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En la catedra del Prof. Acunia hemos tenido oportunidad de es-
tudiar seis casos de enfermedad de Lobstein; la relativa rareza de su
observacién en nuestro medio, justifica, a nuestro juicio, su publica-
cion.

En nuestro pais, los casos publicados no son numerosos. Consig-
namos en un capitulo aparte las observaciones de los autores argen-
tinos y uruguayos que alcanzan a los 40 casos, incluidos los nuestros.

De interés para los pediatras, clinicos de adultos, cirujanos, of-
talmélogos, laboratoristas y radidlogos, la enfermedad de Lobstein
ha suscitado durante mucho tiempo discusiones, derivadas de los di-
versos criterios de apreciacion de los autores.

En la actualidad, la mayoria admite los siguientes conceptos.
Existe un trastorno 6seo, de origen intrauterino, que se manifiesta
por fracturas miultiples, atin antes del nacimiento o poco después,
con signos clinicos y radiolégicos caracteristicos y de grave pronos-
tico, pues la mayoria de los atacados mueren antes de los 3 afios.

(*) Comunicacién presentada a la Sociedad Argentina de Pediatria, se-
sion del 15 de abril de 1941,
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Es la osteogénesis imperfecta (Vrolik-Stilling) ; displasia periostal
(autores franceses); fragilidad dsea (Klebs); osteoporosis congéni-
ta (Kundrat) ; osteosatirosis fetal (Hochsinger) ; fragilidad dsea con-
génita (Durante).

Pero no siempre la fragilidad ésea es congénita y con mani-
festaciones precoces, pues se la puede observar en el nifo, en el
adulto y atn en el viejo, designandosela genéricamente con el nom-
bre de osteosatirosis. Dentro de las osteosatirosis algunas son sinto-
maticas y de etiologia perfectamente caracterizada, tales como las
que se observan en el raquitismo grave, escorbuto, sifilis y tuber-
culosis 6seas, osteomielitis, reticuloendoteliosis lipoidea, mielomas,
osteosarcomas, osteocondromas, enfermedad quistica de los hue-
sos, atrofias Gseas neurdgenas, etc.

Cuando no es posible demostrar la existencia de un estado pa-
tolégico anterior, capaz de condicionar el cuadro sistematizado de
la fragilidad 6sea en nifios mayores o en adultos, se habla de osteo-
satirosis idiopatica o enfermedad de Lobstein.

La mayoria de los autores alemanes, franceses e ingleses tien-
den en la actualidad a considerar, dada la semejanza de los hechos
clinicos y radiolégicos, como manifestaciones del mismo proceso, a
la osteogénesis imperfecta o fragilidad dsea congénita (forma pre-
coz y generalmente mortal) y a la enfermedad de Lobstein (forma
atenuada y tardia), compatible con la vida. Son de este parecer
Looser, Husler, Porak y Durante, Marfan, Pehu y Guillotel, entre
otros, basados en argumentos que son discutidos y rebatidos por los
que sostienen la dualidad de la afeccion (Clement, Horowitz, etc.).

Hasta que la etiopatogenia del proceso no sea dilucidada, con-
viene poner de relieve el desigual pronéstico de ambas formas cli-
nicas: grave para las formas precoces y benigno para las tardias.

HISTORIAS CLINICAS

OBSERVACION I.—Varén de 3 y 1/2 afios, argentino.

Padres jévenes, sanos como asimismo dos hermanos, de 4 y 1 1/2
afios. No hubo abortos ni hijos muertos. Embarazo a término; durante
toda su evolucién la madre sufrié de marcada anorexia. Parto normal, no

se registré el peso de nacimiento. Inmediatamente de nacer, la partera
que asiste a la enferma nota la existencia de multiples fracturas por
lo que es consultado de inmediato un médico, quien diagnostica frac-
tura de ambos fémures y del htimero derecho. Se colocan aparatos en-
tablillados de reduccién y contencién con tela adehsiva, que deben
ser totalmente retirados porque determinan a los 15 dias, a nivel de
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los huecos popliteos, una grave afeccién con fiebre alta y tan mal es-
tado general que se esperaba la muerte del nifio de un momento a
otro. '

Cura sin embargo, lentamente, consolidando en forma espontinea
sus fracturas; a los 3 meses de edad y sin causa apreciable se presen-
ta una nueva fractura del fémur izquierdo, que convenientemente aten-
dida, consolida en el plazo de un mes. A los 4 meses fractura del hi-
mero izquierdo y 3 meses después del humero derecho y fémur del

Figura 1

Obs. I.—Lipodistrofia. Térax en embudo. Cuello corto: cabeza hundida en-
tre los hombros. Deformacién en paréntesis de ambos muslos

mismo lado. A los pocos meses, nueva fractura del brazo izquierdo
con lo que totaliza 8 fracturas desde su nacimiento.

Manifiestan los padres que hasta la edad de 2 afos el nifo pre-
sentaba a nivel de la cabeza, grandes zonas de reblandecimiento éseo
desaparecidas en la actualidad, notando asimismo gran separacién de

los huesos del craneo, menos marcada en el momento del examen.
Fué alimentado con pecho hasta los 10 meses; desde entonces

alimentacién artificial bien reglamentada. La denticién comienza a
los diez meses, apareciendo las diversas piezas dentarias en las épo-
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cas correspondientes. Sostiene su cabeza a los 2 afos y desde los 3
permanece sentado; en la actualidad no camina ni permanece parado.

Primeras palabras a los 10 meses; actualmente habla bien. Siem-
pre fué constipado; exceptuando algunas bronquitis de corta duracion,

Figura 2

Obs. I.—Parte anterior del craneo

no tuvo ninguna otra enfermedad. No existe en los ascendientes del
nifno ninguna afecciéon similar.

Estado actual (Resumen): 3 y 1/2 anos de edad. Peso 8.500
grs. (normal 14.400). Talla 77 cms. (normal 92 cms.). Perimetro
cefalico, 50 cms.; toracico, 54; abdominal, 41. Llama de inmediato la

atencién el pronunciado adelgazamiento del nino, especialmente mar-
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cado a nivel de las extremidades; grosera deformacién del térax en
embudo y la disposicion en paréntesis de ambos muslos. Piel sana, de
coloracién normal. No se palpan ganglios.
En la cabeza: no hay placas de reblandecimiento 6seo; fontane-
la anterior ampliamente abierta prolongandose en la sutura coronaria.
Facies: mirada vivaz, de nifio inteligente. Red venosa discreta
a nivel de la frente y de la nariz.

Ojos: motilidad o6culopalpebral y reflejos fotomotrices conserva-

Figura 3

Obs. I.—Osteoporosis. Adelgazamiento de la cortical. Pseudoartrosis (tercio
inferior del himero)

dos. No hay coloracién azulada de las esclerdticas. Orejas en asa.
Audicién normal.

Boca: Nada de particular; denticion completa, en buen estado.
Fauces libres.

Cuello corto, cabeza hundida entre los hombros; ingurgitacién ve-
nosa, mas acentuada durante el llanto.

Térax elastico, relieves oseos salientes, con la deformacion en em-
budo ya descripta; no hay disnea; el examen de los aparatos circulato-
rio y respiratorio no revela nada de particular.
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Abdomen: Prominencia del ombligo; no se palpa bazo ni rifio-
nes; higado en sus limites normales.
Aparato urogenital externo; nada de particular.

Sistema osteomuscular y nervioso: Adelgazamiento acentuado de

las extremidades; escaso desarrollo de las masas musculares; acentua-

| Figura 4

| Obs. I.—Grosera deformacién en paréntesis de ambos fémures por fracturas
‘ defectuosamente consolidadas. Adelgazamiento de la cortical. Peroné apenas
visible

da hipotonia muscular y laxitud exagerada de los ligamentos articula-
res que permite adoptar a los diversos segmentos, actitudes anormales.
Manos delgadas, con dedos largos, afilados. Deformacién  grose-
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ra de ambos muslos, producida por la consolidacién defectuosa de las
fracturas anteriores. Escoliosis dorsal. Reflejos y sensibilidad normales.
Psiquismo y lenguaje (Dra. Reca), correspondientes a la edad.
No ha habido signos de espasmofilia manifiesta y la investigacién de
los signos de hiperexcitabilidad mecénica fué negativa.
Mantoux al 1 %05 Negativa.
Reacciéon de Kline: diagnéstica y exclusién: negativas.
Dosaje de fésforo en suero sanguineo: 55 miligramos por mil.
Dosaje de calcio en suero sanguineo: 100 miligramos por mil.
No fué posible, por la edad del enfermo, estudiar el metabolismo
basal. Examen de orina y de sangre: normales.

Examen radiogrdfico: Se hizo un estudio radiografico de todo el
esqueleto. A nivel del crineo: delgadez de los huesos de la béveda,
osteoporosis de los huesos planos, persistencia de la fontanela anterior
y de la sutura coronaria. Gérmenes dentarios de aspecto normal.

Claviculas delgadas con su aspecto normal, en bayoneta, sin ca-
llos de fractura ni deformaciones. Costillas ensanchadas en su extre-
midad anterior. Escoliosis dorsal.

En los miembros superiores: cortical adelgazada, aspecto vitreo,
lavado, del tejido esponjoso. A nivel de la unién del tercio medio e
inferior del hiimero derecho se observa un grosero engrosamiento con
el aspecto de una seudoartrosis. En las manos, los huesos aparecen sin
estructura; sélo existen los puntos de osificacion de la extremidad dis-
tal del radio y de los huesos grande y ganchoso.

A nivel de los miembros inferiores: ambos fémures aparecen gro-
seramente deformados en paréntesis, con el mismo aspecto que los
huesos del miembro superior: osteoporosis acentuada y delgadez de la
capa cortical, excepto a nivel de las deformaciones en arco, sitios en
los que la cortical estd fuertemente espesada. El peroné, sumamente
delgado, es apenas visible. En los pies, lesiones similares a las descrip-
tas en las manos. En resumen: encontramos reunidos los sintomas ra-
diolégicos descriptos como clésicos en esta afecciéon: capa cortical del-
gada, aspecto osteoporésico del tejido esponjoso, fracturas, callos vy
deformaciones. No hay signos de raquitismo ni de escorbuto.

OsservacioON II.-—-Elsa J., 6 afos, argentina,

Los padres dicen ser sanos. No hay antecedentes de enfermedades
similares en los antecesores ni colaterales. Dos hermanos de 4 afos y
10 meses, sanos. Embarazo normal a término. Parto normal. Pesaba
al nacer 3.200 grs. Pecho exclusivo 8 meses, luego mixta hasta el afio.



— 524 —
Denté a los 4 meses; caminé a los 14. Durante el primer afio de vida
no se noté6 nada de particular.

A los 15 meses, mientras caminaba, y sin un traumatismo que la
justificara, sufre la fractura del fémur derecho. Permanece enyesada
40 dias, curando bien. Un afio después, fractura del fémur izquierdo,
consolidando en mala posicién por lo que debié ser intervenida qui-
rargicamente (Dr. Mardtoli). Posteriormente se fractura la pierna

Figura 5

Obs. II.—Huesos delgados, con escasa estructura. Medular ensanchada. De-
formaciones por fracturas anteriores. Peroné muy adelgazado

derecha y luego la izquierda: sufre mas tarde dos fracturas del ante-
brazo izquierdo que consolidan répidamente. Bronquitis a repeticion.
Anorexia, Desde hace algunos meses notan la aparicién de petequias y
sufusiones sanguineas a nivel de la piel, que desaparecen en poco
tiempo.
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Estado actual (resumen): Peso: 14.300 grs. (4 kilos menos de
lo normal). Talla 1.03 m. (5 cm. de menos). Perimetro cefilico 49
cm.; toraxico 53: abdominal 48.

Llama de inmediato la atencién el aspecto de la nifia: piel de
tinte mate con algunos elementos de prrigo-strofulus; la cabeza hun-
dida entre los hombros; miembros delgados, con escaso paniculo adi-
poso y masas musculares de poco desarrollo; hipotonia y laxitud arti-
cular que permite posiciones anormales. La nina se coloca preferen-
temente de rodillas, con las nalgas apoyadas en los talones.

Cabeza bien osificada, con saliencia en reborde del occipital y de
los parietales. Cejas y pestafias abundantes; llamativa coloracion azu-
lada de las esclerdticas (azul violaceo); motilidad 6culopalpebral y
reflejos fotomotrices normales; buena audicién; dientes bien implanta-
dos y en buen estado de conservacion. :

Hipertrofia de amigdalas. Cuello corto; la cabeza hundida entre
los hombros; no hay rigidez ni se palpan ganglios.

Térax elastico, abombado, especialmente en la parte anterior. Ci-
fosis. No hay rosario costal, ni deformaciones de las claviculas.
Cintura tordcica. Aparato circulatorio y respiratorio normales. Ab-
domen blando, depresible e indoloro. No se palpa bazo. Higado de
tamano normal.

Aparato urogenital externo normal. Enuresis nocturna.

Aparato locomotor y sistema nervioso: Llamativo adelgazamien-
to de las extremidades, especialmente de las inferiores.

Paniculo muy escaso; masas musculares atrofiadas; tonismo mus-
cular disminuido; sensibilidad y reflejos normales. Laxitud articular
exagerada. Deformacién en arco, poco marcada =n ambos antebrazos;
acentuada en sentido Anteroposterior en ambas piernas, a nivel del
tercio inferior. Manos largas, delgadas, con dedos afilados. No hay
signos clinicos de espasmofilia. La nina sostiene bien su cabeza y es ca-
paz de permanecer sentada; se mantiene parada, sostenida, pero la
marcha es imposible; manifiesta la madre que a partir de la dltima
fractura (hace 5 meses), la nifia se niega a caminar.

