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Son numerosos los conocimientos ad-
quiridos en los tltimos afios sobre las
caracteristicas de los sistemas enzimati-
cos del feto, recién nacido y lactante.
BEstas adquisiciones, en la esfera de la
bioquimica y biologia pediatrica, tienen
importancia por su aplicacién en la
practica elinica. Han permitido un me-
jor conocimiento de las cavacteristicas
funcionales de los érganos y aparatos
en pleno desarrollo, esencial para la co-
rrecta interpretacion de los euadros pa-
tologicos del lactante y su terapéutica.

El estudio de la actividad de los sis-
temas enzimaticos en el nino (* 2 3) han
permitido :

1. — El conocimiento de técnicas para
el diagnéstico y prondstico de enferme-
dades de naturaleza enzimética y no en-
zimatica ;

2. — El conocimiento de enfermedades
debidas a deficiencia de enzimas :

3.— Lia aplicacién terapéutica de en-
zimas aisladas y de substancias activado-
ras o inhibidoras de las mismas.

Hl diagnostico y prondstico clinice.
mediante la determinacién de la aecti-
vidad enzimditica en los liquidos orgini-
cos, permite sefialar alteraciones cuali
v cuantitativas. La investigacién seriada
de un conjunto de enzimas en la sangre,
podria sustituir al estudio histoquimico

Presentado en la sesi6n del 8 de septiem-
bre de 1964,

(1) Para optar a Miembro Titular.

¥y MARIO CESARSKY (1)

de tejidos obtenidos por biopsias (*). La
condicién para ello, es la existencia en
las células de concentraciones elevadas
de enzimas y su pasaje a la sangre por
lesiones, ya sea alteracion de la permea-
bilidad o necrosis celular,

Las enfermedades por alteracién de
la actividad enziméatica, comprenden dos
aspectos. El primero, enfermedades por
alteracion genética de la actividad enzi-
matica, enfermedades por bloqueo me-
tabélico o por error del metabolismo(?),
capitulo de la pediatria dia a dia méas
amplio y en intima relacién con la pato-
logia molecular. El segundo comprende
las alteraciones metabolicas secundarias
a déficit alimentario. Lias enzimas son
proteinas. En el lactante desnutrido
existe una deficiencia proteica en su
dieta, una reducecion de las proteinas en
los tejidos y en casos extremos cambios
en el esquema proteico del suero o de la
cantidad de proteinas cireculante (% 7 8
9,10, 11) "] lactante distrofico esta ade-
mas pluricarenciado en vitaminas (co-
enzimas), y en minerales (activadores o
inhibidores de las enzimas). La falta de
estos elementos, integradores de los sis-
temas enzimaticos, podrian explicar las
alteraciones metabélicas secundarias y la
imposibilidad, a veces de recuperacion
del nifio.

Los trabajos dedicados al estudio del
metabolismo del nifio sano y enfermo,
comprenden distintas facetas del mismo
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UADRO I

VALORES NORMALES

ENZIMA METODO (1 i b\ RaNGO
V. Mn V. Mx P M
Aldolasa ALD Bspectrofotométrico Biochem E. 6,4 11,9 9 9,9
de Bruns 395: 156; 1954
Catalasa CAT Dille y Watkins J. Lab. Clin. Méd. 7.9 21,8 13 15,3
33. 480; 1948
Cerulop’asmina CER Colorimétrico de Clin. Chem.
__________ Houchin 4: 519; 1958
éolmesterasa COL Esl\eﬂtrofotmm’q‘ri('n Ann. Soe. Q-Arg.
de Castro J. A. Sept. 1963
Pseudocolinesterasa PCOL Espectrofotométrico Ann. Soe. Q-Arg.
____________________ de Castro J. A. Sept. 1963
’:Dt;hidrogcnasa DI Wolfsen S. ¥y Proc. Soe. Exper. Biol. & 45 264 Adultos
TIsocitrica Williams-Achman H. Mad. 96: 231; 1957 179 475 R. Nacidos
.l:)-tvahl'l.ié'rogenasa DL Espectrofotométrico de Proc. Soe. Exper. Biol. 105 G40 386 430
Thetiea e Wroblowski F. yLa Due | & Méd. 90: 210; 1955
;)‘;};i-q—irogenﬂsa DSOR Gerlach J. Klin. Woehr i} 2 © Adultos
Sorbitol - 35: 1744; 1957
anrasa ------------ FUM ]‘)s[»('('tl‘()fl)!()lnl'-h‘i('n Biochem J 0 0 0 0
de Massey 51: 490; 1952
i;\;;i;a:-Aminn[n-pti(]:mu LAP Espectrofotoméfrico Manual Téenico de 150 350 Adultos
Boheringer
T‘ran‘aaminaﬂa TGO Colorimétrico  de Reitman| J, Clin Path i 62 30,6 20
Glutfimico-Oxalacética 8. y Frankel 8. 28: 56; 1957
Transammwa.x TGP Colorimétrico de Reitman| J. (lin. Path, 5 90 21,6 98
' GlutAmico-Pirtvica \ 8. y FPrankel 8. 28: 563 1957
V. Mn: Valor minimo — V. Mx: Valor maximo - P: Promedio — M: Mediana.
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CUADRO

1T

VALORES DE ACTIVIDAD ENZIMATICA EN SUERO Y GLOBULOS ROJOS DE LACTANTES DISTROFICOS

Z o

€ 8l Bl sl |2 : :

el sE MRl S P | g |4 | 4] 5 A& ratal &la e SEESYE
BelzlAE (REIER g | 22|70 "< |8 |E|8|3|"|&| 7 |E|E
& & g =) o~

1 3 2,500 2850 60 7,50 350 88 310 197,5

2 3 3,900 2900 G0 6,81 79 319 120 526 70 G
3 3 2,040 60 6,06 4,14 192 0,14 064 0,36 0,78 25,7 242 127 523 314 1,9

4 4 3,000 55. 8,29 539 290 0,17 047 0,82 144 10 954 132 734 1,2 20 0
5 2 2400 3,160 70 5,76 2,49 327 0,32 061 0,569 1,75 162 254

G 6 3,200 50 7,06 3,100 3,95 0,76 1,10 0,92 1,17 11,6 368 72 197 0,7

' G 3,630 55 10,2 343 G0 411 159

8 4 2700 3950 70 7,36 333 403 0,29 089 075 2,10 173 149 35 15
9 5 4,100 3,950 G0 6,34 3,17 33017 0,11 0,56 0,58 1,92 S 216 850 221 158

10 6 3,000 4,100 65 7,52 3,34 4,38 0,51 1,10 0,x2 1,95 355 107

11 14 4,100 50 6,16 2,50 3,66 0,49 0,69 0.69 1,79 269 630 400

12 4 3,770 4,200 75 850 481 3,69 1,20 065 0,78 1,06 44 339 69 523 0,2 67 25
13 12 4,200 50 6,13 1,99 4,14 0,62 093 0,93 1,66 9,4 202

14 9 1,700 4,300 55 90 135

15 5 4,32 70 6,11 230 3,81 020 1,09 0,72 1,80 18 3
16 7 3,800 4,600 65 6,26 3,39 2,87 0,33 0,62 0,45 1,57 9 275 133

17 8 3,600 4,700 60 6,09 3,52 257 024 0,70 0,561 1,12 323 162

18 8 3,550 5,000 65 6,16 3,29 2,87 0,33 0,49 0,59 1,406 7.4 277 139 372 1,8 14 G7 22
19 9 3400 539 60 9,04 475 429 060 092 1,12 1,65 224 222 219 75
20 9 3800 5,400 65 6,72 3,39 333 039 0,79 059 1,56 251 66 390 81
21 12 2400 5,400 55 7,80 4,05 3,75 0,40 0,65 0,67 2,03 314 99 362 42
22 12 1,800 6,000 G5 8,80 4,08 472 023 1,04 1,38 2.07 9 310 135 730 217 24
2 12 6,000 60 311 204
24 10 2,400 6,300 70 8,50 4,76 3,74 0,78 1,04 0,67 1,25 9,3 234 126 583 500 0 73 42
25 18 6,400 60 5,35 3,04 231 028 0,33 0,99 0,71 +4 178 33 677 130 143 03
26 13 3,600 6,420 65 3,17 89 69 715 372 10 65 29
278~ 113 6,450 70 855 5,08 347 0,29 0,58 0,88 1,72 9,3 272 118 838 160

28 1R 6,600 G5 44 171 60 537 324 0,2

29 13 2200 6,600 70 262 104 160 0,3 0 78 40
30 1 2500 7,680 80 9 295 139 350 189 06 54 15
31 15 3,500 8,000 90 G 326 82 480 320 33 14
2 22 8,910 75 7,52 3,14 438 0,50 1,11 0,82 1,95 46 316 186 510 45 23
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CUADRO TIII

VALORES DE ACTIVIDAD ENZIMATICA EN SUERO
DE LACTANTES DISTROFICOS

B DISTROFIA DisTROFIA LACTANTES
NI LA ler. Grado |2do. y 3er. Grado SANOS
N 9 9 —
R 44— 31,7 44— 25,7 6,4—11,9
P-DS oD e
.............................................. % : -
R 89 — 362 178 — 368 145 — 293
CERULOPLASMINA M 979 269 273,5
P-DS 264,5 = 66,3 284,3 + 57,9 239
............................................. N 16 13 —
SEUDOCOLINES- R 60 — 186 33 — 222 94,3 — 222
TERASA M 129,5 120 131
P-DS 120,3 = 39,66 125 * 58,2 1%9,7 __________
............................................ = : . 3
R 04 — 838 362 — 850 332 —T71
COLINESTERASA i gin 7 —
P-DS 532,4 = 209,8 | 5893 1541 | 525
................. = : - T
DEHIDROGENASA R 160 — 372 143 — 317 105 — 640
LACTICA M 217 255,5 43
P-DS 248,8 =+ 81,2 213, 1 £ 72,1 f 380 __________
' 3 Sk N 3 3
DEHIDROGENASA R (="l 42 — 197 179 — 475
ISOCITRICA M 14 75 Recién nacido
P-DS 31,6 = 35,9 1048 £ 668 |
N 8 5
DEHIDROGENASA R 0—2,4 0—1,9 1—2
SORBITOL M 0,45 0,7 Adultos
P-DS 0,9 095 £067 |
N 6 5
LEUCINA AMINO- R 149 — 516 130 — 400 150 — 350
PEPTIDASA M 415 221 Adultos
P-DS 373,9 *= 136,1 219 97,6 | 5
s : N 10 2 —
TRANSAMINASA R s CRE 1— 62
GLUTAMICO M Sl - 30
"d N Y b
OXALACETICA P-DS 53,5 + 18,0 St 30,6
TRANSAMINASA ] # 2 =i
: R 3 —42 0— 63 § \
GLUTAMICO ¢ 3
PIRUVICA e 22,0 36,5 A
: P-DS 27,8 = 11,4 = 21,6
Nitimero de Observaciones. R: Rango (valor minimo — valor miximo) P: Promedio.

N:
M: Mediana.

y son numerosos. En cambio es escasa
atn la bibliografia dedicada al respecto
enzimatico. Hstas consideraciones nos
han llevado a estudiar la actividad de
las enzimas en suero y glébulos rojos y

DS: Desviacién Standard.

procurar establecer su relacion con e
c¢uadro clinico.
MATERIAL Y METODOS

Los lactantes pertenecen al Servioio’dc
Pediatria del Hospital Juan A. Fernan-

1

v 2
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dez. Se les practicé examen clinico, pro-
teinograma, ionograma y demis prue-
bas auxiliares segtin las circunstancias,
Para su estudio consideramos :

Grupo 1. — TLactantes con diversos
erados de distrofia, en los que se inves-
tig6, en suero, la actividad de: aldolasa
(ALD), ceruloplasmina (CER), dehi-
drogenasa lactica (DL), dehidrogenasa
sorbitol (DSOR), leucina aminopeptida-
sa (LAP), seudocolinesterasa (PCOL),
transaminasa  elutdmico  oxalacética
(TGO), transaminasa glutdmico pirtivi-
ca (TGP) y colinesterasa (COL) en
2lébulos rojos. ,

Grupo 2. — Lactantes distréficos, con
diversos cuadros clinicos de deshidrata-
cién asociados, en los que se investigd
en suero: aldolasa, ceruloplasmina, de-
hidrogenasa lactica, dehidrogenasa sor-
bitol, seudocolinesterasa, transaminasa
glutidmico  oxalacética, transaminasa
glutimicopirivica y colinesterasa en
¢lébulos rojos.

Lias determinaciones de la actividad
enzimatica en suero, se realizaron con
sanere obtenida en ayunas, con jerinea
seca y sin coagulantes. Los analisis se
efectuaron dentro de las 24 hs. de la
extraceion, conservindose las muestras
en refrigeracién. Los sueros hemolizados
se rechazaron. Las técnicas empleadas asi
como los valores normales se pueden ob-
servar en el cuadro T,

RESULTADOS

Los resultados de la actividad enzima-
tica en suero v elébulos T0jos se consig-
nan en el cuadro TI, asi como la edad,
neso de naeimiento, peso actual v valor
del proteinograma.

En el cuadro TIT, se clasificaron los
lactantes distréficos en dos orupos : dis-
trofia de primer grado y distrofia de
segundo y tercer erado, sefialando el nii-
mero de determinaciones para cada en-
zima y para cada grupo. Los valores
minimo (V. Mn.) y miximo (V, Mx.)
hallados, el promedio (P), la mediana
(M) y la desviacién standard (DS).

El mismo estudio se realizé en distin-
tas formas eclinicas de deshidratacién
isoténica, hipoténica e hiperténica, no

observindose resultados sienificativos v
por razones de espacio omitimos los cua-
dros y comentarios,

COMENTARIOS

Las variaciones patolégicas de la ac-
tividad enzimética en el suero, en rela-
cién a los valores considerados norma-
les, pueden realizarse en dos sentidos:
aumento o disminucién de la actividad.

El aumento de la actividad enzimética
en el suero de lactantes desnutridos. se
explicaria por los siguientes mecanis-
mos :

a) Presencia de lesién celular, aun sin

evidencia histolégica

b) Como consecuencia, en desnutri-

dos en periodo de reparacién, de
la rdapida sintesis de las proteinas
por el hicado.

La disminucién de la actividad puede
explicarse, dada la naturaleza proteica
de las enzimas, por la carencia alimen-
taria de las proteinas.

Wroblewski (12) opina que todo au-
mento de la actividad en suero. es una
““reaccion celnlar a injuria acuda de la
célula’’, siendo a menudo estimada como
medida de la necrosis celular (13. 14)
Henley y colaboradores (15) sefialan que
el menor o mayor pasaje de las enzimas
a través de las membrana celular de-
pende de la permeabilidad y del ora-
diente de enereia. Por eso es dado ob-
servar aumento de la actividad aun en
ausencia de necrosis celular.

Waterlow (1%) encontrd valores nor-
males de fosfatasa alcalina en ocho ni-
nos desnutridos, con hicado con degene-
racion grasa v en otra investicacion (17)
disminuecion de la actividad de la seudo-
colinesterasa en un grupo semeiante.
Dean y Schwartz (13) determinaron la
fosfatasa alcalina, amilasa v sendocoli-
nesterasa obteniendo también valores
de actividad baios. Endozien (1?) estu-
dia las TGO, TGP, DT, PCOL., amilasa v
fosfatasa alealina. en nifios con Kwas-
chiorkor, comparindolos con nifios nor-
males. v observa disminucion de 1a acti-
vidad de las amilasa, fosfatasa alealina
v seudocolinesterasa, mientras la TGO,
TGP y DI incrementadas hasta en un



50 % de su actividad. Atribuye estas
modificaciones al tejido hepitico y no
al muscular,

Holmberg y colaboradores (20), sefiala-
ron que el 90 % del cobre se encuentra
ligado a la ceruloplasmina. La reduccién
de actividad de la enzima, en un grupo
de nifios con desnutricién erave, indica-
ria una falla de sintesis o bien una ex-
cesiva destruceion de los grupos activos
que contienen cobre. Zipursky informd
que ninos con desnutriciéon grave, pre-
sentaban valores descendidos de cobre en
rangre, explicando esta hipocupremia
por falla en la sintesis de la ceruloplas-
mina o bien excesiva destruccion de la
misma. La primera posibilidad seria ecn-
secuencia de la carencia de cobre, mala
absoreion por diarrea o ineapacidad para
sintetizar la apoenzima (proteina). En
suero de nifios con desnutricion erave, ¢l
promedio de alfa 2 elobulina. no diferia
de los controles normales; dado que la
ceruloplasmina pertenece a este orupo
de globulinas, se estimé que los bajos
valores de la enzima no eran provenien-
tes de déficit de la proteina.

La aldolasa fue estudiada por Riz-
z0 (*'). Los valores hallados por este au-
tor fueron liceramente superiores a los
normales. Me Lane comprobd una redue-
cion de la actividad de la seudecolines-
terasa que aumenta hasta en un 100 7%
de su actividad luego del tratamiento.
Lia dehidrogenasa lactica poco se modi-
fica en el tipo de enfermos que estudia-
mos, excepto los casos de desnutricion
muy acentuada. Puede ser normal la ac-
tividad en desnutridos eraves aun con
modificaciones de degeneracion arasa del
higado., '

Los ninos distréficos estudiados por
nosotros presentaron diversas modifica-
ciones en su enzimograma.. La actividad
de la ALD dio valores normales, excep-
to 4 observaciones (22 %) donde estaba
disminuida. Kn los distréficos con des-
hidratacion asociada los valores de ae-
tividad estaban elevados en un 27 %.
En 29 observaciones de PCOL, 10 (34
por eiento) presentavon valores de ac-
tividad por debajo de lo normal; en dos
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de ellas (obs. Nos. 1 y 18) el estudio
histol6gico del higado con material ob-
tenido por puncién biopsia, mostrd al-
teraciones leves. La deshidratacién no
incrementd la cifra mencionada.

La colinesterasa en glgbulos rojos dio
con excepcién de observaciones valores
de actividad normales. La deshidratacion
en sus tres formas clinicas no dio valores
patolégicos. La ceruloplasmina poseia en
un 47 % mayor actividad que la normal
estando asociadas tres de estas observa-
c¢iones con un aumento de la alfa 2 glo-
bulina, siendo normal las restantes, Tos
aumentos de actividad de la ceruloplas-
mina probablemente se relacionen con
los procesos inmunitarios del lactante.

Lia deshidratacion asociada en el gro-
po de lactantes distréficos no modifico
los valores por ciento de actividad de
la enzima ya expresados.

La DSOR dio en el 100 % de las ob-
servaciones valores normales. Tia LAP
permite igual consideracién excepto
una observacién que dio un valor inex-
plicablemente alto.

TLa DI, TGO v TGP dieron valores de
actividad normales en ambos grupos.

Lias enzimas ejercen su aceién merced
a un sistema integrado por la apoenzima
(proteina), las coenzimas (vitaminas o
derivados de ellas) ¥ por minerales (ac-
tivadores o inhibidores). Lia carencia de
proteinas, caracteristica del estado de
distrofia, puede desarrollar un défici
de apoenzimas, pero otras veces es su
causa la insuficiencia del hepatocito por
lesién secundaria a la desnutricion.

La carencia de vitaminas, sus precunr-
sores o productos derivados de ellas, pue-
den determinar falta de actividad enzi-
méatica, como consecuencia de la caven-
cia de coenzimas. El beri beri es el ejem-
plo de enzimopatia adquirida por earen-
cia de una coenzima; la reposicién del
elemento inteerador, la vitamina By, es
suficienfe para restablecer el nmfnhuhf-
mo bloqueado. Ademas los sistemas enzi-
maticos se encuentran sujetos a ]:1- ac-
¢ién de hormonas, del sistema nervioso.
ote. Todos los factores mencionados po-
sibilitan la varviabilidad de los hallazgos
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realizados por los diferentes autores,
acentuado por la existencia de lesiones
celulares sin euadro clinico, pero en con-
diciones de alterar esquemas deficitarios
enmascarandolos.

