leve, en los movimientos de sus manos. La
atrofia de los musculos de las manos sigue siendo bien evidente. Un
nuevo dosaje de cuerpos creatinicos en orina revela un acentuado descenso
en la excrecién de creatina: de 469 mg en las 24 horas el 31-1-49 a
43 mg el 9-V-49. A pesar de lo llamativo de este guarismo no creemos
que un solo dato de laboratorio y en un unico caso permita establecer
conclusiones en cuanto a la terapéutica de esta afeccién. Esperamos que
en un futuro trabajo podamos presentar nuestra experiencia“sobre el
particular.

Resumimos aqui los casos recogidos de esta curiosa forma clinica:

Oppenheim-Cassirer 27 (diciembre de 1896).

Hombre que a los 40 afios comienza con su afeccién. Sin herencia
neurolégica. Comienza con dolores y debilidad en los miembros inferiores
y trastornos en la marcha, luego los mismos trastornos en los miembros
superiores, sobre todo en los movimientos de prensién de la mano izquierda.
Al examen se comprueba una doble parélisis en los extensores del pie y de los
dedos, los pies en equino paralitico con su borde externo tocando el suelo,
la motilidad en rodilla y caderas normal, los peréneos paresiados, la sensi-
bilidad superficial y profunda normales y los musculos y los nervios indo-
loros a la presién, los musculos tibiales anteriores y los extensores de los
dedos totalmente paralizados no reaccionan a las corrientes eléctricas, existe
R. D. D. de los mismos; en miembro superior derecho se comprueba el primer
espacio interéseo un poco aplanado, los movimientos de los dedos conservados,
y la prehensién de la mano y la abduccién del brazo un poco debilitadas.
A la izquierda la prehensién de la mano muy debilitada, existiendo una
paresia de los extensores del carpo y de los dedos y de los abductores del
pulgar. Los movimientos de flexién, de abduccién, de adduccién de los
dedos, como los movimientos en el hombro y codo conservados. No se
observa ni atrofia muscular localizada ni trastornos de la sensibilidad en los
miembros superiores. La oclusién de los ojos estd muy debilitada.
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A los 43 afios pasa por una especie de confusién mental con taquicardia.
A los 45 anos aparece debilidad de los biceps braquiales.

A los 46 se comprueba: misculos orbiculares de los parpados muy débiles;
los frontales vigorosos, musculos extrinsecos e intrinsecos de los 0jos, nor-
males, lo mismo que el facial inferior y el hipogloso. La cintura escapular,
esti adelgazada pero no presenta atrofia localizada, los supinadores largos
y los extensores de los dedos y de la mufieca se hallan un poco atrofiados.
Los dos primeros espacios interéseos se hallan netamente atrofiados, las
eminencias tenar en menor grado. La flexién del antebrazo y de la mano
y la prehensién de la mano debilitadas. Los otros movimientos se hallan
conservados. El examen eléctrico en' el brazo derecho demuestra reaccién -
normal de todos los musculos a la corriente faradica, sélo el primer inter-
6seo dorsal no reacciona y el oponente del primer pulgar lo hace débilmente.
No hay dolores ni trastornos sensitivos, ni anomalias de los reflejos tendinosos.
En este momento el estado muscular de los miembros inferiores no habia
cambiado. Los flexores plantares del pie y de los dedos no se paresiaron
sino mas tarde. La muerte sobrevino a los 49 afios. El diagnéstico clinico
fué: Atrofia de Charcot-Marie o neuritis crénica multiple. La autopsia
demostré la integridad del cerebro, de la médula y de los nervios, atin
en sus filetes intramusculares. Las fibras musculares presentaban una atrofia
intensa, estaban vacuolizadas y desintegradas, habiendo desaparecido su
estriacién transversal con conservacién de la longitudinal; habia una gran
proliferacién de tejido conjuntivo y adiposo intersticial y de los nicleos del
sarcolema. El musculo orbicular de la boca, presentaba asimismo lesiones
ligeras de miopatia.

Batten, F. E.4 (enero de 1899).

Varén de 3 afios, quien a los pocos meses de haber sufrido un saram-
pién comienza a arrastrar su pierna izquierda y 7 meses més tarde su pierna
derecha. A los 6 afios de edad comenzé a perder fuerzas en las manos.
Progresivamente se atrofian los musculos de los miembros, especialmente
debajo de la rodilla y el codo, no afectindose los del térax ni de la cara.
Abolicién de los reflejos profundos de las piernas y de los reflejos plantares.
No hay respuesta al estimulo galvénico o faradico en ningtin musculo debajo
de la rodilla o codo. No se observa combio polar.

Batten lo presenté primero como una atrofia muscular progresiva tipo
peroneal o de Charcot-Marie, pero luego cambié su diagnéstico por el de
miopatia a forma distal, basindose en que no habia notorios cambios vaso-
motores, ni sensoriales.

Batten, F. E.4 (1902).

Presenta una comunicacién a la Clinical Society de Londres, tres casos
de miopatia distal en varios miembros de una familia, unida a enfermedad
de Friedreich.

1? Mujer de 15 afios, siempre caminé despacio, debilidad en las piernas,
acentuada en los ultimos 9 meses; usa las manos bien. Marcada debilidad
en los misculos peroneales y tibiales anteriores y extensores de los dedos
gordos; hay “pie caido” y “pie cavado”. No hay atrofia ni debilidad en
brazos ni cara. Ligero nistagmus en mirada lateral. No hay reflejo rotuliano
ni plantar. Reaccién total con corriente galvanica y faradica.

2° En 1907, la enferma casé y tuvo una nifia, que a los 4 meses, era
perfectamente normal. Entre los 2 y 3 afios fué revisada nuevamente, pues
“caminaba en puntillas” Flexién dificultosa del pie sobre la pierna. Los
reflejos rotulianos - dificiles de obtener, los aquilianos normales. La enferme-
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dad de la madre progresé con atrofia de los musculos tibiales anteriores y
gastrocnemios y los de la mano y del antebrazo.

3¢ Varén de 19 anos, familiar de los historiados, (no se precisa paren-
tesco), presenta atrofia en musculos de piernas.

En la discusiéon planteada el Dr. Bruzzard opiné que todos estos casos
eran de atrofia perénea, tipo Charcot-Marie, por las reacciones eléctricas y
por la localizacién en miembros inferiores.

Gowers, W. R.20 (julio de 1902).

Varén de 18 afios, con tres hermanos menores sanos y sin antecedentes
‘de la afeccién en la familia.

Los primeros sintomas aparecieron a los 10 6 12 afios. Noté que “sus
pies chocaban con el suelo. Luego comenzé a notar debilidad en sus manos.
Esta debilidad en manos y pies fué aumentando. No puede flexionar sus
tobillos aunque puede extender sus dedos y mover sus pies hacia fuera y
adentro por el tibial y el peroné. Puede extender el tobillo por los musculos
de la pantorrilla con cierta fuerza. Los movimientos en rodilla y cadera
conservados. Los reflejos presentes aunque disminuidos a la izquierda, el
musculo tibial anterior izquierdo estd atrofiado. Las pantorrillas aparecen
con pseudohipertrofia. Miembro superior: disminucién de la fuerza en la
prehensién manual. Extensién débil; no puede extender los dedos cuando
la mano estd en hiperextensién en la mufieca. Los musculos de los ante-
brazos y manos son pequefios pero no presentan una atrofia muy marcada.
Se observa una insignificante atrofia de la parte media del trapecio. Electro-
diagnéstico: excitabilidad disminuida a la corriente galvanica y faradica.

Hay atrofid de ambos haces claviculares de los esternocleidomastoideos
(agenesia?). Lengua debilitada aunque no hay trastornos del lenguaje. Hay
disminucién de fuerza de los orbiculares de los parpados.

Déjerine-Thomas 10 (1904).

Mujer de 76 afios. Comienza su afeccién a los 49 afios con dificultad
de movimientos y atrofia progresiva de los musculos de las manos y ante-
brazo; esta atrofia es mas marcada en el lado derecho, va progresando to-
mando los miusculos de la cintura escapular; hay contracciones fibrilares.
No hay R. D. D.; reflejos abolidos; no hay trastornos sensitivos. Evolucién
irregular, rdpida al comienzo, luego estacionaria y de nuevo progresiva. Los
dos miembros superiores se tomaron sucesiva y no simultineamente. Todo
(salvo la falta de R. D. D. y la limitacién a los miembros superiores)
hablaba a favor de una atrofia mielopatica. A los 31 anos de comenzar su
afeccién, la atrofia habia progresado a los musculos de los brazos y la
cintura escapular, dejindolos reducidos a cordones muy delgados. Los
miembros inferiores no estaban atrofiados, pero los reflejos aquilianos
estaban abolidos de los dos costados, y los reflejos patelares eran débiles.
Ademés “manos suculentas” (trastornos tréficos). A esta altura fallece de
coma urémico (era una arterioesclerética generalizada). La autopsia reveld
una atrofia muscular sin lesién de nervios ni de médula.

Concluyen los autores que se trataba de una atrofia muscular de
topografia de tipo Aran-Duchene, realizado por una miopatia de evolucién
muy lenta e irregular, con contracciones fibrilares, sin R. D. D., habiendo
comenzado en una mujer hacia los 49 afios, por el ataque sucesivo de los
dos miembros superiores.

Cottin-Naville 8 (1912).
Mujer de 47 afios. Sin antecedenes familiares. De 15 a 17 afos fuerte
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escoliosis dorsal. A los 27 afios después de un parto, debilidad en piernas
y manos. A los 40 afios se acenttia esta dificultad, perturbando la marcha.
A los 44 afios se flexionaban sus piernas y no podia extender ni flexionar
los dedos. A los 47 afios se comprueba: Atrofia congénita de los dos musculos
esternocleidomastoideos y una atrofia adquirida de los dos deltoides; todos
los extensores de los dedos y los radiales extensores completamente paralizados
y atrofiados. Los cubitales anteriores y posteriores, los pronadores y los supi-
nadores, y eminencias tenar, intactos. A la derecha paresia de los interéseos,
de la eminencia hipotenar y de los flexores de los dedos. En los miembros
inferiores se comprueba atrofia y paralisis de los tibiales anteriores y exten-
sores de los dedos gordos. Los peréneos y séleos al contrario hipertréficos.
Los cuadriceps paresiados y netamente atrofiados. Los adductores de los
muslos débiles. Los otros misculos intactos. Tendones de Aquiles un poco
retraidos lo mismo que los de los huecos popliteos. Los reflejos tendinosos
abolidos. No hay dolores ni contracciones fibrilares. Disminucién cuantitativa
de la excitabilidad eléctrica de los misculos atrofiados. En el resto sensi-
bilidad normal.

El analisis de los casos de Déjérine-Thomas, Oppenheim-Cassirer y
el de los autores, los llevan a establecer un nuevo tipo de atrofia muscular
progresiva, el de: “miopatia tardia a comienzo periférico, de evolucién muy
lenta sin caracter hereditario, sin predileccién por el sexo masculino”. Agre-
gan que s6lo muy excepcionalmente, las miopatias de presentacién distal
atipica pueden comenzar en la adolescencia o en la segunda infancia, como
el caso presentado por Gowers en un nifio de 10 afios. Hacen de estos
casos de “miopatias periféricas precoces” un grupo aparte, mucho mas
raro que las miopatias periféricas tardias en los adultos.

Spiller 30 (1913).

Varén de 3 afios, prematuro. Presenta debilidad de las piernas y tobillos.
A los 9 afios los movimientos de las manos, especialmente de la derecha
comienzan a perturbarse y sus musculos a atrofiarse. Un afio después se
toman también los antebrazos. Reflejos bicipital y tricipital ausentes. No
hay fibrilaciones. Atrofias de los miembros inferiores, sobretodo por debajo
de la rodilla. “Mano simiana”. No hay R.D.D. Debilidad del orbicular
de los parpados.

Koemans, M. M. y Sweerts 24 (1927).

Nifio de 9 afios, en el cual se ha desarrollado a la edad de 4 afios
un sindrome de atrofia muscular progresiva de localizacién distal e inte-
resando con predileccién los misculos de extensién.

La cintura escapular y pelviana son respetadas, pero se nota, sin em-
bargo, una ligera separacién de las alas del oméplato y una ligera lordosis.
Los musculos no presentan R. D. D. y los reflejos se hallan abolidos en
el territorio en vias de atrofia. :

Se puede discutir en este caso la hipétesis de una poliomielitis crénica
o de una miopatia. Los autores se inclinan més bien hacia este tltimo

diagnéstico.

Hurwitz, S.23 (1936).

Varén, a los 15 meses debilidad en las piernas. Hubo cierta mejoria,
pero a los 5 afios de edad, después de una coqueluche empeoré progresiva-
mente. Es de estatura baja y algo retardado mental: tiene nistagmus lateral.
Paresia y atrofia de la eminencia hipotenar y de los miusculos peroneales y
extensores paresiados y atréficos. Pies en garra y en equinovarus bilateral.
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CUADRO SINOPTICO DE LOS CASOS DESCRIPTOS

Autores

Sexo

Edad de
comienzo

Sitio de
comienzo

Otros caracteres

Diagnoésticos

Autopsia

1 1.—Oppenheim - Cassirer
2.—Batten, F.

............

4 .—Déjérine - Thomas ...

5.—Cottin - Naville

6.—Spiller

7.—XKoeman - Sweerts ...
8.—Hurwitz

9.—Viazquez - Turner

1896
1899

1902
1902
1902
1902

1904
1912

1913

1927
1936

1949

Mascul.
Mascul.

Mascul.

Femen.

Femen.
Mascul.

Femen.

Femen.

Mascul.

Mascul.
Mascul.

Mascul.

40 afios

3 anos

19 afios
15 afos
3 afos

10 anos

49 afios

40 anos?

3 anos

4 afios
15 meses

4 anos

M. inferior

M. inferior

M. inferior

M. inferior

. inferior
. inferior

==

M. superior

M. inferior
M. inferior

M. inferior

M. superior

Deb. musc. de los labios
Arreflexia en miembro inf.
No resp. examen eléctrico.

b), ¢) y d) de la misma
familia: Discutidos.
Arreflexia rot. y plantar.
Pie caido y cavado. (Enf.
deFriedreich?) Lig. nistag.
Camina en puntillas.
Pantorrilas con seudohiper-
trofia. Agenesia bilateral,
haces clav. E. C .M. De-
bilidad en manos, 6érbita,
parrpados y lengua.
Contracciones fibrilares.
“Manos suculentas”.
Atrof. cong. E. C. M.
Seudohipertrofia peréneos
y soéleos.

Arreflexia bi y tricipital.
Debilidad érb. y péarpados.