Psiquismo libre: desarrollo intelectual correspondiente a su edad.

Se practicaron los siguientes andlisis: Calcemia 11 mg %: fos-
fatemia 4,7 mg. % (Dr. Moréan).

Tiempo de sangria: 530" (método Dukes): la hemostasia se pro-
duce normalmente, disminuyendo en forma franca el tamano de las
gotas en el primer minuto.

Tiempo de coagulacién: 9 minutos (Método de Millian-Dukes).
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Recuento de plaquetas: valor relativo: 58 por mil eritrocitos; va-
lor absoluto: 266.800 por mm?. No se observan alteraciones en cuanto
a su forma y tamano.

Tiempo de protrombina: concentracion de protrombina 101 %
(normal). Controlado con plasma de tres nifios sanos (Dr. Morin).
Kline y Mantoux: negativas.

El examen radiografico revelé lesiones tipicas (ver radiografias)
especialmente a nivel de los huesos largos de las extremidades inferio-
res: deformaciones a nivel del tercio inferior de los fémures y tercio
medio de ambas tibias. Aspecto vitreo y lavado de los huesos; corti-
cal adelgazada; ensanchamiento de la medular; el peroné es extrema-
damente delgado.

.OBservACION III.—Maria S. de B., 39 anos, rusa.

No registra antecedentes de importancia durante su infancia. A
los 13 afios y a raiz de una pequefia caida sufre una fractura a nivel
del codo derecho, que no fué tratada. Desde entonces presenta una
deformacién en “cubitus varus” de 160° en posicién de extension: ca-
sada con esposo sano a los 19 afios, tiene 6 hijos. Hace 3 afios sufre una
nueva fractura en la pierna izquierda que tarda en consolidar, per-
maneciendo 9 meses enyesada; posteriormente fué operada por la
Dra. Satanowsky, pues la fractura estaba mal consolidada.

El examen clinico, sélo revela de anormal la existencia de escle-
réticas de intenso color azul. Audicién perfecta.

El examen completo de la familia B, nos permite confeccionar el

siguiente cuadro:

41 ario 39 aflog | Escleroticas azules
| Fragilidad dsea

17 afios 16 afos 14 afos 10 alﬁos 8 m?os 7 ailos
Vv Vv Vv
esclerdticas esclerdticas esclerdticas
azules azules. azules.
Fradilidad Fragilidad
osea, osea.

Crdaneo en  Hiperlaxitud
reborde. articular.
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OBSERVACION IV.—José B., 10 anos, argentino.

Hijo de la enferma anterior. El' embarazo y parto de este nifio
fueron normales. Ignora el peso de nacimiento. Fué alimentado a pe-
cho durante los primeros meses. Padecié de eczema, en la primera in-
fancia. A los 5 anos se le extirpan las amigdalas.

A los 4 afios, sin motivo aparente ,sufre una fractura del codo
derecho, que se repite un ano después en el mismo sitio; posteriormen-
te se fractura el antebrazo derecho y la pierna izquierda.

Estado actual (resumen): 10 afios. Peso: 30 kilos. Talla: 1.33
m.; perimetro cefdlico 53 cms.; toracico 63; abdominal 62. Regular
paniculo adiposo y desarrollo muscular satisfactorio. Cabeza grande,
orejas en asa. A nivel del cuero cabelludo presenta una cicatriz con
pérdida de cabello; buena osificacién. Craneo en reborde (saliencia
de las bolsas parietales y del occipital. Esclercéticas azules.

Dientes mal implantados: algunos con caries. Fauces libres.

Cuello: No hay rigidez ni se palpan ganglios.

Térax: Elastico; discreta cintura toracica. Aparato circulatorio
y respiratorio normales. Abdomen y genitales externos: nada de par-
ticular.

Aparato locomotor y sistema nervioso: Reflejos y sensibilidad nor-
males. Discreta laxitud de las articulaciones.

Presenta una deformacién en el codo derecho (cubitus varus de
1602), como secuela de su fractura. Tonismo y fuerza muscular con-
servados.

El examen mental (Dr. Veronelli) revela déficit, especialmente
en el sentido moral y en el razonamiento; su edad mental correspon-
de a los 8 afios; hace 4 afios que concurre a la escuela, habiendo apro-
bado los dos primeros grados.

Calcemia: 11 mg. %. Fosfatemia 4.4 mg. %. Fosfatasas: 8.8 uni-
dades Bodansky (Dr. Lobo). Metabolismo basal (+ 1.3; + 5.2 %).

Las radiografias practicadas sélo revelan lesiones atenuadas: in-
curvacién de los huesos del antebrazo con discreta osteoporosis de la
medular. Las radiografias del craneo permiten apreciar la saliencia
en reborde del occipital y la decalcificacién de los huesos planos.

OBSERVACION V.—Marcos B, 7 afos, argentino.

Hermano del anterior. Este nifio, que presenta asimismo esclero-
ticas de color azul violdceo (méis marcado que en la observacion an-
terior) habia sufrido anteriormente una fractura en el antebrazo de-

recho.
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En el momento del examen, se descubre una tumefacciéon poco
dolorosa a nivel del tercio inferior del antebrazo derecho, con ligera
deformacién del miembro y que corresponde a una nueva fractura
del cubito, en vias de curacién. No habia sido tratada.

Peso: 19 kilos; talla 1.15m. Perimetro cefdlico: 51 cm.; toraxico

54; abdominal 52.

Saliencia del occipital. Dientes desiguales, con caries, algunos mal
implantados. Orejas pequefias, mal conformadas. El resto del examen
no revela nada de particular.

Calcemia: 12 mg. %; Fosfatemia, 4.9 mg. % Fosfatasas 9.4
unidades Bodansky (Dr. Lobo) .

La radiografia del antebrazo evidencia la fractura del tercio in-
ferior del cubito derecho, en vias de consolidacion.

OBSERVACION VI.—Maria B., 17 anos, argentina.

Hermana de los anteriores. Embarazo y parto normales. Denti-
cién, marcha y palabra en épocas normales. Excepto algunas erupti-
vas no presenté ninguna enfermedad. Menstru6 a los 13 afios.

El examen clinico no revela nada de anormal en sus diversos or-
ganos y aparatos. Nunca tuvo fracturas ni luxaciones. No hay defor-
maciones 6seas. Buena audicion.

Presenta como Unico signo, la coloracién azulada de las esclero-
b
ticas, menos marcada que en la madre y hermanos.

RESUMEN Y COMENTARIO DE NUESTRAS OBSERVACIONES

La observacién I corresponde a un nino de 3 y 1/2 afos,
sin antecedentes similares, con escasa talla y peso, que presenta al
nacer fracturas de ambos fémures y del humero derecho. En los
meses sucesivos nuevas fracturas hasta completar 8. Hasta los 2 afos
grandes zonas de reblandecimiento 6seo a nivel del craneo. Lipo-
distrofia, térax en embudo; fontanela ampliamente abierta. Ar-
queamiento de los muslos. Pseudoartrosis en el himero derecho. Hi-
potonia muscular. Hiperlaxitud articular. No hay escleréticas azu-
les. Buena audicién. Escoliosis dorsal. No camina. Mantoux y Kli-
ne negativas. Fésforo, calcio y fosfatasas (cifras normales). Radio-
grafia completa del esqueleto con lesiones tipicas.

A pesar del tratamiento instituido, fallece a los 5 anos, de bron-
coneumonia.

Se establecié, en su oportunidad, el diagnéstico de fragilidad
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osea congémita (forma congénita de la enfermedad de Lobstein)
de muy grave prondstico.

La observacion II corresponde a una nifia de 6 afios, que nace
en buenas condiciones y que sufre su primera fractura a los 15 meses
(fémur derecho). Posteriormente: fémur izquierdo (intervenida qui-
rargicamente ) ; ambas piernas; dos fracturas del antebrazo dere-
cho. Escaso peso y talla; miembros delgados, hipotonia, escaso des-
arrollo muscular, hiperlaxitud articular. No camina. Craneo en re-
borde. Llamativa coloracién azul de las escleréticas. Buena audi-
cion. Cuello corto: la cabeza hundida entre los hombros. Térax
deformado. Cintura toraxica. Enuresis nocturna. Deformacién de
las extremidades. Manos delgadas, con dedos afilados. Calcemia y
fosfatemia normales. Kline y Mantoux negativas. Radiografias ti-
picas.

Se la clasifica como forma precoz de enfermedad de Lobstein,
de mal prondstico.

Las observaciones III, IV, V y VI, comprenden a miembros
de la familia B.; la madre, de 39 anos, presenta intensa coloracion
azul de las esclerdticas y ha sufrido dos fracturas; de sus 6 hijos tres
presentan signos de enfermedad de Lobstein; una nina de 17 afios
tiene color azul de las escleréticas; no ha tenido fracturas ni defor-
maciones 6seas, ni presenta hiperlaxitud articular; buena audicion;
una nina de 16 afios y dos varones de 14 y 7 afios estan indemnes;
otro hijo de 10 afios presenta coloracién azul de las escleréticas, va-
rias fracturas, craneo en reborde, ligera hiperlaxitud articular; otro
varén de 8 afios; coloracién azul de las esclerdticas, fracturas; todos
ellos presentan cifras normales de calcio, fésforo y fosfatasas.

En estos casos se establece el diagnodstico de enfermedad de
Lobstein (forma tardia atenuada) de buen prondstico.

La afeccién en estos enfermos es compatible con una vida ca-
si normal: la madre cumple las pesadas tareas de su hogar, de muy
humilde condicién econémica; la hija de 17 afios trabaja en una
fabrica; el nifio de 10 afios acaba de regresar de una colonia mari-
tima de vacaciones donde estuvo sometido al régimen de vida ha-
bitual de los nifios sanos.

Se trata de 4 casos de forma hereditaria y familiar de enferme-
dad de Lobstein (forma tardia y atenuada) habitualmente observa-
da en la practica, ya que los casos aislados (cabezas de serie o pun-
tos de partida del sindrome de Lobstein) no pasan de treinta en
la literatura mundial
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El descubrimiento del primer caso (Obs. IV), que debemos a
la gentileza del Dr. Sas, nos condujo al estudio del resto de la fa-
milia, con los resultados que consignamos.

La herencia de la enfermedad de Lobstein, es como en nues-
tra observacién, directa y continua (enfermedad parenteral de
Apert) que se transmite sin discontinuidad de padres a hijos, sin
saltar jamas una generacién. De proveniencia paterna o materna
indistintamente, ataca de preferencia al sexo femenino; no hay he-
rencia atavica. Nuestra observacién corrobora la opinién de mu-
chos autores quienes afirman que en las familias de descendencia
numerosa son atacados aproximadamente la mitad de los hijos; en
nuestro caso, de 6 hijos, 3 estan indemnes y los otros 3 presentan
signos evidentes de enfermedad de Lobstein.

La observacién VI sélo presenta coloracién de las escleroti-
cas, sin ningtn otro signo clinico ni radiolégico de la enfermedad;
la clasificamos como forma monosintomdtica (forma ocular pura)
de la enfermedad de Lobstein, por el caracter fuertemente fami-

liar que presenta.
ESTUDIO CLINICO

Consideraremos las caracteristicas clinicas de las dos varieda-
des de fragilidad idiopatica: forma congénita o precoz y forma tar-
dia, atenuada.

La primera ataca preferentemente a las nifias (3/5 de los ca-
s0s); en nuestros casos uno era un varén y otra una nifia. En las
observaciones de los autores rioplatenses, sobre 32 casos, en 22 se
trataba de varones.

En la mayoria de los casos, al revés de lo que pasa en la for-
ma tardia, no se encuentran antecedentes de enfermedades simila-
res en los ascendientes y colaterales. Como excepcion citaremos las
observaciones de Zerbino (*): nifia de 7 afios con lesiones verosimil-
mente congénitas, cuyo hermano de 2 afos presenta asimismo frac-
turas congénitas y el caso de Cranwell (°): varén de 10 anos, con
fracturas congénitas cuyo padre sufri6 8 fracturas de las cuales la
primera en el momento del nacimiento.

La enfermedad se manifiesta desde el nacimiento o poco des-
pués por miltiples fracturas; reblandecimiento de la boveda cra-
neana (craneo delgado, de consistencia apergaminada semejando
un balén de goma) ; incurvaciones y saliencias anormales de los hue-
sos largos. La micromielia, frecuentemente observada, no es un sin-
toma obligado.
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En oportunidades se observan seudoartrosis; habitualmente no
existen alteraciones somaticas en otros érganos o aparatos; el des-
arrollo dentario es normal, como asimismo el desarrollo psiquico.

La delgadez extraordinaria de las escleréticas causante de su
coloracién azulada, es un sintoma frecuente, pero no constante (ob-
servacion II). Excepcionalmente se ha observado sordera. Ha sido
descripta la laxitud articular, como lo demuestran las fotografias de
nuestro enfermo que presentaba asimismo una acentuada lipodis-
trofia; para algunos autores, estos hechos, unidos a una fragilidad
anormal de los vasos sirve de fundamento a la hipétesis que consi-
dera a la osteogénesis imperfecta como una enfermedad general del
mesénquima (Husler).