CONCLUSIONES

La actividad de las enzimas en suero
de lactantes distréficos, es variable. Au-
mento de los va'ores normales de acti-
vidad los encontramos en mayvor ntimero
de observaciones para la ceruloplasmina.
La seudocolinesterasa presenté un ma-
vor porceentaje de deferminaciones con
hipoactividad. Aectividad normal se re-
aistraron para la sieuiente enzimas: al-
dolasa, colinesterasa. deshidrogenasa
lactica, fransaminasa glutdmico oxala-
cética y transaminasa glutimico pirivi-
ca. Se encontro relacion entre la activi-
da de la ceruloplasmina y la concen-

tracién de proteinas totales y globuli-
nas, probablemente relacionada con los
procesos inmunobiolégicos del lactante,

Los lactantes distréoficos con deshi-
dratacion isotonica, hipoténica o hiper-
tonica asociada no presentaron modifi-
caciones significativas.

RESUMEN

Se presentan investicaciones realiza-
das en suero v glébulos rojos de lactan-
tes con diversos grados de distrofia v lac-
tantes distroticos con diversos cuadros
de deshidratacion asociados. Las enzi-
mas estudiadas en suero son: aldolasa,
ceruloplasmina, dehidrogenasa liactica,
dehidrogenasa isocitrica, dehidroeenasa
sorbitol, leucina amino peptidasa, seu-
docolinesterasa v transaminasa oxalacé-
tica v glutdamico pirtvica. Bn elébulos
rojos se investigd la colinesterasa.
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Nuevas drogas en el tratamiento de la
tuberculosis infantil

El arsenal terapéutico disponible
para el tratamiento de la tuberculosis,
se ha visto desde hace algunos anos
considerablemente enriquecido con el
descubrimiento de nuevos agentes me-
dicinales que, suméandose a los clésicos,
integran una amplia gama de medica-
mentos cuyo uso en pediatria, si bien
reciente, se torna cada vez mas nece-
sario.

Algunas de estas drogas que comen-
zaron llamindose de segunda linea o
subsidiarias, van camino de desplazar
al PAS y quizis atn a la estreptomicina
en el tratamiento de la primoinfeccion
simple, como acompanantes de la INH.
En efecto, el 4cido para-aminosaliciclico
ha retrocedido en lo que respecta a efi-
cacia y tolerancia en el concepto de
nuchos autores. En cuanto a la estrep-
tomicina, su toxicidad, el inconveniente
de su administracion oblicadamente pa-
renteral, y atin su misma indiscutida
eficacia como antibacilar de primera li-
nea hacen pensar en la conveniencia de
reservar su uso para fines mas impor-
tantes que los muy simples de droga de
acompanamiento de la isoniacida en la
primoinfeceion simple, funcién que pue-
de ser cumplida por otros medicamen-
tos. Naturalmente, juzgar plenamente
la eficiencia terapéutica de estas nue-
vas substancias no es tarea facil; la
mayoria, salvo excepciones, no han si-

Presentado en la 8% Sesién Cientifica, el 8
de septiembre de 1964,

Dges. I BABICH y T. LASSALLE

do usadas en clinica humana en forma
de monoterapia y por otra parte a mu-
chas de ellas les falta aan el sello apro-
batorio que sélo el tiempo puede con-
ceder.

Su administracion esta indicada en
las siguientes eventualidades:

12) Pacientes que han sido contagia-
dos por enfermos con resistencia
comprobada a las drogas clisicas.

92) Resistencia adquirida a las dro-
gas clasicas.

32) Enfermos que no mejoran luego
de un tiempo prudencial con las
drogas mayores.

4%) Como reemplazantes de alguna
de éstas si presentan fenomenos
de intolerancia o toxicidad.

52) En diseminaciones o meningitis,
ademas de las llamadas drogas
de primera linea.

6*) En infecciones por bacilos ati-
picos.

7%) Quizd como acompanantes (las
menos toxicas) de la INH en la
primoinfeceiéon no complicada.

Para dar una idea de su ubicacién en
la terapéutica reproducimos en el cua-
dro N° 1 el erifico que Tucker publico
en 1959 modificado por Leston, en el
cual hemos actualizado el lugar que
ocupan las drogas de acuerdo a nuestra
experiencia y a la de los médicos que
en nuestro Iospital asisten adultos.

Haremos ahora una sumaria descrip-
¢ién de las drogas mds utilizadas y en
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De gran poder de adsorcion,
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Calcistin

Antialérgico- de accion potenciada

Ampollas - Grageas - Jarabe - Ungliento

C. F. Boehringer & Soehne G.m. b. H.
MANNHEIM - Alemania

BOEHRINGER ARGENTINA S, A, _S. DE BUSTAMANTE 68 BUENOS AIRES



LABORATORIOS

A

OTITIS - OTALGIAS - OTORREAS

ANALGESIA INMEDIATA

MAXIMA ACCION ANTIINFLAMATORIA
ANTIBACTERIANO DE AMPLIO ESPECTRO
OPTIMA TOLERANCIA EN LACTANTES Y NINOS

PRESENTACION:
Frasco gotero de 5 cm3.

FORMULA: Acetato del p-aminobenzoil 2 aminodie-
tilaminoetanol 5 g.; Sulfato de neomicina_ 0,50 g.;
Prednisolona yodada 0,10 g.; Polivinilpirrolidona
1.50g.; Propilenglicol ¢. s. p. 100 cm3.

PIERRE BARDIN S.A.C. - JUNIN 508 TEL. 49-0969
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DIFILAX ..

antidiftérica y antitetinica (Pisper’¥/
PARA SEGUNDA INFANCIA

ASOCIACION SINERGICA DE ANTIGENOS

mundialmente consagrada.

Preparados por las técnicas mas modernas.

Sometidos a sucesivas purificaciones que reducen al minimo
cus efectos secundarios y exaltan su capacidad antigénica.
Controlados rigurosamente segun las maximas exigencias de
los Institutos Nacionales e Internacionales.

Combinacion cuali-cuantitativa de sus componentes segun
las sugestiones de la Comision Técnica de la O.M.S.

Proximamente:

PRESENTACION:
Frasco-ampolla de 3 cm® = 3 dosis
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. GAMMA GLOBULINA
HUMANA DE SANGRE VENDSA

SIE R O G L UBJIINK

/. OBTENIDA DE MUCHOS MILES DE DADORES .= - CUTTER
. 'SANOS INMUNES CONTROLADOS “

NORMALIZADA DE ACUERDO AL
. SUERO PATRON DE LOS INSTITUTOS
. NACIONALES DE LA SALUD DE LOS

ESTADOS UNIDOS DE NORTEAMERICA

PREVENCION Y ATENUACION De VIROSIS Y oTras ENFERMEDADES INFECCIOSAS

* SARAMPION
o HEPATITIS INFECCI0SA e
« HEPATITIS POR SUERO HOMOLOGO
o RUBEOLA EN EL EMBARAZO ~

o

St Q\ ",
* Disminucién de la resistencia a  *
las infecciones en general Sy
* Procesos infecciosos resistentes’
a los antibiéticos

Frascos-ampolla con 2 y 5 cm?

ELABORADO BAJO LICENCIA DE CUTTER I.ABURATURIES,BERKELEY, CALIFORNIA, EE. UU.
LABORATORIOS DR. GADOR Y CIA. S.A.C. .

SANTA FE 2074 - T. E. 82-9641/42 - BUENOS AIRES



Dago

LINEA PEDIATRICA

ESTREPTOPEN INFANTIL:

Asociacidén antibidtica; complemento antipirético-
analgésico-antistress.

(Penicilina sédica 500.000 U. - estreptomicina -
vitamina C - dipirona)

JARABE BAGO INFANTIL:

Antitusigeno - Expectorante - Broncodilatador
(Noscapina - glicerilguayacol - Difenhidramina)

NASTIZOL INFANTIL:

Descongestivo y antiséptico nasal
(Nitrofurazona - sulfato de efedrina)

ESTREPTOCARBOCAFTIAZOL Suspension:

Antidiarreico y antiséptico no constipante.

(Ftalilsulfatiazol - dihidroestreptomicina - carbon
de café)
Envase de 90 cc.

BAGOPLEX BEBIBLE:

Complejo B en altas dosis; agradable sabor.

(B12 500 mcg. - B1 300 mg. - B2 y Bé)
Envase de 2 y 6 ampollas.

ROBUSTOL:

Orexigeno por accién hipotaldmica. Con y sin cacao
(Reserpina - Vitamina B1 - B12).
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otro relato comentaremos nuestra expe-
riencia con las que hemos usado.
Pirazinamida (Amida del 4cido piri-
din 2 carbénico). Uno de los mejores
antibacilares. Sintetizada en 1952, casi
simultineamente con la INH, la apari-
cién de ésta la relegé naturalmente a
segundo plano. Potencialmente téxico
hepatorenal cuando se la emplea a dosis
altas, parece perfectamente tolerada en
nifios cuando se la usa a razén de 20 a
30 mgs por K/D. Schwarz dice haber
encontrado un 15 % de pruebas hepa-
ticas anormales empleando en adultos
3 gs diarios dosis que hoy dificilmente
se alecanza. Nosotros hemos encontrado

perfecta tolerancia. Allison y otros au-
tores en el extranjero y Leston y col. en
nuestro pais que la han usado 4 afos
manifiestan no haber tenido mayores
inconvenientes,

Se presenta en comprimidos de 250
nmes.

Tiosemicarbazona (Nicotinaldehido
tiosemicarbazona). Derivado del primi-
tivo TB1. A pesar de su buena toleran-
cia ha sido desplazado por otros mas
recientes. Es muy dificil abrir juicio
acerca de su eficacia por ser un com-
puesto en donde se unen en cierta pro-
porcién la INH y la tiosemicarbazona.
Podemos decir que nunca observamos
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toxicidad ; pero la indole de los enfer-
mos en que la hemos empleado no nos
autoriza a hablar de su eficiencia. Se
presenta en comprimidos de 50 mgs y se
aconseja administrar 10 mgs por K/D.

Tiocarbanilida. Quimioterapico un
tanto discutido ; parece ser el menos t6-
xico. No presenta resistencia cruzada
mas que con las tiosemicarbazonas. Hay
autores que dudan de su eficacia por-
que no obtienen niveles sanguineos ade-
cuados. Sin embargo Mitehell lo juzga
un agente 1til con tendencia a acumu-
larse en los tejidos y Luchessi afirma
que en tuberculosis experimental ha
demostrado ser solamente inferior a la
INH y la Estreptomicina mientras que
Favez la encuentra tan efectiva como
la estreptomicina como droga de acom-
panamiento de la INH. En nifios se la
emplea a razén de 100 mgs por K/D.
presentandose en comprimidos de 500
megs.

Kanamicina. Buena droga en cuanto
a eficacia se refiere, tiene una toxici-
dad 6tica y renal bastante marcada por
lo que debe ser usada con suma cau-
tela. La sordera que produce es, segin
Schwarz, algunas veces progresiva pe-
se a la suspension del medicamento y
tan manifiesta que en ocasiones no hu-
bo necesidad de recurrir al audiograma
para detectarla. Las lesiones renales
por el contrario son mas leves siendo
también menos frecuentes. Leston afir-
ma con buen criterio que no debe usar-
se nunca asociada eon la estreptomi-
cina o la viomicina por presentar toxi-
cidades semejantes, pero acota no ha-
ber observado inconvenientes serios
con ella. Debe ser administrada a ra-
zon de 20 mgs por K/D., 2 6 3 veces
por semana y se presenta en frascos
de 1/2 gramo para uso intramuscular.
Es sumamente costosa.

Etionamida. Droga derivada del 4ci-
do isonicotinico; mo tiene resistencia
cruzada con la INH; es muy eficaz pe-
ro muy cara y presenta el inconvenien-
te de producir una marcada y muy fre-
cuente intolerancia gastrointestinal. Se
han relatado también trastornos hepa-
ticos en alrededor del 2 % de los tra-

ARCHIVOS ARGENTINOS DE PEDIATRIA

tados segtin Schwarz. Los inconvenien-
tes descriptos se atentian administrin-
dola por venoclisis lenta, de manera
que el total pase en no menos de seis
horas. Para algunos presenta el mismo
egrado de eficacia terapéutica que la
INH, habiéndosela utilizado en clinica
humana en una serie comparativa me-
diante el sistema del sobre cerrado al
azar estudiando dos grupos, uno de 109
enfermos sometidos al régimen etiona-
mida-estreptomicina y 107 al de Tso-
niacida-estreptomicina obteniéndose re-
sultados muy similares. De Voogdt tra-
t6 161 nifios concluyendo que la mejor
asociacion que puede obtenerse es INH
- Etionamida. Dice haber mejorado con-
siderablemente la tolerancia mediante
la adicion de vitaminas B6 y B1. Se
presenta en comprimidos de 250 mgs,
supositorios de 500 mgs y en frascos
ampollas conteniendo 500 mes. La do-
sis en pediatria es de 20 mgs K/D.. Los
comprimidos deben ser usados en dosis
eradualmente aumentadas alecanzando
la posologia definitiva en 10 dias.

Cicloserina. Substancia con marcada
neurotoxicidad, provoca con alcuna
frecuencia graves trastornos psiquid-
tricos y convulsiones que pueden ate-
nuarse en buena medida mediante el
agregado de piridoxina. Pero siendo
tan importantes las manifestaciones to-
xicas, que pueden llevar en el orden
psiquiatrico incluso al suicidio, no en-
contramos justificada su utilizacion,
mas que como recurso extremo. La do-
sis aconsejada es de 10 mgs por K/D ¥y
se presenta en comprimidos de 250 mes.

Viomicina. Toxicidad renal no muy
importante a dosis habituales. Produce
en cambio grave sordera que puede ser
progresiva, aun después de la suspen-
sion del medicamento si no es detee-
tada precozmente. De ahi la necesidad
de efectuar audiogramas seriados. Se
la usa también en tratamientos locales
y aerosoles. Se sugiere en nifos 20 a
50 mgs por K/D cinco dias por semana
v dos de descanso con lo que mejoraria
su tolerancia. Se presenta en frascos
ampollas conteniendo 1 g para adminis-
tracion intramusenlar,
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Hay otras drogas entre las cuales
mencionaremos la Rifamicina que he-
mos empleado localmente en adenitis
cervicales, a veces con buenos resulta-
dos; la Capreomicina, antibitico por
ahora en fase experimental derivado de
un streptomices sin resistencia cruzada
con la estreptomicina y con una toxi-
cidad y espectro muy similar al de esta

por lo que puede llegar a ser una dro-
ga muy util; y el Etambutol descripto
como una etilendiamina dialquilica, que
adolece de una severisima accién dele-
térea sobre el nervio 6ptico por lo cual
Su porvenir parece muy vacilante.
Para terminar y en un intento de
sintesis recalcaremos la dosificacion,
toxicidad y presentacion de cada droga :

Droga MGS. K /D TOoXICIDAD PRESENTACION
Etionamida 20 Gastrointestinal Comp. 250 mgs.
Sup. 500 mgs,

IV 500 mgs.
Pirazinamida 30 Hepatorrenal Comp. 250 mgs.
Kanamicina 30 Otica y renal IM 500 mgs.
Tiocarbanilida 100 | oo Comp. 500 mgs.
Cicloserina 10 Neuropsiquiat. Comp. 250 mgs.

Viomicina 20 Otica y renal IM 1g.
Tiosemicarb. 10 Hematica Comp. 50 mgs.

De estos medicamentos hemos utili-
zado en la experiencia que presentare-
mos posteriormente, sélo Pirazinamida,
Tiocarbanilida, Kanamicina y Tiosemi-
carbazona, en parte por su buena to-
lerancia, en parte porque nos han sido
mas accesibles en las oportunidades en
que hemos debido recurrir a ellas.

Su eficacia nos ha parecido muy
aceptable y no hemos visto problemas

de intolerancia ni de toxicidad. Volve-
mos a insistir: el juicio definitivo sobre
estas drogas todavia estd por pronun-
ciarse. Sin embargo se abre con ellas
un panorama de mas amplia esperanza
en el tratamiento de una enfermedad
que tantas veces ha parecido definiti-
vamente vencida y que tantas veces ha
retornado con brios renovados echando
por tierra los optimistas vaticinios 'de
muchos autores.



Intoxicacién por productos originales
(IT parte)
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El Centro de Asesoramiento Toxico-
l6gico del Hospital de Nifos (teléfono:
87-6666), recibe corrientemente consul-
tas que promueven la pertinente inves-
tigacion y obligan a construir nuevas
fichas. Comentaremos algunas breve-
mente, con propoésito de divalgacion.

PASTILLAS DETERGENTES PARA
PANALES

Una nina de 2 afios ingirié cantidad
indeterminada de un comprimido de
“Diatergel”. Este producto es un com-
puesto orgénico del grupo de los de-
tergentes catiénicos, utilizados como
bactericidas y bacteriostaticos en mul-
tiples aspectos, incluida la prevencion
de la dermatitis amoniacal.

Mientras la mayoria de los jabones
alealinos comunes, liberan en el agua
K- o Na-, los detergentes cationicos
desprenden C1— o Br—, u otro haloge-
no, ya que el nucleo hidrofébico de su
molécula, que permanece inalterado, es
positivo. En el comercio existen varias
formulas basadas en estos prineipios,
incluyendo cloruro de benzetonium, clo-
ruro de benzalkonium, cetilpiridium,
y el cloruro de metilbenzatonium (Dis-
parene).

Aunque no se ha estudiado la fisiopa-
tologia celular en la toxicidad de estos

Presentado o la sesién del 8 de getiembre
de 1964,

y ESTELA RAQUEL GIMENEZ

detergentes, se conoce que interfieren
funciones basicas del metabolismo; ¥
que, asimismo, Son a su vez inactivados
por los tejidos y también por los jabo-
nes comunes. No se han descripto en
la bibliografia hallazgos caracteristicos
anatomopatolégicos; y se estima como
dosis mortal aproximada, de 1 a 3
oramos.

CUADRO CLINICO

La ingestion accidental como el caso
relatado, puede ocasionar: nauseas,
vémitos, convulsiones, colapso, shock,
coma, y hasta la muerte en un lapso
de 1 a 4 horas. Si el paciente sobrevive
48 horas, la reeuperacién es muy posi:
ble. sin secuelas. No se deseribieron pa-
tologias derivadas de una supuesta in-
toxicacion crémica. Ante la duda del
envenenamiento, el laboratorio no aporta
datos de interés, careciendo de valor.

TRATAMIENTO

Qe tratara de rescatar en un primer
momento el detergente mediante vomi-
tivos o un lavado gistrico eon agua
ligeramente jabonosa (jabén comiin, al-
calino). De inmediato se preseribird un
purgante salino de efecto catédrtico.

Sobre las manifestaciones generales:
no hay antidotos y se procede sintomd-
ticamente, si aparece colapso o convul-
siones. Si el nifio tiene vémitos espon-
taneos, como primer efecto del toxico,
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se los respetard y en los intervalos en-
tre los episodios antiperistélticos se le
dard a beber pequefias cantidades de
agua jabonosa.

CEBOS CUCARACHICIDAS

Un problema de amplia difusién en
el ambito ciudadano es el intento de
erradicacién de cucarachas, lo que re-
sulta harto dificil en casas modernas
con paredes huecas, tuberas, ventilacio-
nes y otros escondites apropiados. Pa-
ra auxiliar a las amas de casa, se ofre-
cen companias encargadas de combatir
peridicamente las plagas. Esta gente
utiliza en sus propdsitos un “cebo”, de
aspecto untuoso y adherente, que con-
siguen colocar en sitios casi inaccesi-
bles y lejos del aleance de las personas.
Decimos “casi inaccesibles” porque una
nina de 2 afnos lo ingiri, promoviendo
la consulta respectiva, ya que 2 horas
después presentaba vémitos y decai-
miento.

El principio activo del “cebo” es el
fosforo blanco, que, si bien se halla en
baja concentracién, constituye un téxi-
co peligrosisimo por sus consecuencias
e impunidad.

El fésforo blanco actiia como cAusti-
co digestivo, acarreando vémitos (fos-
forecentes y alidceos), colicos y diarreas
también fosforecentes). Después de al-
gunos dias de calma aparente, sobre-
viene el tercer periodo del envenena-
miento, econ complicaciones principal-
mente hepaticas que son fatales, pese
al tratamiento que se instituye en-
tonces.