Retardo mental. Nistagmus
lateral. Peoria postcoque-
luchosa. Pies en equino-
varus y en garra bilateral.
Creatinuria elevada.

Atrofia de Charcot-Marie.

1° Atrofia Charcot - Marie
postsarampionosa.
2° Atrof. miépica distal.

Atrofia mépica distal.

Atrofia miopatica distal.
Atrofia miopéatica distal.

Atrofia mielopéatica. Tipo
Aran - Duchene.
Miopatia distal tardia.

Miopatia a comienzo dis-
tal.
Miopatia de com. distal.

Miopatia atréfica de co-
mienzo distal.

Miopatia de forma distal.

Miopatia pri-
mitiva.

Miopatia pri-
mitiva.
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No hay fibrilaciones ni alteraciones sensoriales ni eléctricas. Liquido céfalo-
raquideo normal. El curso de la afeccién no es seguido.

RESUMEN

Presentan los autores un nifio de 10 afios de edad, quien a los 5 comenzé
a tener trastornos en la motilidad de sus manos. Al poco tiempo aparece una
paulatina atrofia de las eminencias tenar e hipotenar con predominio en el
lado derecho. Un . electrodiagnéstico revelé la ausencia de R. D. D. En la
actualidad se comprueban acentuadas sus primeras alteraciones y un esbozo de
atrofia de la cintura escapular. La motilidad de los dedos de la mano se
halla muy perturbada, estando casi abolidos los movimientos de oposicién
del pulgar y los de adduccién de los dedos. La fuerza de las manos muy
disminuida. No hay alteraciones de los reflejos ni de la sensibilidad. Tam-
poco se comprueban contracciones fibrilares. Un nuevo electrodiagnéstico
revela la ausencia de R. D. D. y un dosaje de cuerpos creatinicos en orina
informa el aumento considerable de la creatinuria.

En base a estos elementos semiolégicos los autores incluyen este caso
en las atrofias musculares primitivas de comienzo distal. Someten al paciente
a un tratamiento kinesiolgico y medicamentoso consistente en administracién
de vitamina E y B'. Después. de tres meses de observacién se aprecia una
discreta mejoria y un acentuado descenso de la creatinuria.

Hacen ademas consideraciones generales sobre esta afeccién y en espe-
cial sobre esta rara forma clinica de la cual sélo han sido descriptos ocho
casos. Presentan un resumen de ellos y un cuadro sinéptico comparativo.

SuMMARY

The authors present a 10 year old boy, who at the age of five began to
have disturbs in the mobility of his hands. A few time later, a progressive
atrophy of the thenar and hypothenar eminences with a predominance of
the right side, appears. An electrodiagnostic revealed the absence of the
reaction of degeneration.

At the present, the same disorders and an outline of atrophy of the
shouldergirdle are found. The mobility of the fingers is so disturbed that
the movements of opposition of the thumb and the adduction of the other
fingers are abolished. The strength of the hands is very diminished. There
are no reflexive and sensitive disorders, nor fibrillary twitchings.

Another electric study reveals the absence of a reaction of degeneration,
and the rate of creatine in urine is very increased.

With these semiologic facts the authors include this case among the
primitive muscular dystrophies of distal begining. The patient was submited
to a kinesiologic and medicative treatment consisting in oral administration
of vitamin E and B,.

After three months, they found a discreet improvement and great
descent of the creatine in urine.

"The authors also make general considerations of this illness and specially
of this strange form, of which only eight cases were described.

They give a summary of them and a comparative synoptic table.
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REsSUME

Les auteurs présentent un enfant de 10 ans qui depuis I'age de cing ans
commencga a avoir des troubles de la mobilité de ses mains. Peu de temps
aprés apparut une atrophie des éminences thénar et hypothénar avec pre-
pondérance du cbté droit. L’electrodiagnostique démontra I'absence de
R. D. D. On constate actuellement les mémes alterations trés accentuées et
una ébauche d’atrophie de la ceinture scapulaire. La mobilité des doigts de
la main se trouve trés troublée et les mouvements d’opposition du pouce et
d’adduction d’autres doigts sont presque abolis. La force des mains est
trés diminuée. Il n’y a pas d’altérations des reflexes ni de la sensibilité.

On ne constate pas non plus de contractions fibrilaires. Un nouveau
electrodiagnostique montre I'abscense du R. D. D. et un dosage des corps
creatiniques dans I'urine demontre 'augmentation considérable de la creatine.

Avec ces éléments sémiologiques les auteurs se croyaient obligés de met-
tre ce cas entre les “atrophies musculaires primitives a commencement distal”.

Ils soumirent le malade & un traitement kinesiologique et medicamen-
teux consistant en l'administration du vitamine E et B,.

Aprés trois mois d’observation on constate une discrete améiloration
et une diminution trés accentuée de la créatinurie.

Les auteurs font aussi des considérationts générales sur cette affection et
especialment sur cette étrange forme clinique de laquelle seulement on a
décrit huit cas antérieurs.

Ils ajoutent un résumé de ces cas et un tableau synoptique comparatif.
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Casa Cuna. Servicio del Prof. R. P. Béranger

RUBEOLA Y MALFORMACIONES CONGENITAS *

CONSIDERACIONES SOBRE UNA OBSERVACION
EN UN NINO DE DOS MESES

POR LOS

Dres. Pror. RAUL P. BERANGER, JOSE CASTELLARI y
FELIX O. OLIVIERI

Las frecuentes publicaciones extranjeras sobre rubeola materna y
malformaciones congénitas y la escasa bibliografia argentina al respecto,
nos mueve a publicar la siguiente observacion:

S. F.: ingresa a la Sala IV, en 20-VII-48. Sexo: femenino. Edad: 2
meses, 15 dias. Peso: 3.050 gramos. Alimentacién: mixta.

Antecedentes hereditarios: Padre, sano; serologia negativa. Madre, sana;
serologia negativa, primer embarazo, primer hijo, niega abortos. Manifiesta
que la finalizar el primer embarazo tuvo un exantema constituido por
maculas rosadas que desapareci6 al cabo de dos dias, adenopatia cervical y
fiebre discreta. No recuerda haber padecido rubeola. En su infancia tuvo
sarampion y varicela. .

Ambos progenitores son jévenes, sanos, regularmente nutridos, y no
hay en ellos antecedentes de alcoholismo u otras intoxicaciones.

Antecedentes personales: Nacida a término, parto normal, peso al
nacer: 2.500 g. Alimentacién materna hasta el mes, luego alimentacién
mixta. "

Enfermedad actual: Comienza con un cuadro pulmonar (cianosis,
disnea), vémitos y diarrea.

Estado actual: Sensorio ligeramente obnubilado. Facies de sufrimiento.
Deshidratacién. Hipotonia muscular.

Esqueleto regularmente conformado. Créneo simétrico, fontanela ant.
2x3, deprimida, cuero cabelludo bien poblado.

Pupilas regulares y céntricas, opacidad cristaliniana bilateral.

Labio leporino. Mucosas htimedas y rosadas. Fauces hiperémica.

Cuello cilindrico, corto, micropoliadenopatia.

Térax simétrico. Aparato respiratorio: 70 respiraciones por minuto,
submatitez en ambas bases, rales finos.

Aparato circulatorio: Corazén, soplo sistélico audible en toda el area
cardiaca con propagacién excéntrica. Pulso: 140 por minuto.

Abdomen depresible, indoloro. Higado en limites normales. Bazo no
se palpa.

En sintesis: Distrofia leve, dispepsia, malformaciones congénitas mul-
tiples (labio leporino, catarata bilateral, cardiopatia).

* Comunicacién presentada en la Sociedad Argentina de Pediatria, en la sesion
del 9 de agosto de 1949,
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Evolucién: Durante su estada en la Sala el peso se mantuvo estacionario
sin grandes descensos ni aumentos. El cuadro inicial pese a la multiple tera-
péutica instituida evolucioné hacia un distrofia grave. (Al fallecer pesaba
3.150 g. Edad: 6 meses, 29 dias).

Exdmenes complementarios: Sangre: Serologia negativa. Recuento glo-
bular y férmula leucocitaria: los primeros exdmenes mostraron sélo una
leucocitosis con desviacién nuclear a la izquierda, los Gltimos una anemia
simple hipocrémica.

Orina: Sin particular.

Radiografia de térax: Cardiomegalia. Radiografia de esqueleto: sin
particular.

Autopsia: Corazén globuloso, rojizo palido, consistencia aumentada; al
corte: ventriculo izquierdo de espesor normal, ventriculo derecho de paredes
notablemente engrosadas. Comunicacién interventricular. Comunicacién in-
terauricular (amplio agujero de Botal dividido por un haz muscular).

Grandes vasos: Aorta cabalgante naciendo de ambos ventriculos. Arteria
pulmonar nace directamente del ventriculo derecho. Conducto arteriovenoso
permeable.

Otros aparatos: Congestién visceral.

Cerebro: Circunvoluciones ‘de convexidad con discreto edcma.

CONSIDERACIONES

Se trata, como vemos, de un nifio nacido con malformaciones mul-
tiples, primer hijo de padres sanos y jévenes.

Es necesario llamar la atencién sobre el episodio morboso ocurrido
durante el primer mes de embarazo. Creemos que se trata de una rubeola
por sus caracteres clinicos, benignidad, corta evolucién y por el diagnéstico
de un colega, quien viera a la madre entonces y que corrobora nuestra
presuncién. A esto debemos agregar los datos anamnésicos (la madre
tuvo sarampién en su nifiez; no ha tenido manifestaciones alérgicas),
por otra parte las caracteristicas del proceso nos hacen descartar la
escarlatina.

El hecho que un cuadro de malformaciones pueda ser provecado
en el nifio por una infeccién accidental de la madre, debe tenerse presente
cuando se discute su etiologia.

En 1941 la escuela australiana inicia con Gregg el estudio de un
importante factor en la génesis de estas malformaciones: la rubeola.
En efecto, el mencionado autor presenté en la Sociedad Australiana de
Oftalmologia sus observaciones sobre 78 nifios, cuyas madres padecieron
rubeola durante el embarazo (epidemia).

A partir de estos estudios, los australianos y otros investigadores
(Swan, Reese, Erikson, Greenhill, Carruthers, Kreutzer, Alarcén, etc.),
han publicado nuevas observaciones, y accidentalmente son frecuentes los
articulos en los que se refiere el antecedente de la rubeola materna pre-
natal en nifios que han presentado malformaciones, mongolismo o retardo
mental.
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En general, se ha demostrado que la gravedad de las lesiones dismi-
nuye con la edad del embarazo, después del tercer mes la enfermedad
no provoca ninguna alteracién, en cambio antes de la octava semana
las anomalias son frecuentes.

Ahora bien, no todas las madres que padecieron rubeola durante la
gestacién dan a luz nifios anormales. Algunos autores (Ober, Horton,
Feenster, Fox, Bortini, Dogramazi) recomiendan gran prudencia en acep-
tar las anomalias de los nifios incriminada a la rubeola materna, sefialan
que solamente el estudio de nifios con anormalidades en embarazos
normales y en enfermedades ocurridas durante el mismo puede dilucidar
el problema.

Extrafia por cierto, que una enfermedad tan benigna pueda provocar
tan graves lesiones en el embrién. Afinidad particular del virus rubedlico
por los tejidos embrionarios? ;por el tejido nervioso? ¢mutacién del virus?
Nosotros creemos con Ribbert que los efectos de la actuacién de una
influencia morbosa no son en principio diferentes, pero si distintos en
varios aspectos, cuando en lugar de ejercer su accién en el organismo
adulto, obran sobre el embrién. Se afecta sobre todo la proliferacion
activa, fenémeno vital méas importante del tejido embrionario; tal proli-
feracion puede desviarse en otra direccién, puede ser mas lenta, o detenerse
por completo. Sus efectos se observan em mayor grado cuando menos
adelantado se halla el 6rgano en su desarrollo.

Los hechos mencionados obligan a tomar medidas profilacticas ante
la posibilidad de contagio de una embarazada que no haya padecido
rubeola. Se aconseja en tal circunstancia el aislamiento precoz, la inmu-
nizacién con suero de convaleciente o el uso de la beta-globulina. Algin
autor aconseja someter a contagio a todas las nifias. En cuanto a la
practica del aborto la consideramos una exageracién y creemos que no
debe realizarse.
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TOMO 1895 -3 B

120.—GorpiLLo, Lucio. Contribucién al estudio de la sifilis hereditaria
tardia” (101 paginas). ,

Introduccién. Etiologia y patogenia generales. Manifestaciones éseas de .
la sifilishereditaria tardia (etiologia), anatomia patolégica; descripcién -
clinica, diagnéstico diferencial. Pronéstico. Tratamiento.Algunas considera- .
ciones sobre el sujeto heredo-sifilitico. Observaciones. g

Trabajo cuidadoso, acompafiado de numerosas referencias bibliograficas

al pie de pagina y en el que se incluye trece observaciones propias.

121.—IBARGUREN, Antonio. “Mixoedema” (94 paginas).

Trata el tema en general con abundantes citas y luego refiere un caso
de una nifia de 5 afios de edad. Concluye que “...el mixedema no es una
enfermedad, sino un sindroma producido por la ausencia o falta de funcio-
namiento del cuerpo tiroideo. Actualmente, el mejor tratamiento del mixo-
edema es la ingestién de glandula tiroidea”.

La bibliografia incluye treinta y nueve citas.

TOMO 1895 -4

122. —TIsasmenpr, Emilio. “Oftalmia purulenta de los recién nacidos” /
(63 paginas). '

Introduccién. Etiologia. Sintomatologia. Profilaxis. Tratamiento.

Acompafia estadisticas. No tiene bibliografia. Trabajo sin grandes pre-
tensiones.

123.—LeEMA MacieL, Modesto. “Algunas consideraciones sobre Lac-
tancia Artificial” (48 paginas).

Introduccién. Lactancia natural. Lactancia artificial. Observaciones.
Datos estadisticos.

Presenta tres observaciones y datos estadisticos sobre mortalidad y mor-
talidad infantil por afecciones de los 6rganos digestivos, de 0 a 2 afios. En
la bibliografia figuran catorce referencias.

124.—Logos, Tristan J. “De la seroterapia en la Difteria” (84 paginas).
Pedidtrica por extensién. Presenta varias obseryaciones en nifios.
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125.—L6pEz, Alcibiades J. “Teratomas Quisticos Congénitos” (42 pa-
ginas). :
Tesis quirargica.
TOMO 1895-5

126.—Paz, Julio. “Vegetaciones Adenoideas” (50 paginas) ).
Tesis quirargica; pediatrica por extension.

TOMO 1895 -6

127.—Ross1, Juan A. “Contribucién al estudio del Sarampién en la
Casa de Expésitos” (54 paginas).