Junto al cuadro clinico que hemos esbozado, mencionaremos
la disostosis cleidocraneana (P. Marie y Sainton), que algunos con-
sideran como una forma parcial de la fragilidad 6sea congénita. Se
trata de una distrofia 6sea congénita, hereditaria y familiar y se
caracteriza esencialmente por la aplasia clavicular, por lo comutn
bilateral, que permite una excesiva movilidad de la cintura escapu-
lar; alteraciones craneanas: craneo globuloso, especialmente agran-
dado en sentido transversal; bolsas frontales y parietales salientes;
persistencia de la fontanela; cara pequena con prognatismo del ma-
xilar superior, paladar ojival; denticién irregular y retardada.

Se han descripto formas frustradas con toda la sintomatologia
atenuada, capaces de una larga supervivencia y formas complejas
(fragilidad 6sea y acondroplasia: observacién de Garrahan, Lar-
guia y Malenchini (*"), o acompanadas de raquitismo o mixedema ).

Las formas tardias y atenuadas de la osteosatirosis idiopatica
se engloban habitualmente con la designacion de enfermedad de
Lobstein. En ellas cabe referirse, como lo hacen Carriére, Huriez
y Hocq (**) a la existencia de los siguientes sindromes: ocular, dseo,
articular, auricular y endocrino.

En el sindrome ocular se describe el tinte azulado de las escle-
roticas sefialado por primera vez por Henzschel; Eddowes y Bull
(*), demuestran que es el sindrome mas constante de la enferme-
dad de Lobstein. En cuanto a la intensidad de la coloracion azul
de las escleroticas, es variable, recibiendo de acuerdo a la descrip-
cién de los autores diversas denominaciones: azul palido, azul pas-
tel, azul cielo, azul porcelana, azul violaceo, y aun azul negruzco.
En las observaciones rioplatenses se consigna la existencia de escle-
réticas azules en los casos de Satanowsky, Vallino, Valdez y Gon-
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zélez Alvarez, en las dos observaciones de Petrillo, Montarcé, Schia-
vone, Soto y Lieutier, Piaggio Blanco y Artagaveitia, Anibaldi,
Gamboa y Salvati (12 sobre. 32 observaciones (35 %), la mayoria
congénitas. Nuestras 4 observaciones de forma tardia presentan
escleréticas azules.

La coloracién azul de las escleréticas no es un signo patogno-
moénico de la enfermedad de Lobstein, pues ha sido observada en
otros procesos (osteomalacia, micloma de los huesos, etc.); para
poder afirmar el diagnéstico es necesario que se presente asociado
a los otros estigmas de la afeccién (6seos, auditivos) o tener un
caricter familiar bien marcado (nuestra observacion VI).

En el sindrome 6seo deben considerarse la fragilidad osea, las
deformaciones esqueléticas y la estructura del hueso satirésico. La
fragilidad ésea constituia para Lobstein el signo capital de la en-
fermedad. En la actualidad se admite que estd lejos de ser constan-
te. Algunos sujetos s6lo han presentado una fractura, otros dos. La
mayoria de las publicaciones mencionan de tres a diez fracturas.
Sélo en un quinto de los casos se aplica con propiedad la denomina-
cion de “hombres de vidrio” propuesta por Apert (*'), (casos de
13, 14, 18, 20, 30, 45, 60, 61 y atn mas fracturas). En cuanto al
momento de aparicién de la primera fractura es variable; es de gran
interés tratar de precisarlo, pues ello permite clasificar al enfermo
en una u otra variedad clinica (precoz o congénita y tardia atenua-
da). Asi como en las formas congénitas el nifio ha presentado frac-
turas durante la vita fetal o en el momento del parto, en las formas
tardia la primera fractura se presenta mas tarde, en la primera o
segunda infancia, en la adolescencia y mas raramente en la edad
adulta; los enfermos mejoran después de la pubertad, si bien la
fragilidad 6sea puede persistir toda la vida. Los huesos largos son los
preferentemente atacados, especialmente los de las extremidades in-
feriores; més raramente los huesos del raquis, claviculas, omopla-
tos, costillas, iliacos y macizo craneofacial. Las fracturas no tienen en
general mayor desplazamiento, consolidan rapidamente; por excep-
ci6n el hueso vuelve a fracturarse en el mismo sitio.

En cuanto a las deformaciones esqueléticas han sido senaladas:
aumento del volumen del craneo; el craneo “a reborde™ de Apert
(saliencia del occipital y parietales). La radiografia revela conside-
rable adelgazamiento de los huesos planos del craneo y pérdidas de
sustancias en forma de placas, a nivel de la cortical. Son muy fre-
cuentes la deformacién de los huesos largos debidas a viejas frac-
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turas consolidadas en posicién viciosa. Por lo que se refiere a la es-
tructura del hueso satirésico ha sido bien estudiada mediante el au-
xilio de los Rayos X, que permite comprobar la delgadez e infle-
xion de los huesos largos, su permeabilidad exagerada vy el adelga-
zamiento de la cortical (ver radiografias).

El sindrome articular se caracteriza por una hiperlaxitud que
solo en casos excepcionales es causal de luxaciones; sélo se presenta
en el 30 % de las observaciones (Obs. I, II, IV y V).

El sindrome auricular no habia sido sefialado por los primeros
observadores; en 1916, Van der Hoeve y Kleinj ("), son los pri-
meros en asociar la sordera a la fragilidad 6sea y escleréticas azu-
les. Desde los grados leves de hipoacusia (uni o bilateral) hasta la
sordera mas absoluta, todas las gradaciones han sido observadas, en
un quinto de los casos de enfermedad de Lobstein. Estos trastornos
auditivos, poco observados antes de la adolescencia, han sido en la
mayoria de los casos atribuidos a otoesclerosis u otoespongiosis y me-
nos frecuentemente a laberintitis o a la oblicuidad del timpano.

Por analogia y a pesar de tratarse de enfermos adultos, libres
de fragilidad o6sea, es interesante recordar el trabajo de Introzzi
("), quien a raiz de algunas publicaciones de autores que consig-
naban resultados satisfactorios en casos de otoespongiosis mediante
la intervencién quirdrgica sobre las paratiroides (Alonso y Chiari-
no en el Uruguay, inician con Tato y Garcia Crespo (°7), el estu-
dio clinico del metabolismo del fésforo y del calcio. Practicaron la
extirpaciéon de una paratiroide en los casos en que podia advertirse
una desviacién de la funcién paratiroide, en el sentido de una exa-
geracion funcional de las mismas. Del estudio de 45 enfermos lle-
garon a las siguientes conclusiones: “1° La etiopatogenia paratiroi-
dea de la otodistrofia fibrosa localizada capsulolaberintica (otoes-
clerosis u otoespongiosis) esta ain por demostrarse; como resul-
tado de nuestras investigaciones se la considera improbable. 2°:
Existen frecuentes alteraciones de la calcemia (51.56 %), de la fos-
foremia (77.50 % vy de la fosfatemia (80 9 ); estas alteraciones
son mas frecuentes en los casos de osteoesclerosis sin antecedentes
familiares que en aquellos que los tienen. 3°: En enfermos a los que
se practic6 la paratiroidectomia (p. inferior) el resultado fué nu-
lo en un caso y dudoso en el otro, ademas de poco aparente”.
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ETIOPATOGENIA. ROL DE LAS GLANDULAS DE SECRECION
INTERNA EN LA PRODUCCION DEL SINDROME DE FRAGILIDAD
OSEA

El caracter familiar y hereditario se observa con frecuencia en
las formas tardias; para algunos autores su ausencia invalidaria el
diagnéstico (Boquet) (**). En la tesis de Turchini (**), se citan nu-
merosos casos, indiscutibles por lo completo del cuadro, en los que
no pudo demostrarse la herencia; Turchini los considera como “ca-
bezas de serie”. En las formas congénitas el caracter familiar y he-
reditario se ha observado en pocas ocasiones. Tal sucede en nues-
tras observaciones: en la I y en la II se trata de casos aislados;
la IV y la V corresponden a 2 hermanos cuya madre (obs. IIT), pre-
senta asimismo el sindrome y otra hermana tiene escleréticas azu-
les (Obs. IV).

Para explicar la distrofia ésea, se ha invocado una disfuncion
osteobléstica; para otros es una disfuncién medular: Rouvier admi-
te el rol de los traumatismos uterinos. En cuanto a la sifilis, su ac-
cién ha sido desigualmente interpretada. Algunos autores niegan
su influencia en la produccién del trastorno; no obstante, Carricre
y sus colaboradores (**) dedican un capitulo de su reciente traba-
jo al estudio de la frecuencia de los estigmas de sifilis en estos enfer-
mos, llegando a la conclusién de que “el tinte netamente azul de
las esclerdticas, aislado o asociado a trastornos auditivos y a la fra-
gilidad 6sea, tiene el valor de un verdadero estigma de heredo-
sifilis”.

En las observaciones rioplatenses pudo demostrarse o sospe-
charse la existencia de sifilis en los siguientes casos: Satanowsky (") :
varén de 12 dias con hepatoesplenomegalia; Velasco Blanco (°):
varén de 1 mes, Wassermann positiva en la madre; Vallino s
varén de 40 dias con esplenomegalia; Montarcé ('*): varén de 2
afios, Wassermann positiva en la madre; y en el nino; Sanchez vy
Castro Devans (**) : nifia de 11 meses; padre con sifilis congénita; en
la madre condilomas vulvovaginales; un hermano de 8 anos con
hidrocefalia y retardo mental; Schiavone (') : nifo de 6 meses con
coriza crénica y esplenomegalia; Navarro y Sanchez () : nino de
un mes y medio con hidrocefalia. Sobre 39 casos que hemos reuni-
do, s6lo en 7 se revel6 la existencia de signos clinicos o humorales
de sifilis (18 %). En nuestras 6 observaciones no se pudo demos-
trar la existencia de la infeccion luética,
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Tampoco parecen jugar ningtn rol etiologico las intoxicacio-
nes crénicas de los padres, (alcoholismo, saturnismo, pelagra).

A pesar del esfuerzo de los investigadores, la patogenia del pro-
ceso no estd aclarada; se admite que las principales alteraciones
del esqueleto consisten verosimilmente, no sélo en un trastorno de
la formacién de la sustancia fundamental preésea, sino también en
una insuficiencia de la fijacién clcica, resultante de una desarmo-
nia endécrina.

“En la actualidad la hipétesis admitida por la mayoria de los
autores es que la fragilidad ésea es debida verosimilmente a un tras-
torno complejo del sistema endocrino” (Fulconis) (*7).

El estudio de las glandulas de secrecién interna, en su vincu-
lacién con las alteraciones esqueléticas observadas en un gran niime-
ro de afecciones, es un capitulo de gran interés doctrinario y préc-
tico. Al lado de hechos perfectamente establecidos e incuestionable-
mente demostrados, nos encontramos con grandes lagunas que de-
berdn desaparecer por el esfuerzo constante de los numerosos in-
vestigadores dedicados al estudio de este apasionante tema.

Las observaciones clinicas y la experimentacién no permiten sa-
car conclusiones respecto a la accién de la tiroides en la produc-
cién de la fragilidad osea.

Carriére, Huriez y Hocq (**), establecen que “la disfuncién ti-
roidea, sin ser constante, es frecuente en el curso de la enfermedad
de Lobstein, realizando formas mas o menos completas de mixede-
ma o de hipertiroidismo”. El hipertiroidismo ha sido observado en
algunos enfermos de fragilidad 6sea, traducido por aumento del M.
B. (Duvoir, Laederich), aumento de tamafo de la gliandula (Bo-
quet, (**), Dreyfus (*'); signos clinicos (exoftalmia, temblor, ta-
quicardia ), y lesiones histolgicas de tipo basodowiano en un feto
de 7 meses estudiado por Niklas.

Fulconis (*"), administra fuertes dosis de extracto tiroideo (12
inyecciones de elitiran, que representan 48 unidades de hormona)
a ratas gravidas, obteniendo crias con talla reducida y decalcifica-
cién del esqueleto; experimenta ademas en gatos, por via bucal, ob-
teniendo resultados menos probatorios. Manifiesta que “el proble-
ma esta lejos de ser resuelto, pero no es imposible reconocer a la
tiroides, en la etiologia de la fragilidad 6sea del feto, una influen-
cia sinérgica a las glandulas paratiroideas”. Leone Bloise ('*) en
la observacién que consignamos mas adelante, comprueba, ademas
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de las lesiones 6scas, una esclerosis conjuntivointersticial y atrofia
marcada del tiroides. '

Por lo que respecta al rol de la hipdfisis, ni la ablacién experi-
mental del 16bulo anterior en los animales, ni los tumores en el hom-
bre, producen trastornos similares a los causados por la fragilidad
6sea. A pesar de ello, Fulconis ha demostrado que la administra-
ci6n de 16bulo anterior como asimismo de hormona posthipofisia-
ria determina crecimiento de la talla y una calcificacién mas mar-
cada en los animales de experiencia.

Poco demostrativos han resultado las observaciones clinicas y
experiencias realizadas con objeto de discriminar la accion de otros
6rganos (suprarrenales, timo, pancreas, bazo).

Por lo que se refiere a las glindulas sexuales, llama la aten-
ci6n que la enfermedad ataca preferentemente al sexo femenino
(68 %) y disminuye sus manifestaciones después de la pubertad. Se
ha querido ver en ello un rol de disfuncién de las glandulas sexuales
(Niklas). Han sido descriptos casos de menstruacién tardia, ame-
norrea, menopausia precoz, sindromes adiposo genital, atrofia testi-
cular. Se admite que la castracién experimental trae aparejada una
hipercalcemia en el 60% de los casos y que la administracion de
hormonas ovéricas produce un descenso del calcio sanguineo.