Casos paradigmiticos de esta grave-
dad son los suicidas que ingresan al
Hospital Universitario “Evaristo Gar-
cia”, de Cali, Colombia. La mayoria se
interna el primer y segundo dia después
de haber ingerido “totes” (rompepor-
tones) acompafiados de aceite comesti-
ble, para aumentar la absorcion del
fosforo. El médico asiste impotente du-
rante una semana, al desarrollo de la
intoxicacién, que, inexorablemente re-
sulta fatal pese a los cuidados prodi-
gados,

Recientemente se ha revolucionado
este prondstico nefasto, con la indica-
ci6n perentoria de la exanguinotrans-
fusion, unico medio de salvar al enfer-
mo mientras no se descubra un antidoto
eficaz.

Si la intoxicacién se conoce en un
primer momento (como en el caso de la
nina que comié el cebo) se procedera
urgentemente a lavar el estomago con
permanganato de potasio al 1 %,, que
oxida al fésforo neutralizindolo y, en
€aso que no se consiga, se hari con
carbon activado o agua simple, de ma-
nera de evacuar el estomago lo mejor
posible. Si el nifio vomita espontinea-
mente se respetari este mecanismo de
desintoxicacién. Siempre se adicionari
un purgante salino, remarcando aqui,
una equivocacion en sentido de dar un
laxante oleoso que resultaria contrapro-
ducente y agravante.

Antes de confirmar este pronéstico
tan serio de intoxicacion por fésforo
blanco y su tratamiento heroico (exan-
guino-transfusion en los primeros sin-
tomas generales) se deberd aclarar per-
fectamente que no se trate de otros
estados alotrépicos del fésforo, mas di-
fundidos y populares, como el fésforo
rojo o el sesquisulfuro de fésforo
utilizado en las cerillas, carentes en ab-
soluto del riesgo del fésforo blanco.

Otros compuestos organicos fosfora-
dos, como los ésteres insecticidas (pa-
ration y malatién) tienen autarquia
sintomatolégica y el fésforo sélo actia
secundariamente como hepatotéxico,
nunca en la magnitud antes sefialada.
Ultimamente, el ortocrecilfosfato ha
originado casos de polineuropatias des-
mielinizantes, por contaminacién de vi-
nos y aceites comestibles comunes.

CONCLUSIONES

La presencia de fésforo blanco en
los hogares, por mediacién de estos “ce-
bos” tan difundidos, obliga a actuali-
zar aspectos de la intoxicacién fosfora-
da que se habian relegado por el aban-
dono de ese producto desde hace mu-
chos afios,
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CUATRO CASOS DE INGESTION DE
“AZUL PARA LA ROPA”

Nifios de 10, 14, 24 y 26 meses ingi-
rieron individual y aisladamente, azul
para la ropa. Es posible que haya in-
cluido en esta casuistica la llamativa
presentaciéon del producto y la propa-
ganda atractiva que se difunde por di-
versos medios que llegan al nifio.

El “azul de ropa” contiene azul de
ultramar al 14 %, compuesto complejo
de silicato de aluminio y sodio, con sa-
les ferrosas y férricas como impurezas.
Pertenece a los llamados “blanqueado-
res”. Por un fenémeno optico, de mna-
turaleza fisico-quimica, modifican la
longitud de onda de la luz dando una
impresion especial de blancura.

Este grupo no tiene mas toxicidad
que la derivada de una pasajera irrita-
ciéon gastrointestinal, pero merece ad-
vertirse que otros “blanqueadores”, con
o sin el aditamiento del azul, basan su
accién en su alto poder de alealiniza-
cién (por ejemplo el “Blue-Cher”), que
contiene un 40 % de tripolifosfato de
sodio, originando por su ingesta un
cuadro local de causticidad, con peligro
de estrecheces residuales, y un cuadro
oeneral de hipocalcemia, colapso ¥
shock.

CONTAMINACION DE UNA HERIDA
CON FRAGMENTOS DE TUBO
FLUORESCENTE

Un llamado inquirié sobre el peligro
derivado por la penetracién, en el pie
de un niiio de 10 afios, de algunos tro-
zos de tubo fluorescente, ante un acci-
dente traumatico.

Esa consulta se motivd por el cono-
cimiento, de parte del colega, de la pre-
sencia de berilio fosférico recubriendo
internamente el tubo de Iuz.

Si bien en la actualidad muchas com-
paiias de luminotecnia comienzan a
reemplazar el berilio por otros metales,
precisamente para obviar el peligro de
sus posibles accidentes, no se puede
afirmar si el tubo cuestionado contenia
o no berilio, por lo que se trasmitieron
las sugerencias como si lo tuviera,
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Bl berilio, introducido en esa forma,
no acttia solamente como cuerpo extra-
fio sino que desarrolla, crénicamente
la aparicion de uno o més nédulos, con
la apariencia de tumores benignos, de
aspecto irregular, indoloros ; e histologi-
camente, rodeando a la particula del
metal acimulos de histiocitos y células
gigantes. Si dicha tumoracion se ulcera,
no tiene tendencia espontanea a resol-
verse en ningin sentido, prolongandose
indefinidamente el problema hasta su
solucion radical, eminentemente quirtr-
gica.

Bl diagnéstico aparentaria facil, pe-
ro en la practica ese tumor benigno
aparece mucho después del accidente,
cuando a menudo éste se ha olvidado
como concausa preexistente y entonces
resulta engorroso plantearse el diag-
néstico diferencial si se ignora dicha
etiologia.

Si la consulta se realiza, como en
nuestro caso, de inmediato al trauma-
tismo, se aconsejara debridar prolija y
asépticamente la herida para realizar
una minuciosa limpieza de todas las
particulas accesibles del vidrio y el me-
tal, dejando asimismo que la hemorra-
gia espontinea o provocada por el ci-
rujano coadyuve mecanicamente arras-
trando las que no pueden ser identifi-
cadas por la vista. Posteriormente se
realizara un concienzudo lavado con
soluciones estériles o antisépticas, tam-
bién con el propdsito de rescatar todo
lo que se pueda del berilio.

La lesién crénica, ya instaurada, obe-
dece Gnicamente al tratamiento quirtr-
gico. No hay en estos casos riesgos de
intoxicacion general, como existiria si
el berilio fuese inhalado o penetrase
por otras vias al organismo.

INGESTION DE “KISMET-8"

Un nifio de 8 ailos ingirio este pro-
ducto comercial, que se adiciona a los
acumuladores de automotores.

El elemento activo es el cadmio, cuya
dosis toxiea es muy baja, estimandose
que solamente 10 mg, pueden acarrear
en un adulto sintomas importantes,
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El sindrome téxico incluye, por in-
gesta, nauseas, vomitos, diarreas, co-
licos, sialorrea,y calambres musculares,
Absorbido, resulta hepato y nefrotéxi-
co, hallindose entonces hematuria y
proteinuria en la orina, elementos que
habri que pesquisar preventivamente
en todos los casos, a partir de las 10 6
12 horas después de ocurrido el aceci-
dente.

El cuadro agudo puede conduecir al
colapso, tanto por la deplecién hidro
electrolitica cuanto por su noxa gene-
ral a nivel enzimatico celular, poco co-
nocida. El tratamiento, para el caso de

ingesta comentado, consiste en un la-
vaje gastrico con leche y anestésicos lo-
cales (xilocaina viscosa) incrementan-
dose la diarrea ya incipiente con un
purgante de sulfato de sodio, tendiente
a arrastrar rapidamente el cadmio atn
no absorbido.

Si aparecieran sintomas generales,
resultaria til apelar a un quelante: el
edatamil caleico-sédico (Calecium Inca
al 20 %) en solucién glucosada isotdni-
ca. Siempre se estudiara durante varios
dias la funcién renal y hepatica, para
comenzar su tratamiento inmediato a
la menor sospecha de noxa.



Resefia de enfermedades hematolégicas en el
Hospital de Nifios de Buenos Aires

I) Frecuencia observada en el Servicio de Hematologia
en un periodo de 3 afios

Dres. F. SACKMANN MURIEL, P. M. BUSTELO y J. A. PENALVER

La falta de una publicacion que nes
mostrase numéricamente qué enfermeda-
des hematolégicas padecen los nifios en
Buenos Aires, nos llevé a examinar los
archivos de nuestro Servicio con el fin
de apreciar el volumen y frecuencia de
determinado material que pudiese utili-
zarse como base de futuras comunicacio-
nes de Hematologia Pediatrica, constitu-
vendo ésta, por lo tanto, una presenta-
cion preliminar:

Desde ya queremos aclarar que este
relato no quiere ni puede significar, por
varias razones, la verdadera incidencia o
rieseo de contraer las enfermedades en
cuestién, Entre ellas figuran: la canti-
dad considerable de hospitales y clinicas
distribuidos en la Capital Federal y al-
rededores que pueden atender problemas
de esta indole; la heterogeneidad de la
poblacién que estamos tratando, donde
no se puede hablar de un grupo étnico
determinado; ademés, por causas que
luego mencionaremos, el material es bas-
tante selectivo, sobre todo en cuanto a
determinadas enfermedades se refiere,
debido al mayor o menor interés de nues-
tra parte hacia determinados problemas ;
y por tltimo, la ‘‘seleccion natural’ que
hace el Ilospital de Ninos, donde, por

Presentado en la 9* Sesién Cientifica, el 13
de octubre de 1964.

lo general, arriban los casos mis severos
y dificiles. Ademés, el periodo de tiempo
considerado es bastante breve y el tama-
fio del material es modesto en relacién a
la poblacién para apreciar la distribu-
cién de los diferentes problemas hemato-
16gicos. Sin embargo, con todos estos in-
convenientes, nos parece ttil para el pe-
diatra publicar los resultados obtenidos.

El Servicio de Hematologia trabaja en
base a las consultas efectuadas sobre los
internados en el Hospital y las prove-
nientes de su consultorio externo, siendo
la enorme mayoria de los casos referidos
por colegas anticipando algln problema
hematolégico. Como norma, no se acep-
tan nifios a no ser que haya una fuerte
sospecha de enfermedad hematoldgica
y|o algiin examen de otro laboratorio con
algtin resultado anormal.

La siguiente comunicacién resena los
enfermos de 0 a 15 anos de edad, aten-
didos en el Servicio entre el 1° de mayo
de 1961 y el 30 de abril de 1964. Duran-
te este periodo de 3 afios se examinaron
2597 enfermos de primera vez.

De estos 2.597 enfermos hemos descar-
tado 1.702 (es decir, el 65.5 %) por
diversos motivos. La gran mayoria, por-
que después de completar el examen se
determiné que no padecian enfermedad
hematolégica ; otros, por ser adultos exa-
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minados por la posibilidad de alguna en-
fermedad familiar (por ej., hemoglobi-
nopatia) ; y otros por carecer de un exa-
men adecuado o ignorancia de su evolu-
cién posterior que nos permitiera arribar
a un diagnéstico correcto. Esto significa
que los 895 enfermos restantes el
(344 9% de los casos examinados) son
los que padecieron algtin problema he-
matolégico y constituyen la base funda-
mental de este trabajo.

Para tener una idea de comparacign,
aunque los periodos de tiempo no se co-
rresponden exactamente, si bien abarean
un mismo lapso de tiempo, en los 8 afios
comprendidos entre el 1° de enero de
1961 y el 31 de diciembre de 1963, eore-
saron de las Salas del Hospital de Nifios
34.036 enfermos y se atendieron en los
diversos consultorios externos ( ineluyen-

tologia y Urgencia) 208.652 nifios de pri-
mera vez. (1)

Es de hacer notar que solamente se
incluye el diagndstico primario o prin-
cipal de cada caso, pues existen nifios
que mostraron dos enfermedades simul-
taneamente (por ej., lupus eritematoso
con una anemia hemolitica autoinmune,
talasemia heterozigota con mononucleo-
sis infecciosa, ete.).

La clasificacion adoptada es algo ar-
bitraria pero se ajusta a la practica dia-
ria y a nuestros archivos, La Tabla I
muestra las 11 categorias en las cuales
estan divididos nuestros 895 enfermos,
las subsiguientes son el detalle de cada
una de ellas y la tltima es un resumen
por orden de frecuencia. En la mayoria
de las tablas los casos se encuentran di-
vididos por diagnéstico primario, sexo y

do Hematologia, pero excluyendo Odon- lugar de procedencia. '
TABLA 1
CLASIFICACION DE LOS 895 CASOS
SEX0 PRrOCFDENCIA * B
AGNOS M : PALES
D1AGNGSTICO PRIMARIO u 7 (1) (2) (3 (4) TOTALE
Anemias 319 2928 165 217 116 49 047
Leucemias 62 59 27 44 44 6 121
Plrruras Trombocitopénicas 30 33 18 24 19 2 63
Pilirpuras Vasculares
(no-trombocitopénicas) 23 11553 12 17 7 2 38
Mononucleosis Infecciosa 25 10 15 16 2 2 35
Linfopatias 23 5 6 7 15 — 28
Coagulopatias 22 5 5 7 9 6 27
Esplenopatias 6 5 2 5 4 -~ 11
Reticulo-endoteliosis 3 il 1 1 2 —= 4
Lipidosis 3 il il — 3 - 4
Misceldineas 3 14 8 4 4 1 7
TOTALES 519 376 260 342 225 68 895

* Procedencia: (1) Capital Federal, (2) Gran Buenos Aires, (3) Interior, (4) Desconocida.

TABLA 2
CLASTFICACION DE LOS 547 CASOS DE ANEMIA

D) CARENCIALES

E) HEMOLITICAS

Hemoglobinopatias

Anemia Carencial Ferropénica

Sindrome Urémico-Hemolitico
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TABLA 3
ANEMIAS
SEX0 PROCEDENCIA * :
u 7 @) ) (3 (4) TorTALES
A) NO-CLASIFICADAS 18 19 10 14 7 6 37
B) SECUNDARIAS 49 37 28 30 22 6 86
(infecciones, tumores, he-
~ morragia aguda, ete.)
C) HIPO y APLASTICAS 18 12 8 9 13 — 30
Pan-mieloptisicas 16 1k 7 8 12 - 27
Idiopdticas 14 8 4 i 11 — 22
Secundarias 2 3 3 1l 1 — 5
2 1 1 1 1 — 3
D) CARENCIALES 101 70 37 82 33 19 171
Ferropénicas 92 59 36 66 30 19 151
Megaloblésticas 7 7 il 10 3 = 14
asociada a malnutricién 2 4 — 6 — — 6
E) HEMOLITICAS 133 90 82 82 41 18 223
T) No-clasificadas 22 13 ) 15 7 5 35
IT) Tntra-corpusculares 39 25 24 23 16 il 64
Esferocitosis 10 3 4 1 8 — 13
Eliptocitosis 2 1 = 2 il — 3
No-esferocitica — 2 1 1 — — 2
Porfiria eritropoiética 1 = — — 1 —_ 1
Hemoglobinopatias 26 19 19 19 6 1 45
Talas.homozigota 8 4 6 4 2 = 12
Talas.heterozigota 17 12 12 13 3 1 29
Lepore trait 1 — — 1l — — 1
Hemoglob.H /talasemia — il 1 — — == i
Hemoglob.S /talasemia — 2 — 1 1L — 2
IIT) Extra-corpusculares 72 52 49 45 18 12 124
Inmunes 11 8 5 7 7 — 19
Auto-inmunes — 1 — - il — 2§
Iso-inmunes 10| it 5 G 6 — 18
Rh 10 i 4 7 6 — il
ABO 1 — 1 - — — it
No-inmunes 61 4 44 38 i il 12 105
Sind. Urémico-Hemol. 50 43 37 33 11 12 93
Por drogas, ete. 11 1 7 5 — — 12
TOTALES 319 228 165 217 116 49 547
TABLA 4
LEUCEMTIAS
SBEX0 PROCEDEN CIA * Wocaras
M B (1) (2) (€)) (4) — =
AGUDAS (925 %) - 56 56 23 42 41 6 112
Linfoides 44 40 114 30 34 3 84
Mieloides
(incluyendo 3 cloromas) 8 10 5 8 5 — 18
Eritrolencemias — 2 — 1 1 — 2
Tunclasificables 4 4 1 3 1 3 8
CRONICAS (3.3 %) 3 1 — 3 —_ 4
(mieloides)
FONGENITAS (4.1 %) 3 2 3 2 — = 5
TOTALES 62 59 o7 44 44 6 121
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TABLA 5
PURPURAS
SEX0 PROCEDENCIA *
M F G 2 SN oy 1 TIOmATES
TROMBOCITOPENICAS 30 33 18 24 19 2 63
Idiopéticas 26 24 15 19 14 2 50
Secundarias 3 9 3 5 4 — 12
Trombética 1 - — — 1 — 1
VASCULARES
(no-trombocitopénicas) 23 15 12 17 7 2 38
TABLA 6
MONONUCLEOSIS INFECCIOSA Y LINFOPATIAS
SEX0 PROCEDENCIA *
TorALES
M K (1) (2) 3 (4
MONONUCLEOSIS
INFECCIOSA 25 10 15 16 2 2 35
LINFOPATIAS 23 5 6 7 15 - - 28
Hodgkin 15 3 3 2 13 — 18
Reticulo-linfosarcoma
(incluyendo 1 leucosarcoma) 8 2 3 5 2 = 10
TABLA 7
COAGULOPATIAS
SEx0 PROCEDENCIA * )
M F e Ce e (o |ihemanes
Hemofilia (sin clasificar) 10 — 3 2 3 2 10
Hemofilia A 5 — — 3 2 —_ 5
Hemofilia B 1 — e == | 1 1
von Willebrandt 2 1 — — 3 —_ 3
Enf. hemorrigica del R.N, 1 1l 1 — — 1 2
Misceléneas 3 3 1 2 1 2 6
TOTALES 22 5 () uy 9 6 27
TABLA 8
ESPLENOPATIAS, RETICULO-ENDOTELIOSIS Y LIPIDOSIS
SEX0 PROCEDENCIA * r
u 7 (1) (2) & (4 TorALES
ESPLENOPATIAS 6 (53 2 5 4 — 11
Sindrome Bantiano 3 2 1 2 2 — 5
Esplenectomia
por ruptura traumitica 3 1 1 2 1 — Bl
Esplenomegalia
sin clasificacion 1 1 — 1 - 2
RETICULO-ENDOTELIOSIS 3 1 1 — 3 —_ 4
Granuloma eosinéfilo 1 . = ! 1 ey 1
L tterer-Siwe 1 1 — — 2 st 2
Hand-Schiiller-Christian 7 — 1 = — — 1
LIPIDOSIS 3 1 1 — 3 — 4
Gaucher 1t = — — 1 — 1
No clasificada 2 1 1 — 2 — 3
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TABLA 9
MISCELANEAS
SEX0 PROCEDEN CIA *
TorTALES
M i w @ 6 @
Lupus Eritematoso Diseminado — 6 2 2 2 — 6
Policitemia secundaria 1 3 2 1 1 — 4
Reacecién Leucemoide 1 1 il 1 = — 2
Neutropenia transitoria — 2 2 — — — 2
Metahemoglobinemia 1 1 1 1 — — 2
Albers-Schémberg — 1 1 — - — 1
TOTALES 3 14 9 5 3 - 17
TABLA 10
RESUMEN POR ORDEN DE FRECUENCIA
1° — Anemia carencial ferropénica ...........c.cieeceiiieiiinenn 151 casos (16.9 %)
O CRINIAN 8 s elals oo 5 i e s s = iniiaxeralloirnntofalimbol via (s 58 o151 & a1matsons; st o s Win sl ain 121 casos (13.6 %)
32 — Sindrome Urémico-Hemolitico ........ccoveuiiineieninncneann 93 casos (10.4 %)
49 — Anemias SECUNJATIAS . .v.voesocaveoncsorsnaanmesmusadosnssses 86 casos (9.6 %)
59 — Pfirpuras tromboeitOpenicas ..........oieniceiiiiinrreeane 63 casos (7.0 %)
6°— Hemoglobinopatias .......coceeieuienieeainsionanac bt .. 45 casos (5.0 %)
79— PArpuras vASCUIATES . ...eeeecosncruoonessaninansanneacs oee 38 casos (4.2 %)
80 — Mononucleosis INfeCEIOSA .« .veevnrrereensacraraautseaennes 35 casos (3.9 %)
92 — Anemias hipo y aplasticas .........coieeiciiiiiiiiaiae e 30 casos (3.4 %)
TR TN O DA TAET e fae)o1n it eisiars Pistle sl s arahohaiie o aae sl IS fusiafafe eie sl oioints 28 casos (3.1 %)
11° — Coagulopatias ............cooe.nn. o i oy v 8 o Y AR, OO 27 casos (3.0 %)
120 — Otras de baja frecuencia ..........coeveeeeeeeeninneaness 178 casos (19.9 %)
MOMIATIES 4t s e oreTars s T oR v s ors (s et fo ity WA e aimta alos s LUafc's . 895 casos (100.0 %)

COMENTARIO

De acuerdo a lo esperado (), podemos
observar que las anemias constituyen el
problema hematolégico pedidtrico mas
comin (el 61.1 % de los 895 casos).
Bntre ellas, como también es logico en
Pediatria, las anemias carenciales repre-
sentadas casi en su totalidad por las fe-
rropénicas (el 27.6 % de todas las ane-
mias) figuran en primer término en or-
den de frecuencias como enfermedad he-
matolégica. A pesar de ello, nos llama
la atencion que no predominen mas am-
nliamente ; ereemos que esto es debido a
la poca frecuencia con que se las diag-
nostican y a aue mosotros sélo vemos
los casos complicados y severos que lle-
oan al Hospital por otro motivo (por ej.,
infeecion). No ereemos tener la suerte
de poder escapar a las conclusiones de
(4. N. Guest y col. (*), quienes al tratar
de establecer valores hematicos normales

encuentran, que en la edad eritica para
las anemias ferropénicas de causa nutri-
cional (6 a 24 meses), pocos ninos de los
considerados normales dejan de mostrar
una ligera deficiencia de hierro.