Introduccién. El expésito. Etiologia. Sintomas. Complicaciones. Diagnos-
tico. Prondstico. Tratamiento. Estadistica.

Efectia un trabaio monografico citando las opiniones del momento.
Acompafia datos estadisticos de los afios 1891 a 1894, de la Casa de Expo-
sitos y los compara con datos de hospitales de la capital francesa. De la
comparacién surge que la mortalidad es mayor (casi el doble o el triple) en
los hospitales franceses.

N\

128.—S1sTo. Genaro. “Contribucién al estudio de la Poliomielitis an-
terior aguda” (85 péAginas).

Introduccién. Historia. Su divisién en dos épocas. Epoca clinica: Heine,
Rilliet v Barthez. Enoca anAtomopatolégica: Duchenne (de Boulogne), Bou-
chut. Cornil v T.aborde, Prevost. Charcot v Foffroy, Roger y Damaschino.
Chiestinnes aue deben ser resueltas). Diversas maneras de iniciarse las para-
lisis infantiles. (Observaciones de los diversos autores. Influencia odontogé-
nica. Edad mas frecuente. Frio. traumatismo,hernia. Conveniencia y razones
para sustituir el nombre actual. Historia que refieren las madres en el primer
periodo de la pardlisis). Breve estudio sobre anatomia y fisiologia de la
médula. (Comnosicién de la médula. Estudios y conclusiones de Cajal sobre
las células nerviosas. Composicién de la sustancia blanca. Las colaterales
de 1a misma. Doble funcién de la médula: conductor y centro de reflectividad.
Opiniones de Brown-Seauard. Estudio del fenémeno reflejo. Condiciones
necesarias para su produccién. Causas de la drsaparicién v exageracion del
refleio. E] manojo piramidal: manera de obrar de éste. Teorias de Charcot
v Pierre Marie al respecto). Anatomia patolégica. (Estudios anteriores a
Charcot: comunicaciones a la Sociedad de Biologia por Cornil y Prevost.
Resultados de una autopsia estudiada por Prevost-Charcot y Joffroy, Roger
y Damaschino; caracter del estudio de unos v otros. Cuatro observaciones vy
autopsias hechas por Roger y Damaschino. Conclusiones a que llegan éstos.
Relacién entre unos y otros estudios. Teoria de Pierre Marie. Estado de los
musculos. Estado de los nervios. Estado de los huesos. Estado de los vasos.
Interesante cuestién practica). Sintomatologia. (Sintomas premonitores. Dura-
cién del periodo febril. Comprobacién de la parilisis. Estado de la sensi-
bilidad general. Extensién de las pardlisis. Estadisticas de Duchenne y de
Heine. Estado de los éreanos de los sentidos, esfinteres, inteligencia y movi-
mientos reflejos. Sensibilidad y contractividad muscular. Pardlisis temporarias
de Kennedy. Temperatura local. Periodo de fijacién de la parilisis. Conse-

‘cuencias de éstos). Marcha de la enfermedad: (Division en dos y cuatro

periodos. 19 Perfodo de invasién o prodrémico. Periodo de estadio de la pard-
lisis. Perfodo de remisién y de localizacién de los fenémenos paraliticos. Pe-
riodo de atrofia y deformaciones. Sintomas més importantes pertenecientes
a cada periodo). Diagnéstico. (Imposibilidad de hacerlo en el primer mo-
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mento. Diagnéstico diferencial con una hemorragia meningea, con una hemo-
rragia medular, con una paralisis diftérica, con una mielitis por compresion.
Diagnéstico con las paralisis obstétricas, las pseudoparlisis sifilitica y la
hemiplejia cerebral. Diagnéstico diferencial con la miopatia progresiva primi-
tiva, con la atrofia muscular forma Charcot - Marie, con las paralisis histé-
ricas, con las paralisis periféricas. Id con la coxalgia, con la luxacién con-
génita, con el pie-zambo congénito). Pronéstico. (Paralisis temporarias de
Kennedy. Palabras de Duchenne respecto del diagnéstico por la electricidad.
Pronéstico “quoad vitam”. Valor pronéstico de la reaccién muscular por
la electricidad. Valor de la etiologia. Importancia para el pronéstico de un
diagnéstico temprano de la poliomielitis) .

Fisiologia patolégica. (Desaparicién del movimiento. Atrofia muscular.
Centros tréficos y su probable existencia en los nervios anteriores. Desapa-
ricion de los reflejos. Integridad de la sensibilidad. Desérdenes esfinte-
rianos. Disminucién de temperatura y cianosis de los miembros paralizados) .
¢ Infeccién? Opinién de Striimpel. Diversas observaciones de paralisis como
consecuencias de infecciones bien establecidas: escaso ntimero de ellas que
reconocen esta circunstancia. Opinién de Pierre-Marie. Epoca de experi-
mentacién: Roger-Gilbert y Lion-Thoinot y Masselin-Bourges. Probabilidad
de la existencia de un microorganismo especifico. Epidemias de paralisis
infantil). Tratamiento. (Combatir los sintomas durante el primer periodo.
Revulsién poderosa en el segundo. Necesidad de proceder rapida y enérgica-
mente. Fahmy y Julio Simén: procedimiento de este wltimo. Hammond.
Tratamiento en el tercer y cuarto periodo: electricidad y ortopedia. Prescrip-
ciones de Grasset).

Como se observa por el sumario precedente, se trata de un trabajo
serio y completamente al dia para su época. Llega a las siguientes conclu-
siones: “1° La poliomielitis anterior aguda es una enfermedad infecciosa
v ataca preferentemente a los nifios en la primera infancia. 2° Las infecciones
pueden dejar tras de si una poliomielitis; no hay, sin embargo, relacién entre
el nimero de los que sufren infecciones y el de poliomielitis consecutivas. 3¢ El
diagnéstico de la poliomielitis debe ser hecho lo mas préximo posible al ataque
originario, si se quiere obtener del tratamiento buenos resultados”.

Acompafia una bibliografia con diecisicte fichas y un indice.

129. —TERAN, Sisto. “La Coqueluche” (146 paginas).

. Introduccién. Historia. Sinonimia. Etimologia. Definicién. Etiologia.
Anatomia patolégica y naturaleza. Sintomatologia. Duracién. Recaidas. Reci-
divas. Accidentes y complicaciones. Diagnéstico. Pronéstico. Tratamiento.
Observaciones.

Extenso trabajo, con abundantes citas, sin bibliografia al fin y acom-
pafiado de ocho observaciones personales.

130.—ViLa, Francés S. “Parélisis Diftéricas” (47 péginas).
Breve trabajo, sin grandes pretensiones, con referencias bibliograficas.
Refiere dos observaciones personales.

TOMO 1896 - 1

131. —BarTRONS, Francisco E. “Causas y consecuencias de los desarre-
glos intestinales en los nifios” (104 péginas) .

Introduccién. Denticién. Calor y frio. Dispepsia. Enteritis. Célera infan-
til. Atrepsia. Raquitismo. Mortalidad ( 1888-1889-1890-1891-1892-1893-1894)..
Profilaxia. Alimentacién,
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Como se desprende de lo enunciado, se trata de temas diversos y tra-
tados de modo poco conexo. Las referencias a autores clasicos son nume-
rosas. No se agrega bibliografia.

132.—DemAria, Enrique R. “Consideraciones higiénicas sobre la leche
y la lactancia” (195 paginas).

Introduccién. Consideraciones quimicas sobre la leche. Adulteraciones de
la leche. Digestién de la leche. Consideraciones de orden microscépico. Micro-
organismos de la leche. Patogenia. Esterilizacién de la leche. Lactancia natu-
ral. Lactancia artificial.

Se encara el tema de una primera parte mas bien bajo el aspecto higié-
nico. En el final (lactancias natural y artificial), las consideraciones pedia-
tricas son mas importantes.

Se trata probablemente de la tesis mds completa sobre el tema hasta
el momento de su aparicién. No se agrega bibliografia, pero las citas de
autores clasicos son muy numecrosas en el texto.

TOMO 1896 - 2

133.—Emina, Juan B. “Tratamiento de las Hernias Inguinales en la
infancia” (72 pagmas)

Tesis quxrurglca Se presentan tablas con la expenencxa recogida en el
Servicio de nifios del Hospital de Clinicas. Se acompaiia bibliografia con ocho
citas.

TOMO 1896 - 4

134, —RacNo, Francisco. “Contribucién al estudio de las Diarreas In-
fantiles (Clasificacién y tratamiento)” (205 paginas).

Introduccién. Anatomia. Historia. Fisiologia. Bacteriologia del intes-
tino. Clasificacién de las diarreas infantiles (anatomopatologxcas bacteriol6-
gica, clinica). Casos de observacién (seis casos tipo del servicio del Dr. Cen-
teno) : diarrea catarral, enteritis aguda de forma lientérica, gastroenteritis
aguda (muerte), idem (curacién) enterocolitis ulcerosa de forma catarral,
enteritis crénica (curacién). Etiologia. Tratamiento (farmacolégico, entero-
clisis) .

Trabajo extenso y cuidadoso con abundantes referencias a autores clé-
sicos en el texto pero sin bibliografia.

El autor se muestra decidido partidario de enteroclisis para el trdta-
miento de las diarreas infantiles, siendo seguro el resultado en las colitis
ulcerosas y poderoso coadyuvante de la medicacién originaria en las
de forma llenterlcas y crénicas y quizds en las enteritis especificas. .

TOMO 1896 -6

135.—ViNas, Marcelo. “De la Herencxa en la Tuberculosis” (95 pa-
ginas).

Tesis pediatrica por extension. El autor se ocupa del problema del
pasaje a través de la placenta del bacilo de Koch y se muestra decidida-
mente partidario del mismo.

TOMO 1897 -2
136.—CERVERA, Joaquin. “Alimentacién de la primera infancia. Lac-

tancia materna y artificial” (85 péginas).
Introduccién. Lactancia materna (causas patolégicas que la contrain-
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dican). Causas de orden social. Su verdadera interpretacién. Régimen del
amamantamiento. Destete. Lactancia. Lactancia mixta. Lactancia artificial
(estudio de los métodos méas empleados. Leche de burra y de cabra). Leche
de vaca. Procedimientos de esterilizacién. Correccién de la leche de vaca.
Métodos procentual y volumétrico. Método de Heubner-Hoffmann. Obser-
vaciones.

Trabajo cuidadoso. Acompaiia dos observaciones y una bibliografia con
trece citas.

137.—Diaz, Amador. “Tratamiento de las Bronconeumonias Infantiles”
(45 péginas).

Introduccién. Tratamiento profilactico. Tratamiento médico.

Observaciones efectuadas por el autor en el Servicio del Dr. Arioz
Alfaro en el Hospital San Roque. Acompana dos tablas estadisticas de los
afios 1895 y 1896, en los que figuran las causas de mortalidad. Hace refe-
rencias a numerosos autores en el texto y acompana una bibliografia al fin
con once citas. :

TOMO 1897-3

138.—FERNANDEZ BLANCO, Miximo. “Contribucién al estudio de la
influenza en los nifios” (60 paginas).

Introduccién. La influenza en los nifios. Etiologia. Exantemas. Formas
clinicas. Diagnéstico. Pronéstico. Complicaciones. Tratamiento. Observa-
ciones. .

Trabajo sin grandes pretensiones. Acompafia ocho observaciones y una
bibliografia con ocho citas.

139.—Funes, Lucio. “Consideraciones sobre la Espina Bifida y su
Tratamiento” (53 péginas). .
Tesis quirtrgica.

140. —GarpENZABAL, Narciso M. “Miopatia Primitiva Progresiva” (55
paginas).

Extenso y cuidadoso trabajo en el que se estudia las distintas formas
de miopatias con numerosas referencias bibliograficas en el texto y un biblio-
grafia al final con treinta y siete citas.

141.—HaANSEN, Juan A. “Alimentacién de la primera infancia” (85
péaginas). -

Se comentan los conocimientos del momento. Se acompanan trece obser-
vaciones de la Casa de Expésitos. Se hacen citas en el texto, pero no se
acompana bibliografia.

142.—Louper, Emilio. “Ensayos de Tuberculino diagnosis” (52 pa-
ginas). °

Refiere el autor los conocimientos del momento sobre la reaccién tuber-
culinica con referencia a los textos clasicos y divide su experiencia en tres
puntos: a) Sin lesiones clinicas de tuberculosis ; b) De afecciones franca-
mente tuberculosas y ¢) Casos en los que habria duda acerca de la naturaleza
de la enfermedad y en los que la reaccién tuberculinica decidié el diag-
nostico.

TOMO 1897 -5

143. —Mamacan, José Maria. “De la Cérea Infantil (Contribucién al
estudio de su etiologia y patogenia)” (112 péginas).
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Introduccién. Consideraciones generales e historia. Etiologia. Patogenia.
La Corea y las cardiopatias. Tratamiento. Observaciones.

Trabajo serio e informado que se acompaifia de veintiseis observaciones
detalladas y de referencias a otras diez observaciones efectuadas en consul-
torios externos.

La bibliografia es numerosa (dieciseis citas).

144 . —MEpINA, Arturo J. “Linfangiomas quisticos congénitos del cuello”
(83 paginas).

Tesis quirtrgica. Se efectiia un detallado estudio de la malformacion y
se publica una observacién del Dr. Posadas. La bibliografia es numerosa
(cincuenta y siete citas).

145.—MarTr, Guillermo. “Complicaciones y Tratamiento de la Corea
Infantil” (65 péginas).

El autor analiza historias clinicas y comenta las complicaciones y trata-
mientos. Acompafia una pequefia bibliografia (nueve -referencias).

146 .—Muniacuria, Carlos. “Higiene Infantil” (44 paginas).

Introduccién. Lactancia en general. De la lactancia en particular. Lac-
tancia materna. Higiene de la madre. Lactancia mercenaria. De las nodrizas.
Lactancia artificial. Estudio comparativo de la leche. Cuidadd$ que se deben
al recién nacido.

Citas en el texto. No acompafia bibliografia.

TOMO 1897 - (Sin némero)

147 .—FouTEL, Santiago. “Tratamiento Quirtrgico de las Otitis Medias
Supuradas crénicas” (102 paginas). :

Tesis quirtrgica. Estudio metédico y cuidadoso acompaiiado de ocho
observaciones de las cuales la mitad corresponden a nifos. No tiene biblio-
grafia.

TOMO 1897 -7

148.—SALvVADOR, Jaime. “Enfermedad de Little” (111 paginas).

Introduccién. Introduccién al estudio de la enfermedad de Little. Etio-
logia. Sintomas. Marcha, pronéstico. Patogenia. Anatomia patolégica. Diag-
noéstico. Tratamiento. Observaciones.