Fulconis utiliza leche de cabra ovariectomizada en la alimen-
tacién de prematuros, recién nacidos y en animales y llega a la con-
clusién de que este alimento favorece considerablemente la calci-
ficacién y el crecimiento de los sujetos tratados. “Administrada a ra-
tas, una de cuyas patas habia sido fracturada artificialmente, se
activa no solamente el proceso de reparacién del calcio, sino tam-
bién se influencia en su conjunto todo el esqueleto, como lo demues-
tra netamente las radiografias practicadas y los dosajes de calcio
después de la calcinacién total”. “La administracién de leche de
cabra ovariectomizada actuaria de una manera indiscutible sobre
el calcio total y poco sobre el fosforo y las fosfatasas™. Considera
el autor que es innegable la accién de la ovariectomia sobre el me-
tabolismo calcico, sea por accién directa o a través del sistema pa-
ratiroideo. A su juicio, se manifiesta no sélo sobre el sujeto, sino
también sobre las hijos de las hembras operadas y amamantadas
por ellas mismos (mayor crecimiento del esqueleto, hipercalcifica-
cién) .

“La reparacién de las fracturas, la impregnacién calcica del
esqueleto de los animales sometidos a esta alimentacién, prucba so-
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bradamente por el examen clinico, radiolégico y quimico, que el
calcio contenido en la leche sufre modificaciones importantes des-
pués de la ablacion de los ovarios. En base a ello el autor considera
posible sacar algunas conclusiones terapéuticas. “La administracién
de leche proveniente de una hembra castrada, es decir, considerada
como alimento calcico asimilable y utilizado por la gestante duran-
te todo el curso de su embarazo y después del nacimiento por el or-
ganismo del nifio, deberia ser ensayado, cada vez que sea posible.
Los resultados felices que hemos obtenido, merecen ser retenidos.
El procedimiento podra igualmente ser recomendado en el raquitis-
mo, en los diferentes trastornos de la osteogénesis y de la caalcifica-
ciéon y de una manera general, en todas las lesiones traumaticas o
créonicas del sistema O6seo”.

Son numerosos los estudios clinicos y experimentales realiza-
dos en los ultimos afios por anatomistas, bidlogos, quimicos, clini-
cos y cirujanos destinados a esclarecer la fisiopatologia de las glan-
dulas paratiroides.

Creemos de utilidad recordar en forma resumida los conoci-
mientos admitidos en la actualidad como incuestionables. Resulta
de gran interés la lectura de los trabajos de Rojas y Manfredi (°*)
del afio 1938 y de Introzzi (°*) 1939, por tratarse de publicaciones
de alto valor cientifico, en las que se actualiza todo lo referente al
estudio de las paratiroides. A la descripcién anatémica de Sands-
trom (1880) sigue la demostracion de Gley (1891): la tiroidecto-
mia es mortal en el conejo si se extirpan simultineamente las para-
tiroides. Moussu tiene el mérito de distinguir la funcién de ambas
glandulas atribuyendo la tetania aguda a la extirpacion de las para-
tiroides. Kohn, Vassale y Generali evitan la tetania del perro, ex-
tirpando 3 paratiroides y dejando 1. Mc Callum y Voegtlin demues-
tran la hipocalcemia en los animales paratiroprivos. Asi como la
extirpacion de las glandulas provoca la tetania aguda, su hiperfun-
cién conduce a la producciéon de trastornos cronicos, cuya mas alta
expresion es la osteosis fibrogedédica (osteitis fibrosa, osteitis fibrosa
quistica localizada de Recklinghausen). En 1907 Halsted cura la
tetania por reposiciéon de injertos; Collip aislé en 1925 la parathor-
mona, consiguiendo la supervivencia de los animales paratiroprivos.
En 1925, Mandl cura un caso de osteosis fibrogeddica extirpando
un adenoma paratiroideo con lo cual la comprobacién clinica y ex-
perimental puede considerarse definitiva.

Los estudios fisiologicos, bioquimicos y clinicos permiten esta-
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blecer las caracteristicas mas importantes de los sindromes parati-
roideos antagénicos, en la forma que los han resumido Rojas y

Manfredi (1. c., pag. 52).

I.—HIPOPARATIROIDIS MO :

Clinico: tetania paratiroidea, postoperatoria y espontinea. Bio-
légico: hipocalcemia, hipocalciuria, hiperfosfatemia, hipofosfaturia e
hiperexcitabilidad neuromuscular, cronaxia aumentada. Experimen-
tal: tetania, hipocalcemia, hiperfosfatemia, trastornos troficos de
la piel, cataratas.

I1.—HIPERPARATIROIDISMO :

Clinico: Osteosis fibrogeddica de Recklinghausen como la mas
tipica y caracteristica. Bioldgico: hipercalcemia, hipercalciuria, hi-
pofosfatemia, hiperfosfaturia. Experimental: por inyecciones de pa-
rathormona, hiperfuncién y lesiones de osteitis fibrogeddica. Ana-
tomia patolégica: adenoma paratiroideo o hiperplasia simple glan-
dular. Electrofisiologia: hipoexcitabilidad neuromuscular y disminu-
cién de la cronaxia.

Qued6 establecido que el hiperparatiroidismo clinico tiene su
mas alta expresion en la enfermedad descripta en 1891 por Rec-
klinghausen; en 1904, Askanazy establece la relacién entre la osteitis
fibroquistica y el adenoma paratiroideo causal. En su tesis de 1931,
Liévre (°°), designa la afeccién con el nombre de osteosis paratiror-
dea, que precisa su etiologia y no prejuzga acerca de la naturaleza
inflamatoria de las lesiones 6seas. La enfermedad se caracteriza
esencialmente por alteraciones éseas, orgénicas y tumorales, deter-
minadas por una gran movilizacién del calcio del esqueleto. Las
iméagenes radiograficas de los huesos son caracteristicas: marcada
decalcificacién que permite toda clase de deformaciones; ensancha-
miento de la cavidad medular, adelgazamiento de la compacta;
aparicion de pseudoquistes y geodas. Hipercalcemia, hiperfosfatu-
ria y litiasis renal; hipotonia muscular e hipoexcitabilidad nerviosa;
cronaxia disminuida y rheabase aumentada. “La tnica posibilidad
de curacién de essta enfermedad es la extirpacién del adenoma hi-
persecretor” (Rojas y Manfredi) (1. c., pag. 184).

Por analogia, muchos investigadores han procurado establecer
la relacién de las paratiroides con ciertas afecciones con alteraciones
6seas, aumento de la calcemia o que presentaban sintomas aislados
de hiperparatiroidismo, tales como el raquitismo tardio, osteomala-




— 339 —

cia, enfermedad de Albert-Schoenberg, osteopetrosis, esclerodermia,
sindrome de Thbierge-Weissenbach (esclerodermia y calcificaciones
metastasicas ), enfermedad de Still, espondilosis, otoesclerosis, reu-
matismos cronicos, tromboangeitis obliterante, enfermedad de Buer-
ger, de Raynaud, etc.

Dentro del grupo de las osteopatias distrofiantes, nos interesa
particulamente consignar los hechos vinculados a la fragilidad dsea
idiopatica, que para algunos autores no seria en dultima instan-
cia sino una variedad especial de la osteosis paratiroidea y pasible
por lo tanto, de igual terapéutica.

Fulconis (*"), obtiene un importante aumento de la calcemia
inyectando en animales hormonas paratiroideas; se observa ademas
una mayor densidad de los osteoblastos, con produccion de tejido
ostoide sin calcificar; dicho tratamiento no tiene accién sobre el
crecimiento 6seo ni sobre los puntos de osificacién. “Parece logico,
en consecuencia, aceptar la hipdtesis de la influencia paratiroidea,
sino sobre el desarrollo del hueso, al menos sobre su quimismo y de
incriminar un hiperfuncionamiento posible de la glandula, como
susceptible de romper el equilibrio de la fijacién arménica del cal-
cio y de provocar en ciertos puntos 6seos del feto, zonas de menos
resistencia y por lo mismo de fracturas”.

Carri¢re, Huriez y Hocq (**), dedican un capitulo de su impor-
tante trabajo al estudio de la disfuncién paratiroidea en la enferme-
dad de Lobstein.

Consideran los datos clinicos, interferométricos, biolégicos y
anatomopatolégicos. Establecen que es indiscutible la insuficiencia
de la mineralizacién del esqueleto cuya fragilidad esta ligada a una
mala calcificacién; con todo reconocen que en buen niimero de casos
de osteosatirosis, la calcemia, fosfatemia, excreciéon urinaria de Ca
y P. son normales. Tratan de explicar este hecho por la circunstan-
cia de que muchas de estas determinaciones han sido realizadas en
un periodo de latencia de la enfermedad, es decir, alejadas del mo-
mento de la tdltima fractura. En las formas juveniles, evolutivas
(1/3 de los casos), la fragilidad 6sea, la decalcificacién del esque-
leto y los estigmas humorales y bioquimicos de una eliminacién
calcica exagerada, permite reconocer, como base de estos trastornos
la existencia de un hiperpatiroidismo. En base a estas deduccio-
nes hacen practicar por Delannoy (**), la ablacién paratiroidea en
dos de sus enfermos, en los que obtuvo una franca mejoria, que du-
raba después de una afio de la operacién. Establecen por lo tanto,
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“que ciertas formas evolutivas de enfermedad de Lobstein, con frac-
turas a repeticién, decalcificacién intensa del esqueleto, hipercal-
cemia, son pasibles de la paratiroidectomia, tinica terapéutica capaz
de detener el trastorno del metabolismo calcico de estos enfermos vy
de facilitar ulteriormente los efectos de fijacién del calcio™.

Algunos autores se han ocupado de estudiar la influencia del
extracto paratiroideo en el metabolismo mineral de los casos de
osteogénesis imperfecta.

Hansen (™), estudia, desde este punto de vista, dos pacientes,
a los que administra por boca enormes dosis de viosterol y extracto
paratiroideo subcutaneamente. En condiciones standard (periodo de
control) ambos nifios acusaron una deficiencia en la retenciéon del
calcio, del fésforo y magnesio. Las respuestas mas significativas a
las grandes dosis de viosterol fué un balance negativo de la mayo-
ria de lo minerales, especialmente para el calcio y fosforo, menos
para el nitrégeno y azufre; persiste durante varios dias despucs de
la suspensién del viosterol. El extracto paratiroideo causé una ex-
cesiva pérdida de calcio, fésforo, potasio, magnesio y sodio, espe-
cialmente por la orina. El examen radiolégico del esqueleto, efec-
tuado periédicamente no demostr6 cambios apreciables.

Cabe recordar la observacién de Wyatt y Mac Eachern (™),
quienes encuentran lesiones de las glandulas paratiroideas en casos
de osteogénesis imperfecta y los estudios de Decourt (') sobre el rol
de las glandulas paratiroides en patologia Osea.

En nuestras observaciones las cifras de calcio, fésforo y fosfa-
tasas variaban dentro de cifras consideradas normales.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Las caracteristicas clinicas y radiograficas permiten establecer
el diagnoéstico con facilidad en las formas congénitas y precoces
en cuanto a las tardias, el asunto es mas complejo cuando se trata
de formas oligo o monosintomaticas.

En forma resumida pasaremos revista a una serie de afecciones
que presentan algin sintoma comun con la osteosatirosis idiopatica.

En la acondroplasia existe craneo voluminoso, pero de consis-
tencia normal; micromielia simétrica evidente, manos cuadradas o
en tridente, diafisis gruesas sin fracturas, trastornos del crecimiento
6seo en longitud; perturbacién de la osificacion encondral, esclero-
sis epifisiaria, claviculas normales, esclerdticas de coloracion nor-
mal, ensilladura lumbar. Es del todo excepcional la observacion, ya
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comentada, de Garrahan y sus colaboradores (*"): coexistencia de
los dos procesos (fragilidad ésea y acondroplasia).

La osteocondritis sifilitica, si bien se acompafia a veces de frac-
turas incompletas, es facil de diferenciar por el examen completo del
enfermo y por las radiografias (Pehu y Policard, Cervini y Bo-
gani) . ‘

La osteomalacia nunca es congénita; comienza habitualmente
en la segunda infancia; no existen fracturas sino deformaciones se-
cundarias del esqueleto; es dolorosa y se acompafia de trastornos
motores.

El craneotabes congénito (osteoporosis no raquitica de Wei-
land) y el craneotabes adquirido, que después del tercer mes es un
sintoma muy probable de raquitismo (Gyorgy), no presentan sinto-
mas a nivel de los huesos largos; por lo demas las fracturas de ori-
gen raquitico pueden facilmente diferenciarse clinica vy radiologica-
mente de las que presentan los enfermos de fragilidad 6sea.

También resulta facil el diagnodstico diferencial con los nanis-
mos debidos a intoxicaciones de los padres (saturnismo, alcoholis-
mo, hidragirismo ).

El examen minucioso del enfermo, completado con el valioso
auxilio de los Rayos X y el laboratorio, permiten establecer el diag-
nostico diferencial con el mixedema, infecciones dseas (osteomie-
litis, tuberculosis, sifilis), tumores 6seos (osteocondromatosis, enfer-
medad de Recklinghausen, osteosarcoma, reticuloendotelioma, mie-
loma multiple, quistes hidaticos o simples), tabes, escorbuto, etc.

EVOLUCION Y TRATAMIENTO

En la forma congénita o precoz de la fragilidad o6sea idiopati-
ca el prondstico es grave. Aparte de los nacidos muertos, muchos ni-
fios mueren en los primeros dias; los que sobreviven se desarrollan
mal, con grados variables de distrofia y disergia, facil presa de las
enfermedades infectocontagiosas, a las que pagan pesado tributo.
En nuestra observacién I, después de un periodo de mejoria, el ni-
fio fallece a los cinco afos de edad a consecuencia de una bronco-
neumonia.