Deseraciadamente las leucemias ocu-
pan el seeundo lugar en nuestra serie.
La forma aguda es mucho méis comin
(92.5 %). siendo la forma erénica (siem-
pre mieloide o granulocitica) muchisimo
menos frecuente (3.3 %), como en otros
centros. (1), (7). No creemos que sea una
enfermedad hematoldgica tan frecuente
en la infancia y nifiez bonaerense. Segu-
ramente influye en este hecho. el que
por tratarse de una enfermedad de pro-
néstico necesariamente fatal, muchos en-
fermos son referidos al Servicio en bus-
ca de una confirmacién diagnéstica o un
tratamiento mas adecuado.

En tereer término figura el sindrome
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wurémico-hemolitico (v primero dentro de
las anemias hemoliticas; representando
ademés el 17.0 % de las anemias en ge-
neral). Bajo ningin aspecto podemos
pensar que represente la verdadera fre-
cuencia de esta afeceion. El Hospital de
Nifios esti muy interesado en este pro-
blema y bastante experiencia se ha acu-
mulado en el manejo de estos nifios ; por
lo tantor muchos casos son enviados a él.
Ademas a este respecto, existe una ex-
trema diligencia diagndéstica.

Las anemias secundarias a infeccién
(septicemias, sifilis, ete.), tumores, he-
morragias agudas, insuficiencia renal
crénica, ete., constituyen un grupo su-
mamente heterogéneo, que ocupa el cuar-
to lugar v representa el 15.7 9% de las
anemias en general. Es de hacer notar
que en la serie de Diamond (%), las ane-
mias seeundarias a infeccién ocupan el
primer puesto, representando el 61 %
de las anemias pedidtricas: para Wolff,
¢sa es la causa simple de anemia mAs
comin en Pediatria. (7)

El quinto Tugar esti ocupado por las
plirpuras trombocitopénicas y concuerda
con lo observado en otros centros pedia-
tricos. (®) Tia mayoria pertenece a la for-
ma idiopatica.

En el sexto lugar figuran las hemo-
alobinopatias, representando el 8.2 9%
de todas las anemias. No creemos que esa
cifra pueda tomarse como representativa
pues uno de los autores (J. A. P.) esta
especialmente interesado en el problema
v recibe casos referidos por otros hema-
télogos ; habiendo, por lo tanto, una se-
leceién previa. Ademas, habria que tener
en cuenta que a pesar de que la pobla-
cién de Buenos Aires es cosmopolita,
existe un marcado predominio de origen
mediterrianeo, haciendo predominar am-
pliamente la talasemia sobre otras altera-
ciones estructurales de la hemoglobina.

Las piirpuras vasculares ocupan el sép-
timo lugar. Muchas de ellas son phirpu-
ras anafilactoides o enfermedad de
Schéenlein-Henoch ; sin embareo, agrn-
pamos en esta categoria todas las piir-
puras que presentan plaquetas nnmérica
v morfolégicamente normales.

El octavo lugar esti ocupado por la

mononucleosis infecciosa. Si bien es dis-
cutible incluir esta afeccion como enfer-
medad hematoldgica, muchas veces es tan
benigna y el diagnéstico tan obvio que
hace innecesaria la consulta con el he-
matélogo. Sin embargo, creemos que es
representativo sobre los casos vistos en
el Hospital, pues raramente no son en-
viados a este Servicio.

El noveno lugar estd ocupado por las
anemias hipopldasticas vy apldsticas, que
representan el 5.4 9% de todas las ane-
mias. Lla mayoria abarca los tres sectores
de la médula ésea. es decir, son pan-mie-
loptisicas y también, existe un franco
predominio de las formas idiopaticas.
Aqui es necesario recalcar la enorme di-
ficultad que existe para poder atribuir
claramente a nn determinado acente el
desencadenamiento de este sindrome.

El décimo lugar esta representado por
las linfopatias, con predominio de 1la en-
fermedad de Hodgkin sobre los reticulo-
linfosarcomas. Es de hacer notar aqui
que la diferencia de sexos es bastante
marcada : 23 varones y 5 nifias v aue la
gran mavoria de los mifios con enferme-
dad de Hodgkin provienen del interior.

Muy cerca sicuen las coagulopatias;
pero es necesario admitir que en este
Servicio existe. por el momento, un re-
lativo desinterés por el problema. Es bien
comprensible el predominio del sexo
masculino por la presencia de varios ca-
sos de hemofilia.

El grupo restante es de baja frecuen-
cia y muy heterogéneo.

La eritroblastosis fetal, a pesar de fi-
ourar en los primeros términos en orden
de frecuencia en otros centros (% 9), es
poco comin en nuestro Servicio. Varias
causas motivan esta situacién: entre
ellas, que el Hospital de Nifios no tiene
maternidad adjunta, ni existe en él un
centro debidamente organizado como pa-
ra hacerse cargo de la gran cantidad de
casos que necesariamente deben ocurrir ;
por lo tanto, pocas internaciones se pro-
ducen por este problema v atfin menos
son los casos en los cuales se solicita
nuestra opinién.

Clon respecto a los sexos, observamos
en el total general un predominio del
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masculino sobre el femenino (1.38:1);
pero lo exiguo de la serie y la falta de
conocimiento con respecto a esa infor-
macién en el resto del Hospital no per-
mite abrir juicios.

Por ultimo, con respecto al lugar de
procedencia esta comunicacién muestra
que vemos mas enfermos hematolégicos
del Gran Buenos Aires que de la Capi-
tal Federal —conclusiéon que, por otra
parte, concuerda con el resto del Hospi-
tal (')— vy que el Interior no queda muy
atras.

RESUMEN

Se resefian los casos de! Servicio de
Hematologia del Hospital de Nifos de
J]a ciudad de Buenos Aires entre el 1°
de mavo de 1961 y el 30 de abril de
1964. Fueron examinados 2.597 enfer-
mos de primera vez. de los cuales 895
(el 344 %) eran de 0 a 15 afios de
edad y padecian algiin prob'ema hema-
tolégico, constituvendo la base de este
trabajo. Se los divide en 11 categorias
de acuerdo al diagnéstico primario (ane-
mias, leucemias, plrpuras trombocitopé-
nicas, parpuras vasculares, mononucleo-
sis infecciosas, linfopatias, coaculopatias,
esplenopatias, reticulo-endote'iosis, lipi-
dosis y misceldneas) ; en 2 categorias res-
pecto al sexo (maseulino y femenino) y
en 4 categorias con respecto al lugar de
procedencia (Capital Federal, Gran Bue-
nos Aires, Interior y Desconocida). Se
puede observar que como grupo ‘‘ane-
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mias’’ es el mas numeroso (61.1 %) :
anemias carenciales ferropénicas. 27.6% :
sindrome urémico-hemolitico, 17.0 % :
anemias secundarias, 15.7 % ; hemog'o-
binopatias. 8.2 % ; y anemias hipo-aplas-
ticas, 5.4 %. Sin embargo, en orden de
frecuencia, después de las anemias ca-
renciales ferropénicas siguen las leuce-
mias con 121 casos, el sindrome urémico-
hemolitico con 93 casos, las anemias se-
cundarias con 86 casos. seguidos por las
piirpuras trombocitopénicas con 63 ca-
sos, hemoglobinopatias con 45 casos, plr-
puras vasculares con 38 casos, mononi-
c'eos’s infecciosa con 35 casos, anemias
hipo-aplasticas con 30 casos, linfopatias
con 28 casos y coagulopatias con 27 casos.
El grupo restante es heterogéneo v de
baja frecuencia. Se tratan de explicar
las causas que pueden influir en este or-
den y se compara con resultados obte-
nidos en otros centros. De acuerdo al
sexo se vieron mAs varones que nifnas
(519 contra 376) y de acuerdo al lucar
de procedencia predominé el Gran Bue-
nos Aires sobre los casos de la Capital
Federal y no muy distante quedd el
Interior.

Hsta resefia es una presentacién pre-
liminar y servira como base de futuras
comunicaciones sobre Hematologia Pe-
diatrica.

Se agradece a los restantes Médicos y al
personal de Secretaria del Servicio de Hemato-
logia del Hospital de Nifios la amplia colabo-
racién prestada.
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Craneofaringiomas: Sintomatologia
clinico-endocrina

Los sintomas clinicos y endoerinos fue-
ron cuidadosamente valorados en 14 pa-
cientes, con diagnéstico de Craneofarin-
gioma. La edad de la mayoria, variaba
entre los 5 y 15 anos. Dos pacientes te-
nian mas de 20 anos al ser estudiados
v se los incluyé en la serie por tratarse
de un cuadro no muy frecuente.

Nueve de los pacientes son de sexo
masculino y 5 femeninos. Tomados en
forma retrospectiva, los sintomas y sig-
nos precedieron al diagnéstico entre 2
meses en el caso mas precoz y 14 atmios
en el més tardio.

El sintoma més constante y precoz es,
sin lugar a dudas, la cefalea (13 casos) ;
su localizacion preferencial es la regién
fronto-orbitaria o fronto temporal. Pue-
de presentarse en forma insidiosa, leve
al ecomienzo, con periodos de remision,
aumentando en intensidad y frecuencia
0 establecerse en forma aguda y casi
permanente,

La alteraciin wvisual es otro sintoma
casi constante (12 casos). A la inversa
del anterior, su aparicién es tardia y no
debe esperirsela para sospechar el diag-
nostico. La disminucién de la agudeza
visual estuvo presente en 10 casos. En
uno de ellos, con una evolucién de 5
anos; en los restantes no fue mayor de
4 meses. Otros trastornos visuales fue-
von: diplopia, estrabismo, fotofobia y
amaurosis.

Presentado en la 9* sesion del 13 de octu-
bre de 1964,

Dr. HECTOR MORA

Las alteraciones del campo visual mos-
traron : hemianopsia bitemporal en seis
casos, hemianopsia homonima en uno y
amaurosis en uno. Pérdida de la visién
del ojo izquierdo con hemianopsia tem-
poral del derecho en tres. En otros pa-
cientes no fue posible tomar el campo
visual dada la intensa fotofobia.

En el examen de fondo de ojo se en-
contrd edema con hemorragia en 3 casos,
edema bilateral en 3 y atrofia bilateral
en 3. Las papilas estaban palidas en dos
pacientes y en los tres restantes el fon-
do de ojos fue normal.

En 7 casos fue dable observar cambios
de cardcter, caracterizados por tenden-
cia a la soledad, hipersomnia, amnesia,
confusion mental y dificultad de con-
centracion. Mas raro fue la presencia
de inestabilidad psiquica y agresividad.

Los womitos faciles, a veces en pro-
yvectil, fueron relacionados en la ma-
voria de los pacientes con la presencia
de cefaleas. En otros casos, los mismos
se debian a la excesiva ingesta liquida,
provocada por la diabetes insipida.

Dolores musculares y articulares erra-
ticos, de tipo reumatico, fueron bastante
comunes entre estos pacientes, como asi
también trastornos de la marcha, ataxia
vy temblores.

Ademas pueden citarse niuseas, ma-
reos, decaimiento, dislexia, ete. como me-
nos frecuentes.

LLas MANIFESTACIONES ENDOCRINAS CON-
sistieron en retardo de erecimiento, en 9
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casos ; 6 de ellos muy marcados. En algu-
nos casos fue posible precisar la edad
de su comienzo.

La diferencia con la talla normal fue
variable, pero en ningin caso se obser-
v6 un verdadero enanismo. La madura-
cién esquelética se encontraba retrasada
en todos ellos, incluso en otro paciente,
cuya talla excedia bastante a la corres-
pondiente para su edad cronolégica.

Cuatro pacientes tenian diabetes insi-
pida, dos moderada y dos con gran diu-
resis. otros tres presentaban poliuria y
polidipsia, con una densidad de orina
baja, sospechindose un déficit de hor-
mona anti-diurética.

Tomando en cuenta los ocho pacientes
cuya edad superaba los 12 anos, se com-
probé infantilismo serual en seis de
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ellos. Una nifia de cinco afios presentaba
comienzo de desarrollo mamario y estro-
oenismo vaginal, con maduracién esque-
lética aumentada y talla normal. Se tra-
taba de un desarrollo sexual precoz.

Obesidad mediana presentaban cuatro
pacientes. Bl aumento del tejido celu-
lar subcutianeo es generalizado, pero
més marcado en abdomen y térax.

La actividad tiroidea se manifesto dis-
minuida en tres de los casos, sin llegar
a un erado severo. La captacion de Todo
radioactivo corroboré el diagndstico en
los dos pacientes en que se realizd.

Se efectuaron
suprarrenal en
mostraron una

pruebas de la funcion
cuatro pacientes; dos
insuficiencia evidente,
otro mediana y el euarto fue normal.

En ninetin caso las manifestaciones cli-
nicas demostraban la insuficiencia,

Craneofaringiomas: Accidentes operatorios y

secuelas postoperatorias

Se relata en el presente trabajo la ex-
periencia recogida a través de la extir-
pacién quirargica radical de los craneo-
faringiomas en los pacientes de la serie
anterior. En todos los casos la excéresis
fue completa, excepto en uno que por el
tamafo y relaciones del tumor con los
elementos vitales del SNC, no fue posi-
ble hacerlo. Incluido este ultimo, 3 pa-
cientes presentaron recidivas tumorales,
(ue requirieron una reoperacion.

Bn todos los casos se realizé medica-
cion preoperatoria con corticoides, agre-
oando tiroides cuando se constaté un
déficit de dicha elindula. Se empled
Acetato de Cortone por via TM., siendo
la dosis mas corriente de 50 mg. 24
horas antes y 100 meg. 1 hora antes de
la operacion,

Ningtin paciente fallecié durante la

Pror. Dk. RAUL CARREA y Dr. H. MORA

operacién o en el postoperatorio inme-
diato. Sélo 2 murieron a los 10 y 36
dias, con un cuadro clinico cuya pato-
cenia fue muy dificil de interpretar.
Durante la operacion, en 3 casos se pre-
senté una caida seria de la tension arte-
rial, que no cedié con la administracion
de Noradrenalina y por el contrario lo
hizo con hidrocortisona IV. Se interpre-
té como episodios de insuficiencia glu-
cocorticoidea aguda. Uno de los pacien-
tes presentaba en los exdmenes efectua-
dos previamente, disminucién de la fun-
¢ién suprarrenal, siendo normal en los
otros dos.

En el postoperatorio inmediato, a ex-
cepeién de un paciente cuya tension ar-
terial se mantuvo en limites normales
altos, el resto presenté hipotensién de
orado variable, En 5 casos la maxima
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fue inferior a 6 mm. y se compensé con
transfusiones y Noradrenalina. En 4 ca-
sos la hipertensién no fue tan severa,
normalizindose con medicacion analép-
tica. el

También fue posible observar acidosis
metabdlica postoperatoria, en uno de los
pacientes reoperados, corregida con so-
lucion de Bicarbonato de sodio IV.

En la mayoria de los casos se estable-
ci6 hipotermia durante las 6 a 12 horag
siguientes a la operacién. Su recupera-
cion fue espontinea en todos los casos
v debida segufamente a efectos de la
anestesia. Esta hipotermia fue seguida
por hipertermia de tipo central, varian-
do entre 39° a 41°. Fue tratada con en-
volturas frias y antitérmicos o cloropro-
macina inyectable,

Dias después de la operacién se nota-
ron algunas alteraciones psiquicas, ca-
racterizadas en la mayoria por negativis-
mo, indiferencia y somnolencia. Es inte-
resante destacar que los casos que pre-
sentaron confusion mental, amnesia o ex-
citacion lo hicieron precediendo a com-
plicaciones como hipernatremia (3 casos)
Vv meningitis (2 casos).

En el postoperatorio alejado fue dable
observar 3 casos de frontalizaciéon de
grado variable.

Entre el 2¢ y 8° dias aparecié en todcs
los pacientes diabetes insipida. Uno s6-
lo requirié la administracién de hormo-
na antidiurética inmediata, dado lo ele-
vado de la diuresis. Posteriormente en 3
pacientes regresé espontineamente ; 2 de
ellos fueron los que presentaron recidiva
tumoral, el tercero se trataba de un tu-
mor pequenio extirpado en un solo blo-
que. Este 1ultimo caso fue el finico en
el cual se reconocié y respet la hipéfi-
sis durante el acto quirtirgico.

Tres cuadros de hipernatremia de 168,
170 y 182 mEq/1 de sodio, se observa
ron entre la segunda y cuarta semana de
operados, acompanada de hipercloremia,
sin polidipsia, ni poliuria.

La concentracion urinaria era casi nor-
mal. Dos tenian hemoconcentracién y me-

joraron con la administraciéon de dosis

adecuada de solucién glucosada isotonica
endovenosa. Ambos mostraron disereta
hipertension arterial. Se interprets el
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cuadro como una inhibicién transitoria
del centro regulador de la sed, en pa-
cientes con ausencia de hormona anti-
diurética, ya que al administrarseles
cuatro litros de liquidos IV, la diuresis
se elevo a cifras similares con densidad
1.001. Posteriormente se debié forzar la
ingestién liquida para mantener el ba-
lance hidrico.

Endocrinolégicamente quedaron como
secuelas : Hipotiroidismo en 7 casos, In-
fantilismo sexual o impotencia en 9 ca-
sos, Obesidad de grado variable en otros
9. Tres pacientes necesitaron terapia cor-
ticoidea por presentar signos clinicos de
insuficiencia suprarrenal. Otros 3 tenian
déficit latente de dicha glandula, puesta
de manifiesto por las pruebas funciona-
les; y los corticoides se prescribieron en
forma condicional.

El retardo de cerecimiento mantuvo las
mismas proporciones en todos los pa-
cientes que lo padecian antes de la in-
tervencion, a excepcion de una nifia que
ha manifestado desde entonces un re-
punte del erecimiento.

El paciente con exceso de talla man-
tiene igual ritmo, a pesar de haber sido
reoperado por recidiva del tumor,

La nifa con pubertad precoz, ha fre-
nado su desarrollo sexual, manteniendo
su talla dentro de limites normales.”

Referente a las alteraciones visuales
pre y postoperatorias, cabe consignar que
no se han modificado en 4 casos, han
mejorado en 5 y se han agravado en 3.
De éstos, dos pacientes presentan en el
momento actual amaurosis completa. Dos
pacientes fallecidos no pudieron ser con-
trolados.

Es de hacer notar que un tercer pa-
ciente fallecié al afio de reoperado in-
completamente, por una meningitis pu-
rulenta, mostrando la autopsia recidiva
del tumor.

Creemos que esta serie de casos estu-
diados, aunque pequeiia, nos brinda un
material importante para valorar que el
estudio y tratamiento pre y postoperato-
rio del paciente, junto con la extirpa-
cién quirtrgica radical del tumor, lleva
a resultados que justifican todos los es-
fuerzos tendientes a mejorar el prondsti-
co de este tipo de tumores,



Tratamiento con Mentil - Dopa de la hipertension en

la glomerulonefritis aguda del nifio

Dros. ABRAHAM RAHMAN y ADOLFO E. BROK

La hipertension arterial es uno de los
elementos mas frecuentes de la glomeru-
lonefritis aguda; y asi lo senala Reubi(*)
quien lo da en una frecuencia de pre-
sentacion del 74 % de los enfermos
afectos de glomerulonefritis aguda.