Interesante monofrafia, con numerosas referencias a autores clasicos en
el texto, acompafiada de seis observaciones personales bien seguidas y docu-
mentadas. La bibliografia al fin del texto, incluye veintisiete citas ordenadas
por orden alfabético.

TOMO 1898 -1

149.—AcuiLar, Delio E. “Consideraciones Sobre las Ascitis Infantiles”
(131 paginas). _

Introduccién. Peritonitis exudativa simple. Etiologfa. Investigacién de
las ascitis, Diagnéstico etiolégico. Observaciones.

Completo trabajo que en forma metédica pasa revista a todos los cono-
cimientos de la época. Las citas de trabajos clasicos son muy numerosas; la
bibliografia comprende treinta y seis entradas.

150.—Barcia, Modesto. “Parotiditis epidémica” (72 péginas).
Tesis pediatrica por extensién. Entre las observaciones figuran algunas
de ninos,
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151.—BeLAustEGUI, Eduardo F. “El Sindroma Convulsién en las Enfer-
medades de la Infancia” (99 péaginas).

Documentada monografia, cuyos dieciseis capitulos de formas clinicas son
ilustrados con observaciones personales prolijamente elaboradas. La biblio-
grafia que figura al final del texto, comprende diecinueve referencias orde-
nadas alfabéticamente.

152.—CEeNTENO, Rosendo. “La Varicela” (63 paginas). :

Introduccién. Definicién e historia. Etiologia. Sintomatologia. Compli-
caciones. Diagnéstico. Pronéstico. Tratamiento. Observaciones.

Tesis pediétrica por extensién. De las cuatro observaciones que la ilus-
tran, sélo una es pediatrica. La bibliografia incluye once citas.

TOMO 1898 -2

153.—CoPELLO, Andrés. “Tratamiento de la coxalgia en los nifios” (97
paginas).

Introduccién. Tratamiento general. Tratamiento local. Duracién del
tratamiento. Cuidados consecutivos. Observaciones.

Trabajo meritorio, acompafiado de treinta y seis observaciones. No
acompafia bibliografia.

154.—CucurrLu, Ramén. “Tratamiento de la asfixia en los recién na-
cidos” (49 péginas).
Tesis del dominio de la Tocologia.

TOMO 1898 -3

155.—ENRiQUEZ, Arturo R. “Tratamiento de la Muerte Aparente en
los Recién Nacidos. Método de Schultze” (56 paginas).

- TOMO 1898 - 4

156.—KvyLE, Juan M. “La luxacién congénita de la cadera y su trata-
miento” (71 paginas).
Tesis quirtrgica. Acompafia 6 observaciones.

TOMO 1898 -5

157.—NaveRo, José Manuel. “Ligeros estudios sobre la coqueluche y
su tratamiento” (72 paginas).

Trabajo sin grandes pretensiones. Acompafia varias observaciones per-
- sonales y llega a la conclusién que el suero de ternera vacunada es ineficaz,
siendo el mejor tratamiento el bromoformo y el clorhidrato de fenocol. La
bbiliografia tiene seis fichas.

158. —PARERA, José Leandro. “Contribucién al estudio de la Meningitis
Cerebro-Espinal Epidémica” (109 paginas).

Trabajo cuidadoso, en el que se presentan cinco observaciones muy bien
documentadas. La bibliografia al final del texto incluye quince referencias.

TOMO 1898 -6

159.—PENA y Litro, Silvestre. “Paralelo entre la Intubacién y la Tra-
queotomia” (56 paginas).
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Tesis pediatrica por extensién. Acompana catorce observaciones de la
casa de aislamiento.

160.—QuiNTEROS, Juan M. “Laringitis aguda con tiraje permanente”
(74 péginas).

Idem.

161.—Sires, Cipriano. “La Influenza y sus complicaciones en el nifio”
(56 paginas).

Revisa el tema y acompafia cuatro observaciones personales. La biblio-
grafia contiene siete referencias.

TOMO 1898 -7

162.—TEjERINA, Gregorio S. “Etiologia y Tratamiento de las Infec-
ciones Digestivas Agudas (Primera Infancia)” (69 paginas).

Introduccién. Infecciones digestivas agudas. Fisiologia del nifio. Etio-
logia y patogenia. Causas microbianas. Tratamiento. Medicacion sintomatica.
Lavajes del estémago. Casos clinicos.

Acompaiia tres observaciones. La bibliografia al final del texto, com-

_ prende catorce citas.

TOMO 1899-1

163.—AnscuuUTZz, German. “Consideraciones clinicas sobre la Neumo-
nia fibrinosa en los dinos” (109 péginas).

Introduccién. Definicién. Bacteriologia y Anatomia patolégica. Etiologia.
Sintomatologia. Formas clinicas. Estado de los otros 6rganos y complica-
ciones. Diagnéstico diferencial. Pronéstico. Tratamiento.

Trabajo metédico y completo, con numerosas referencias bibliograficas
en pie de pagina y nutrida ilustracién con casos bien observados.

TOMO 1899-2

164.—BonponE, Eduardo. “Pie bot de la Infancia” (115 paginas).
Tesis quirtrgica. Trabajo cuidadoso, ilustrado con veinte observaciones.

TOMO 1899-3

165.—EscoBar, Edmundo. “Esclerosis del péncreas consecutiva a las
gastroenteritis crénica en los nifios” (79 paginas).

Se presentan cinco observaciones y se sostiene la tesis de que la esclerosis
es secundaria a la gastroenteritis. Los casos son bien analizados y las autopsias
prolijas. La bibliografia comprende 14 referencias.

TOMO 1899 -6

166.—PfrREzZ AvENDANO, Benjamin. “Crup, tubage de larinx. Modifi-
cacién de los instrumentos” (125 paginas).

Tesis pediatrica por extensién. Trabajo cuidadoso y completo, en el que
se analizan los conocimientos de la época con detalle. Le acompanan historias
clinicas, algunas de ellas de nifios.

TOMO 1899-7

167.—O’ConnNoR, Jaime Reynal. “La Coqueluche” (44 péginas).
Tesis sin pretensiones. Acompaifia tres casos clinicos.
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TOMO 1899-8 - ;

168.—Ruiz .MORENO, Martin. “El embrién y el recién nacido” (75

paginas).
Tesis pedidtrica por extensién.

169.—S1LvERra, Félix. “Del Tétanos en General” (112 paginas).
Trabajo cuidadoso que actualiza el tema, con numerosas citas en el
texto; dos observaciones personales. Acompafia una pequefia bibliografia con

seis citas.

170.—VERGARA, Toméas A. “Un caso de Neumotérax en un nifio de

ocho meses” (54 paginas).

Introduccién. Resefia histérica. Fisiologia patolégica. Etiologia. Anato-
mia patolégica. Sintomas. Diagnéstico. Pronéstico y tratamiento. Historia

clinica. Autopsia.

Se hacen referencias bibliograficas en el texto. No se acompafia biblio-
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SESION perL 8 pe OCTUBRE pe 1948

Preside “ad hoc” el Prof. Dr. ]. Bonaba

DESIGNACION DE PRESIDENTE “AD HOC”

Por ausencia del Presidente titular, Dr. H. J. Bazzano, se designa para
presidir la sesién, por faltar también el Vicepresidente, Dr. A. Carrau, al
Prof. Dr. J. Bonaba.

ALIMENTACION DEL PREMATURO

Dr. J. Obes Polleri—Expresa que la alimentacién del prematuro reposa
sobre las bases fisiolégicas de exigencias especiales, capacidad de utilizacion
y tolerancia, cuyo estudio ha abierto horizontes nuevos. Apoyandose en las
dos primeras, pero olvidando la tolerancia, parte de la moderna escuela
estadounidense preconiza un alimento artificial elevado en proteinas, mine-
rales y clorhidratos, pobre en grasa, como el alimento ideal del prematuro.
Habiendo seguido series de nifios con distintas dietas se puede asegurar que,
si bien distintos alimentos artificiales permiten, con una buena técnica,
obtener muy buenos resultados en prematuros recién nacidos, sélo la leche
de mujer da la base para una tolerancia elevada. Para llenar las exigencias
propias del prematuro es neceaario completar la leche de mujer, con pro-
teinas, minerales y vitaminas. Los mejores resultados se han obtenido com-
pletando la leche de mujer con 4cidos aminados, caseinato de calcio o
babeurre. Una técnica cuidadosamente regulada, que no pase de 50-70
calorfas por kilo de peso corporal en la primer semana y que llegue a 120
después de la segunda es fundamental. El “nursing” eficiente es también
condicién indispensable, asi como una gran cautela y experiencia por parte
del médico, para apreciar las posibles contingencias. En los primeros dias
se han obtenido resultados interesantes con el plasma oral y las dietas pro-
longadas, de la escuela de Boston, a las que preferimos, sin embargo, el uso
de nuestra solucién salina (NaCl, 6g; KCI, 1g %) sistematizada desde
hace mas de un ano.

~ Discusion: Dr. W. Piaggio Garzén.—Cree que el alimento ideal es
la leche de mujer, sin quitarse mérito a otros agregados y modificaciones,
con el objeto de disminuir las grasas y aumentar los prétidos. Estd de
acuerdo con los valores caléricos y las cantidades de alimento que ha
sefialado el comunicante, para los prematuros. Pregunta qué opinién tiene
sobre el empleo de la leche condensada y diluida.

Dr. A. Ramén Guerra—Expresa que aGn esta sobre el tapete el pro-
blema de la alimentacién natural o artificial para el prematuro; pero,
sostiene que ambas son pricticamente iguales, cuando son bien regladas y
estipuladas, con la salvedad de que, cuando sobreviene una crisis de into-
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lerancia, o por cualquier otra causa, el prematuro alimentado artificialmente
va a la atrofia, siendo dificil sacarlo de ella, contrariamente a lo que ocurre
con el prematuro alimentado naturalmente; ésta es una regle general de la
alimentacién infantil.

Dr. C. Pelfort—Cree que hay que defender la alimentacién a pecho en
el prematuro, con mayor razén que en el nifio a término, lo que no significa
a renunciar al empleo de ciertos agregados cuyo valor ha sido’ demostrado.
Recuerda que el Prof. Arioz Alfaro decia una vez a sus discipulos que
visitaban las clinicas europeas y querian luego aplicar-al pie de la letra
las ensefianzas en ellas impartidas, que tuvieron mucho cuidado de_hacerlo.
pues podian asistir a verdaderas catastrofes.

Dr. . Bonaba.—Dice que la alimentacién estd regida por lo que ensefia
la investigacién, que s6lo puede hacerse en medios bien equipados: pero, cuan-
do este estudio no puede hacerse, la alimentacién al pecho mejorada y no adui-
terada, es buena. Hay que modificar el alimento de acuerdo con las necesi-
dades ya conocidas del prematuro, pero sobre la base de la administracién
de la leche de la madre. Ademds, no es lo mismo un prematuro en un
medio especializado y el de clientela o de hospital. Nuestros pediatras no
estin preparados para tratar al prematuro; éstos necesitan de personal espe-
cializado, como ocurre en la seccién Prematuros de la Casa del Nifio, de
Montevideo. Hay en la vida del prematuro un instante que podriamos
llamar critico, salvado el cual puede aplicarse a él las normas corrientes
de la alimentacién del nifio. '

Dr. J. Obes Pollerz';—Agradece el interés con que ha sido escuchado y
discutido su trabajo.

ANEMIAS EN PREMATUROS

Dres. |. Obes Polleri; R. Magnol; R. Soubes Rosello y M. C. Saizar.—
Han estudiado la sangre en 50 prematuros de distintas edades y de acuerdo
con los valores normales presentados por Guest, Brown y Wing, llegan a las
siguientes conclusiones:: :

1? No hay una anemia del prematuro, sino anemias del prematuro: la
sangfe de éste muestra microcitosis y macrocitosis, hipo e hipercromia.

2° El hematocrito, permitiendo establecer el tamafio globular, es un
elemento fundamental, condicionando la tentativa de un tratamiento etio-
légico. 3
3° El estudio de la sangre permite afirmar que la etiologia de las ane-
mias del prematuro es miltiple; en ellas intervienen, junto a factores liga-
dos directamente a la prematurez (carencia de reservas, inmadurez de los
sistemas), factores alimenticios, infecciosos, téxicos, etc.

4° Si bien es. exacta la afirmacién cldsica de que la mayoria de las
anemias del prematuro son microciticas e hipocrémicas por carencia férrica,
V que mejoran con medicacién marcial, no se pueden desconocer los otros _
tipos macrociticos (25 %), que mejoran con los factores de maduracién.

5° La profilaxis debe hacerse estudiando una alimentacién adecuada
(proteinas, etc.), combatiendo las infecciones y dando precozmente (primer
trimestre) , hierro y elementos esenciales contenidos en el higado crudo vy
el complejo B. - '




g

' ARCHIVOS ARGENTINOS DE PEDIATRIA

- VALORES HEMATICOS EN EL RECIEN NACIDO HIJO DE
MADRE TUBERCULOSA

(SEGUNDA COMUNICACION)

Dres. |. Lorenzo y Deal; S. |. Gomensoro; M. Gonzdlez Abadia; V.
Gonzdlez Panizza y J. Lorenzo G. de Ibarreta—Este trabajo, realizado en
“Casa Maternal” de Montevideo (Director, Dr. J. Lorenzo y Deal), es la
continuacién del publicado en 1946 (]J. Lorenzo y Deal): “El recién nacido
hijo de madre tuberculosa”; Accién Sindical (namero cientifico), Monte-
video, 8:49-71, 1946). Esta segunda comunicacién se refiere a los glébulos
blancos _ (recuento y férmula leucocitaria), extendiendo el concepto de
recién nacido hasta los 30 dias de vida. Con las técnicas corrientes (cdmara
de Neubauer, coloracién de May Griinwald-Giemsa, sangre periférica), se
numeraron los glébulos blancos y se analizé la férmula leucocitaria en tomas
que se realizaron en este orden: 1? 0-24 horas; 2° 24-48 horas; 3° quinto
dia; 4° octavo dia; y 5° 30° dia.