Se citan casos de sobrevivencia hasta los 4, 5, 11, 14 y 17 afos,
desde luego excepcionales. La mayoria no alcanza la edad de nues-
tra observaciéon 1. En la observacion II establecemos un pronéstico
grave.

Las formas tardias tiene mejor prondstico, especialmente en las
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variedades oligo o monosintomaticas, compatibles con una larga su-
pervivencia; algunos casos de enfermedad de Lobstein han sido des-
criptos en personas de avanzada edad.

Muiltiples recursos han sido empleados en el tratamiento de
esta enfermedad, sin mayores resultados. Aceite de higado de ba-
calao, R. U. V., preparaciones fosforadas y arsenicales, tratamiento
antisifilitico, vitaminoterapia: (Dreyfus (**) comenta un caso de
curacién con Redoxon y Dietrich (**) con vigantol; calcio, etc., son
recursos con los que en casos aislados se han obtenido beneficios,
como asimismo con el empleo de preparados 6rganoterapicos ( tiroi-
des, timo, hipofisis).

Cabe recordar las experiencias de Fulconis con leche de ani-
males ovariectomizados y lo dicho referente a la acciéon de las para-
tiroides; es de esperar que sucesivas investigaciones, aclarando la os-
cura etiopatologia de esta enfermedad, permitan encontrar recursos
eficaces que en la actualidad no poseemos.

El tratamiento de las fracturas y las correcciones de las defor-
midades que en oportunidades determinan, proporcionan abundan-
te labor al cirujano ortopedista.

OBSERVACIONES DE LOS AUTORES RIOPLATENSES

Barbich ('), publica en 1914 su tesis sobre “osteopsatirosis idio-
pética”, ocupandose en capitulos sucesivos de consideraciones gene-
rales, etiologia, anatomia patolégica, sintomatologia, evolucion vy
pronéstico, diagnéstico y tratamiento. Historia una nifia de 12 afos
que sufre su primera fractura (fémur izquierdo) a los 5 afios y me-
dio; posteriormente se producen 10 fracturas mas (fémur izquier-
do 2, fémur derecho 4, tibia derecha 2, tibia izquierda). Desviacion
de ambos fémures por exuberancia de los callos 6seos; se practica la
osteoclasia manual del tercio inferior de ambos huesos (Dr. Sol€).

En 1915, Mola (*), en un trabajo titulado: “Contribucién al
estudio de la osteosatirosis”, da a conocer los primeros cuatro casos
observados en el Uruguay y que resuminios brevemente.

Obs. I: Nifo de 19 dias; miembros deformados por multiples
fracturas congénitas. A los 50 dias, nueva fractura. Fué seguido
hasta los 7 meses.

Obs. II: Nifo de 14 dias; consultan por deformacién de brazos
y piernas, debida a multiples fracturas consolidades; agrandamiento
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de la fontanela; durante el examen se produce una nueva fractura
de fémur.

Obs. I1I: Nina de 27 meses, melliza, con fracturas multiples
y deformacién a nivel de brazos, antebrazos y muslos, con movilidad
anormal; a nivel de las piernas, fracturas con crepitacién osea.

Obs. IV: Varéon de 15 anos, con numerosos callos 6seos de
fracturas consolidadas a nivel de los huesos largos. Ingresa al hos-
pital por fracturas recientes de pierna y antebrazo derecho.

El autor termina su interesante trabajo extendiéndose en consi-
deraciones sobre sexo, edad y herencia.

En 1916, Strada (”), hace el estudio anatomopatolégico de
un feto del sexo femenino, nacido muerto con 2.500 grs. de peso
y 40 cms. de talla. Notable reduccién de la longitud de los cuatro
miembros; calota blanda. En la autopsia: calota ésea casi comple-
tamente ausente; solo se observan pequefias escamas oseas, delgadas
pero muy resistentes. Fracturas de ambas claviculas. Costillas ple-
gables con engrosamientos de fracturas antiguas. Fracturas curadas
con callos 6seos en htimero izquierdo y radio derecho.

El examen microscopico revel6: osificacién encondral normal;
alteracién endostal y periostal del hueso.

Zerbino (*), publica en 1917 una observacién de caracter
familiar estudiada en Montevideo: nifia de 7 afios con fractura
de una pierna, probablemente congénita; a los 6 meses deforma-
ci6n en ambos muslos; a los 2 afos, fractura de ambos fémures, que
se repiten a los 3 y 7 afos. Térax en carena. Claviculas incurvadas.
Reacciones eléctricas normales. Wassermann y Mantoux negativas.
El hermano, nifio de 2 afios, nace con deformaciones de los miem-
bros. Fractura del htimero izquierdo consolidada. Incurvacién de
los fémures y tibias. Marcha imposible.

En el mismo afio, Cranwell (°), estudia un nino de 10 afos
que lleva sufridas 20 fracturas de las extremidades, producidas por
traumatismos minimos. El padre sufrié6 en su infancia 8 fracturas,
siendo la primera, al igual que su hijo, durante el trabajo de parto.
En la discusién de este caso, presentado a la Asociacién Argen-
tina de Pediatria (20 de junio de 1917), intervino el Dr. Rivarola,
quien manifiesta que el caso presentado fué visto en el Hospital de
Nifios, donde se le somete a opoterapia timica y tiroidea, como se
ve, sin resultado beneficioso. El Dr. Jorge opina que debe agregarse
opoterapia testicular; el Dr. Madrid Paz cita una observacién corres-
pondiente a un niflo que en 6 meses sufrio 15 fracturas y que
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fallece a los 3 anos por bronconeumonia. El Dr. Centeno dice no
haber observado ningtin caso; el Dr. Elizalde resena algunas obser-
vaciones en las cuales, a la fragilidad 6sea se une la deformacién
de los miembros.

La Dra. Satanowsky (“), publica en el mismo afio un caso
que cataloga como de osteogénesis imperfecta, en un nifio heredo-
sifilitico. Varéon de 12 dias que nace con los muslos flexionados
sobre la pelvis; durante un bafio se fractura el himero izquierdo;
12 dias después el himero derecho. Reblandecimiento del craneo,
con algunas zonas mas resistentes. Coloracién azul de las esclerdticas.
Nariz deprimida en su base. Hepatoesplenomegalia. Dolor y movi-
lidad anormal en el tercio superior del himero derecho. En el
himero izquierdo, callo doloroso, con paralisis del radial. Muslos
fuertemente flexionados sobre la pelvis; callos voluminosos en la
parte media de las diafisis femorales. Incurvacion marcada de las
tibias. Posteriormente fracturas dobles en ambos antebrazos; en
otra oportunidad durante el bano se fractura los dos htimeros y la
tibia derecha. Fallece: en la autopsia, congestién y edema pulmonar;
hipertrofia del timo. Congestiobn hepatica y esplénica. Atrepsia
moniliforme del intestino grueso. Glandulas de secrecion interna de
aspecto normal. Craneo en parte membranoso. En el examen de
una tibia, el periostio se desprende con gran facilidad. Cavidad
medular ensanchada. El examen histolégico no revela nada de
anormal.

En su tesis de Cérdoba del afio 1917, Vocos (7), estudia un
feto del sexo masculino, de 2.080 grs., de talla reducida, craneo
voluminoso y asimétrico, con micromielia de todos los miembros.
Las radiografias revelan una serie de fracturas en los huesos largos,
en diverso grado de evolucién (recientes y consolidadas). El estudio
anatomopatoldgico revelé la existencia de lesiones tipicas de osteo-
génesis imperfecta. Se ocupa luego de la historia, sinonimia, sinto-
matologia, anatomia patoldgica, diagnéstico, naturaleza y patogenia
y prondstico de la enfermedad en estudio.

En 1920, Velasco Blanco (°), presenta la observacion corres-
pondiente a un nifio de 1 mes, que nace con varias fracturas, pre-
sentando incurvacion de los miembros inferiores, con callos exube-
rantes. Craneotabes generalizado. Esbozo de labio leporino. Manos
y pies alargados. Fragilidad 6sea total. Wassermann positiva en la
madre. El autor se refiere finalmente a la patogenia y tratamiento.

Navarro y Sanchez ("), presentaron en 1921 a la Sociedad
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Argentina de Pediatria, un nifio de 1 mes y medio; 2.860 grs. de
peso, suturas del craneo ampliamente abiertas; reblandecimiento
de parietales y occipital; fontanela grande; miembros cortos y de-
formados. Las radiografias revelaron la existencia de 16 fracturas
diseminadas en los huesos largos. Poco después, aparece una hidro-
cefalia, por lo que se instituye tratamiento antisiflitico y punciones
lumbares, que mejoran al nifio. Posteriormente dos nuevas fracturas:
hiimero y tibia derecha. Los autores destacan la rareza de la conco-
mitancia de la osteosatirosis e hidrocefalia, no registrada en nin-
guna de las publicaciones consultadas.

Al discutirse este relato, el Dr. Olivieri recuerda dos observa-
ciones en hermanos (uno corresponde a la Obs. de Cranwell, ya
citada ). El otro hermano, de 6 meses, presenta 4 fracturas en corto
tiempo. Se refiere al fracaso del tratamiento antisifilitico y opote-
rapico (timo, tiroideo, testiculo). ElI Dr. Buso no cree que la sifilis
sea la causa de la enfermedad. El Dr. Sussini se refiere a las analo-
gias, que en el examen radiografico presentan la tabes juvenil y
la osteosatirosis: fracturas diafisiarias, transversales y consolidadas|
El Dr. Lugones se refiere a un caso analogo que tiene en estudio
con el Dr. Elizalde. Finalmente el Dr. Navarro opina que se trata
de un trastorno del metabolismo del calcio, ya que estos enfermos
carecen de la facultad de fijarlo.

En 1923, la Dra. Vallino ('"), publica la historia clinica de
un nifio de 40 dias, que estudiara en el consultorio externo de la
catedra del Prof. Acufia. Desde el nacimiento presenta los cuatro
miembros flexionados; inmovilidad de los miembros inferiores. Ca-
beza blanda, especialmente en la parte media y posterior; pequenas
placas de osificacién en los temporales y occipital. Nariz deprimida.
Escleréticas azules. Brazos cortos; humeros incurvados. Fémures y
tibias espesadas. Esplenomegalia. Al sacarsele una radiografia y
estando sostenido por la madre, se fractura el himero derecho.

Radiografias: fracturas consolidadas de ambos fémures, con
callo irregular; fracturas del humero derecho y radio izquierdo;
diafisis delgadas; epifisis voluminosas. Mejora con sulfarsenol, mer-
curio y calcio.

Valdez y Gonzalez Alvarez (''), observan en Coérdoba (1926)
un caso de fragilidad 6sea; nifio de 2 afios y medio que presentaba
craneo blando e incurvaciones de los miembros, desde su naci-
miento. Escleréticas azules. Al caerse de una altura de sélo 10 c¢ms.
se fractura el fémur derecho. Las radiografias revelaron diversas
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fracturas consolidadas o en vias de curacién en ambos hameros,
radio izquierdo, tibia derecha. Hipoexcitabilidad eléctrica. Wasser-
mann y Mantoux negativas. Durante su internado, al intentar pa-
rarse en la cuna, se produce una nueva fractura completa del fémur
izquierdo.

Una nueva observacién en el Uruguay corresponde a la publi-
cada por Leone Bloise ('), en 1926. Se trataba de un nifio a
término, con desarrollo inferior al normal, en el que se comprueba
inmediatamente de nacer, la existencia de multiples fracturas (am-
bos fémures, tibias, peronés); craneotabes marcado; facies mixede-
matosa. Durante su permanencia en la sala, nueva fractura. Es
retirado a los 26 dias con sus fracturas en vias de rapida consoli-
dacién. Una semana después reingresa, con un cuadro respiratorio
agudo, a consecuencia del cual fallece. En la autopsia se comprobo,
ademéas de las lesiones 6seas, una esclerosis conjuntivointersticial y
atrofia marcada del tiroides.

Dos nuevos casos de osteosatirosis con escleréticas azules fueron
observados en el Uruguay por Petrillo ('), en el afio 1929. Se
trataba de dos nifios de 12 y 7 afios de edad, con fracturas dseas que
se revelaron en uno a los 6 meses y en el otro a los 16. Trauma-
tismos insignificantes y consolidacién rapida. Deformaciones de los
miembros. La frecuencia de las fracturas disminuia con la edad.
Silla turca normal. La madre presentaba también escleréticas azules.

En el mismo afio de 1929, Montarcé ('*), refiere la siguiente
observacién: nifio de 2 afios de edad con fractura de fémur y peroné
izquierdos; numerosos callos 6seos de los huesos largos, indicio de
fracturas antiguas producidas algunas de ellas probablemente du- |
rante la vida intrauterina y otras en el nacimiento. Escleréticas
azuladas. Aplasia craneana. Wassermann positiva débil en la madre
y en el nifio. Calcemia normal en ambos. Trastornos simpatico-
ténicos por probables disfunciones glandulares.

Sanchez y Castro Devans ("), estudian en 1930 una nifna
de 11 meses con antecedentes sifiliticos: madre con condilomas
vulvovaginales; padre heredosifilitico. Un hermano de 8 afios tiene
hidrocefalia y retardo mental. Al nacer la nifia, se comprueba la
existencia de una fractura del hiimero derecho; a los dos meses,
deformacién dolorosa del brazo izquierdo y de la clavicula del
mismo lado. A los ocho meses, pequefio condiloma anovulvar que
se trata con sulfarsenol. A los diez meses, fractura del hiimero dere-
cho, un poco por debajo del sitio de la anterior. Ocho dias despucés,
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fractura del fémur derecho y una semana después, del izquierdo.
Veinte dias después, fallece en estado caquéctico con tos y disnea.
Ponen de relieve la existencia incuestionable de la infeccién sifili-
tica que presentaba esta nifia.