Tiene una patogenia discutida a traveés
de los afios. Primeramente se admitié que
el proceso glomerular determinaba is-
quemia renal, pero estudios posteriores,
en especial con el empleo de la biopsia
renal, comprobaron que en la mayoria
de los casos la irrigacién renal es nor-
mal, o estd aumentada, y en muchos ca-
sos estd disminuida. También fue com-
probado que algunos enfermos afectos de
hipertension tienen un flujo sanguineo
renal elevado, mientras que en otfros en
los cunales éste estd disminuido son nor-
motensos; por otra parte no es acepta-
ble que la hiperemia afecte solamente a
la zona medular, y que la isquemia cor-
tical sea la originante de las sustancias
hipertensindgenas; pues este fenémeno
debiera acompanarse de una extraceién
disminuida de di o paraminohiptrico,
méis atn de un consumo bajo de oxigeno
que no se comprueba midiendo la dife-
rencia arterio-venosa.

Pero si se acepta que no es necesario
que la isquemia renal exista para que el
rifion origine sustancias hipertensinige-

(Presentado el 27 de octubre de 1964, reu-
nion conjunta de la 8. A. Pediatria y de la
8. de Pediat. de La Plata).

Dr. Abraham Rahman, Calle 7, nimero 1529,
Ciudad de La Plata, Argentina,

nas. Algunos investigadores han compro-
bado en la vena renal de enfermos de
olomerulonefritis aguda la existencia de
renina y otras sustancias capaces de de-
sarrollar una actividad similar a la an-
oiotensina (?) ; la comprobacion de re-
sistencias periféricas sistémicas norma-
les, a pesar del aumento de las re-
sistencias renales, apoyarian aquellas
ideas (7).

Al considerar la terapéutica a emplear
frente a un nino afecto de glomerulone-
fritis aguda procederemos de acuerdo al
esquema sistematizado por el Dr. Miate-
llo y colaboradores; el mismo debe abar-
car los siguientes parametros: a) Trata-
miento etiolégico de las infecciones cau-
sales. b) Tratamiento patogénico de los
mecanismos de hipersensibilidad. ¢) Tra-
tamiento de la situacion metabdlica exis-
tente, d) Tratamiento de la hipertension
arterial. e) Tratamiento profildctico )

Nos referiremos al tratamiento de la
hipertensién arterial. Sabemos que la
misma es reversible si la nefropatia es
curada oportunamente ; pero dicha hiper-
tensién puede producir en relacion a su
caracter brusco e infenso una Necrosis
arteriolar y adoptar la evolucion malig-
na. Por otra parte, el tratamiento tem-
prano de la hipertension arterial en si,
independientemente de su condicién ne-
frégena, evita la constitucion de altera-
ciones anteriolares, generales y renales;
y por lo tanto, el desarrollo de las causas
del eirculo vieioso de la hipertension ar-
terial y de las complicaciones cardiovas-
culares y nerviosas. (Miatello). Ayl

|
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Se conoce la accion de la adrenalina
v noradrenalina sobre la tensién arterial ;
efecto aprovechado para su utilizacién
terapéutica. La adrenalina o epinefrina y
la norepinefrina son derivados de un
grupo de aminodcidos aromaticos; tene-
mos el caso de la tirosina que se trans-
forma en 3-4 dihidroxifenilalanina (do-
pa) ¥ que al ser decarboxilada forma la

dihidroxifenetilamina (dopamina) la
cual es transformada en norepinefri-
na (%).

Un grupo de autores lograron interfe-
rir la sintesis de la norepinefrina ; com-
probando la presencia de algunas sus-
tancias como la alfametildopa, que inhi-
bia la decarboxilacién de la dopa y por
lo tanto la biogénesis de la dopamina y
de la norepinefrina (7) en las terminacio-
nes nerviosas simpaticas. Si bien se in-
voca este mecanismo para la accién de
la rawolfia, ésta determina la depresién
por la liberacién de la amina de los de-
positos tisulares més que por alteracién
de la biosintesis (Guilespi y otros auto-
res). Posteriormente se demostré también
la accion inhibitoria de la alfa-metildopa
en la formacion del 5 hidroxitriptofano
y de la decarboxilasa por inactivacién

~de la coenzima, Esta sustancia tiene una
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accién sedante debida probablmente a
la caida que produce en el cerebro de la
concentracién de la 5 hidroxitiftamina o
serotonina.

De acuerdo a estas investigaciones la
alfa-metildopa puede agotar la concen-
tracion de serotina sin el uso de agentes
liberadores como el caso de los alcaloides
de la rawolfia.

La alfa-metildopa forma parte de un
grupo de sustancias que produce un blo-
queo en el sistema simpatico, no asi del
parasimpatico, no habiéndose observado
por otra parte modificaciones en el siste-
ma nervioso central (%). La accién hiper-
tensora de esta droga ha sido demostrada
por Guilespi y colaboradores en 1960 (°)
administrandola por via oral en dosis
que oscilaban entre 0,750 gr. a 4 gr. dia-
rias en una o varias dosis, sin observar
efectos secundarios.

La alfa-metildopa ha sido utilizada co-
mo agente hipotensor en adultos afectos
de distintos tipos de hipotension arterial
con muy buen resultado, pero no hemos
podido hallar bibliografia que indicara
el uso en nifios con cuadros de glomerulo-
nefritis hipertensiva por lo cual resulta
interesante nuestra experiencia con esta
droga, . . :

= ¥ g



ARCHIVOS ARGENTINOS DE PEDIATRIA

900
1250

800 1000

800
1300

10

800
1100

900

800
900

400
1400 1250
600
200
1300
800

400
1000
380
800
1300
600

N EL PERIODO DE 10 DIAS
300
300
250
520
700
350

(6

Hemos tratado 10 casos de glomerulo-

ccz2g| nefritis aguda en la infanecia, entre 3 ¥
=&=S| 12 afios. Las dosis empleadas de alfa-
BgE Y o metildopa oscilaron entre 250 mg. a 750
Z252| mg por dia repartidas en 2 tomas, una

por la mafiana y otra por la noche; por
periodos que variaron entre 8 y 10 dias
de acuerdo a las modificaciones de la
presion.

En todos los casos tratados se not6 un
marcado descenso de la presién en las
primeras 24 horas después de iniciado el
tratamiento, oscilando este descenso en-
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RESUMEN

Se hacen consideraciones sobre la hi-
pertensién en la glomerulonefritis aguda
difusa en el nifio ; se esboza el meeanismo
de accion de la alfa-metildopa; y se da a
conocer la experiencia obtenida en 10 ca-
sos tratados con dicha droga, habiendo
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Manifestaciones tdxicas y efectos secundarios de las
drogas psicolépticas en pediatria

Pror. Dr. JOSE RAUL VASQUEZ, Dres, FERNANDO (. MATERA,
FLORENCIO ESCARDO (h.) y Dra. ESTELA R. GIMENEZ

INTRODUCCION

La difusion terapéutica que en los 1l-
timos afios han tenido las drogas llama-
das psicofirmacos, plantea a diario la
necesidad, en la tarea asistencial, de con-
siderarlas como factor etiologico en cua-
dros clinicos de interpretacion dudosa.

Una serie de signos y sintomas, pri-
mordialmente neurolégicos, suelen confi-
gurar verdaderos sindromes que no pue-
den ubicarse dentro de los esquemas cli-
nicos tradicionales, por agresién del sis-
tema nervioso.

Y asi fue como ante la falta de rati-
ficacion diagndstica, y descartandose los
factores trauméticos, infecciosos, ete., se
planted la necesidad de pensar en la par-
ticipacion de un téxico, que tuviera res-
ponsabilidad en las manifestaciones cli-
nicas, aparentemente inexplicables,

Es nuestro interés al presentar ésta,
nuestra experiencia, sefialar la trascen-
dencia diagnéstica de un buen interro-
gatorio, y por otra parte, la valoracién
semiolégica de los pacientes,

En esta forma se evitarin una serie
de procedimientos trauméticos e inefica-
ces para el nifio (PIL;, P subdural, arte-
riografia) y fundamentalmente se rea-
lizara un diagnéstico rdpido y correcto,
con la institucién del tratamiento ade-
cuado.

Presentado el 10 de noviembre de 1964 (Dé-
cima Sesién Cientifica),

MATERIAL Y METODOS

Se analizaron los pacientes atendidos
en el Hospital de Ninos de Buenos Aires,
pertenecientes a las Salas I, XVII, Ser-
vicio de Guardia y Seccién Toxicologia.
Fueron recopilados los siguientes datos :
Tipo de intoxicacién (accidental, iatro-
genia o susceptibilidad). Edad, sexo, ti-
po de producto. Dosis por vez, total y
caleulo por Kg. y por 24 horas. Sinto-
matologia y relacién con los datos ante-
riores. Tratamiento. Enfermedad previa
porque fue suministrada la droga. Evo-
lucion.

ANALISIS DE LOS CASOS

Tipo de intoxicacion, edad, sexo

El total de casos analizados asciende
a 45, de los cuales 18 corresponden a
intoxicaciones accidentales, 22 a iatroge-
nia y 5 fueron atribuidos a suceptibili-
dad a la droga. (Grafico N° 1).

Se observa que el grupo mas numeroso
pertenece en las intoxicaciones acciden-
tales, al sexo masculino, y al periodo
comprendido entre los 2 y 3 afios, hecho
frecuente en este tipo de intoxicacio-

nes. (*) (%) (%)

No todos tuvieron sintomas, ya que el
motivo de la consulta fue el accidente.
Si bien el mayor nimero de los mismos
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Cuadro 1.

se observé en varones, fueron mas fre-
cuentes los cuadros téxicos en las muje-
res, al parecer mas susceptibles. (*)

Las manifestaciones toxicas por iatro-
genia tuvieron una mayor incidencia an-
tes del aflo (6 casos), y en el periodo
comprendido entre los 3 y 5 afnos (8 ca-
sos). Todos presentaron sintomas, ya que
ol motivo de la consulta fue la complica-
cion evolutiva de cuadros generalmente
banales.

Se consideran por susceptibilidad,
aquellos casos con sintomatologia similar
a los casos de intoxicaeién, desencade-
nada por dosis terapéuticas bajas.

Se analiz6 cada droga por separado
(Grafico N° 2), Cuatro de las mismas
pertenecen al grupo I de las fenotiacidas
(Trilafon, Siqualine, Stemetil, Stelazi-
ne) y otra, Ampliactil, al grupo 1I. No
hemos encontrado cuadros toxicos por
drogas del grupo III, poco usadas en
nuestro medio.

Dosis

Las dosis Keg/dia y Kg/dosis, en las
intoxicaciones accidentales, que ocasiona-
ron cuadros toxicos, fueron:

Trilafon (Perfenazina): 0,40 mg|Kg
dia o superiores. En los casos por sus-
ceptibilidad la dosis fue menor: 0,20
mg/Kg.

Siqualine (Diclorhidrato de Flufena-
zina) : 0,10 mg/Kg dia o superiores.

Stelazine (Trifluperazina) : 0,15 mg/
Kg dia y mis.
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Stemetil (Maleato de Proclorperazi-
na): 1 mg/Kg dia y mas. Los 2 casos
por susceptibilidad aparecieron con do-
sis muy bajas: 0,27 y 0,42 mg/Kg dia
respectivamente.

Se analizaron soélo 2 casos por Am-
pliactil (Clorhidrato de Clorpromazina),
droga perteneciente al grupo L1, por tra-
tarse de nifios que recibieron dosis que
consideramos actualmente como extremas
y que presentaron manifestaciones mas
o menos tipicas. Las dosis fueron de 3
y 10 mg/Kg dia respectivamente. (Gri-
fico N* 3).

Cuadro clinico

Los sintomas fueron en su mayor par-
te de tipo diskinético, con o sin sindrome
de cara-cuello.(®) (7) En 2 casos llamaba
la atencién el intenso trismus y la sia-
lorrea.

Este sindrome, clasicamente descripto
como provocado por las fenotiacidas, no
lo hemos observado aisladamente, si co-
mo manifestacién predominante.

Segiin experiencias de otros autores
(%) (17), las manifestaciones diskinéticas
son las menos frecuentes de las reaccio-
nes extrapiramidales presentes en las ad-
ministraciones prolongadas, pero si las
mAs precoces en su aparicion.

Varios casos presentaron sommnolencia,
pese a que los efectos sedantes son mi-
nimos en las drogas del grupo L.

En algunos enfermos se observd sin-
drome parkinsoniano (%), no encontrin-
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dose relacién entre este cuadro. dosis,
forma de ingreso y edad.

Algunos casos presentaron convulsio-
nes, casi siempre generalizadas. Es posi-
ble que este hecho esté ligado a sujetos
susceptibles, por lo que es conveniente
pesquisar alteraciones de la actividad
eléctrica encefilica, siendo ésta una de
nuestras actuales investigaciones clini-
cas.

En estos enfermos se descarté otra pa-
tologia.

La gran proporcién de casos con dis-
kinesia era previsible dada la edad de
los pacientes y el tiempo de administra-
cién. Son reacciones precoces v més in-
tensas en nifios de menor edad.(*).

Los 2 casos intoxicados por drogas del
grupo II, presentaron sedacién. Uno de
ellos con intensa hipotonia generalizada,
hiporreflexia osteotendinosa ¥ mareos,
vineulados a leve hipotensién arterial.

El otro presenté durante su evolucién
convulsiones ténico-clénicas generaliza-
zadas; ambos con distensién abdominal
y vesical.

En ninguno de los 2 casos observamos
manifestaciones extrapiramidales, en-
contradas en otros enfermos que no inte-
gran esta casuistica.

No hemos observado nunca ictericia,
en el grupo presentado, ni agranulocito-
sis, poco frecuentes por otra parte en
intoxicados por drogas del erupo Ty IT;
tampoco hipotensién marcada.

En la mayor parte de los casos (se
descartan las intoxicaciones accidenta-
les), la droga fue administrada con fines
terapéuticos sintomaticos: vémitos (en
especial la Perfonazina) (%), por nervio-
sidad u otros problemas emocionales.

En 2 casos en el curso de enfermeda-
des infecciosas, como tratamiento sinto-
mético de vémitos y nerviosidad respec-
tivamente. Estos 2 pacientes, nifios de 6
v 10 afios respectivamente, ingresaron
con el diagnostico de ‘‘encefalitis atipi-
ca’’, llamando la atencién la gran apa-
ratosidad del cuadro: sindrome extra-
piramidal con sindrome de cara-cue-
lo; en uno de ellos con intenso trismus
v sialorrea. Ambos 1ficidos.

Los ejemplos plantean la necesidad de

senalar el diagnostico diferencial de es-
tos cuadros en algunas afecciones. (19).

Diagndéstico

Nos enfrentamos con varios tipos de
intoxicados: accidentales, iatrégenos y
por suceptibilidad. Los primeros con o
sin referencia del hecho. Son enfermos
agudos. Hay un accidente clinico en pe-
riodo de salud.

En los intoxicados iatrogenos y por
suceptibilidad, la sintomatologia apare-
ce en el curso de procesos generalmente
banales que no siguen el curso esperado.
En todos el diagnéstico es factible con el
conocimiento del cuadro téxico.

Se realizé en todos los easos con un
buen examen clinico y un exhaustivo in-
terrogatorio. En algunos casos se realizo
el test de las fenotiacidas, sugerido por
Sidney Kaye.

Tratamiento

En los intoxicados accidentales se
realizaron métodos de eliminacién: la-
vado géstrico y purgante salino, depen-
diendo la conducta del periodo horario
v la sintomatologia.

En 2 casos se realizé tratamiento con
atropina-cafeina, sin esperar las mani-
festaciones toxicas. Hstas no aparecie-
ron. El escaso niimero de enfermos tra-
tados con esta orientacion, no aporta
conclusiones.

La asociacion atropina-cafeina se em-
pleé en todos los casos con sindrome par-
kinsoniano y en algunos con sindrome
diskinético, con buen resultado.

Algunos mejoraban beneficiados por
la medicacion, volviendo luego a repe-
tirse el cuadro.

En 1 caso se hizo antihistaminicos,
con resultado aparentemente bueno. Hay
éxitos descriptos con este tratamiento.

No existe medicacion especifica, es
solo sintomética. Creemos muy eficaz la
asociacion atropina-cafeina, pero no es
conveniente en casos de intensa taqui-
cardia.

Hay experiencias del uso de drogas
antiparkinsonianas como Benzotropina
(Cogentin) o Biperidine (Akineton).

En caso de convulsiones se usan bar-
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bitfiricos de accién corta, para evitar
suma de efectos secundarios.

Cuando existe hipotensién marcada,
estarian indicados los vasopresores.

Evolucion

Fue corta, desde minutos a 40 horas.
En alounas intoxicaciones iatrégenas, la
internacién se prolongé hasta 3 y 14
dias, con objeto de descartar otros pro-
¢eS0S.

Ta evolucién fue en todos los casos fa-
vorable, dada la regresion total de los
sintomas.

COMENTARIOS

Drogas psicolépticas

Actualmente se sabe que drogas qui-
micas y farmacologicamente diferentes
producen reacciones clinicas similares.

La clasificacién de James Delay tiene
en cuenta estos hechos considerando 3
orandes grupos, seetin produzean una
desviacién, un aumento o una disminu-
cion de la actividad mental(1°).

Son los psicodislépticos, los psicolépti-
cos v los psicoanalépticos (Cuadro 1).

Entre los psicolépticos cabe considerar
los hipnosedantes y los neurolépticos.
Bstos ultimos comprenden 3 familias
gquimicas: las fenotiacidas, los alcaloi-
des de la rawolfia y las butiferonas.

Tas fenotiacidas constituyen sin duda
el grupo mas importante y se conside-
ran dentro de ellas los grupos: I, 1T ¥
11T o derivados de la Piperazina, de la
(loropromazina y de la Piperidina
(Cuadro 2).

Mecanismo de accion y efectos.

Lias acciones no estan bien dilucida-
das, ya que probablemente no existe den-
tro de la farmacologia drogas de efectos
tan variados(').

Actiian en forma divecta o indirecta
sobre la formacion reticular, que habi-
tualmente tiene funciones inhibitorias
emocionales, deprimiéndola,

No se sabe si el lugar de accion, es la
formacion reticular misma, las colatera-
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les que provienen de los lemniscos 0 a
nivel de las proyecciones difusas en la
corteza (Grafico 4).

Sobre el sistema nervioso periférico
actian potencializando la accion de las
drogas curarizantes.

Sobre el sistema nervioso auténomo se
producen ya sea efectos de bloqueo adre-
nérgico yv/o anticolinérgico.

Todas estas acciones se exteriorizan
en miltiples sintomas. El predominio de
unos u otros depende del tipo de feno-
tiacidas (grupo I, II, IIT), de la dosis
y tiempo de administracién, de la edad
del paciente, del sexo, temperatura
ambiente, tolerancia individual especi-

Cuadro 3.

T S—

[ G e

Cuadro 4.
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fica, personalidad, predisposicién gené-
tica('?), dafio cerebral previo. Son po-
tenciadas por el aleohol y otras drogas.

Los sintomas pueden hallarse aislada-
mente o formando complejos cuadros de
mas dificil valoracion.

En algunos casos suele observarse hi-
potension, por bloqueo adrenérgico.

Otras veces sequedad bucal, visién bo-
rrosa, palidez, constipacion, ileo parali-
tico, paralisis vesical (estos 2 tultimos
sobre todo por derivados de la Cloro-
promazina), midriasis, taquicardia, ete.,
por aceion anticolinérgica.

[Estan descriptos en adultos efectos
endéerinos de tipo feminizante, no asi
en los ninos.

Lias reaciones de hipersensibilidad
pueden exteriorizarse por dermatitis de
diferente tipo: eritematosas hasta pur-
prricas.

Han sido descriptas: ictericia, agra-
nulocitosis y leucopenia.

Posiblemente los sintomas colaterales

Cuadro N° 1
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méas comtinmente encontrados, sobre todo
para las drogas del grupo I, son las ma-
nifestaciones neurologicas.