Sintesis de los resultados obtenidos:

Globulos blﬂncds 19.700 8.85 14.600 808 13.200 535  12.300 373 12.000 506
Nimero de casos 27 16 16 16 9
Neutrofilos .... 56 15.6 40.7 11.4 32.5 12.5 30.3 8.7 32.4 12.2
Metamielocitos

adultos ..... 1255 8.4 10.4 4.7 9 6.4 6.7 SR 6 4.6
Metamielocitos

jovenes ..... 042 1.09 0.64 1.09 0.6 1 0.5 0.37 0.8 1.1
Mielocitos. . ... == — 041 0.7 006 0.25 — SO0l 0.3
Eosinéfilos . . . . . 2.4 2.8 6.05 5.08 6.5 5.08 4.9 2.9 4.3 3.4
Baséfilos ...... 0.19 044 0.4 0.6 0.27 054 0.21 0.8 0.01 0.3
Linfocitos. . ... . 921.15 11.7 32.2 10.2 42.3 13.8 46.3 10.3 5.07 10.3
Monocitos . . ... 5.6 4.5 9.4 7.6 9.5 6.4 10.8 7.3 a0 2.6
Ind. de Schilling 0.22 0.28 0.29 0.20 0.21
Niim. de casos 31 17 15 14 10

Conélusiones: Comparando la extensa bibliografia referenciada (nacio-
nal y extranjera y en especial las cifras de Bauzd y de Zibordi), concluyen
que los valores hematicos motivo de la comunicacién, no arrojan difergncia
con aquellos de los hijos de no importa qué madre.

DS

SESION per 20 pe OCTUBRE pe 1948

Preside el Dr. H. C. Bazzano

TRATAMIENTO DE LAS MENINGITIS SUPURADAS CON EXCLUSION
DE LA VIA INTRATECAL

Dres. ]. Bonaba; |. M. Portillo y R. Garcia Rodriguez.—Destacan los
enormes progresos realizados en el tratamiento de las meningitis agudas,
con los sulfonamidados, la penicilina y la estreptomicina, al punto de que
han desplazado en absoluto a los sueros. Sin embargo, el empleo de la via
intratecal, para la administracién de aquellos productos, no dejaba de tener
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sus inconvenientes. Considerando que podia prescindirse de aquélla, los
comunicantes refieren dos casos en que asi lo hicieron. El primer caso —nifia
de 8 meses, presenté un estado catarral respiratorio, al cuarto dia del cual
se produjeron convulsiones, vémitos y obnubilacién; presenté, entonces, una
neumopatia aguda, que mejoré con penicilina intramuscular, pero persistié
al estado febril y los vémitos, apareciendo otitis, sin que la mejoria se produ-
jera a pesar de insistirse con la penicilina. A los 15 dias de evolucién ingresé
al hospital “Pereira-Rossell” (sala B de Lactantes), sospechidndose cuadro
meningeo, comprobado por la puncién lumbar, que di6é liquido turbio, con
2.900 elementos por mm®, 75 ‘% de polinucleares; 2,50 g de albtimina %;
0,18 g de glucosa; gérmenes Gram negativo escasos, que posteriormente no
pudieron s°r identificados. Se traté entonces, con estreptomicina *(350.000
unidades por kilo de peso, intramusculares), penicilina (300.000 unidades
intramusculares) y sulfadiazina (4 g) por via oral, diariamente. La curacién
fué inmediata y completa, habiendo recibido, en total: 4.500.000 unidades
de penicilina; 3.660.000 unidades de estreptomicina y 59,50 g de sulfa-
diazina, con perfecta tolerancia. Si bien se trataba de un nifio de escasa
edad, su afeccién no parecié tener extrema gravedad. En cuanto al germen
causal, se presume que haya sido un bacilo de Pfeiffer. El segundo caso
correspondié a una nifia de 19 meses, procedente de campafia; habia enfer-
mado con fiebre, decaimiénto, vomitos, constipacién y convulsiones. La pun-
cién lumbar habia dado liquido turbio, con 960 elementos, 90 ‘% de poli-
nucleares, 0,40 g de albamina %, A los 17 dias de evolucién ingres6 al
hospital “Pereira Rossell”’ y la puncién lumbar dié liquido turbio, 990 ele-
mentos, 88 ‘% de polinucleares, 2,40 g de albmina, 0,10 g de glucosa; en
las culturas se identificé un bacilo de Pfeiffer. Fué tratado con estreptomi-
cina (300.000 unidades por via intramuscular, diariamente), penicilina
(300.000 unidades intramusculares, diarias) y sulfadiazina oral (4 g dia-
rios). A los tres dias de tratamiento, la enferma no habia mejorado, el
liquido céfalorraquideo denotaba agravacién: 1.640 elementos, 90 1% de
polinucleares, 3 g de albtmina, 0,15 g de glucosa; se hizo la prueba de la
inhibicién del desarrollo del estafilococo dorado. comprobindose que el
liauido céfalorraquideo no pudo inhibir el desarrollo de aquél y Ia sangre
s6lo lo hizo a la dilucién de 1 en 4. S= aumentaron los antibiéticos, dando
800.000 unidades de estreptomicina y 400.000 unidades de penicilina, diaria-
mente, por via intramuscular, sin recurrir a la via intratecal : por intolerancia
gastrica fué reducida la dosis de sulfadiazina, ddndose “ambesido” intramus-
cular, unos dias y reiniciando la sulfadiazina al ser recobrada la tolerancia.
Los estudios posteriores demostraron la mejoria del proceso meningeo y su
curacién. Recibié en total: 14,25 g de estreptomicina, 8.300.000 unidades
de penicilina v 74 g de sulfadiazina. Sin ser una forma muy grave de menin-
gitis, exigié altas dosis de antibiéticos y sulfonamidados.

Sefialan algunos casos de meningitis agudas tratadas y curadas con sulfo-
namidados, sin el empleo de al via intratecal, ocurridos en Montevideo. Los
casos presentados fueron los primeros en que se utilizé la estreptomicina y
la penicilina. por via Gnicamente intramuscular, asociadas a veces a sulfo-
namidados. Estd demostrado el pasaje de éstos al liquido céfalorraquideo, en
niveles terapéuticos adecuados, cuando son administrados inicamente por
via bucal. También lo hace la penicilina, dada por via intramuscular, cuando
la meninge esti enferma y por tanto, su permeabilidad se halla alterada. Se
~dmite que la estreptomicina no es tan facilmente absorbida por las serosas,
como lo es la penicilina, necesitindose dosis muy altas, por via intramus-
cular o intravenosa, para que aparezca en el liquido céfalorraquideo; en las
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meningitis la difusién es mayor, siendo los niveles alcanzados, mitad menores
que los de la sangre. Hacen referencia a los trabajos de Hoyne y Brown,
de Valdés y de Lowrey y Quilligan, sobre el tratamiento de las meningitis
con exclusién de la via intratecal. En definitiva concluyen: que la via intra-
tecal presenta inconvenientes serios, en el tratamiento de las meningitis
agudas; que ella no es de imprescindible empleo; que puede adoptarse el
siguiente esquema de tratamiento: estreptomicina (50.000 unidades por
kilo de peso corporal) y penicilina a las dosis corrientes, en inyecciones
diarias, intramusculares, y sulfadiazina (0,50 por kilo de peso), por via
bucal. La evolucién del caso, el estudio del liquido céfalorraquideo; el de los

_niveles sanguineos y del liquido céfalorraquideo, de las drogas, hardn o no

modificar el tratamiento iniciado. La prescindencia de la via intratecal debe
ser considerada como una norma ideal en el tratamiento de las meningitis
agudas supuradas del nifio.

MENINGITIS SUPURADA EN UN LACTANTE DE TRES MESES.
FORMA GRAVISIMA. TRATAMIENTO EXTRAMENINGEO. CURACION

Dres. J. Bonaba y A. Salgado Lanza—Nino de 3 meses, que enfermé
bruscamente con hipertermia y convulsiones. Horas después fué llevado al
hospital “Pereira Rossell”. donde e hizo una puncién lumbar, obteniéndose
liquido hemorrégico y se inyecté penicilina por via intramuscular. Continud
muy grave y al dia siguiente fué llevado a un sanatorio particular; presentaba
hipertermia, polipnea. Se colocé en una carpa de oxigeno, se inyecté peni-
cilina (50.000 unidades cada 3 horas) por via intramuscular, solucién fisio-
légica de cloruro de sodio (subcutinea). A las 48 horas del comienzo, per-
sistia el mismo estado de gravedad, por lo que se inyecté una pequefia dosis
de penicilina (7.000 unidades) intratecal. El estudio del liquido céfalorra-
quideo comprobé se trataba de meningitis por meningococo. Se agregd
sulfadiazina 0,25 g cada 3 horas (0,40 por kilo de peso). El prof. Bonaba,
consultado, recomendé estreptomicina intramuscular, siguiendo con penici-
lina. La intensa deshidratacién obligé a recurrir al plasma por via venosa.
La mejoria sobrevino inmediatamente y se obtuvo la curacién completa. En
11 dias*el nifio recibié un total de 17,50 g de sulfadiazina, 2.707.000 unidades
de penicilina y 850.000 unidades de estreptomicina. Una sola dosis de peni-
cilina se dié por via intratecal, por lo que puede considerarse al caso, como
tratado Ginicamente por via intramuscular.

MENINGITIS AGUDA SUPURADA CURADA CON TRATAMIENTO
EXTRARRAQUIDEO

Dres. |. Bonaba; V. Scolpini y |. C. Angelillo—Nifio de 4 afos, con
cuadro catarral agudo desde 7 dias antes; al tercer dia, cefalea, hipertermia,
vémitos, constipacién, astenia, anorexia. Es llevado al hospital “Pereira-
Rossell”, al que ingresa, comprobindose la existencia de un proceso me-
ningeo agudo; se le hace puncién lumbar, que da liquido turbio e hiper-
tendido, con 960 elementos, 79 % de polinucleares, 2,10 g de albiimina, 0,80 g
de glucosa; ausencia de gérmenes al examen directo. Se instituyé el triple
tratamiento con estreptomicina y penicilina por via intramuscular y sulfa-
tiazol por boca. A las 48 horas del ingreso, la mejoria era espectacular: salié
de alta a los 15 dias del ingreso. Recibié un total de 2.800.000 unidades de
estreptomicina, de 2.400.000 undades de penicilina y de 48 g de sulfatiazol,
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TRES CASOS DE MENINGITIS SUPURADAS CON ERUPCION PETEQUIAL
TRATADOS Y CURADOS SIN EL EMPLEO DE LA VIA INTRARRAQUIDEA

Dres. . Bonaba; |. Giampietro y V. Capdepén—Caso primero: nifia
de 3 afios, enferma con fiebre, abatimiento y convulsiones subintrantes.
Traida al hospital “Pereira-Rossell” se comprueba un cuadro meningeo
agudo y se hace puncién lumbar, que da liquido turbio; se indica penicilina
por via intramuscular. Al dia siguiente se repite la puncién y el andlisis del
liquido arroja el siguiente resultado: elementos, 6.500; polinucleares, 90 % ;
proteinas totales, 2 g; glucosa, 0,10 g; examen bacteriolégico directo y cul-
tivos: negativos. Tratamiento: penicilina intramuscular, 3.325.000 unidades
en 19 dias; estreptomicina intramuscular, 2,61 g en 8 dias; sulfadiazina, 6 g
diarios durante los dos primeros dias, por via rectal y 4 g por via bucal, los
siete dias siguientes, con un total de 40 g. Curacién completa. Caso segundo:
nifia de 3 afios, ingresa al hospital “Pereira-Rossell” con cuadro de menin-
gitis aguda; la puncién lumbar da liquido turbio, con 8.000 elementos, 96 %
de polinucleares; proteinas, 1,75 g %o; examen bacteriolégico directo y cul-
tivos, negativos. Presentaba en la superficie cutinea, petequias numerosas y
pequefias equimosis al nivel del parpado superior izquierdo. Tratamiento:
penicilina intramuscular, 6.640.000 unidades en 17 dias (43.000 unidades por
kilo en los primeros 7 dias; luego menos) ; estreptomicina, 7,80 g (0,38 g
por kilo, en los primeros 7 dias, disminuyendo luego) y sulfadiazina 57 g
por via oral (0,40 por kilo en los primeros 7 dias, disminuyendo luego la
dosis). Curacién completa. Caso tercero: Nifio de 314 anos, con cuadro
de meningitis aguda, ingresa al hospital “Pereira-Rossell”; puncién lumbar:
liquido turbio; 120 elementos polinucleares, 66 '%; proteinas, 0,86 %;
glucosa, 0,40; examen bacteriolégico directo; cultivos: desarrollan una flora
de contaminacién. Se repite la puncién al dia siguiente y se obtiene: 640
elementos; polinucleares, 96 % proteinas, 0,90 g; glucosa, 0,25 g; examen
bacteriol6gico directo y cultivos: negativos. Tratamiento: penicilina, 6.400.000
unidades (45.000 unidades por kilo, en los primeros 7 dias, disminuyendo
luego), intramusculares; estreptomicina, 8,20 g (0,40 por kilo en los pri-
meros 7 dias, disminuyendo luego) intramusculares: sulfadiazina, 67 g (0,43 g
por kilo en los primeros 7 dias disminuyendo luego). Curacién completa.

P

SESION per 25 pe OCTUBRE pr 1948

Preside el Dr. H. C. Bazzano

SEGUNDAS JORNADAS BRASILENAS DE PEDIATRIA Y ‘PUERICULTURA

Dr. . A. Bauzd—Expresa que fué invitado especialmente a concurrir
a estas Jornadas, que tuvieron lugar en la ciudad de Curitiba (Estado de
parana-Brasil) del 10 al 17 del corriente mes. Mas de doscientos médicos,
venidos de todo el Brasil, se reunieron bajo los auspicios del gobierno esta-
dual, asistiendo ademas, los profesores Martinho da Rocha, Martagao Ges-
teira, Homero Braga, Arlindo de Assis, Flamarién Costa y otras destacadas
figuras de la pediatria y puericultura del Brasil. Resume los principales
trabajos leidos, haciendo algunos comentarios al respecto. Se refiere, luego,
a la “Legi6n Brasilefia de Asistencia”, institucién que se dedicé primeramente
a la asistencia de los nifios de los soldados brasilefios enviados a los campos
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de batalla de Europa y que, terminada la guerra, se dedica a la proteccién
general del nifio, contando para ello con recursos especiales y abundantes.
Describe algunos establecimientos de proteccién y asistencia al nifio, que
tuvo oportunidad de visitar. Finalmente, destaca la gentileza y hospitalidad
con que fué atendido por los gobernantes y los médicos de aquel Estado,
durante su estadia en la ciudad de Curitiba.

SEMIOLOGIA DEL PANAL

Dr. V. Latou Jaume—Sintetiza algunos puntos referentes a este tema,
destacando la importancia del mismo para el médico pediatra y el médico
practico. Sefiala las caracteristicas de la evacuacién intestinal normal del
nifio sano, desde el meconio; continuando con la del nifio alimentado con
leche del pecho materno y luego con la del alimentado artificialmente. Ex-
pone los caracteres de las deposiciones en los nifios afectados de procesos
gastroint~stinales y distréficos, insistiendo sobre los caracteres de cada uno
de ellos. Estudia los aspectos de las deposiciones de los nifios constipados d=
vientre.