En 1931 Schiavone ("), publica la observacién correspon-
diente a un nifio de 6 meses. A los tres meses sélo pesaba 3.500 grs.
Fontanela grande, escasa talla. Incurvacién de los miembros supe-
riores e inferiores. A los 5 meses, fractura del fémur derecho. Zonas
craneanas de reblandecimiento. Escleréticas azules. Térax de escaso
desarrollo. Diversas radiografias demuestran la incurvacién de los
huesos largos, rarefacciéon 6sea y la fractura del fémur en vias de
consolidacién. En base a la existencia de coriza crénico, espleno-
megalia, paladar ojival y mal estado general, se cataloga al nino
como heredoluético; el tratamiento correspondiente mejora el estado
general.

Una nueva observacion de la catedra fué publicada por Acufia
y Winocour ('7), en el afno 1933. Si bien por la edad de la enferma
(18 afios), la observacién no corresponde al campo de la pediatria,
los autores juzgan de interés el caso por tratarse de un proceso
verosimilmente congénito, ya que la enferma presentaba desde su
nacimiento incurvacién a nivel de las piernas. Al ano y medio,
fractura de un brazo; tres meses mas tarde, nueva fractura, que se
van sucediendo hasta totalizar 15 (miembros, costillas, columna).
Fracturas casi espontaneas, de rapida consolidacién, con callos
defectuosos. Posteriormente se producen nuevas fracturas de tibia,
cbito y radio derechos y de humero izquierdo.

Al examen radiografico: transparencia ésea, especialmente a
nivel de la epifisis, que presentan amplias areolas, separadas por
tabiques oscuros. Fosfatemia 50 mg. %,. Calcemia, 87 mg. %,.

Soto y Lieutier ('*), publican en el Uruguay (1935), otro
caso de osteogénesis imperfecta: nifio de 7 afios; craneo blando e
incurvacién de las piernas desde el nacimiento; a los tres meses,
fractura de un fémur; se producen nuevas fracturas que son tratadas
por los padres, curando en posicion defectuosa. Hace dos meses,
fractura del hiimero derecho. Talla inferior a la normal. Cabeza
grande. Escleréticas azules. Esternén saliente. Miembros cortos, angu-
lados. Calcemia y fosfatemia normales. Wassermann negativa. El
estudio radiografico revel6 lesiones dseas clasicas.

Bajo la denominaciéon de displasia periéstica de Porak y Du-
rante, Gavioli ('), estudia en 1935 un recién nacido de 2.180 grs.,
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quien presenta cabeza blanda, papiracea, coloracién fuertemente
azulada de las escleréticas; fracturas recientes de ambas claviculas;
fracturas recientes y antiguas en ambos himeros. Costillas blandas,
con crepitacién 6sea. Deformaciéon en arco de los fémures. Fractura
de los huesos de las piernas. Calcemia 0,035 grs. %,. Fosfatemia
0,018 grs. %,. Wassermann y Kahn negativas. Fallece a los 25 dias
de edad. El estudio histolégico (Dr. Lascano Gonzalez), revela
alteraciones evidentes de todas las zonas que dependen en su origen
del periostio y conservacién perfecta del proceso de osificacion en-
condral.

Con el titulo de enanismo paratiroideo de Pende y sindrome
de Lobstein, Piaggio Blanco, Artagaveytia y Piaggio Blanco R. (*),
publican en 1936 la historia de una enferma de 47 afios, que solo
mide 1,34 m., con craneo “‘en reborde” de Apert y escleréticas de
color gris azulado. Huesos de los antebrazos incurvados, sin callos
de fracturas. Calcemia: 68 mgrs. %,. Fosfatemia: 50 mgrs. %,.
Destacan la existencia de dos sindromes: enanismo paratiroideo de
Pende y osteosatirosis incompleta; se preguntan los autores si la
insuficiencia paratiroidea que los examenes quimicos parecen con-
firmar, no son la causa del doble sindrome que presenta la enferma.

En 1938, Anibaldi (*'), publica un trabajo sobre enfermedad
de Lobstein, relatando la historia de un nifio de 14 afios que habia
sufrido 9 fracturas (la primera a los dos anos de edad y la ultima
a los catroce). Lo clasifica como enfermedad de Lobstein a forma
incompleta (no habia sordera), de tipo heredofamiliar, con fragi-
lidad 6sea idiopatica, esclerdticas azules, hipotrofia muscular, anor-
mal laxitud ligamentosa, gran rarefaccion oésea; silla turca muy
pequefia. Termina su trabajo estudiando el sindrome clinico, etiopa-
togenia, formas clinicas, prondstico y tratamiento.

Gamboa y Salvati (**), publican en 1939 un trabajo basado
en el estudio de una nina de 4 afos que presenté a los tres meses
fractura del fémur derecho; al afio y medio del fémur izquierdo:
a los dos afios, del antebrazo izquierdo. Son consultados por defor-
macién acentuada de ambos miembros inferiores. Craneo grande,
braquicéfalo. Audicién normal. Escleréticas azules. Angulacion de
los miembros inferiores que se presentan francamente acortados.
Hipotonia generalizada con discreta atrofia muscular. Movilidad
pasiva exagerada en todas las articulaciones. Wassermann y Kahn
negativas. Calcio: 11 mgrs. %. Fosforo: 8 mgrs. Je. Las radio-
grafias revelaron la existencia de pseudoartrosis en ambos fémures
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y descalcificacién. Fractura del cdbito izquierdo. Adelgazamiento
y descalcificacion de los huesos del craneo. Como tratamiento: calcio
R. U. V., osteoclasia, traccién y enyesado.

b

En el mismo afio (1939), Velasco Blanco (**), presenta una
nueva observacion, recordando su trabajo del afio 1920 vy resu-
miendo el caso observado en aquella oportunidad. La segunda
observacién corresponde a un nifio de 9 dias con micromielia por
fracturas e incurvacién de los miembros inferiores. Braquicefalia;
consistencia papirdcea de gran parte de los frontales, parietales y
escama del occipital. Fontanela grande. En los miembros supe-
riores no se observan fracturas ni deformaciones. La radiografia
revel6 la delgadez de las diafisis; fractura del tercio superior del
fémur derecho, con callo exuberante. Tratamiento: antisifilitico
de prueba; R. U. V., opoterapia. Hasta los tres meses, seguia en
buenas condiciones.

Carrau y Praderi (*'), con el titulo de: “cutis laxa, hiper-
laxitud articular, lipodistrofia segmentaria y fragilidad ésea”, publi-
can en el Uruguay (1940), un estudio basado en la observacién
de un nifio de 1 afio que presenta dos fracturas espontaneas en el
fémur derecho y una en el izquierdo; intensa laxitud articular, lipo-
distrofia segmentaria, piel laxa, con grandes arrugas. Establecen
las semejanzas y diferencias con la enfermedad de Lobstein, de
Harlow y de Ehlers-Danlos; se refieren a la intervencién del sistema
endocring y del diencéfalo en la patogenia del proceso.

Garrahan, Larguia y Malenchini (*"), publican en 1940 un
articulo que titulan: ‘Osteosatirosis tardia. Exostosis y acondroplasia
local”. Estudian una nifa de 6 afios, quien acusa dolores, especial-
mente nocturnos, a nivel de los miembros superiores e inferiores.
Hace cuatro meses, fractura del hiimero derecho. No camina desde
seis meses atras, por una fractura espontanea de la extremidad
inferior del fémur. Cuando tenia 4 anos, fractura del fémur izquier-
do, que se repite en el mismo hueso tres veces mas. Ambos codos
deformes con luxacién del radio. No hay escleréticas azules. El
examen radiografico completo revel6: afeccion politopica sistema-
tizada del esqueleto; adelgazamiento considerable de la cortical y
ensanchamiento relativo de la medular (atrofia excéntrica); per-
meabilidad exagerada a los rayos X; estructura normal de algunos
cartilagos de crecimiento e imagen “en escarapela” en otros; frac-
turas 6seas; luxacion del radio por deficiente desarrollo del cibito;
imagenes de exostosis. El estudio de la calcemia, fosfatemia y el

41\
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examen eléctrico no les permite afirmar que existiera hiperpara-
tiroidismo. Los autores se creen autorizados a establecer el diagnos-
tico de osteosatirosis tardia idiopatica, si bien la nifia presenta ade-
més manifestaciones discretas de sus cartilagos, lo que hace mas
interesante esta observacion.

Sorol (2"), escribe en 1940, un articulo titulado: “Osteosati-
rosis, enfermedad de Lobstein”, basado en el estudio de un nino
de 7 afios, hijo de padre alcoholista; desde hace dos anos acusa
dolores espontaneos en los brazos, que no ceden a los tratamientos
antireumatico y especifico. Fracturas consolidadas en ambos brazos
y muslos. Cifosis y escoliosis. Abultamiento de las costillas. Atrofia
muscular. Kahn negativas en la madre y en el nifio. Calcemia:
96 mgrs. Y.

En las radiografias: rarefaccién dsea; fracturas consolidadas.

Munilla y Soto (*), presentan en 1940, a la Sociedad de Pedia-
tria de Montevideo, un relato sobre “osteogénesis imperfecta y en-
fermedad de Lobstein en el Uruguay”, basado en tres observaciones
originales, elevando a 13 el nimero de casos estudiados en su pais.
De las 13 observaciones, 6 son formas congénitas y 7 postnatales:
6 familiares o hereditarias; en 4 casos habia esclerdticas azules;
9 varones y 4 nifias; 1 con lesiones de las glandulas endocrinas
(atrofia del tiroides); 1 fallece (necropsia).

Creen que las formas congénitas y postnatal son formas clinicas
del mismo proceso; vinculan las lesiones de origen mesodémico a
la carencia del acido ascorbico.

Negro y Munilla (*" bis), comentan la observacion corres-
pondiente a un nifio que presenté desde el nacimiento sintomas de
fragilidad 6sea (fracturas, falta de osificacion craneana); destacan
como dato de interés, la existencia de esclerdticas azules hasta la
edad de 6 afios; a partir de entonces, la coloracion se normaliza; el
nino tiene actualmente 15 afios.
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En los adultos la fibrilacién auricular es una alteracién del rit-
mo cardiaco que se presenta con bastante frecuencia. Withe ("),
le adjudica el tercer orden, colocando antes que ella la arritmia ex-
trasistlica y la taquicardia paroxistica. Sabiendo que para su pro-
duccién, predisponen las lesiones miocardicas, se justifican que en el
nifio, corazén habitualmente no tarado, su presencia sea considera-
da como rara.

Sin embargo la casuistica reunida prueba su existencia y de-
muestra que para su produccién es preciso que haya un compromi-
so miocardico, agudo o crénico, pero siempre severo, condicion que
en la infancia es llenada en la gran mayoria de los casos, por la
carditis reuméatica o sus consecuencias.

La fibrilacién auricular es el exponente de una anormal activi-
dad de las auriculas, cuyo trabajo en lugar de hacerse arménica-
mente y regido por el estimulo del seno de Keith y Flack, se efec-
tha por contracciones irregulares y aisladas de sus fibrillas muscu-
lares, las que al no coordinarse impiden en absoluto el desempeno
funcional de dichas cavidades, Esas contracciones fibrilares parcia-
les se inician en el anillo muscular pericava, mediante una onda cir-
cular, irregular, que recorre el mismo a razén de 500 a 600 vuel-
tas por minuto, desparramindose ese estimulo siguiendo un trayec-
to inconstante en el miocardio auricular: son ondas que circulan

(*) Comunicacién presentada a la Sociedad Argentina de Pediatria,
sesion del 10 de diciembre de 1940,
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bloqueadas en su trayecto y a cada paso por la desigual excitabili-
dad de las diversas fibras que deben recorrer y que segtin la teoria
del movimiento circular de Meyer y Mines, deberian hallarse, al
llegarles la onda de excitacién, en condiciones de responder con-
trayéndose y propagandola. La velocidad de propagacién de la on-
da muy aumentada y por otra parte aceptandose que su recorrido
sea mas reducido, abarcando habitualmente el anillo muscular que
rodea solo a una de las venas cavas, justifica que las fibras muscu-
lares sean encontradas en su gran mayoria, en un periodo refracta-
rio, lo que origina la desigual distribuciéon de las ondas, que sélo
pueden seguir al encontrar regiones excitables y lo hacen por tra-
yectos tortuosos por esa causa, con la consecuencia de las contrac-
ciones parciales y totalmente desordenadas de cada una de las fi-
brillas de las auriculas.

El automatismo del corazén estaria regido por esa onda peri-
cava de frecuencia tan alta, que suplantaria al marcapaso habitual,
nodulo sinusal.

Las contracciones parcelares y desordenadas llegan al nédulo
de Tawara, pero alli se establece un freno a su propagacién, por el
bloqueo que el periodo refractario de la conductibilidad del haz
de His establece; hay un verdadero bloqueo funcional y sélo pue-
den encarrilarse en el sistema diferenciado de conduccién, un nu-
mero de excitaciones que varian entre 100 a 150 por lo comun, ha-
ciéndolo ‘también en forma desordenada.

El ventriculo responde directamente a esos estimulos que asi
le llegan y sus contracciones son tan irregulares y variables como
aquellos: se establece la arritmia completa.