Pueden aparecer convulsiones, sobre
todo en adultos epilépticos o en nifos
labiles.

Reacciones extrapiramidales de distin-
to tipo:

1) Acinesia. Caracterizada por la re-
duccion de la actividad voluntaria. Es
un estado consciente de debilidad y fa-
tiea, sobre todo en miembros.

2) Diskinesia. Trastorno de incoordi-
nacion de los movimientos voluntarios,
caracterizado por reacciones distonicas,
con abrupto comienzo.

Puede encontrarse contraceién de los
musculos de la nuca, torticolis, respira-
cion laboriosa, disartria, movimientos
involuntarios, escoliosis, lordosis, opis-
tétonos, marcha disténica o imposible.

Fundamentalmente afecta los museu-
los de la cara v el cuello(®) : muecas y
distorsiones faciales, imposibilidad de la

CLASIFICACION DE PSICOFARMACOS SEGUN DELAY (10)

1) PSICOLEPTICOS Mescalina

Antihipnéticos. Anfetaminas o aminas despertadoras

2) PSICOANALEPTICOS

Timoanalépticos

3): PSICOLEPTICOS
Barbitaricos

a) Hipnosedantes

No Barbitaricos

b) Neurolépticos

Tmipramina: Tofranil
Tproniazida: Marsilid
Nialamida: Niamid
Tsocarboxazida: Marplan
Fenelzina: Nardil

(Alcoholes Acetilénicos: Merinax

Derivados de la Dioxipiperidene: Doridene
Nodular

Hidrato de Cloral

Procalmadiol : Equanil

Enaglicodol : Sinforil

Hidroxina : Atarax

Benactizina:

Cloraminodiazepoxide : Librium

Grupo I: Derivado de la Piperazina

Fenotiazidas {Grupo IT: Derivado de la Cloropromazina

Grupo ITI: Derivado de la Piperidina

Alcaloides de la Rawolfia

Butiferonas
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deglucién por constriccion faringea y
espasmo de los masticadores, trismus;
crisis 6culogiras caracterizadas por ojos
rotados y fijos; boca abierta, lengua
protusada, decolorada y deformada; es-
presién que sugiere dolor. Fue deseripto
por Shanon como sindrome cara cue-
llo (7).

3) Acatisia. BEstado de impaciencia
muscular. Imposibilidad de estar sen-
tado. Dar golpecitos con los pies, chas-
quidos con la lengua, movimientos masti-
cadores, retorcerse los dedos.

4) Parkinsonismo. Caracterizado por
la pérdida de los movimientos asociados.
Hay rigidez de miembros y musculos fa-
ciales, disturbios posturales, temblor en
reposo, pobreza de movimientos y babeo
e incremento de la salivacion.

Absorcién. Destino. Excrecion.

Se absorben por la via bucal, rectal o
intramuscular.
Los efectos de una dosis duran alrede-

Cuadro N° 2
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dor de 6 a 12 horas, pero el destino de
estas drogas mo ha sido hien estudia-
do(').

De la Cloropromazina se sabe que se
destruye en el organismo pues en orina
se encuentra menos del 10 % de lo ad-
ministrado.- E1 higado parece ser el prin-
cipal 6rgano de dicha destruceion.

Las fenotiacidas se detectan en orina
por un test de simple realizacién (7).

A 2 ce. de orina se agregan 6 gotas de
4cido sulfarico v 2 gotas de cloruro fé-
rrico. La reaccién positiva se manifiesta
con color rosado hasta puarpura. Lo dan
los compuestos fenotiacinicos. No es in-
terferida por los salicilatos.

CONCLUSIONES

1) Considerar siempre en la valora-
cién etiolégica de euadros meurolbgicos
de dificil interpretacién, la posibilidad
de la intervencién de una droga del gru-
po de los psicofdrmacos.

9) Las manifestaciones clinicas pue-

GRUPO  I:

DERIVADOS DE LA PIPERAZINA
Perfenazina: Trilafon

Flufenazina:
Trifluperazina: Stelazine
Thiopropazate: Dartal
Maleato de Proclorperazina:

Acetofenazina:

Permitil
Siqualine

Stemetil
Compazine
Tindal

GRUPO 1II:

FPENOTIAZINAS

DERIVADOS DE LA CLOROPROMAZINA

Clorhidrato de triflupromazina:

Clorhidrato de cloropromazina:

Clorhidrato de promazina:

Siquil
Vesprin
Ampliactil
Thorazine
Largactil
Esparine
Promilene

GRUPO III:

DERIVADOS DE LA PIPERIDINA
(Clorhidrato de Tioridazina:
Acetato de Mepazina

Clorhidrato de Mepazina

Melleril

Pacatal
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den derivarse de la incorporacion de es-
tas drogas en forma accidental, o por
indicacion médica y debemos tener en
cuenta la suceptibilidad individual de
los pacientes.

3) El sindrome clinico se caracteriza
fundamentalmente por: disartria, movi-
mientos involuntarios (temblores, mue-
cas faciales, ete.), hipertonia muscular
sobre todo en la zona del cuello y cara
(sindrome cara-cuello), con ecrisis oculo-
eiras, v a veces protrusion, edema de len-
oua y trismus. Presentan a veces convul-
siones. Generalmente no hay alteraciones
del sensorio, v el nino vive angustiado
la secuencia de los sintomas.

4) La evolucion de nuestros pacientes
fue favorable. Sin embargo acosejamos
la internacién o el control médico muy
proximo, por el riesgo de la imposibili-
dad de mantener una via aérea permea-
ble por acimulo de secreciones.

5) La medicacién debe estar orienta-
da a mantener una correcta hidratacién
del paciente, una buena diuresis y cu-
brir las eventualidades de la obstrucecion
respiratoria y del shock cardiovascular.

(Cfonsideramos que la asociacion cafei-
na-atropina es eficaz para atenuar los
sintomas extrapiramidales y, a dosis co-
rrectas, no ofrecen riesgos de sumacion.

6) El uso de los psicofarmacos en pe-
diatria tiene indicaciones limitadas.

(Cuando el médico se decida a emplear-
las debe tener en cuenta los efectos co-
laterales y los riesgos de la medicacion.

RESUMEN

Se presentan 45 casos de intoxicacion
por fenotiacidas, comentiandose breve-
mente las acciones terapéuticas y secun-
darias de las drogas psicolépticas.

Se da una orientacion general para el
diagnostico y las normas de tratamiento.

E : BIBLIOGRAFIA

1. Astolfi y col. — Labor del Centro de In-g 9.

formacion Toxicolégica del Htal. de Ni-

iios de Bs. As., Rev. Asoc. Méd, Arg. 77,

pig. 569, N? 569, 1963.

Francois, R. y Sebbag, V. — Intoxicacio-

nes en el nifio. Anales Nestlé, N? 94,

3. Carron, R. y Robin, M. — Intox. en 1’en-
fanee. Courrier. 12: 77, 1962.

4. Ayd, F. J. — Phenothiazine Tranquilizers:
eight years of development. The Medical
Clinics of North America. T. 45 (July,
Ne 4), 1961.

5. Perillo, A, E. y Garcia de la Villa, A. —
Perfenazina. Prensa Universitaria. pig.
1108, N* 67, 1963.

6. Robinson, A. — Neck face sindrome rela-

ted of Phenothiazide drugs. JAMA. 60,
504, 1960,

7. Shanon, J. — Neuromuscular symptoms
simulating conversion hysteria caused hy
pherphenazine. Dis, Neur. Sist. 20: 24.
1959 (26 jan.).

8. Ayd, F. J. — Incidence of extrapiramidal
reactions by fhenothiazines, JAMA, 175,
1054, 1961,

Sidney, Kaye. — Clinical Medicine. 69:

1971-75. 1962 (Sep.).

10. Schuller, E. — Los psicolépticos en neuro-
psiquiatria infantil. Orientacion Médiea.
piag. 683, 1963 (N*¢ 593, Diec.).

11. Litter, Manuel. — Farmacologia. Segunda
Edicion. 1961.

12. Hollister, L. E. — Adverse reactions to
phenothiazides. JAMA. 189, 311, 1964
July).

13. Meyler, L. — Side effects of drugs. Ex-
certa Medica Foundation, 1 vol. 1964.

14. Goldemberg, M. y col. — Semana Médica,
125 - 118. 1964.

15. Goldman, D. — Parkinsonism and related
phenomena from administration of drugs:
Their production and control under elinical
conditions and possible relation to thera-
petic effects. International Symposinm
on the Extrapyramidal System and neuro-
lepties, Montreal, Canadéi, Nov. 1960.

16. Parada Bravo, F. y Mass Jensen, M. —

Intoxicaciones agudas por psicofirmacos en

la infancia, R. Chilena de Ped.. 35, 314,

1964 (N*¢ 4, Abril).



El antibiograma de flora total como método de
orientacion terapéutica en la diarrea
estival del lactante

Dres. JACOBO SVERLOF, RICARDO MEISCHENGUISER, RAUL RUVINSKY,
JULIO LIMANSKY, CATALINA RUDOVSKY (Pediatras). Dras. TERESA
BIGUER, ARABELLA JOSEPH y MATILDE EMPAIRE (Bacteri6logas)

El objeto de esta presentacién previa
es el de evaluar los resultados del tra-
bajo en comin realizado por médicos
pediatras del Hospital Alvear, Sala 32.
Jefe Dr. Carlos Wasserman y el equipo
de Clinica Patolégica del Instituto de
Microbiologia (larlos Malbran, Jefe Dr.
H. Sosa, acerca del estudio y tratamicen-
to de la diarrea estival.

Nuestra investigacion, realizada en
un pequenio namero de casos que alean-
70 a 66, de los cuales 48 eran pacientes
internados y 18 ambulatorios, intenta
lograr algunas conclusiones que nos
orienten sobre la utilidad del antibio-
orama directo de materia fecal en el
tratamiento de dicha enfermedad, dado
que el tiempo que insume el aislamiento
v tipificacion de los patégenos casi
siempre coincide con el de evolucion del
Proceso.

Nuestra casuistica enfocé el aspecto
médico-social y el estudio bacteriolégico
correspondiente. A continuacion expon-
dremos resumidamente los datos obte-
nidos.

Servicio de Pediatrin del Tospital Alvear
(Buenos Aires). Sala 32, Jefe: Dr. Carlos
Wasserman,

Instituto de Microbiologin Carlos Malbrin,
Laboratorio de Clinica Patologica. Jefe: Doe-
tor H. Sosa.

Presentado ¢l 10 de noviembre de 1964 a la
10* Sesion Cientifica,

1°) El promedio de edad era de 6
meses, oscilando entre 3 dias y 4 atios
como limites extremos.

90y Del total, 33 % eran eutréficos;
el resto distréfico, siendo el 40 % de
ler. grado, 18 % de 2° grado y el 9 %
restante de 3er. grado.

3") 21 % eran nifos de la Capital
v el resto del Giran Buenos Aires: den-
tro de este erupo la gran mayoria perte-
neciente a la zona de influencia de nues-
tro Hospital: San Martin, Hurlingham,
Gonzalez Catan, Casanova, Jos¢ ILedn
Suarez, ete.

4°) Bl 5 % de los ninos se alimentaba
con leche materna; 50 % con leche co-
mun de vaca y el 45 % vestante con le-
ches en polvo. Hste hecho nos llamé la
atencién, va qgue indudablemente sabe-
mos que es la leche comtn suministrada
en condiciones deficientes la responsa-
ble, con mucha frecuencia, de patologia
intestinal. Por lo tanto sospechamos que
es el acua de consumo o dilucion de las
leches la causa de tal patogenicidad ; la-
mentablemente por circunstancias espe-
ciales del momento no se pudo realizar el
estudio de dichas aguas.

Es importante destacar, en relacion a
este hecho, que el 75 %¢ de los a fectados
hebia agua de pozo, los que generalmente
eran poco profundos (1% napa) v des-
provistos de proteccién. Ademds los po-
zos ciegos en la gran mayoria de los
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casos estaban a escasos metros de la
fuente de agua.

5°) Al ingreso, el 43 % estaba bien
hidratado, posiblemente porque la cam-
pafia preventiva y propaganda realiza-
das influyé en la concurrencia més
precoz; del 57 % restante, 25 % eran
deshidratados leves, 28 % medianos y
solo el 4 % graves, eontrastando ello con
lo observado en afios anteriores en que
los casos graves eran mis numerosos.

6°) Relacionado con lo anterior el
tiempo de evolucién previa fue de 10
dias, teniendo en cuenta que algunos de
los enfermitos habian recibido anterior-
mente uno o mas tratamientos ineficaces,

7%) Del total de enfermos tratados, el
19 % fueron reinternaciones.

ESTUDIO COPROLOGICO

Comprendi6 los siguientes pasos :

a) Recoleccion del material (heces
blandas o mucosas) con hisopo esterili-
zado; b) Envio inmediato al Instituto
para efectuar antibiograma directo y co-
procultivo; ¢) Siembra del material en
placas de agar-lactosa, agar verde bri-
llante, agar desoxicolato de Leifson mo-
dificado por Sosa (1943) y en caldo
tetrationato de Miiller modificado por
Kauffmann (1930), incubéndose en estos
medios a 37° durante 24 horas y en el
de Kauffmann hasta 15 dias.

Simultineamente con la siembra se
determinaba la sensibilidad a los anti-
hacterianos por el método comtin de dis-
cos, realizando un primer antibiograma
de flora total y posteriormente de cada
germen patégeno aislado.

Dichos discos de celulosa impregnados
con los antibacterianos y luego secados
y controlados con cepas patrones (no co-
merciales por la posible sobrecarga anti-
biética) tenian la concentracién Yy cepas
siguientes, nombrando las méis comunes :

Concentraciones: 5 microgramos: No-
vobiocina, eritromicina, oleandomicina ;
10 mierogramos : Cloramfenicol, dihidro-
estreptomicina, paronomicina, neomici-
na, kanamicina, tetraciclina, colistin :
20 mierogramos : Furazolidina; 150 mi-
crogramos : Sulfamidicos: 5 U.0.: Peni-
cilina; y 100 U,: Polimixina B,
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total en Diarr. Estiv.

Cepas patrones: Fueron usadas las si-
guientes: Sarcina Litea ATCC 9341;
Bacillus subtilis ATCC 6633 ; Bacillus
céreus, variedad mycoides ATCC 9634 ;
Stafilococus Aureus ATCC 6538 ; Esche-
richia coli NTH.J,

Procedimiento: Las placas de Petri
llevaban dos capas de agar nutritivo, una
como base y otra vertida sobre la ante-
rior que lleva la suspensién del material.
Esta suspensién se realiza sumergiendo
el hisopo en 5 c.c. de caldo nutritivo, o
con el crecimiento de una estria si se
trata de cepas aisladas. 0,1 ml. de este
caldo se transfiere a 5 ml. de agar fun-
dido que forma la eapa superior al soli-
dificarse.

Las lecturas se efectiian comparando
halos de las cepas patrones, que son las
descriptas anteriormente. Se consideran
sensibles las que presentan halos mayo-
res o iguales a los de las cepas patrones
y moderadamente sensibles si son meno-
res. La nitidez del halo se tiene en
cuenta también para las colonias resis-
tentes.

Simultaneamente se siguié la marcha
del coprocultivo efectuiandose la selec-
cién de colonias e identificacién bioqui-
mica y serolégica correspondiente de la
siguiente forma:

Seleccion de colonias: *Las colonias
fermentadoras de lactosa se repicaron en
agar-estria (8 a 10 colonias por mate-
rial) para la identificacion bioquimica
y serolégica del grupo Escherichia coli
enteropatégeno infantil. Las colonias no
fermentadoras de lactosa fueron sem-
bradas en medio de seleccion de Sosa
(1940) y caldo trea.

Identificacion bioquimica: Aisladas
las cepas eran sometidas a las siguientes
pruebas: 1) Movilidad en agar blando;
2) Fermentacion de lactosa, glucosa, ma-
nita, sacarosa, maltosa, etc.; 3) Hidré-
lisis de almidén en 4 dias (Hormaeche y
Munilla, 1957) ; 4) Reaccién de V.P. y
R.M. en medio glucosado al 5 % ; 5) Re-
duecién de nitrato; 6) Reaccion del in-
dol; 7) Produccién de hidrégeno sulfu-
rado; 8) Utilizacion de citrato como
unica fuente de carbono (Simone, 1926) ;
9) Inhibicién por el cianuro de potasio
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(Braun) ; 10) Licuacién de gelatina;
11) Investigacion de lisina-decarboxilasa
(Carlqvist, 1956).

Investigacion seroldgica: Para esta in-
vestigacion se utilizaron sueros prepa-
rados en el Instituto para la clasificacion
de los gérmenes pertenecientes a los gé-
neros Salmonella, Shigella y Escherichia
coli enteropatégeno infantil. Ya a las 8
horas de remitido el material recibiamos
los resultados del antibiograma directo,
mientras se continuaba el estudio inte-
aral previsto de acuerdo a los pasos an-
teriormente deseriptos.

APLICACION CLINICA

En los casos en los que utilizamos los
antibacterianos indicados por el antibio-
orama directo se constato en el 64 % de
los mismos un éxito terapéutico eviden-
te, mientras que en el grupo de enfermos
medicados con el antibacteriano dispo-
nible en ese momento por carecer del
aconsejado, el resultado eficaz fue solo
del 34 %, por lo que ereemos que el anti-
biograma directo es un elemento diag-
noéstico que, cuando la etiologia infec-
ciosa juega papel preponderante, tiene
gran valor para una terapéutica eficaz.

Referente al esquema general de sen-
sibilidades, podemos afirmar que las
drogas que mas frecuentemente demos-
traron actividad antibacteriana para
flora total fueron en primer término:
Furazolidina, colistin y polimixina B
con similar eficacia. Luego, en segundo
plano hallamos la neomicina y los anti-
biéticos con ella relacionados: parono-
micina, kanamicina y estreptomicina.

Con posterioridad, y comparando los
resultados obtenidos para flora total y
cepas aisladas, dichas drogas persistian
manteniendo su primacia, agregandose
al esquema de antimicrobianos otras dro-
oas también activas.

Solamente en el caso del Proteus no
se obtuvo similitud entre las sensibilida-
des antibacterianas del antibiograma di-
recto total y el de las cepas aisladas.

Los gérmenes hallados, informados 4 a
8 dias después fueron los siguientes, in-
cluyendo en la némina tanto los conside-
rados real como potencialmente patoge-
nos:

ARCHIVOS ARGENTINOS DE PEDIATEILA

Escherichia coli 55:B5 3 casos
Escherichia coli 119 :B4 % i
Escherichia coli 125:B15 1,
Escherichia coli 111:B14 1,
Shigella T

Salmonellas
Escherichia coli
Providence .S.P.
Hongos levaduriformes
Proteus morgagni
Proteus mirabilis
Pseudo aeruginosa
Klebsiella s. p.
Aerobacter cloacal
Citrobacter Freundi
Gaffkya tetragena

Do
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La escasa cantidad de shigellas y sal-
monellas contrasté con otras investiga-
ciones del Instituto que comprobaron
mas porcentaje de las mismas en exi-
menes realizados en enfermos provenien-
tes de la zona sur del Gran Buenos Aires.

(abe agregar que en los coprocultivos
se hallé un Gnico germen en sélo el 25 %
de los casos: en el resto se encontraron 2
0 mAas gérmenes.

CONCLUSIONES

Dada la eran importancia que adquie-
re en nuestro pais la diarrea estival. que
s6lo por medio de medidas profilacticas
adecuadas, como agua potable, instala-
ciones sanitarias, leche de buena calidad,
erradicacion de las villas de emergen-
cia, elevacién de la cultura y del nivel
econémico, ete., podria ser atenunada e
incluso extirpada, efectuamos este estu-
dio analitico social y médico.

En base a los resultados obtenidos
creemos en la innegable utilidad del an-
tibiograma de flora total por los siguien-
tes motivos :

1°) Répida informacién a las pocas
horas del antibacteriano eficaz.

99) (onstatacion de la coincidencia de
dicho antibacteriano de flora total con
el informado varios dias después para
cepa aislada, salvo para Proteus.