DISTROFIA FIBROSA POLIOSTOTICA. ENFERMEDAD DE
WEIL MAC CUNE - ALBRIGHT

Dr. A. U. Ramén Guerra y H. C. Bazzano.—Tiene el interés principal
de tratars> de un caso ocurrido en un varén. En los antecedentes familiares
y personales no se sefialaban anormalidades, hasta los 21/ arnos de edad, en
que se presentd trastornos de la marcha (claudicacién progresiva del miem-
bro inferior izquierdo), descubriéndose alteraciones radiolégicas con ima-
genes de tipo quistico, plantedndose entonces el diagnéstico diferencial refe-
rente a este tino de alteraciones. Una primera biopsia. por puncién sobre el
fémur izauierdo, en el sitio del auiste, no permiti6 descubrir células espu-
mosas (mavo de 1940, a los 3 afios de edad; Dr. A. Volpe). Al trastorno
de 1a marcha se agreeé luego una deformacién del miembro en su segmento
proximal. pero sin mavores dolores. Los exdmenes de rutina, en orina, san-
ore (peacrién de Wassermann. fésforo -inorgénico, fosfatasa alcalina, cal-
cemia. colesterol libre v esterificado), Ja investigacién de la alergia tuber-
~ulinica. otc.. varias veces repetidos, oscilaron dentro de los limites normales.
Fn »bril de 1946 una binnsia auirirsica. « .ire una lesién més reciente, apa-
rerida en el fémur derecho. mostré “osteitis fibrosa”, siu elementos de xanto-
matosis. A la edad de 8 afos las lesiones s» habian extendido, produciéndose
una fractura patolégica del cuello del fémur: pero, las lesiones multinles, no
simétricas. hahian respetado el craneo, siendo muy poco dolorosas. Una ter-
cera v luego una cuarta bionsias auirtirgicas —en diciembre de 1946— con-
firmaron el diaenéstico de “distrofia fibrosa” pero orientaron hacia el actual
diagnéstico nosolégico. La investigacién de creatina, calciuria, estrégenos,
gonadotrofinas y 17-quetosteroides dan, ahora, cifras normales.

Se agrega un estudio de la historia de esta enfermedad, sobre todo bien
conocida en el sexo femenino, con su triada de osteodistrofia seudoquistica
simétrica, hiperpigmentacién y precocidad sexual; de los casos incompletos

o iniciales y, por Gltimo, de los pocos casos observados en varones que, por

incompletos, se presentan a discusién sobre si deben o no entrar en el grupo.
A este respecto, hay aue citar un importante y reciente trabajo de Albright.
Se efectiia una revision de los principales signos diferenciales sobre todo
clinicos y radiolégicos, asi como de la histopatologia, del pronéstico y se
expone lo poco que se conoce del tratamiento. Se presenta bibliografia.
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SOCIEDAD ARGENTINA DE PEDIATRIA

SEXTA REUNION CIENTIFICA: 23 pe AGOSTO bk 1949

Presidencia del Dr. Rodolfo Kreutzer

El Presidente comunica a la asamblea el fallecimiento del Dr. José
Bonaba, Profesor Titular de Pediatria de la Facultad de Medicina de Mon-
tevideo. Manifiesta que la Comisién Directiva de Ia Sociedad, designé a su
Vicepresidente Dr. Juan Murtagh para que se trasladara a la vecina ciudad,
llevando la representacién de nuestra sociedad. El Prof. Murtagh envié una
ofrenda floral a la casa del duelo y en el acto del sepelio expres6 el sentir

~ de los pediatras argentinos por el fallecimiento de tan destacada figura. El
Presidente invita a la asamblea a ponerse de pie en homenaje al maestro
desaparecido.

—EI Presidente manifiesta que se proyecta realizar en la ciudad de Cér-
doba en la Semana Santa del afio préximo, conjuntamente las Jornadas
Pedidtricas Nacionales y las Rioplatenses.

No habiendo otros asuntos que tratar, se pasa a las comunicaciones
cientificas.

SEUDOPARALISIS DE PARROT Y PENICILINA

Dr. A. Vidal Freyre—El autor presenta un caso de seudoparalisis de
Parrot en un nifio de 40 dias de edad, con un peso de 4.220 g curado con
dosis masiva de penicilina (5.600.000 unidades cristalinas en 15 dias, vale
decir, 1.100.000 unidades por kg de peso). Hace notar la gran tolerancia
a las dosis iniciales altas (cada 4 horas 40.000 unidades, hasta totalizar
200.000 unidades en 5 inyecciones) ; la rapida reduccién de los dolores:
seguida de recuperacién funcional de ambos brazos antes de las 72 horas;
la mejoria del estado general con aumento de 730 g de peso durante los 15
dias que duré el tratamiento a pesar del destete brusco, seguido de alimen-
tacién mixta (una semana leche de mujer, 3 mamaderas y 3 de leche de
vaca, desecada) para continuar con esta Gltima alimentacién hasta los 6
meses de edad; la aparicién de una hepatoesplenomegalia marcada durante
el tiempo que estuvo sometido a la medicacién penicilinica, con desaparicién
de los mismos, curacién de las lesiones éseas y negativizacién subsiguiente de
las reacciones serolégicas.

A pesar del éxito obtenido, prescribe continuar con tratamiento mixto
arsenobismitico. Agrega otras observaciones para demostrar la gran tole-
rancia a las dosis altas iniciales y totales; una de 20 dias de edad que
recibe 50.000 unidades cada 6 horas hasta- totalizar 1.000.000 de unidades;
otra de 36 dias a la cual se le hacen 100.000 unidades, cada 6 horas, en
total 2.000.000 de unidades; la tercera que recibe 5.000.000 de unidades
de penicilina en 6 series desde los 4 hasta los 15 meses sin ningin inconve-
niente y con negativizacién de las reacciones serologicas. Agrega el caso de
una nifia de 14 afios que al terminar una serie de arsénico trivalente endo-
venoso tenia serologia positiva, a la cual prescribe 100.000 unidades de
penicilina cada 6 horas, hasta totalizar 6.700.000 con perfecta tolerancia.

Hace algunas consideraciones y citas bibliograficas para terminar con
Ingraham, Stokes, Lentz y Roseque: “la penicilina por via intramuscular
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constituye un tratamiento satisfactorio de la sifilis congénita”, agregando, sin
embargo, de acuerdo con numerosos autores, que es necesario por ahora
continuar con los otros medicamentos ya consagrados por una larga expe-
riencia.

Discusion: Dr. Beranger—Manifiesta que siempre ha tratado casos,
en forma mixta con penicilina y arsenicales trivalentes. Pregunta porqué ha
suspendido la alimentacién materna al nifio. -

Dr. de Elizalde—Manifiesta que los malos resultados obtenidos por €l y
colaboradores en el tratamiento de la sifilis congénita pueden deberse a:
1° Las malas condiciones de los nifios, anteriores al comienzo del tratamiento.
29 Al hospitalismo. 3° A las impurezas de la droga-en la época en que hicieron
su experiencia. Ultimamente ha tratado nifios que han pasado el primer cua-
trimestre de vida observando el rdpido borramiento de las lesiones cutineas,
mas lento el de las viscerales (hepato y esplenomegalia), siendo lo mas re-
belde en desaparecer la disergia. La serologia tarda mucho en negativizarse,
habiendo observado a veces aumento de la positividad de las reacciones, luego
de las primeras inyecciones. Se pregunta si vale la pena, por el alto costo
de la droga y el gran nimero de inyecciones que deben practicarse, emplear
este medicamento. Manifiesta que dentro de la sifilis congénita, la seudo-
paralisis es una de las manifestaciones precoces menos graves. Se manifiesta
partidario de seguir alimentando al nifio sifilitico con leche de la madre.

Dr. Murtagh.—Manifiesta su extrafieza por el titulo de la comunicacion.
Se trata.de un solo caso de enfermedad de Parrot tratado con penicilina,
sobre el tema ya se ha presentado a esta misma sociedad, el afio pasado
abundante casuistica. Los demas casos comentados por el comunicante se
refieren a distintas formas clinicas de sifilis congénita, con la particula-
ridad del empleo de dosis extraordinariamente altas de penicilina. La comu-
nicacién podria titularse “Tolerancia de lactantes sifiliticos a dosis grandes
de penicilina”. Y sobre este punto creo que no estd demostrada la necesidad
del empleo de dosis tan elevadas. Debemos reaccionar, en general, contra
esa tendencia tan en boga, del empleo de dosis tan elevadas de penicilina, no
sélo en la sifilis congénita, sino en todos los otros procesos determinados por
gérmenes penicilino-sensibles. Los autores americanos mantienen en los lac-
tantes las dosis de 10 a 20.000 unidades cada tres horas ain en procesos
graves. Estas dosis, de acuerdo a nuestra experiencia, son suficientes en la
generalidad de los casos.

Me interesa saber con qué finalidad se efectué en el caso relatado el
enyesamiento del miembro enfermo.

Estoy finalmente en completo acuerdo con los preopinantes sobre la
necesidad de no privar del pecho materno a un nifo sifilitico.

Dr. Bazin—Aclara que no ha podido escuchar la primera parte de
la comunicacién. Manifiesta que en los Estados Unidos actualmente se duda
acerca de la eficacia del tratamiento de la sifilis congénita -por la penicilina
exclusivamente. Sostiene que en la segunda infancia, a las reacciones serold-
gicas no le concede gran exactitud como testimonio de la marcha de la

_enfermedad. Cree que en la actualidad no debemos abandonar los trata-

mientos cldsicos y a lo sumo podemos asociar la penicilina a ellos.

Responde el Dr. Vidal Freyre: Al Dr. Béranger: Que el destete a las
48 horas de iniciado el tratamiento penicilinico se debié a que, en teoria
al menos, pudiera lograrse la realizacién del concepto de Ehrlich “terapia
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sterilisans magna”, considerando entonces légico suprimir toda fuente de
posible contagio o de posibles reinfecciones sucesivas de parte de la madre
Cuyas reacciones serolégicas eran franca e intensamente positivas, mientras
trataba de esterilizarlo con la penicilinoterapia masiva. Al Dr. de Eli-
zalde: Que los resultados tan diferentes podrian deberse a la utilizacién de
dosis mucho mis elevadas. Ademas, los lactantes por él tratados continuaban
con los cuidados de las madres en sus domicilios o en ambiente sanatorial,
muy distinto a la sala coman de hospital. '

Al Dr. Bazin: Esti de acuerdo con lo sostenido, de que no se ha dicho
la Gltima palabra en cuanto a la penicilinoterapia de la ltes congénita y como
afirman algunos autores: “mientras estadisticas mas numerosas se realizan,
es conveniente después de una serie de penicilina, continuar con algunos
de los antiguos remedios”. Por otra parte, prescribe el tratamiento arseno-
bismiitico después de la penicilina. Hizo notar que en los lactarios a pesar
de la gran demanda existente de leche de mujer, no se utilizan nodrizas sifi-
liticas, y que hasta tanto no existian seguridades, se hervia la leche para
evitar toda posibilidad de contagio. Como pediatra y puericultor estaba de
perfecto acuerdo en que por lo gneeral no hay mejor alimento que el pecho
materno, pero que de acuerdo con los conceptos que habia manifestado
anteriormente en este caso, lo habia suprimido, continuando con alimen-
tacién artificial, y el progreso del nifio fué satisfactorio, pues habia aumen-
tado 730 g durante los 15 dias que duré el tratamiento.

El Dr. Béranger, manifiesta que no puede compartir la opinién del
miembro comunicante de la ventaja de suprimir el pecho, pues esta perfec-
tamente demostrado que no hay posibilidad de contagio de la enfermedad
por la leche. Ademas, este concepto esta sostenido por todos los autores.

El Dr. Bazdn manifiesta que nunca habia oido manifestar la posibilidad
de que la leche de la madre pueda reinfectar al nifio que amamanta.

El Dr. Rosasco Palau solicita la palabra.

El Presidente aclara que dada la forma irregular y dialogada en que
se desarrolla la discusién, cree que debe concedérsele, pese a que ya estaba
cerrado el debate. '

Manifiesta el Dr. Rosasco Palau que en el Lactario Municipal se hace el
hervido de la leche de mujer cuando no han llegado del laboratorio el
resultado de las reacciones serolégicas de la nodriza. El peligro de contagio
por la nodriza sifilitica existe, no por la transmisién de la espiroqueta por
la leche, sino por la existencia de lesiones mucosas, que por su tamafio puedan
escapar al analisis clinico.

El Dr. Vidal Freyre agradece la intervencién de los colegas, al promover
la discusién de un tema tan interesante como es el del tratamiento de la
sifilis congénita, dado que ese habia sido el principal fin de su relato.

SINDROME BANTIANO

Dres. Dario Diehl y Jorge A. Beatti—Se presentan dos casos de sindrome
bantiano esplenectomizados; uno con resultado favorable, el otro ha
continuado con hematemesis. . .

Se considera que la fibroadenia puede producirse por la elevacién cré-
nica de la presién portal, siendo por ello mas apropiado la designacién de
sindrome bantiano al de enfermedad de Banti, '

Se da importancia al estado varicoso es6fagogastrico; al aumento de
tamafio del bazo, apreciables radiograficamente; asi como al ntimero de
plaquetas. Se sefiala la necesidad de establecer para estos pacientes una
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dieta protectora hepética con agregado de agentes lipotrépicos, para pre-
venir la cirrosis hepatica, especialmente metionina. Se propone reemplazar
la esplenectomia por la derivacién portocava.

Discusion: Dr. Cucullu—Ha pddido seguir la evolucién ulterior de
dos nifios, ambos esplenectomizados por sindrome bantiano, actualmente
internados en la sala III del Hospital de Nifios. Una de ellas esplenectomizada
en el afio 1943 y cuya historia clinica figura en el libro Patologia y Clinica
de la Infancia del Prof. Casaubén, ha seguido en buen estado general, con
peso y talla superior a su edad, sin trastornos que hicieran pensar en una
disminucién de su inmunidad y exdmenes hematoldgicos satisfactorios. No
obstante, internada de nuevo para el estudio de sus funciones hepaticas, las
reacciones de Hanger y de Takata-Ara son intensamente positivas en la
actualidad. El otro caso se refiere a una nifia esplenectomizada en 1945;
presentada entonces a esta Sociedad por el Prof. Casaubén y colabora-
dores como “Esplenomegalia congestiva de Ferrata” y con apariencia de
curada, pero que posteriormente, en tres oportunidades, intensas y persis-
tentes hematemesis pusieron en peligro su vida.