Clinicamente es dicha arritmia completa el caracter saliente
del diagnéstico: taquicardia y taquifigmia arritmicas, pulso total-
mente irregular en la frecuencia, el ritmo y el volumen de sus la-
tidos. Coorazén arritmico con sus tonos variables por la misma arrit-
mia y la irregularidad de la fuerza de sus contracciones; modifica-
ciones caprichosas de la intensidad de los tonos y de los soplos que
existieran; en algunas contracciones ausencia del segundo tono cuan-
do el sistole es muy precoz y no llega a levantar las sigmoideas.

El método grafico destaca el electrocardiograma caracteristico
con ausencia de la onda P, o suplantada por el registro de peque-
fias oscilaciones fibrilatorias; el electrocardiograma ventricular se
conserva pero con completa desigualdad de los espacios R-R, man-
teniendo su caracter supraventricular (bicardiograma de poca an-
chura), pero con ondas rapidas de desigual voltaje; las ondas T
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habitualmente aplanadas, atestiguando las deficientes condiciones
metabodlicas del miocardio. _

El flebocardiograma obtenido aislado puede ser muy confuso;
sacado conjuntamente con un electrocardiograma que atestigiie las
ondas C, se observa la ausencia de las ondas a, conjuntamente con
la irregularidad arritmica de las c, las que pueden confundirse atin
con las ondas v, por pérdida de su nitidez y con borramiento, tam-
bién, de la depresion c-v.

Debido al valor que modernamente se le concede al flebo-
grama como indice del éstasis, creemos oportuno resumir los 5 ti-
pos de dicho trazado, que distingue Weber (*'), en la fibrilacion
auricular.

Flebograma normal; onda a, la mas elevada;
espacio a-c depresién poco profunda; depre- v
sién c¢-v la mas profunda.

<
Tipo I de Weber en la fibrilacién auricular: v
ausencia de a; ¢ y v normales, depresion c¢-v

més profunda que la v-c. No hay éstasis -

<

Tipo II. El descenso de la onda ¢ (colapso v
sistélico) y el de la onda » (colapso diastélico)
son similares. La mayor profundidad de la de- / //\/
presién diastélica que alcanza a la sistélica in-

dicaria el comienzo del éstasis

Tipo III. Con poca amplitud de ¢; colapso
sistélico en borramiento, con aspecto de mese-
ta; indicio de marcado éstasis

< v
v
Tipo IV. ¢ pequeiia y v de gran amplitud; co- ¢
lapso sistélico poco marcado; a veces fusién de
¢y v; tipo muy propio de la fibrilacién auri-
cular taquicardica
W

Tipo V. Escasa nitidez de ¢ y »; el descenso

diastélico es muy rapido, seguido de un ascen-

so més lento; gran éstasis. Flebograma propio
de la fibrilacién auricular bradicardica,

Nuestra enfermita presenté el flebograma del tipo I.
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El fonocardiograma es también de poco valor obtenido aislado
por la confusién que la variabilidad de los tonos trae consigo. En
trazados simultineos con el electrocardiograma que despiste el pri-
mer tono, pueden visualizarse las modificaciones auscultatorias tan
caprichosas de la arritmia completa: desigual intensidad de las
vibraciones del primer tono, que no van precedidas de su faz au-
ricular ascendente, irregularidad y falta a veces del segundo tono y
variaciones de los espacios del silencio diastélico.

Nuestro estudio esta efectuado sobre un caso de fibrilacién au-
ricular erénica, en una nifia de 13 afos, internada en la sala 32,
de Clinica Pediatrica, del Hospital Alvear y su historia es la si-
guiente:

Aida H., 13 afios, argentina, domiciliada en Lomgchamps, Sala
32. Cama 24. Historia N° 392, 1940.

Ingresa a la Sala 32 del Hospital Alvear el dia 23 de julio de
1940, refiriendo la iniciacién de su enfermedad a una semana atras, que
comienza con palpitaciones, vomitos y algo de fatiga, en forma casi re-
pentina.

Su estado actual revela disnea marcada, que dificulta la posicién
decubito, facies ansiosa, disneica, ligera cianosis de pémulos y labios;
latidos arteriales moderadamente visibles en cuello, con alguna ingur-
gitacién venosa de las yugulares.

Regién precordial, latido difuso visible e irregular, con aspecto
ondulante del choque.

La palpacién revela un frémito irregular y un choque en amplia
zona.

Area cardiaca muy agrandada en todos sus diametros.

La auscultacién permite diagnosticar una arritmia completa, ta-
quirritmia alrededor de 190 a 200 por minuto. Se oye un soplo muy
irregular en ese momento, pero que puede localizarse en el sistole.

El pulso sélo alcanza a percibirse con 120 a 130 ondas, y atin con
dificultad, por la poca tensién de la mayoria: arritmia completa mar-
cada.

Higado a 2 traveses, no doloroso. Bazo, no se palpa.

Pulmones: Algunos rales subcrepitantes en ambas bases; sonori-
dad normal. El resto del examen sélo revela la presencia de amigdalas
hipertréficas, cripticas, con pequenas adenopatias regionales de cue-
llo y submaxilares.

En sus antecedentes personales no encontramos la fiebre reumati-
ca que podiamos esperar; fué nacida a término, sin particularidades en

4
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su primera infancia; las unicas enfermedades que relata es una gripe
a los dos afios, sarampién a los 9, y hace 2 meses una angina febril
que cur6 en 4 dias.

Menstraa irregularmente desde hace 6 meses.

Se la coloca en reposo absoluto, régimen lacteo y frutas y se le da
3 U. G. de polvo de digital al dia, que tomé durante 3 dias, al cabo
de los cuales se siente mejor, puede acostarse sin fatiga, no tiene cia-
nosis, menos disnea, frecuencia cardiaca 140, y de pulso 80, siempre en
arritmia completa y con gran déficit del pulso.

Radiografia N* 1

La diuresis de 600 grs. a su ingreso, se eleva al tercer dia a 2.000
grs., para permanecer en dias siguientes entre 1.200 a 1.300 grs.

Eritrosedimentacién a su ingreso: Indice = 7. Reaccion de Welt-
mann — 6.5: normales. Reaccién de Mantoux al 1 9, negativa. Ani-
lisis de orina =— Normal.

Al tercer dia de su ingreso se obtiene una telerradiografia (ver
radiografia N® 1): corazén totalmente dilatado con un diametro lon-
gitudinal de 17.2 cms. y un transverso derecho de 4.6, izquierdo 10.7;
suma 15.3 con un didmetro interno del térax de 24 ems. Cuerda del

arco ventricular izquierdo 9.2 vy flecha 1.4.
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El 31 de julio, 8 dias después de su ingreso, habiéndole dado s6-
lo 3 dias digital, pero habiéndola mantenido en reposo obsoluto, se ob-
tiene el primer electrocardiograma (ver electrocardiograma N° 1),
caracteristico de la fibrilacién auricular con arritmia completa, con al-
rededor de 140 pulsaciones por minuto, con ausencia de la onda P, con
complejos QRS de 0.08” de duracién, de voltaje variable y con espa-
cios R-R totalmente desiguales; onda T aplanada, positiva en ID,
difasica en I y III D.

1T

111

Electrocardiograma N* 1

Ese mismo dia se obtiene un primer fonocardiograma (ver tra-
zado N? 1), que por haber sido sacado aislado, da imagenes vibrato-
rias confusas por superponerse y variar de intensidad los tonos, pero
tras las pausas diastélicas mayores, puede visualizarse un ritmo a tres
tiempos, por aparente desdoblamiento del segundo tono; el primer to-
no no precedido de las vibraciones “in crescendo”, propias del tono
auricular. A veces se inscribe el soplo sistélico.

La nifia contintia en reposo, sin administrarle digital. Los dias 3

J
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y 4 de agosto hace un proceso aparentemente gripal, con fiebre alta
que llega hasta 40° rectal, pasajera, con rales gruesos y medianos di-
fusos, en la regién dorsal, sin modificaciones percutorias del térax, con
elevacién de su taquicardia arritmica, que permanece elevada, atn
transcurrido ese episodio, con oliguria que desciende a 100, 450, 850,
550, 400, 300 los dias siguientes, lo que obliga a dar digital 3 U. G., los
dias 10, 11 y 12 de agosto, con lo que entra en rapida mejoria, mejo-
rando la diuresis y llegando a tener alrededor de 90 latidos por minuto.

El dia 7 de agosto se practica un nuevo examen grafico, pulso
venoso y fonocardiograma simultineos (ver trazado N° 2), que es su-
mamente ilustrativo; el flebograma demuestra la ausencia de la onda
a, la c es elevada y el colapso sistélico (c-v) mas deprimido que el

Trazado N I

Fonocardiograma

diastélico (v-c) tipo I de Weber; el fonocardiograma simultaneo muestra
en algunas zonas la individualizacién de los tonos: el primero mis fuer-

te coincidiendo con la rama ascendente de ¢, un 2% tono que se pro-

duce conjuntamente con la rama ascendente de v y un tercer tono
que coincide exactamente con el vértice de v y es identificado, enton-
ces, como chasquido de apertura de la mitral, atestiguando la estre-
chez mitral existente. También en ciertos momentos se graba un rui-
do grave diastélico, netamente después del chasquido de apertura y que
debe interpretarse como el llamado ruido de rodado diastélico, que
conjuntamente con aquel son los unicos signos reconocibles de la es-
trechez mitral, que la fibrilacién dejé en nuestra enfermita (r) .




Trazado N* 2

Pulso venoso y fonocardiograma simultanecos
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Trazado N° 3

Electrocardiograma y fonocardiograma sincrénicos
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El 20 de agosto se le practica un nuevo examen grafico mas com-
pleto; en un primer trazado. electrocardiograma simultdneo con re-
gistro de ruidos, con corazén menos taquicardico, aproximadamente a
110 por minuto (ver trazado N° 3) ; el ritmo a 3 tiempos es evidente;
la R del electrocardiograma simultaneo caracteriza el primer tono. En
una segunda parte de este mismo trazado se obtuvo ademis del clectro-
y fonocardiogramas, el registro del pulso venoso; (ver trazado N” 4):
presenta neta la arritmia completa: el pulso venoso sin onda a y del
tipo I de Weber, con colapso sistélico mas profundo que el diastolico.
El fonocardiograma vuelve a repetir el ritmo a 3 tiempos, por adicion
del chasquido de apertura, siempre el tercer tono coincidente con el
vértice de v.

El dia 20 de agosto se inicia el tratamiento con quinidina, inten-

Trazado N® 4

Electro, fono y flebograma sincrénicos

tando modificar su arritmia; las condiciones de la nifa eran buenas
en cuanto a la frecuencia de su corazén, alrededor de 110 por minu-
to, sin insuficiencia cardiaca (estaba digitalizada moderadamente) .
Pesaba entonces 37.900 grs., administrandole las siguientes dosis de

sulfato de quinidina (quinicardine) :

Agosto 20 0.20 grs.
Agosto 21 0.30 ,
Agosto 22 040
Agosto 23 0.50
Agosto 24 0.60
Agosto 25 0.60
Agosto 26 0.80
Agosto 27 1.00 ,,
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Los dias 28 y 29 de agosto no tomé quinidina, por haberse elevado
su nimero de pulsaciones; el dia 29 se le dan 3 U. G. de polvo de di-
gital y el 30 retoma la quinidina, asi:

Agosto 30 1.00 grs.
Agosto 31 1.20 ,,
Septiembre 1 1.40
Septiembre 2 1.40
Septiembre 3 no tomod.
Septiembre 4 1.00 grs.
Septiembre 5 1.20 |,

»

2

En total tomé6 11.60 grs. de sulfato de quinidina con tolerancia
perfecta del medicamento, que s6lo en una oportunidad le produjo
un estado nauseoso pasajero. La arritmia no se modificé en lo mas
minimo.

Posteriormente hubo de ser digitalizada en varias oportunidades,
por crisis moderadas de insuficiencia cardiaca, repetidas en forma in-
termitente. El higado ha descendido a un través por debajo de la linea
umbilical, duro, casi indoloro. No hay signos de actividad reumatica:
6.500 glébulos blancos: eritrosedimentacion, indice 5,2. Reaccion de
Weltmann — 8 (2 diciembre 1940).

Las condiciones de supervivencia de esta niia permanecen esta-
cionarias; obtenidas 3 telerradiografias, los dias septiembrel?, octubre
8 y diciembre 4, la imagen cardiaca es similar. (Radiografias 2, 3 y
4 que no se presentan por esa misma causa).

Un nuevo electrocardiograma del 1° de octubre (electrocardiogra-
ma N° 2) demuestra el mantenimiento de su arritmia completa, menos
taquicardica y algin extrasistole ventricular; (acababa de ser digitali-
zada).

El 3 de diciembre se obtiene un nuevo electrocardiograma (elec-
trocardiograma N° 3) practicamente de idéntica conformacién y mas
bradicardico (digitalizacién crénica), con alrededor de 75 pulsaciones
por minuto. Estos electrocardiogramas que fueron presentados no se pu-
blican.

Clinicamente, en la actualidad, se ausculta su soplo sistélico de
punta, con irradiacién axilar, con su corazén arritmico menos taqui-
cardico, y en ciertas ocasiones se percibe claramente el ritmo a tres
tiempos por adicién del chasquido de apertura.

En resumen: Fibrilacién auricular pura en una nina de 13 anos
con enfermedad mitral, de etiologia tal vez reumatica, pero ignorada,
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de forma taquiarritmia completa, de evolucién crénica, con miocar-
dio claudicante pero con buena y rapida respuesta digitilica y en la
que no pudo recomponerse el ritmo, dificilmente era de esperar tal co-
sa, con la administracién de la quinidina.