39) Los casos de evolucion favorable
en el grupo tratado con la droga acon-
sejada duplicaron los del grupo medi-
cado con antibiéticos distintos a los in-
dicados por el antibiograma.
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Enfermedad de Von Recklinghausen

Dres., ABRAHAM RAHMAN, HECTOR GIGLIO (1), ADOLFO BROK,
CARMEN R. R. DE CORTINA, JORGE A. FALBO,

HISTORTA Y GENERALIDADES

La definicion de Fournier, que consi-
deramos la més completa, enfoca a la
enfermedad de Recklinghansen (E. R.)
como una polidisplasia o disembrioplasia
de caracter sistémico, que afecta funda-
mentalmente a los tejidos ectodérmicos
(piel y sistema nervioso), y que se ca-
racteriza por su tendencia a la formacion
de tumores. Algunos autores la incluyen
en un grupo de enfermedades conocido
con el nombre de facomatosis, entre las
que figuran: la angiomatosis encéfalo-
trigeminal de Struge-Weber-Krabbe ; es-
clerosis tuberosa de Bourneville ; angio-
matosis cerebelo-retiniana de von Hip-
pel-Lindau.

Ya Rokitansky y Wirchow habian no-
tado la coexistencia de los tumores cu-
taneos con ciertas anomalias soméaticas
v siquicas.

En 1882 Recklinghausen individualizd
la enfermedad y destacé la comunidad
de origen de los tumores cutineos y ner-
V10S0S.

En 1894, Landowsky hizo una descrip-
cion que quedd clisica, destacando fun-
damentalmente una triada sintomatold-
gica (que actualmente lleva su nombre)
Yy que se caracteriza fundamentalmente
por: pigmentacion cutinea, tumores de
piel y tumores nerviosos.

Hospital de Nifios de La Plata (Argentina).
Sala 12, Jefe: Dr. Abraham Rahman.

Trabajo presentado el 22 Septiembre 1964.

(1) Jefe del Servicio de Ortopedia y Trau-
matologia.

ANTONIO J. PELUSSO y ARON ZARITZKY

ETIOLOGTA

La edad es un factor importante, ya
que es excepcional que los tumores apa-
rezcan antes de la adolescencia, aunque
si lo hacen las manchas cutaneas.

Existe una relacion entre los sintomas
de la E. R. y el ciclo genital y el emba-
razo. Lias primeras manifestaciones de la
enfermedad, o las exacerbaciones de las
mismas, suelen aparecer en los periodos
de la vida en que hay cambios hormo-
nales (adolescencia, pubertad, embara-
z0). En muchas de estas enfermas se ha
notado una insuficiencia ovarica o un
embarazo tardio (situacion ésta que
agrava el cuadro clinico).

No existen preferencias por determi-
nada raza, sexo, etc.

En cuanto a su caracter hereditario
esta perfectamente demostrado ; se trans-
mite en forma dominante autosémica,
siendo raros los saltos de generacion,
que lo son solo aparentes en las formas
frustras que suelen pasa desapercibidas.

En mas del 50 % de los easos puede
reconocerse el caracter familiar; habien-
do casos esporadicos ligados a mutacio-
nes genéticas o somaticas. Fenidel dice
que la enfermedad ‘‘es siempre congéni-
ta, a menudo hereditaria y, a veces, fa-
miliar’’,

Guijosa Permus afirma que ‘‘la E. R.
Juega un destacado papel en el estudio
de la herencia tumoral, por el caricter
tipicamente neoplasico (en general be-

‘nigno) del proceso y por la posible de-



40 '

generacién sarcomatosa de las mneofor-
maciones’’.

El factor hereditario es indiscutible
pero hay que tener en cuenta que no pue-
de hablarse de porcentajes precisos por-
que estos enfermos suelen vivir poco, no
contraer enlace o tener escasa descenden-
cia. El promedio de procreacién no pasa
en general del 1 %.

Entre los integrantes de una misma
familia puede haber variaciones sintoma-
toléeicas 0 marcada uniformidad clinica,
que no pueden atribuirse, de ninguna
manera, a una simple coincidencia,

La diseusién, entre los distintos auto-
res, reside fundamentalmente en el hecho
de si esta herencia es de caracter domi-
nante o recesivo y el posible origen mu-
tacional.

Siemens estudia la enfermedad en ge-
melos y encuentra un 64 % de coinci-
dencia en los univitelinos y un 50 %
en los heterozigotas.

El hecho fundamental consistiria en
una mutabilidad somética transmitida
por herencia. Preeson y Davenport es-
tudian el caracter hereditario en 30 fa-
milias, encontrando que algunos signos
de la enfermedad aparecen en el 45 %
de la descendencia (cifras que se apro-
ximan al cociente mendeliano) lo que
daria un caricter dominante a esta en-
fermedad. Gruche y Trajtenberg estu-
dian esta enfermedad en tres generacio-
nes( abuela, madre, hija). Seggiaro y
(fostel estudian trece casos de enfermos
de una misma familia a través de cua-
fro generaciones.

En ultima instancia, las alteraciones
estarian localizadas en el plasma germi-
nativo, que en un primer momento afec-
taria a la hoja ectodérmica y, secunda-
riamente al mesodermo.

Segiin Levin, los factores endderinos
desempefniarian un factor importante en
la enfermedad, donde siempre existiria
una disfuneciéon endocrina.

ANATOMIA PATOLOGICA

En términos generales, pueden encon-
trarse dos tipos de lesiones: las inespe-
cificas y las especificas.

Dentro de las primeras se incluyen los
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angiomas, meningiomas, ependimomas,
astrocitomas, ete. y las lesiones viscera-
les.

Dentro de las de tipo especifico en-
contramos un predominio del tejido neu-
ro - ectodérmico (piel, mervios, retina,
ete.). Hay lesiones neuriformes, de es-
tructura fasciculada, y neurinomas o
schwanomas (formados por células de
Schwan en proliferacion).

En la epidermis encontramos manchas
oscuras debidas al aumento de melanina
que se encuentra fundamentalmente en
la capa germinativa. Lios melanoblastos
son de mayor tamafio que los normales
v los granulos melanicos pueden llegar
hasta la capa granulosa.

En cuanto a la linea dermo-epidérmi-
ca suele conservar su ondulacion normal.

En la parte superficial del dermis en-
contramos una moderada infiltracion de
tipo histiocitario con el agregado de al-
gunos linfocitos. Suelen encontrarse al-
gunos melanéforos estrellados de gran
talla y repletos de pigmentos en el der-
mis papilar.

Lias manchas pigmentarias se caracte-
rizan por el depdsito de granulaciones
amarillentas, marrones o negras en el
protoplasma de las células de Malpighi.
Este pigmento puede depositarse mas
profundamente en las células del tejido
conjuntivo.

En lo que respecta a los tumores de
la piel son fibromas, constituidos en base
a fibras conjuntivas, atravesadas por fi-
bras nerviosas. Estos fibromas pueden
sufrir una degeneracion sarcomatosa o
carcinomatosa.

Lios tumores de los nervios son también
fibromas (neurofibromas) y pueden ser
tronculares, ramusculares o plexiformes.

Estos tumores neurofibromatosos pue-
den tener las mas diversas localizaciones :
estomago, intestino delgado, amigdalas,
ete. o localizarse en el interior del erd-
neo, en las raices espinales, ete.

En cuanto a las lesiones Gseas éstas
pueden ser localizadas o generalizadas y
de caracteristicas diversas, generalmente
secundarias a las lesiones nerviosas.

Se encuentran en los més diversos sec-
tores del sistema esquelético bajo la for-
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ma de quistes, fibrosis, aplastamientos
vertebrales, deformidades 6seas, pseudo
atrosis, ete. Estas ultimas se explicarian
por la presencia de un neuro fibroma
que crece en la corteza Gsea, produce la
fractura y evita su consolidacion. Para
otros es un crecimiento metaplisico de
un neurilenoma. Otros opinan que se tra-
tarian de una incapacidad local de for-
macion de matriz 6sea normal.

En ultima instancia la explicacion de
las lesiones anatomopatologicas seria la
siguiente : las placas neurales tienen pro-
longaciones laterales conocidas con el
nombre de crestas neurales, que son las
que dan nacimiento a las células de
Schwan, neuromas sensoriales, ganglios
raquideos, células ganglionares, médula
suprarrenal, ete. El origen de las lesio-
nes estaria en una alteracion del desa-
rrollo de estas crestas neurales y la ma-
yoria de las manifestaciones de la neu-
rofibromatosis se explicaria por una al-
teracion en la migracion y evolucion de
este sector nervioso.

Aun asi no es posible establecer una
rigurosa separacion entre las partes ecto-
dermales y mesodermales de la enferme-
dad. Encontramos verdaderos tumores
mesodermales (meningiomas) al lado de
un glioma verdadero; o tumores de
Schwan, del nervio acustico, al lado de
tejidos conjuntivos de los nervios peri-
féricos.

CUADRO CLINICO

El comienzo de la enfermedad puede
pasar desapercibido o llamar la atencién
la presencia de manchas pigmentarias o
algiin pequefio tumor de piel. Otras ve-
ces, abre la escena algiin sintoma fun-
cional, dolor, ete.

En términos generales la E.R. com-
prende una serie de sindromes: cuténeo,
neurolégico, ocular, 6seo. Todos ellos en
conjunto configuran el cuadro completo,
no obstante lo cual, son mis frecuentes
las formas frustras.

Sindrome cutdneo: Los elementos mas
comunes lo constituyen las manchas pig-
mentarias, de forma y tamafio variable
y de localizacion preferente en cuello,

cintura y axilas. Pueden ser congénitas
o aparecer en el curso de los afios.

Su coloracion es café con leche y su
didmetro varia entre 1 em. hasta dimen-
siones mucho mayores. Es frecuente que
aumenten de tamano y se tornen mas
oscuras durante el embarazo.

Algunos autores han intentado una
clasificacion de las mismas en: hepati-
cas, lenticulares simples o agrupadas,
melanodérmicas, regionales o difusas, pi-
losas o no.

Para algunos estas manchas son la re-
sultante de la invasion de los nervigs
cutaneos por la neurofibromatosis (cons-
tituyendo el primer sintoma de dicha
invasion).

Ciertos autores las consideran como
sintomas caracteristicos de dicha enfer-
medad ; en cambio no lo serian para otros
si no se acompanan de otros sintomas
menores : desordenes funcionales, altera-
ciones intelectuales, trastornos tréficos,
vasomotores, ete,

Ello no obsta que estas manchas exis-
ten en todos los casos, pudiendo consti-
tuir el tnico sintoma durante muchos
anos, hasta que, por una intercurrencia
infecciosa, quirtrgica, embarazo, ete. o
espontaneamente, aparecen los demds
sintomas.

Otros elementos cutianeos son los nevos
pilosos, los angiomas, telangectasias, ete.
Finalmente y como elemento importante
debemos incluir los tumores que ocupan
el dermis o el hipodermis siendo su ni-
mero y tamano variables.

Dentro de la clasificacion dermatold-
gica se los puede ubicar entre los nevos,
nevos molluscum, molluscum pendulum,
fibroma molluscum, neuroma plexifor-
me, ete.

A veces se presenta con las caracte-
risticas de un tumor de tamano mayor
““o tumor real’’; en torno al cual asien
tan los demas, a modo de satélites. Otras
veces son unicos y de localizacion rara,
como en un caso de Cordiviola vy Am-
broseti en que asentaba en el labio su-
perior.

Es rara su localizacion en palma de
mano y planta de pie y son habitualmen-
te indoloros,
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Levin y Berman, mediante estudios
histologicos, demostraron la presencia de
fibras nerviosas en los tumores cutaneos,
confirmando asi su origen neurofibro-
matoso.

Pons afirma que, tanto en el neurine-
ma como en la fibromatosis, intervienen
células gliales de la variedad Schwan.

La piel puede estar engrosada colean-
do en pliegues (paquidermocele). Me
Carroll presenta enfermos con hipertro-
fia local de los tejidos blandos, en dedos,
piernas, ete. y que relaciona directa-
mente con tumores de los nervios peri-
féricos.

Estos engrosamientos y aumentos de
tamano pueden abarcar todo un miembro
(elefantiasis) o abarcar toda la mitad
del cuerpo.

Sindrome neurologico: lo constituye
tumores de localizacion variable (endo-
raquideos, endocraneanos, de los froncos
nerviosos periféricos, raices, ete.)

No es dificil imaginar el polimor{ismo
sintomatolégico en relacion con estas va-
riadas localizaciones (nervios intercosta-
les, cola de caballo, pares craneanos II,
V, VIII, ete.).

Asimismo encontramos formas encefi-
licas con signos de hipertension y focali-
zacion ; o bien crisis comiciales, debilidacd
mental, psicosis, ete. La asociaciim de
I3.R. con alienacién mental es sumamen-
te rara y Vivaldo cita un solo caso es-
tudiado en Open-Door (desde el ano
1903). Sin embargo algunos autores Ia
incluyen en la triada sintomatolégica ca-
racterizada por: manchas pigmentarias,
tumores cutaneos y trastornos mentales.

Charpentier considera que el 63 % de
las neurofibromatosis se acompanan de
perturbaciones siquicas: déficit intelec-
tual, irritabilidad, astenia, apatia, debi-
lidad de la memoria, efc.

Sindrome ocular: esti integrado por
los siguientes tipos de lesiones: neurino-
mas, facomas de retina, gliomas del
quiasma y nervio optico, ete.

Sindrome 6seo: dada la frecuencia de
las lesiones Gseas (entre el 7% y el 45 %
segin los distintos autores) es indispen-
sable un cuidadoso estudio del esqueleto.
La localizacion mis frecuente la encon-
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tramos en la columna vertebral (47 %)
v preferentemente a la altura de la sép-
tima vértebra dorsal. Por lo general son
lesiones secundarias debidas a la aceién
de los tumores nerviosos sobre el siste-
ma 6seo. Es frecuente encontrar la cifo-
sis o cifoescoliosis (signo de gran valor)
como asimismo el agrandamiento de los
agujeros de conjuncion, lo que modifica
la forma y solidez de los cuerpos verte-
brales. Estos en el curso del crecimien-
to, se desarrollan en forma asimétriea,
acrecentando la escoliosis. Por otra par-
te, la fragilidad vertebral produce, se-
cundariamente, un aplastamiento en for-
ma de cuna.

La primera escoliosis en la E.R. fue
descripta por Weis, en 1921. La causa
de la misma no se conoce perfectamente
aunque se supone que puede originarse
como parte de un trastorno mesoblas-
ticos generalizado; de una infiltracion
neurofibromatosa; de una erosién por
presién de un tumor local; por ablanda-
miento 6seo por osteomalasia o por poro-
sis ocasionada a causa de una debilidad
muscular. Cada autor sostiene su propio
punto de vista. Whiston y Freedman de-
mostraron que los huesos estin involu-
crados en la neurofibromatosis. s evi-
dente la accién de los tumores nerviosos
(por vecindad) sobre los huesos.

El gigantismo de los huesos y tejidos
blandos fue observado por Inglés quien
lo atribuyé a trastornos del desarrollo.

Por otra parte el crecimiento de la
epifisis, antes de la fusion puede estar
influenciado por cambios en la vascu-
larizacién (secundarios al tumor local).

Sabille, demostré que las modificacio-
nes oseas tenian similitud, desde el pun-
to de vista histologico con la osteoma-
lasia.

Las lesiones del erdneo, que ya suelen
aparecer en el momento del nacimiento,
se localizan de preferencia a nivel de
la base, produciendo agrandamiento de
los orificios.

Las lesiones del VIII par repercuten
sobre el penasco, dando lugar a la for-
macién de lagunas de bordes regulares
o deformados, de 2 a 5 em. de diametro;
a erosiones, hipercondensaciones, ete,
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La silla turca se modifica en casos de

lesiones del quiasma o de la hipofisis.

En las costillas suelen encontrarse con-
densaciones o erosiones.

En el resto del esqueleto podemos en-
contrar modificaciones en el tamafio de
los huesos de los miembros, por accion
tréfica neurdgena ; luxaciones, espina bi-
fida, poli o sindactilia, ete.

Es interesante destacar la relacién que
establece Aegerter entre la neurofibro-
matosis y la pseudo artrosis congénita
presentando una estadistica de 15 casos
de esta fltima lesién. En 4 de estos en-
fermos encuentra lesiones nodulares miil-
tiples (neurofibromatosis) y en otros 10
manchas café con leche. Evidentemente
ello no puede atribuirse a una simple
coincidencia, considerandolo los ortope-
distas como una neurofibromatosis Gsea.

Sindrome visceral : es sumamente poli-
morfo y su sintomatologia varia en rela-
cion con la localizacion de las diversas
lesiones : acromegalia, sindrome adiposo
genital, diabetes insipida, nanismo, en-
fermedad de Simons, ete.

Otras lesiones pueden estar localizadas
en laringe, triquea, aparato digestivo,
mediastino, tiroides, suprarrenales, ete.

EVOLUCION, PRONOSTICO Y
TRATAMIENTO

La sintomatologia puede aparecer des-
de el momento del nacimiento o en cual-
quiera de los perfodos de la vida del
niio.

La evolucién de los mismos se hace
habitualmente por empujes sucesivos a
intervalos més o menos prolongados.

La duracién de la enfermedad es muy
prolongada y puede acompafiar al enfer-
mo en todo el curso de su vida.

La muerte del nifio puede presentarse
en las formas més diversas en relacién
al sindrome que presente o concluir con
una degeneracién sarcomatosa de alguno
de los tumores. Desde este punto de vis-
ta el prondstico suele ser tanto mas som-
bifio enanto mayores y més numerosos
sean los tumores ya que la regresién de
los mismos es excepeional.

En lo que respecta al tratamiento no
existe, desde el punto de vista especifi-

co, ninguno, ni médico ni quirirgico, da-
do que la etiopatogenia de la enferme-
dad es totalmente desconocida. Se redu-
ce fundamentalmente al tratamiento de
los distintos sintomas y sindromes.

Ello, no obstante en algunos casos la
cirugia suele ser ttil, fundamentalmente
en la correccion de las deformaciones, en
la eliminacién de los tumores que por su
localizacion producen trastornos funcio-
nales estéticos, ete. o que ponen en peli-
gro la vida del nifio. Dada la posibilidad
de una degeneraciéon maligna de los mis-
mos (8 al 15 %) debe recurrirse a la eli-
minacion quirtrgica de los mismos fren-
te a un erecimiento mas o menos ripido
de un neuro fibroma o al dolor intenso
v persistente en el territorio del nervio
donde éste se localiza.

DESCRIPCION DEL CASO:

Laura A. P., Sala 12. Cama 25. Edad: 10
afios, Ingresa el 7-IV-64.

ANTECEDENTES PERSONALES: Nacida a térmi-
no el 22 de setiembre de 1954, de parto nor-
mal; producto del tercer embarazo. Ruptura
prematura de bolsa. Peso al nacer: 3,500 gr.
Sostuvo la cabeza a los 2 afios, se sent6 a
los 2 14 afios,

A los 6 aiios coneurre a la escuela no asimi-
lando nada de lo ensefiado durante este perio-
do, por cuya causa se la envia a una escuela
diferenciada. Actualmente no sabe leer.

Padecié de coqueluche y neumopatia aguda.

ANTECEDENTES HEREDO-FAMILIARES: Abuelos
maternos, italianos, fallecidos. Abuela a causa
de un aborto; abuelo, céncer de pulmén. Nin-
gin antecedente de enfermedad de Recklin-
ghausen.

Abuelos paternos fallecidos, argentinos. Nin-
guno acus6é antecedentes de E. R.

Tios maternos: 6 hermanos (2 mujeres y 4
varones), de los cuales hubo 2 partos gemela-
res (1 varén gemelo fallecido). 5 son italianos
v 1 argentino. Ninguno presentaba sintomas
de la E. R.

Tios paternos: 5, argentinos;
por accidente, los restantes sanos,

Padre: argentino, sano, ex-aleoholista.

Madre: argentina, nacida de parto gemelar.
A los 15 aiios de edad, comenzé a motar que
tenfa manchas diseminadas por todo el cuer-
po, de forma y dimensiones diversas, de color
café con leche,

Al ser examinada por un facultativo, éste
le encontr6 médulos cuténeos en cuello, cara
y térax; algunos de los cuales muy dolorosos,
como el que presenta actualmente en el pezén
del seno izquierdo.