Dr. Gonzdlez Aguirre—Refiere el caso de una nifia que present6 una
gran hematemesis que curé; ocho meses mds tarde nuevo episodio hemo-
rragico que la obliga a internarse en el servicio hospitalario que dirige. Se
hace el diagnéstico de sindrome bantiano y dada la frecuencia e intensidad
de sus hematemesis (algunas tan profundas que parecian ahogar a la nina),
requiere la colaboracién del Prof. Pawlovsky, quien proyecté hacer junto
con la esplenectomia, una anastomosis términoterminal entre la vena esplé-
nica y la renal, operacién que creemos fué preconizada por Whipple en
Estados Unidos. La intervencién se realizé hace un mes por primera vez en
nuestro medio. La operacién con ciclopropane e hiperpresién pulmonar se
realizé de la siguiente manera: 1° esplenectomia previa reseccciéon del dia-
fragma; 2° ligadura de la vena esplénica; 3° bisqueda y ligadura de la vena
renal. Para poder efectuar la anastomosis hubo que efectuar la nefrectomia
izquierda, contingencia que habia sido prevista, habiéndose efectuado en el
preoperatorio el estudio funcional por separado de ambos rifiones. El post-
operatorio fué bueno, salvo un hemotérax izquierdo inmediato a la ope-
racién. Veremos los resultados alejados, no sélo del sindrome bantiano, sino
del de las varices.

Dr. Schwenson.—Manifiesta que si bien no es miembro de la Sociedad,
quicre llevar la opinién del Prof. Pawlovsky, de quien es colaborador y al
que ayudé en la operacién de la nifia citada en el relato anterior. Cree que
la operacién efectuada en dicha nifia, en el momento actual es la mas adtt-
cuada. Relata otro caso intervenido en el que se efectué una anastomosis
términolateral con la vena renal. La operacién fué buena, pero fallecié el
nifio por una insuficiencia hepatica aguda.

Seguidamente el Presidente manifiesta que de acuerdo con el nuevo
Estatuto, los socios adherentes —no residentes— pueden enviar trabajos
cientificos. Como no estin presentes los autores, por Secretaria se designa
al Dr. Juan Murtagh para leer la comunicacién de los socios (de la filial
Mendoza) :

ERITROBLASTOSIS FETALIS POR INMUNIZACION AL FACTOR A
Dres. Humberto |. Notti y Luis F. Sepich.




SEPTIMA REUNION CIENTIFICA: 13 pe SEPTIEMBRE pe 1949

Presidencia del Dr. Rodolfo Kreutzer

Se inicia la sesién siendo las 22 horas. Se da por aprobada el acta de
la sesi6n anterior.

El Presidente comunica el fallecimiento de consocio Dr. Manuel C. Rocca
Rivarola, invitando a la asamblea a ponerse de pie.

—Comunica haber recibido respuesta del Prof. Valdés, de Cérdoba,
quien acepta complacido la idea de realizar las Jornadas Nacionales de Pe-
diatria conjuntamente con las Rioplatenses en la ciudad de Cérdoba en
el mes de abril del préximo afio.

—Se recibe una nota del Presidente del Comité Sanitario de las Nacio-
nes Unidas, el que manifiesta que de acuerdo al pedido hecho por el Con-
sejo Directivo de la Confederacién Sudamericana de Sociedades de Pediatria
acerca de la posibilidad que ese Comité contribuya a la construccién de un
Hospital de Nifios en la ciudad de La Paz, se ha puesto al habla con las
autoridades bolivianas.

—Se recibe una nota de la Sociedad Uruguaya de Pediatria felicitando
a la Sociedad Argentina por el éxito obtenido en la organizacién del IT Con-
greso, realizado en nuestra ciudad el pasado mes de julio. Al mismo tiempo
agradece que se haya designado al Uruguay como Comité Ejecutivo para el
préximo Congreso.

No habiendo mas asuntos®a considerar, se pasa a las comunicaciones
cientificas,

INFARTO HEMORRAGICO DEL TESTICULO EN UN RECIEN NACIDO

Dr. Rosasco Palau—El comunicante presenta dos casos de infarto del
testiculo en recién nacidos. Esboza la sintomatologia aguda y se propone la
atenuada. Pone a consideracién una clasificacién mas amplia, comenta en
especial la etiologia linfitica y traumatica. Hace consideraciones sobre la
conducta general a seguir.

INSUFICIENCIA RENAL AGUDA. NEFROSIS DEL NEFRON INFERIOR

Dres. F. de Elizalde, W. Monti y F. Costa—Los autores relatan la
historia de un nifio de 2 aifios y 1 mes, sin antecedentes de importancia, que
enferma aparentemente 8 dias antes de su ingreso a la sala V de la Casa
Cuna con un cuadro de vémitos y diarrea que se atribuye a una ingestién
excesiva de bombones. El nifio empeora y los vémitos se acentian, presenta
convulsiones y embotamiento psiquico. La evolucién se hace sin fiebre, com-
probandose anuria, urea en sangre aumentada y la sintomatologia de la insu-
ficiencia renal aguda (uremia con ligera hipocloremia), sin edemas ni hiper-
tensién arterial. Al cabo de tres dias se comienza a obtener orina en muy
pequenas cantidades, con lo que la tasa de urea baja lenta y progresiva-
mente de 7,80 g %, cifra maxima alcanzada al cuarto dia a 5;20' g en el
noveno dia. A partir de entonces, se establece una diuresis franca, mejoria
clinica y reduccién ripida de la uremia a las cifras normales, quedando
como secuela una anemia normocrémica microcitica que curé posterior-
mente a su egreso, sin que haya vuelto a tener manifestaciones renales. La
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glucemia y proteinemia fueron normales, con valores bajos al hematocrito.
Los analisis de orina mostraron orinas 4cidas, de baja densidad, con mode-
rada albuminuria, escasas células epiteliales, glébulos blancos y hematies
y recién en la convalecencia células redondas y cilindros hialinos.

La reaparicién de la diuresis no parecié responder a ninguna medida
terapéutica especial. Por el contrario, se observé que la supresién del suero
glucosado hiperténico coincidié con la mejoria.

En cuanto a la causa del trastorno, sin descartar la posible ingestion
de alglin téxico o de una crisis hemolitica, parece responder a una anoxia
renal por deshidratacién y shock. Los autores vinculan la insuficiencia renal
aguda reversible del nifio a las llamadas nefritis tubulares, nefrosis hemoglo-
bintricas y anoxémicas que se tiende a agrupar con la designacién de nefrosis
del nefron inferior o distal.

Consideran los aspectos principales de la clinica y tratamiento del sin-

drome.

ANEMIA HEMOLITICA AGUDA Y HEMOGLOBINURIA CON CUADRO
ABDOMINAL AGUDO. CURACION

Dres. Beranger, M. Etchegoyen y G. Riggio—Se trata de un sindrome
hemolitico agudo, febril, que afecté a un nifio de 4 afios de edad, en pleno
estado de salud, cuya naturaleza no fué posible determinar; todas las causas
o factores reconocidos como de accién hemolizante, fueron tenidas en cuenta
y por lo tanto descartadas.

Ademas de la icteroanemia, hemoglobinuria, hematuria y albuminuria,
integraba el sindrome un cuadro abdominal sgudo caracterizado por intenso
dolor y defensa muscular con predominio en el flanco derecho, condicio-
nando asi un cuadro clinico de extrema gravedad. El nifio no fué intervenido
y mejoré rapidamente, después de las primeras transfusiones de sangre.

En sangre habia una cifra inicial de 1.740.000 glébulos rojos y 12.000
glébulos blancos, 2,70 % de hemoglobina; 5,3 mg %o de bilirrubinemia.
Resistencia globular, normal. Reaccién de Van der Berg indirecta, intensa-
mente positiva y la prueba de Donath Landsteiner, practicada en dos opor-
tunidades, negativa.

Concluyen los autores, considerando a su observacién como un sindrome
hemolitico de naturaleza desconocida, con todas las expresiones hemato-
clinicas de una brusca hiperhemolisis. Llaman la atencién del cuadro abdo-
minal observado, del cual piensan que fué determinado por una sobreacti-
vidad funcional de los parénquimas excretores (higado y rifién) asiento sin
duda de una gran congestién. En apoyo de tal concepcién invocan la me-
jorfa inmediata y la evolucién favorable con la regresion definitiva de todas
las manifestaciones clinicas.

Discusion: Dr. de Elizalde—Manifiesta que el estado del nifio al
hospitalizarlo, hacia muy verosimil la posibilidad de un abdomen infeccioso.
Recuerda que Lederer llamé la atencion sobre el cardcter infeccioso del pro-
ceso, la ausencia de toda etiologia conocida. Refiere haber observado varios
casos de crisis hemoglobintricas, que siempre respondieron a las transfu-
siones y al empleo de antibiéticos. La rdpida reaccién medular y la accién
favorable de los antibi6ticos hacen pensar en la intervencién de una causa
infecciosa. Destaca la frecuencia con que aparece hemoglobinuria, como
si la llegada de hemoglobina al rifién sobrecargado lo lesionara.

El Dr. Beranger agradece la colaboracién del Dr. de Elizalde. Mani-
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fiesta que no ha hecho consxderacxones sobre observaciones de otros autores,
sino que ha querido referirse exclusivamente sobre lo que han observado en
el nifio objeto de la comunicacién.

TRATAMIENTO DEL SINDROME NEFROTICO POR LA SOLUCION DE
ACIDO CLORHIDRICO (Mgfropo DE VEYRE)

Dres. N. Quirno y F. de Elizalde—Se publicard “in extenso” en un
proximo numero.
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A nliss’ datRevidias

ENFERMEDADES DEL SISTEMA NERVIOSO

Hucues, J. G.; Enemann, B. y Hir, F. S.—Electroencefalografia en el
recién nacido. 1I. Estudios en nifios normales, a término, despiertos y
somnolientos. “Am. Jour. Dis. of Child.”, 1949, 77, 310.

En una comunicacién previa (véase “Arch. Arg. de Pediat.”, 1949,
XXXI, 248) los autores estudiaron el electroencéfalograma de nifios a tér-
mino normales y durante el suefio; el propédsito de este trabajo es presentar
los trazados de nifios en las mismas condiciones, y cuyas madres no habian
recibido ningin analgésico o anestésico.

Se obtuvieron trazados mono y bipolares de las areas frontales, precentral
y occipital, con el nifio totalmente despierto y somnoliento.

En estado de “vigilia” los trazados son decididamente mas planos.

No hubo diferencias apreciables entre las diferentes observaciones y entre
la monopolar y bipolar.

Durante el curso de la primera semana de vida los trazados fueron

" practicamente iguales—C. E. Sallarés Dillon.

TUBERCULOSIS

ROSENTHAL, S. R—M¢étodos de produccién y vacunacion B. C. G. “Am.
Jour. Dis. of Child.”, 1949, 77, 377.

El autor, después de recomendar para su pafs la produccién del B. C. G.
en un laboratorio central y de describir los métodos de cultivo y produccion,
explica la técnica seguida que considera muy superior a la bucal, intradérmica
y subcutinea. Consiste en efectuar escarificaciones por puncturas miltiples
sobre la piel del brazo donde se ha colocado la vacuna.

Se hacen tres lineas paralelas de 10 puncturas cada una sobre una
superficie aproximadamente de 2,5 por 1,5. La reaccién local y ganglionar
es minima.

Por este método el 99,7 % de las personas reaccionan a la tuberculosis
después de 4 a 6 semanas y el 80 % permanece tuberculino positivo después
de 6 anos.—C. E. Sallarés Dillon.

Brack, R. A—Vacunacién con B. C. G. en Chicago. “Am. Jour. Dis. of
Chald:?; 1949, 77, 381\

Después de 13 afios de aplicacién de la vacuna B. C. G. preparada y.
administrada segn técnicas descriptas en el articulo anterior, el autor
concluye que: .

1¢ El B. C. G. probado en miles de animales y seres humanos es abso-
lutamente seguro.

929 Durante un periodo de 10 afios 1.147 recién nacidos fueron vacunados
y 1.414 tenidos como controles, provenientes todos de medios con alta inci-
dencia de infecciones pero no en contacto directo; en el primer grupo se
encontraron 11 casos con lesiones radiograficas de pulmén y una muerte;
entre los testigos 39 y 7 respectivamente.
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3° En otra serie de nifios, provenientes de medio familiar infectado de
151 vacunados y 105 controles se produjeron 2 infecciones sin ninguna muerte
entre los primeros y 5 y 4 respectivamente para los segundos.

4* Entre 699 vacunados de més de 10 afios, ningin caso de tubercu-
losis se observé en un periodo de 5 afios; en 625 controles hubo 4 infectados.

5° Recomienda, que por el momento se vacune con B. C. G. solamente
el sector de la poblacion mas susceptible y en el cual la incidencia es mas
alta—C. E. Sallarés Dillon. 4

Magenussen, J. H. y LiTHANDER, A.—Estudios sobre tuberculina B. C. G.
“Pediatrics”, 1949, 3, 429.

Como en el nifio pequefio la vacunacién ordinaria con B. C. G. falla
frecuentemente en producir sensibilidad a la tuberculina o ésta recién se
desarrolla transcurrido un tiempo considerable, los autores produjeron una
tuberculina de B. C. G. con el objeto de obtener reacciones de Mantoux
mas sensibles y precoces.

Se da la forma de preparacién y técnicas utilizadas, asi como resultados
en cobayos y ninos que fueron similares. ’

En una serie de nifios que fueron vacunados durante la primera se-
mana de vida las respuestas fueron considerablemente méas frecuentes con
tuberculina B. C. G. que con tuberculina comercial, diferencia que dismi-
nuy6 gradualmente.

A las 6 semanas el 84,9 % era T. B. C. G. positivo, pero solamente
44,7 respondié a la tuberculina comercial.

A las 11 semanas la proporcién fué de 100 % y 94,3 % respectivamente.

En nifios de 1 a 10 afios se encontr6 a las 3 semanas de la vacunacién
una respuesta positiva del 1,5 % para la T. B. C. G. y 10,7 % para la T.
comercial. .

Con el tiempo los nifios que sélo respondia a la T. B. C. G. se volvieron
positivos para la T. comercial—C. E. Sallarés Dillon.

Cannon Erey, R—Terapéutica de la tuberculosis en la infancia y la nifiez,
con especial referencia a la quimioterapia. “Pediatrics”, 1949, 3, 549.

Aunque la estreptomicina ha sido el agente que se ha mostrado mas
efectivo en el tratamiento de diversas formas de tuberculosis, tiene dos
grandes desventajas: 1? el desarrollo de organismos resistentes después de
su administracién durante un largo periodo; 2° la aparicién de trastornos
laberinticos. Sin embargo, se han obtenido suficientes evidencias como para
justificar su empleo en ciertas formas de tuberculosis: 1° tuberculosis miliar;
2% algunas formas pulmonares; 3° meningitis; 4° ciertas formas extrapul-
monares.