Queremos testimoniar nuestro agradecimiento al Dr. E. Braun
Menéndez, que con tanta deferencia nos ha facilitado la obtencion de
los trazados sincrénicos, en el Instituto de Fisiologia de la Facultad de
Ciencias Médicas de Buenos Aires.

FRECUENCIA DE LA FIBRILACION AURICULAR EN LA INFANCIA

Ya dijimos que en la edad adulta la fibrilacion auricular es
vulgar: White y Jones (*°) le dan una frecuencia del 12.5 9 entre
todas las arritmias; Battro (°), yendo mas lejos, establece que cons-
tituye del 40 al 50 % de todas las perturbaciones del ritmo.

En la infancia es rara; conocida es la estadistica de Cohn ("),
que sobre 434 casos de fibrilacién auricular, informados por Lewis,
Frey y Semeran, registran los casos por edades y por ciento en la
siguiente forma:

iBdades e NN 0N AnOSIS SN L 0 %
1052 200 anes os oe e e e o 2 %
20 a 30 afios .. .. .. .. .. .. 10 %
SO AN ATHOsT s o
40 a 50 afios .. .. .o .. .. .. 22 %
50 a 60 afios .. .. .. .. .. . 21 %
60 a 70 afos .. .. .. .. .. .. 20 %
70 a 8ONaos e e 6 %
SN2 DOEATTOS RS e o SN 2 %

no encontrando ningin caso entre 0 y 10 afos y sélo el 2 % entre
10 y 20 afos.

Si bien es aceptable el argumento de que algunas fibrilaciones
auriculares en la infancia puedan pasar desapercibidas, por la taqui-
cardia propia del trastorno, que en la infancia es mas exagerada y que
podria disimular la irregularidad en un simple examen palpatorio
del pulso, o tomarla como extrasistolia, con tanto mayor razén sa-
biendo que puede coexistir con esta arritmia, no es posible confun-
dirla al practicar el electrocardiograma, que ya ha entrado defini-
tivamente en la practica. Resnick y Scott (') insisten en que los ca-
sos de fibrilacién auricular en la infancia deben ser mas frecuentes
que los publicados, no diagnosticandose algunos por falta de trazados,
pudiéndose confundir, dicen, con la arritmia sinusal.
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Cookson (") establece que hubo 30 casos de fibrilacién auri-
cular en nifios hasta los 17 afios, sobre un total de 1.164 pacientes de
toda edad con ese trastorno, internados en el London Hospital, lo
que da para la infancia una frecuencia de 2.5 %, semejante a la es-
tadistica ya citada de, Cohn. El mismo Cookson cita las siguientes es-
tadisticas: de Mackenzie, que da 5 casos de menos de 20 afios,
en 500 casos de fibrilacién auricular (1 %) y la de Cowan y Rit-
chie con 6 casos en edades hasta de 19 afios sobre 300 fibrilados au-
riculares (2 %).

Esos porcentajes se establecieron considerando hasta nifios ya
adolescentes, en edades que llegan hasta los 17, 19 y atn 20 anos,
pero si buscamos los casos del primer decenio de la vida, las esta-
disticas bajan notablemente. ,

Asi Cohn ya citado da el 0 % entre 0 y 10 afios de edad y el
2 % entre 10 y 20 anos; White (*) cita la estadistica de Eeadern
y Baker que sobre 575 casos de fibrilacién auricular de todas eda-
des, encuentran el 0.5 9% en nifios entre 0. y 10 afios y el 4.2 % en-
tre 10 y 20 afios.

Ahora desde otro punto de vista, considerando la frecuencia
de la fibrilacién auricular entre todas las cardiopatias infantiles,
citaremos las cifras de Schmitz (**), que sobre 1.345 nifios entre
8 y 16 anos de edad con enfermedades del corazén admitidos en el
Irvington House, durante 5 anos, encontré 19 casos, lo que da una
frecuencia de fibrilacién auricular entre todas las cardiopatias in-
tiles de 1.4 9%, pero hay que considerar que de esos 19 casos, sélo
I era menor de 10 afos (tenia 8), lo que daria en el primer dece-
nio la infima proporcién de 0.07 %, entre todas las cardiopatias de
‘a infancia.

Schwartz y Weiss (**), encuentran cifras mas elevadas: 10
ninos con fibrilacién auricular, en 60 casos afectos todos ellos de
enfermedad reumatica cardiovascular y admitidos en el Montefiore
Hospital, durante 5 afios; su proporcion seria del 16.6 9%, entre las
cardiopatias de la infancia: de esos 10 nifios, 5 eran menores de 10
anos. Esa gran proporcion la explican los autores diciendo que se
debe a la més cuidadosa investigacion, pero Schmitz (**) cree que
sea debida a que el Hospital recibe los tipos mas severos de enferme-
dacd cardiaca.

Entre nosotros Arana y Kreutzer (*), sobre 636 nifios exami-
nados en el Consultorio Cardiologico del Hospital de Nifios, por
trastornos cardiacos, han encontrado 10 casos (8 de fibrilacion au-
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ricular y 2 de flutter, englobandolos), lo que da una frecuencia de
1.57 % para esa alteraciéon del ritmo. :

En cuanto a las edades de los nifios observados ya dijimos cuan-
excepcional era por debajo de los 10 anos, para ser menos rara en-
tre 10 y 16 afios. Schmitz (**), de sus 19 casos de fibrilacion au-
ricular:

Tenian 8 anos
11 anos
12 afos
13 anos
14 anos
15 anos
16 anos

SIS, ISR IO G

Arana y Kreutzer (*) de sus 10 casos:

e ion WA nos M e s L R S ]
5 anos
6 anos
8 anos
10 anos
12 anos
14 anos

N 09—

— et ]

Pero hay que aclarar que los mas chicos, los de 4, 5 y 6 y uno de 8
afios eran de etiologia diftérica y en varios de ellos fueron obtenidos
los trazados y hechos los diagnésticos, en los Gltimos momentos de sus
vidas.

Es evidente que si se efectuaran trazados en nifnos agonicos, con
afecciones que hayan impregnado potentemente el miocardio, tal
vez podriamos hallar mas casos de fibrilacién auricular, pero de los
llamados terminales, que probablemente sean el anticipo de la fibri-
lacién ventricular terminal: es asi que Arana y Kreutzer han encon-
trado tan alta proporcién de fibrilaciones auriculares en la infancia:
de sus 10 casos, 7 eran terminales, 4 diftéricos que fallecieron 3 al
dia y 1 vivié 3 dias, y 3 reumaticos, que vivieron uno dos dias, y
los otros dos algo més (9 y 40 dias).

Uno de los casos en nifios mas jovenes, es el publicado por
Poynton y Wyllie ('*), en un nino de 3 1/2 afios, que desde los
3 meses estuvo afecto de crisis convulsivas constatindose en ellas
un flutter auricular con bloqueo irregular, con extrasistoles agre-
gadas, todo ello en forma paroxistica.
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Goldbloom y Segall ('*) presentan una nifia extraida por cesa-
rea a los 8 meses de gestacién (por fibroma materno ) ; la examinaron
a los 3 meses de edad encontrandola normal, pero con un ritmo
irregular, constatandose la fibrilacién auricular. Es el caso mis
joven presentado.

SEXO

No parece tener mayor influencia; en los casos de la literatura
hay predominio de varones. Sin embargo, de los 19 casos de Schmitz,
10 eran nifias y 9 varones; entre nosotros, los de Arana y Kreutzer,
cran 8 mujeres y 2 varones. Nuestro caso es del sexo femenino.

CASUISTICA

Los casos publicados en la literatura mundial son escasos, pero
en los Gltimos afios han aumentado quizas debido a mejor examen
y al uso sistematico del método electrocardiografico. Hemos podido
recoger y estudiar los casos de: Amberg y Willius (') uno, Arana
y Kreutzer (*) diez casos, Barber y Middleton (*) dos, Cookson
(") que recoge 30 casos, De la Chapelle, Graef y Rottino (%) uno,
Ehrenreich (') uno, Gerbasi (') uno, Goldbloom vy Segall (™) uno,
Leys y Russel (') uno, Odgen, ('") uno, Poynton y Wyllie ('*)
uno, Price y Mackenzie ('") uno, Resnik y Scott (') uno, Samet
y Tezner (*') uno, Schmitz (**) 19 casos, Schwartz y Weiss (**)
10 casos, Sidel y Dorwan (*°) uno, Badel citado por Stolte (*7)
uno, Sutherland y Coombs (%), uno.

SINTOMATOLOGIA

En los nifios afectos de fibrilacion auricular, la sintomatologia
subjetiva varia segin la forma clinica del trastorno.

En la forma paroxistica pueden ocurrir palpitaciones, dolor
precordial y disnea, especialmente cuando la frecuencia cardiaca es
muy elevada; en un caso de Poynton y Wyllie ('), el nifio presen-
taba accesos convulsivos y vomitos en las crisis; al cesar los accesos
a veces lentamente, otras en forma brusca, el nifio entraba en me-
joria y desaparecia la cianosis al normalizarse el pulso; fuera de los
accesos presentaba los atributos de la salud.

En las formas terminales la sintomatologia subjetiva estd domi-
nada por el habitual grave estado general, a veces precomatoso.

La fibrilacién permanente o crénica, suele ser bastante bien
tolerada, siempre que no se acompafie de insuficiencia cardiaca;
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pueden existir palpitaciones o disnea sobre todo de refuerzo; pero
estos sintomas pueden ser ligeros y pasar ain desaparecibidos hasta
establecerse la claudicacién miocardica. En nuestro caso ocurrié asi:
la nifia probablemente fibrilada desde hace bastante tiempo, refiere
¢l comienzo de su enfermedad a unos pocos dias antes de su ingreso
al hospital, ya en plena insuficiencia congestiva.

El examen clinico revelara la arritmia completa (taqui, normo
o bradiarritmia), por lo comin ritmo taquicardico irregular. Pulso
con irregularidad absoluta en nimero, ritmo y amplitud de la onda
pulsatil, con frecuencia alrededor de 130 a 140 por minuto; casi
siempre es marcada la diferencia del namero de pulsaciones halladas
en el examen precordial y del pulso radial, siendo menor la fre-
cuencia en este ultimo, y cuya diferencia (déficit del pulso), se
produce por no llegar al mismo todas las impulsiones sistdlicas, unas
por ser de poca intensidad y otras por no llegar a levantar siquiera
las sigmoideas y por lo tanto no impulsar sangre al sistema arterial.
Cuando coexiste insuficiencia cardiaca, este déficit se hace mas visi-
ble (disociacién entre la linea de la frecuencia cardiaca que se eleva
y la del pulso que desciende); la digitalizacién entonces la corrige,
reduciendo el déficit existente por la bradicardia que trae aparejada
y el refuerzo en el trabajo sistélico.

El 4rea cardiaca estd habitualmente agrandada; en nuestro caso
en todos los didmetros, con el aspecto del corazén de buey. La aus-
cultacién revela la irregularidad de los latidos y especialmente la
variacién de intensidad de los tonos, por las diversas repleciones
diastolicas en el momento del sistole, originando variaciones en el
cierre de las auriculoventriculares, y por consiguiente del primer
tono. El segundo tono variard de intensidad también, seglin la
mayor o menor caida de la presion sistélica en el sistema arterial,
no oyéndose cuando por haber sido poco enérgico el sistole, no hay
apertura de sigmoideas y por lo tanto tampoco cierre, origen de
ese tono.

Los soplos preexistentes antes de la fibrilacién, subsisten si es
el sistélico de la insuficiencia mitral, desapareciendo el presistolico
de la estenosis, la que sélo podra entonces quedar revelada por la
dureza del primer tono, también poco constante, y el ruido de
rodado diastélico, lo mismo que en ocasiones, por cl chasquido de
apertura de la mitral.

En nuestro caso el chasquido de apertura era auscultable en
ciertos momentos, dando la impresion de un desdoblamiento del
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segundo tono; en el fonocardiograma pudo registrarse ese tono coin-
cidiendo con el vértice de la onda y del flebograma simultaneo, carac-
terizando asi su verdadera naturaleza: chasquido de apertura de la
mitral. También el ruido de rodado diastélico que en nuestra enfer-
mita no se auscultaba, pudo ser registrado en algunos fonocardio-
gramas. ‘

Los métodos gréficos, electro, fono y flebograma, que confir-
maran el diagnéstico, han sido tratados més arriba, por lo que no
insistiremos.

ETIOLOGIA

La fibrilacion auricular de la edad adulta tiene como causas
principales la estrechez mitral como primera, y luego la esclerosis
miocardica, la hipertension arterial y el hipertiroidismo téxico, pu-
diendo darla accesoriamente enfermedades infecciosas como la fie-
bre reumatica, neumonias y bronconeumonias y la difteria.

En el nino los factores causales casi estan constituidos en la
mayor parte de los casos, por la fiebre reumatica en actividad o en
sus secuelas valvulares mas frecuentes, las lesiones de la valvula mitral
y sobre todo la estenosis.

Casi todos los autores admiten que esos dos factores etiolégicos,
carditis reumatica activa y estrechez mitral, son los habituales y en
la descripcién de los casos se advierte tal cosa; todos lo<ns1:XMLFault xmlns:ns1="http://cxf.apache.org/bindings/xformat"><ns1:faultstring xmlns:ns1="http://cxf.apache.org/bindings/xformat">java.lang.OutOfMemoryError: Java heap space</ns1:faultstring></ns1:XMLFault>