Tuberculosis miliar: El tratamiento con dosis de 40 mg/kg diariamente
por periodo de 2 a 10 meses no dié resultados alentadores; quizd con la
asociacién de la estreptomicina con promizole o acido para-aminosalicilico
se obtengan mejores resultados.

Tuberculosis pulmonar: Las indicaciones son:

a) Neumonia tuberculosa; b) diseminacién broncégena; c) disemina-
cién parenquimatosa exudativa en nifios de menos de 3 afios; d) primoin-
fecciébn rapidamente progresiva que no responde al tratamiento conser-
“vador; e) la complicacién de tuberculosis pulmonar con sarampién, coque-
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luche o neumonia; f) en el pre y postoperatorio de la tuberculosis pul-
monar.

No debe darse estreptomicina: a) cuando el pronéstico es bueno con
el tratamiento conservador; b) cuando la lesién es minima o estd en re-
gresién; c) en las formas crénicas fibrocaseosas; d) en las formas de des-
truccién muy diseminadas con contaminacién del tipo adulto.

Formas extrapulmonares:

1° Adenitis: los resultados, aunque en pocos casos, son muy buenos.

2° Lesiones Oseas: sobre mas de 200 pacientes con lesiones tubercu-
losas de huesos y articulacion se observé que a las dosis habituales y durante
alrededor de 4 meses la mitad tenia mejoria clinica y un tercio radiolégica.
Debe asociarse a las intervenciones quirurgicas.

3% Génitourinaria.

4° Enteritis y peritonitis: en estas dos hay algunos informes favorables
en el adulto pero se carece de datos en el nifio.

Meningitis tuberculosa: Se recomienda dos planes:

1¢ Estreptomicina intramuscular: 20 mg/kg cada 12 horas hasta tota-
lizar 84 dosis.

Estreptomicina intratecal, 2 mg/kg/dia durante 4 dias, continuando
luego dia por medio por lo menos 4 semanas; hasta 6 semanas si la gluco-
rraquia no se normaliza.

P. A. S. oralmente 0,20 g/kg/dia en 4 dosis durante 6 meses, comen-
zando al 8° dia de tratamiento.

Promizole oralmente durante 6 meses, comenzando con 0,5 a 1 g diario,
aumentando hasta que la concentracién sanguinea se mantenga en 2,3 mg
por 100 cm?®.

2° El mismo, pero sin promizole.

Desde la presentacién de este estudio los autores han decidido aumen-
tar la dosis de estreptomicina y prolongar el periodo de tratamiento.—C. E.
Sallarés Dillon. .

ALERGIA

FeiNncoLp, B. F.—Influencia de la infeccion aguda sobre la evolucion de la
alergia de los ninios. ©]. Pediat.”, 1949, 34, 545.

Toda consideracién sobre el papel de la infeccién en el nifio alérgico
plantea inmediatamente el problema de la sensibilizacién bacteriana. Las
observaciones comunes de inmunologia demuestran que o bien las bacterias
o los productos bacterianos pueden provocar hipersensibilidad de los tejidos
con cambios consiguientes de los mismos, los que en la mayoria de los casos,
difieren cualitativamente de la patologia que acompafia a la hipersensi-
bilidad no bacteriana. En la hipersensibilidad bacteriana se observan comin-
mente cambios de los tejidos fijos, que son muy distintos de las lesiones rever-
sibles que resultan del edema visto en la hipersensibilidad no bacteriana.
No se ha demostrado la identidad de los mecanismos que pertenecen a los
dos tipos de lesiones. Es probable que se trate de un mecanismo diferente,
si bien también podria tratarse de un mecanismo Gnico con variantes cuanti-
tativas y cualitativas de la respuesta de los tejidos, dependientes de la natu-
raleza del antigeno, que activa el sistema.

La infeccién aguda del nifio alérgico puede producir uno de dos esque-
mas alérgicos segin la naturaleza de la infeccién.




El primero se observa asociado con la cogeluche y las afecciones viré-
sicas incluyendo el sarampién, la varicela, la parotiditis, la enfermedad de
Kaposi y las infecciones epidérmicas a virus. El segundo lo vemos asociado
con las infecciones de las vias aéreas superiores que se acompafian de leuco-
citosis polimorfonuclear.

El grupo de enfermedades que origina el primer cuadro confiere gene-
ralmente inmunidad activa después de un solo ataque y su cuadro hema-
tico es de leucopenia, con excepcién de la coqueluche que provoca linfo-
citosis. Las infecciones que originan el segundo cuadro no confieren inmu-
nidad y originan una leucoctosis polimorfonuclear.

La mejoria clinica en la alergia por un grupo de infeccién y la agra-
vacién por el segundo puede sugerir estudios inmunolégicos que expliquen
la diferencia en la respuesta alérgica. Algunas observaciones pueden servir
para aclarar las interrelaciones entre infeccién y alergia y mostrar datos que
expliquen los mecanismos en que se basan. '

Se acompafian once casos en los que se estudia: la influencia del saram-
pién (3 casos), varicela y sarampién (1 caso), todds sobre el asma; del
sarampién sobre la rinitis alérgica (1 caso); de la coqueluche sobre el asma
(1 caso); de la varicela sobre el eczema (2 casos); de la misma sobre la
rinitis (1 caso); de las paperas sobre el asma(1 caso), y de la rubeola sobre
rinitis (1-caso).

La lectura de las historias clinicas resultari de mucho provecho al
médico que se ocupe del manejo de nifios alérgicos.—R. Sampayo.

Roooy, R. L.—La etiologia del eritema nudoso. “J. Pediat.”, 1939, 34, 338.

Por muchos afios, siguiendo el trabajo de Mackenzie (1886), se con-
sideré el eritema nudoso como de origen reumético. Otro grupo de investi-
gadores encabezado por Wallgren, consideran que la tuberculosis es la que
juega un rol dominante en la etiologia de este proceso. En afios mas recientes
el eritema nudoso ha sido descripto asociado con otras enfermedades e into-
xicaciones medicamentosas.

La incidencia del eritema nudoso en Estados Unidos es baja si se la
compara con la que existe en los paises escandinavos, tanto que durante
cinco afios, desde 1941 a 1946, el autor encontré sélo 6 casos entre los nifios
internados en dos hospitales de Filadelfia (Children’s Hospital of Phila-
delphia y St. Christopher’s Hospital for Children). El autor agrega al trabajo
un caso mas, de su clientela particular.

Presenta dos casos en donde el eritema nudoso estd asociado con la
infeccién tuberculosa, pero no piensa como Wallgren que sea esta la tinica
etiologia; creyendo que la reaccién tuberculosa positiva es muchas veces un
encuentro accidental, como parece comprobarse en el tercer caso que pre-
senta, de un nifio con Mantoux positiva desde hacia 7 afios y siendo signi-
ficativo el hecho de que las radiografias no revelaran ningin cambio con la
enfermedad.

Luego presenta otros dos casos en donde el eritema nudoso fué provo-
cado probablemente por el sulfatiazol, siendo esta sulfamida la que mas
frecuentemente lo produce. Las reacciones de Mantoux fueron negativas.
Clinicamente e histolégicamente las lesiones de piel no mostraron diferen-
cias con aquellas otras asociadas a otras enfermedades. La dificultad estriba
a veces en saber si ha sido la sulfamida o ha sido la enfermedad por la cual
fué dada la sulfamida, la que provoca el eritema. Lofgren piensa que la
sulfamida acttia como un activador y que la infeccién es el factor primario.
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En el altimo caso que presenta, el eritema nudoso esta relacionado con
la inyeccién de toxoide diftérico, siendo la Mantoux también negativa.
Lofgren piensa que también en estos casos el toxoide diftérico actiia como
activador y en un caso presentado por él, el eritema nudoso habia aparecido
al recibir el toxoide diftérico un nifio con una primoinfeccién. También
existen en la literatura casos de eritema nudoso en pacientes con linfogra-
nuloma venéreo al recibir la inyeccién del antigeno de Frei y mismo en pa-
cientes con extrema sensibilidad al aplicarsele tuberculina.

Los autores concluyen que- a pesar del pequefio grupo de casos, éstos
ilustran sobre la variedad de los factores etiolégicos asociados con el sin-
drome clinico identificado como eritema nudoso. El factor comin a todos
i los casos puede ser considerado como una sensibilizacién no especifica; y
" ésta puede ser debida a la tubérculoproteina, a la niicleoproteina del estrep-
» tococo hemolitico, a la molécula sulfamidica, al toxoide diftérico, al anti-
4 geno de Frei, y tal vez a otras muchas substancias antigénicas.

Concluyen diciendo que el eritema nudoso es, mas que una enfermedad
: especifica, una reaccién en un individuo sensibilizado a una variedad de
; agentes sensibilizantes—M. F. C.

TERAPEUTICA

BarnNETT, H. L.; Mc Namara, H.; Suurtz, S. y TonpserT, R—Eliminacién
renal de penicilina G sédica, penicilina G procaina, e insulina en infan-
tes y nifios. “Pediatrics”, 1949 3, 418.

Fl hallazgo de concentraciones imprevistas en el suero después de la
administracién de penicilina o procaina hizo pensar que ademas de su lenta
absorcién hubiera una reduccién en la eliminacién renal.

La determinacién de las depuraciones de insulina, penicilina sédica y
penicilina procaina en 10 nifios y 4 prematuros no demostré diferencia apre-
ciable entre las dos sales de penicilina. La alta concentracién no se explica
pues por una excrecién reducida.

En los prematuros y debido a su inmadurez renal, la eliminacién esta
disminuida y segtin se dan dosis proporcionales a la superficie corporal o al
peso, las concentraciones se mantiene 6 y 3 veces mas tiempo que en
adultos, respectivamente.—C. E. Sallarés Dillon.

SCHWARTZMAN, ].—Hialuronidaséz en Pediatria. ©J. Pediat.”, 1949, 34, 559. -

Uno de los nuevos productos que parece ser promisorio en terapéutica
es la hialuronidasa que fué primeramente descripta en 1929 como un factor
de dispersién y luego identificada como enzima hemolitica. Se la obtiene
de numerosas fuentes: bacterias, venenos de abejas, serpientes y arafias,
extractos de sanguijuela, espermatozoides y testiculo de mamiferos.

Actualmente se investiga, su accién sobre la absorcién de fluidos, accién
que se ejercerd al depolimerizar al mucopolisacirido, 4cido hialurénico. Este
es el gel que se encuentra en la sustancia fundamental del tejido conectivo
y que actia como una barrera para la difusién de los fluidos.

Con la ayuda de esta enzima puede aumentarse doce veces la absorcién
de liquidos. :

No se ha podido demostrar que la administracién de la enzima provoque
alteraciones en la funcién normal del organismo. Con los nuevos productos
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casi no hay sujetos sensibles como lo demuestran las reacciones cutineas
(1.048 pruebas con 22 casos positivos).

Demostrada la inocuidad del producto, los autores lo han utilizado en
cincuenta casos, los que recibieron entre 40 y 320 gamas segin la duracién
y gravedad del enfermo. En el caso que la inyeccién fué administrada con
hialuronidasa, la misma area puede ser utilizada durante cinco dias. En el

. * caso medio se pudo inyectar de 250 a 300 cm® de solucién electrolitica, la que
fué ripidamente absorbida en 80 minutos. Sin la enzima se requieren de
150 a 180 minutos para la misma cantidad y el drea no puede volver a ser
utilizada por lo menos durante ocho horas. Una gama de hialuronidasa puede
actuar sobre 10 a 50 ecm® de solucién electrolitica. Aumentando la dosis no se
aumenta el efecto proporcionalmente.

La droga se administr6 por via subcutinea a sesenta sujetos, de los
cuales en cincuenta se hizo con electrolitos, siete con plasma y tres con
sangre. Las tres fueron facilitadas en su absorcién. Su efecto sobre el liquido
intraventricular en hidrocefalias no fué claro y necesita nuevas investiga-
ciones, pero las dosis usadas demostraron la relativa falta de toxicidad de
la droga.

Los autores concluyen que en vista de la inocuidad y por su aparente
buen resultado, la hialuronidasa deberia utilizarse en la administracién de
fluidos por clisis—R. Sampayo.

ENFERMEDADES DEL METABOLISMO

FeLrers, F. X.; BarneTT, H. L.; Harg, K. y Mc Namara, H—Cambios en
los espacios de tiocianato y sodio durante el crecimiento. “Pediatrics”,

1949, 3, 622.

Se determinaron con 36 sujetos. de nifios prematuros a adultos el
espacio ocupado por el tiocianato, sodio, manitol e inulina, substancias que
como se sabe tienen una distribucién extracelular.

No se pudo llegar a ninguna conclusién con respecto a los espacios
ocupados por la inulina y manitol, ya que los valores no fueron constantes.

Si las modificaciones en los espacios ocupados por tiocianato y sodio
reflejan cambios correspondientes al liquido extracelular, ellas indican que
el lactante tiene un espacio extracelular que varia de 57 (sodio) a 78 (tio-
cianato) ‘% mayor que el del adulto, en relacién claro esta, al peso corporal.

La disminucién durante el crecimiento de los espacios de tiocianato y
sodio ya sea debido a la disminucién del fluido extracelular o a una dife-
rente distribucién de ambas substancias se produce en dos periodos dife-
rentes: en la primera infancia rapidamente y mas lenta en la adolescencia,
con un periodo intermedio de relativa constancia—C. E. Sallarés Dillon.

GLANDULAS DE SECRECION INTERNA

DeamER. W. C.—Estimulacién del crecimiento en nifios con testosterona
sublingual. “Am. Jour. Dis. Child.”, 1948, 75, 850.

Con el objeto de estimular el crecimiento en 5 nifios de talla reducida,
en la edad prepuberal, el autor les administré de 3,75 a 12,5 mg diarios
durante periodos que variaron de 9 a 20 meses. -

Considerando la posibilidad de la fusién prematura de las epifisis y por
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ende la detencién del desarrollo, el autor eligié nifios con una edad 6sea
muy inferior a la real. Al término del tratamiento la relacién entre madu-
racién de la edad ésea y tiempo transcurrido era de 1,7 a 2, siendo el creci-
miento de la talla excelente. ’ 1
- Aunque el resultado fué satisfactorio el autor cree que esta terapéutica

s6lo debe aplicarse en nifios con la edad ésea varios afios menor que la
real y suspenderse antes de que éstas se igualen.

- El crecimiento de los genitales no fué exagerado ni produjo alteraciones
psiquicas.—C. E. Sallarés Dillon. '