Fue intervenida quirGrgicamente, por pre-

1 fallecido
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Fig. 1.— Se observa una marcada es

vertebral; vértebra en cuia y una ¢

«oliosis con rotacion de la columna
avidad redondeada (que corresponde

al desgaste producido en los cuerpos vertebrales, por el meningocele).

sentar en la regién lumbar, un tumor que pe-
saba 3,500 g. Otro del tamafno de una na-
ranja en el brazo derecho.

Cociente intelectual: oligofrenia.

Hermanos: 4, 3 mujeres y 1 varon. Este ul-
timo de 13 afios de edad, sano, al igual que
una mujer de 15 ainos, no asi la otra hermana
(de 6 afios) que presenta manchas de tamaino
y formas diversas, de color café con leche, di-
seminadas por todo el cuerpo, respetando pal-
ma de manos y planta de pies.

ENFERMEDAD ACTUAL: Lo primero que llama
la atencién de la madre es el retardo en la
maduracion de su sistema nervioso. No sostuvo
la cabeza ni se senté a la edad correspondien-
te., A los 9 meses de edad, la madre nota la
aparieion de manchas café con leche de forma

tamafo diverso, diseminadas en todo el
cuerpo.

Al afio y medio de edad debido a
tencia en la marcha es tratada por un ortope
dista quien inmoviliz6 ambos miembros infe-
riores durante seis meses. A partir de dicha fe-
cha es tratada a base de vitaminas,

A los 3 afios comienza a deambular con la
ayuda de un andador,

Fn setiembre de 1963 le notan la aparicion

de una deformacion en regién dorsal de con-

v

su impo

sistencia Gsea.

Actualmente se halla en tratamiento siquid
trico.

BsTapo AcTual (Dates positivos): Discreto
estado general, Piel: manchas café con leche,

&)

polimorfas, diseminadas por todo el cuerpo. Ca-
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beza: perimetro craneano 49 em. Térax: asi-
métrico, cifoescoliosis dorsal. Presenta una tu-
moracién en regién dorsal del tamafio de un
puiio, de consistencia semidura, indoloro. Apa-
rato respiratorio y circulatorio: sin particulari-
dades.

Estudios complementarios: Eritrosedimen-
tacién: normal. Hemograma: normal. Wasser-
mann y Kahn: negativas. Proteinograma:
normal. Orina: normal, Calcio, Fésforo y Fos-

fatasas: normal. Grupo sanguineo: A, Feno-
tipo ¢ D E / e¢ d e Madre: grupo O,

DE /ede Hija de 15 afios: grupo O,
¢DE /ede. Hijode 13 afos: grupo O, ¢
DE /cede. Hija de 10 anos: grupo A, ¢ D E
/ ¢ d e. Hija de 6 anos: grupo O, ¢ D E /
ede.

Biopsia de piel: Dermis edematoso, nervios
hiperplisicos; revestimiento plano estratificado.
Puede corresponder a imfigenes poco caracte-
risticas de la E. R.

El estudio histopatolégico correspondiente a
la piel de la hermana de 6 afios informa: for-
macién poliposa de estroma fibroadenomatose
con algunos mervios hiperplisicos y revesti-
miento epidérmico plano estratificado. Puede
corresponder a imigenes poco caracteristicas de
la E. R.

Radiografia de téraz: ver figura n® 1.

Test de Goodenough. (12.9.64). Escuela di-
ferenciada. ler. grado inferior. Puntos positi-
vos: 1, 2, 3, 4a, 4a, 5a, Ta, Th, Te, 8a, 8b,
10a, 12b, 12¢, 14a, 14b, 15a, 17a, 17b.

Puntaje total: 19. Edad mental: 7 afos, 3
meses. Cociente intelectual: 66..

Diagnéstico: Debilidad mental bein definida
(débil profundo).

Test Questdltico Visomotor (B, G.) Bender.
Valoracién cuantitativa (nivel de maduracién).
Edad de maduracién: 6 afios, 3 meses. Edad
cronolégica: 11 afios. Cociente de maduracién:
57. Diagn6stico: Deficiencia mental bien de-
finida,

Protocolo Operatorio-

Incisién mediana, dorsal alta, desde la 2° a
la 7% siguiendo en lo posible la linea media
de la columna, dejando la giba en el medio
de la misma, Separacién de los mfisenlos de las
goteras y exposicion de las ap6fisis espinosas
y las laminas.

Reseccién de dos ldminas con sus correspon-
dientes ap6fisis espinosos para explorar el con-
ducto raquideo y dejar el campo preparado pa-
ra un injerto éseo.

C'on las rotaciones que presentan los cuerpos
vertebrales, el contenido del conducto raquideo
sufri6 un desplazamiento de izquierda a de-
recha y de adelante atris, quedando la emer-
gencia de las rafces orientadas hacia atris en
la envoltura dural.

Como consecuencia de ello, al exfirpnr las 14-
minas, nos encontramos con las raices dorsales
altas emergiendo de la cara posterior de la
duramadre, en linea media y cruzando el cam-
po.

Seccionamos la 3% y 4* raices, abrimos la
duramadre y nos encontramos con una cavidad
en la parte anterior del conducto raquideo, ta-
pizada por las meninges; del tamaiio de una
nuez de unos 2 e¢m de didmetro. Impresiona
como un meningocele anterior.

Seccionamos los ligamentos dentados, dos de
cada lado; y procedemos al cierre de la dura-
madre con punto continuo. Cubrimos la lami-
nectomia con Spongostin y dejamos preparado
el campo para colocar los injertos 6seos.

Con gubia de Hibbs se decortica las liminas
de 2* a 7* cervical; se extirpan los elementos
ligamentarios interarticulares y las carillas ar-
ticulares intervertebrales. Es de hacer notar el
aspecto papirdceo del hueso a nivel de la zona
en relacion con el proceso. Una vez cruentado
convenientemente todo el lecho de 2* a 7* dor-
sal y cubierta la brecha de la laminectomia con
Spongostéin, se encastran los injertos 6seos en-
tre las espinas limites y los espacios se relle-
nan con hueso esponjoso. (Las tomas 6seas fue-
ron hechas del miembro de la enferma en el
mismo acto).

Post-operatorio: Rifocina, Analgésicos. A los
8 dias se retiran los puntos y se confecciona
un corset de Rissell foealizado que se manten-
dri hasta la consolidacién total de la artro-
desis (controlada radiogrificamente), aproxi-
madamente a los 8 6 10 meses.

RESUMEN Y CONCLUSIONES

Se presenta un caso clinico de neuro-
fibromatosis de Recklinghausen en una
nina de 11 afios.

Se destaca el cardcter congénito. here-
ditario y familiar de esta afeccién;: y
el desconocimiento de su etiopatogenia
tratando de aportar un elemento escla-
recedor con respecto a la intimidad de
las lesiones andtomopatolégicas.

Se sefiala el polimorfismo sintomatolé-
oico con la multiplicidad de cuadros sin-
dromaticos destacando, en nuestra en-
ferma la presencia de manchas cutineas,
lesiones localizadas en la columna verte-
bral y un evidente cuadro de debilidad
mental.

Se anota la inexistencia de un trata-
miento esvecifico v la orientacién de la
terapia a la solucion de los distintos cua-
dros clinicos, a sus comnlicaciones y a
la profilaxis quirtrgica de la posible de-
oeneracion maliena de los tumores ner-
viosos o cutineos.

(La Bibliografia consultada esti a disposi-
cién de los interesados),

Dr. Abraham Rahman. Calle 7, nimero 1529,
Cindad de La Plata, Argentina.



Nuevo factor etiolégico de hemorragia
aguda del recién nacido

Pror. Dr. JUAN JOSE GROSSO y Dr. ALBERTO 0. ZAMBOSCO (*)

El dia 4 de junio de 1963 presentamos
al TV Congreso Mexicano de Ginecologia
v Obstetricia, conjuntamente con obs-
tetras de nuestro Hospital, un relato que
titulamos ‘‘Nuestra experiencia con la
ventosa extractora’’.

Kl mismo se baso en la observacion de
187 nifios que nacieron con este método
en los 3.271 partos que se efectuaron du-
rante los anos 1961 y 1962, Nuestras
conclusiones para ese primer lote dz ni-
nos no senalaron ninguna alteracidn im-
portante ni secuela alguna. -

IHemos continuado realizando el con-
trol v nos encontramos desde 1963 hasta
la fecha con un segundo lote de 153 re-
cién nacidos con Ventosa Extractora so-
bre un total de 2.253 partos.

s en esta ultima serie donde com-
prabamos que en dos de ellos se produjo
una profusa hemorragia del cuero ca-
belludo que provoeé una gran anemia,
con grave peligro de anoxia.

_ ler. caso: Niio L. A, M. Sexo masculino.
II gesta, primipara (primer parto forceps).
Periodo de dilatacién: 17 horas 45 minutos,
Periodo de expulsién: 1 hora. Presentacién Ce-
filica. Se aplica ventosa extractora por falta
de progresion,

Condiciones del nifio al nacer: Apgar 5; Pe-
80 3.900 gr. A la hora gran derrame serosan-
guineo que abarca desde la regién frontal a la
oceipifal. A las 8 horas las condiciones del ni-
fio se desmejoran, aumenta el niimero de respi-
raciones, taquicardia, gran palidez y ‘‘shock’’,
Recuento de gl6bulos rojos: 1.600.000, hemo-

(*) Servicio de Nifios del Tospital Ttaliano
de la Cindad de La Plata (Argentina),

globina 4,5 gr., hematocrito 13 %, valor glo-
bular 0.90. Test de Coombs negativo. Coagula-
ci6n: 8 minutos. Se transfunden 100 ce. de
sangre total y se administra un miligramo y
medio de vitamina K. El nifio mejora ripida
mente; a las 24 horas el recuento fue de
3.800.000, la. hemoglobina de 10,8 gr. y el he-
matoerito de 33 %. A los 6 dias es dado de
alta, siendo su evolucién posterior normal.

2do. caso: Nifio J. A. Sexo masculino (Zdo.
hijo; 1ro. nacido por forceps). Presentacidn Ce-
falica. Periodo de dilatacién: 10 y media hs.;
y expulsién: 30 minutes. Se aplica la ventosa
extractora por falta de rotacién y descenso.
Peso del nino: 4.050 gr.

(Condiciones del nifio al nacer: Apgar 6. A
las 2 horas, derrame sanguineo frontoceipital.
A las 10 horas el mismo se extiende desde los
pérpados por delante hasta la nuea por detris.
Mal estado general, ‘‘shock’’, gran palidez,
aumento del nimero de respiraciones. Recuen-
to de rojos: 1.800.000, hematocrito 14 %, he-
moglobina 5 gramos, valor globular 093
Coombs: negativa; coagulacién 12 minutos,
Se transfunden 100 centimetros de sangre fto-
tal y se aplican 2 miligramos de vitamina K.
El nifio mejora rdpidamente; a las 12 horas
el recuento de rojos fue de 3.600.000, el hema-
toerito de 30 % vy la hemoglobina de 10,3 gra-
mos. Los posteriores controles van mejorando
y a los 8 dias el nifio es dado de alta.

Bstos dos casos clinicos son bien de-
mostrativos v rapidamente hicimos el
diagnéstico de anemia aguda, cuya elio-
logia la encasillamos en gran hemorragia
por ventosa extractora.

CONSIDERACIONES

Conocida la distribucion de la red ar-
teriovenosa del cuero cabelludo, ¥ la ma-
nera de actuar de la ventosa, no cabe
duda que se pueden romper los vasos
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sanguineos y producir grandes hemorra-
gias como las descriptas, con grave pe-
licro de muerte o dejar secuelas irrepa-
rables por anoxia anoxémica.

(Creemos muy oportuno sefialar que,
ante partos en que la extraccion del feto
por ventosa, ha sido muy dificultesa,
los recién nacidos deben quedar en ob-
servacién, controlados por el pediatra.
quien tendra en cuenta el volumen del

tumor serosanguineo y el estado general
del nifio, pues ante la sospecha de ane-
mia severa se auxiliarj rapidamente por
el laboratorio. ,

No olvidar entonces, y asi lo haremos
nosotros después de esta experiencia, el
peligro potencial que rlepresenta esta
bolsa serosanguinea ya que en pocas ho-
ras se puede transformar en un gran
lago donde se desagota la sangre que el
nifo neecesita para vivir.
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Tumor suprarrenal virilizante con aumento de
la eliminacién de aldosterona

Dres. MARTIN CULLEN, CESAR BERGADA y HECTOR MORA

Nifia de 10 afios de edad, que consulta por
cuadro de virilizacién progresiva, iniciado cua-
tro afos antes. Existen ademéis, cefaleas perié-
dicas acompaiiadas por crisis de astenia y de-
caimiento, que aumentan en frecuencia e inten-
sidad. Ultimamente padece dolores musculares,
tipo calambres, en muslos y abdomen.

Su examen clinico de admisién (XTII-1962)
nos muestra una nifia de talla algo superior a
la mormal, con masas musculares hipertrofia-
das, que hacen més relieve por el escaso panicu-
lo adiposo subcutineo. Un marcado aumento
del vello corporal es el signo dominante, espe-
cialmente en cara, muslos, miembros superiores
y térax. El vello pubiano y perineal tiene una
neta distribucion masculina. En la cara, hom-
bros y dorso existe acné. No existe desarrollo
mamario ni otros signos de actividad estrogéni-
ca. Sus genitales muestran un clitoris hiper-
trofiado, de 3 6 4 cm, de longitud, semierecto,
recubierto por un amplio capuchén. Discreta hi-
pertrofia de labios mayores y menores. Orifi-
cios uretral y vaginal de aspectos mormales.
No se palpan gonadas en el trayecto inguinal.
La palpacién abdominal no revela la presencia
de masas tumorales; higado y bazo no se pal-
pan. La tensién arterial osecilé entre 130 a
160 de méxima y 100 a 110 de minima. Se com-
probé una diuresis entre 1,5 a 2 1/24 hs. y
densidad 1010,

Los exdmenes complementarios realizados die-
ron los siguientes resultados: Cromatina se-
xual: Positiva, Edad 6sea de aproximadamente
15 anos. Tacto rectal sin particularidades. Exa-
men de fondo de ojos normal. La silueta car-
diaca estaba globalmente agrandada en la te-
lerradiografia de térax, pero el ECG fue mor-
mal. La pelvineumografia mostré una hipo-
plasia de dtero y ovarios, En el retroneumo-
peritoneo se observé una masa redondeada, de
3 em. de diimetro situada a la altura de la
fosa suprarrenal izquierda,

Presentado en la Sesién del 8 de setiembre
de 1964,

La excrecion urinaria de 17-Cetoesteroides va-
ri6 entre 12 a 29 mg. en las 24 horas. La de
17-OH Cetoesteroides entre 7 a 9 mg. El Preg-
nanetriol de 1,3 a 1,4 mg/24 hs. La prueba de
estimulacién con A.C.T.H. y la de la Metopi-
rona, mostraron la falta de dependencia del
tumor con la hipéfisis. Por otra parte, la prue-
ba de inhibicién con Dexametasona, fue nega-
tiva. La glucemia en ayunas fue de 83 mg. 7.
El Sodio plasmitico de 154 mEq/l; Potasio
3,6 mEq/l; Cloro 102 mEq/1 y el CO, 37,5
mEq/l. En saliva la excrecion de Sodio y Po-
tasio dio un ratio Na/K de 0,19.

La determinaciéon de adrenalina y noradre-
nalina en orina dieron cifras normales. El uro-
citograma y el extendido vaginal fueron atréfi-
cos. Elevada eliminacién de Aldosterona en ori-
na: 20 megr/48 hs., siendo lo normal 13 a
15 megr/48 hs.

En el mes de febrero de 1963 se realiza con
todo éxito la extirpacién quirtrgica del tumor.
El' mismo se presentaba en la fosa suprarre-
nal izquierda, encapsulado, sin adherirse a los
planos o formaciones vecinas. Tenia un didme-
tro de 4 em. y su superficie lisa era de color
rojo-violdceo con zonas amarillobrillantes. No
presentaba pediculo vascular propio, pero lle-
gaban vasos de mediano calibre de diversas
direcciones. No se reconoce tampoco la glin-
dula suprarrenal de ese lado.

La operacién es bien tolerada por la pacien-
te, pero en el momento de aislar totalmente la
masa tumoral, se presenta una hipotensién ar-
terial brusca, que es corregida con una infusion
I.V. de Dexametasona y Noradrenalina. El post-
operatorio transcurrié en forma satisfactoria.
El Tonograma se mnormalizé al cabo de tres
dias. La diuresis disminuyé a cifras normales
v la densidad oscilé entre 1012 a 1017. La ten-
sion arterial comenzé a descender desde el
tercer dia para normalizarse después de la se-
gunda semana. Bl ECG se mostrd patoldgico,
con una onda T agrandada y un segmento ST
rectificado en Dy, AVP y V6, también existia
alteracion de la repolarizacién ventricular, Las
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determinaciones hormonales urinarias, realiza-
das en el tercer dia del posoperatorio (17-CS;
17-OH-CS y Pregnanetriol), estaban en cifras
normales.

El informe histolégico del tumor, revelaba
la presencia de zonas de diferente morfologia.
Algunas constituidas por grandes células de
niicleo claro y citoplasma turgente, de aspecto

hiperfuncionante. Estas zonas ‘‘glandulares’’,
desaparecen insensiblemente en 4reas que reme-
dan la reticular de la adrenal, y otras, menos
frecuentes, la fasciecular. En resumen, la histo-

logia es compatible con un paraganglioma fun-
cionante no cromafinico.

Dos meses después de operada, los caracteres
androgénicos estin en franca regresién. El vello
corporal disminuye progresivamente. Un poco
mis tarde, comienzan a aparecer signos de ac-
tividad estrogénica, presentando su menarca al
ano de operada. Su ritmo de crecimiento y de
maduracién esquelética parecieron disminuir de
intensidad. El estado actual es el de una ado-
lescente normal, habiendo desaparecido los pe-
riodos de decaimiento y calambres museculares.
Su dltimo examen se realiz6 a los 16 meses
de operada.



Arterioesclerosis congénita’

DreEs. PATRICIA MURTAGH (**) y LUIS BECU

Esporddicamente ingresan a la litera-
tura pediatrica casos en los cuales, a me-
nudo en calidad de hallazgo, se demues-
tra alguna severa alteracion de la pared
de arterias sistémicas, con o sin hiper-
tension arterial previamente documenta-
da. Del examen de esta literatura surge
que las modificaciones que se describen
no son uniformes en los diversos casos,
siendo més frecuente la calcificacién de
la pared vascular. Los dos pacientes que
seran deseriptos, y en especial uno de
ellos, presentaban lesiones vasculares
muy severas sin calcificacion.

Recientemente ha despertado interés
¢l comportamiento de la pared vascular
en la hipertension esencial del adulto, y
alounos hallazgos inclinan a conjeturar
que ciertas caracteristicas morfologicas
v enzimaticas serian congénitas y de-
mostrables en la infancia en miembros
de familias de hipertensos. De ser esta
premisa valedera, interesa conocer cua-
dros que en la infancia se caracterizan
por severa alteracion de la pared vascu-
lar, seguramente en evolucion desde las
etapas finales de la vida intrauterina.
; Serdan ejemplos de disfuncion de la pa-
red arterial més precoz e intensa que

(*) Trabajo del Servicio de Anatomia Pa-
toldgica (Jefe Dr. Luis Becu), del Hospital de
Nifios de Buenos Aires, Gallo 1330, Capital
Federal.

(**) Becaria de la Fundacién para la Inves-
tigacion Pedifitrica ¢ Miaximo Castro’’.

Trabajo presentado en la 8 Sesién Cientifi-
ca (22 setiembre 1964).

la que conduce a la hipertension esen-
cial del adulto?

Cierto es que las diferencias morfolo-
oicas de los distintos casos podrian in-
dicar etiologias diversas. En estas cir-
cunstancias resulta importante difundir
en detalle lo observado en cada uno de
ellos, hasta tanto tome cuerpo una ac-
titud nosolégica mas util.

(aso I

Fanny H., 7 y 4 meses. Nacida a término
y de parto normal. Peso al nacer: 3.800 g. Pe-
riodo neonatal normal. A los 2 meses de edad
comienza con vomitos post-alimentarios y crisis
frecuentes de llanto, palidez y sudoracién fria
abundante; las crisis se acompanan de meteo-
rismo intenso y eliminacién de gases. Como
consecuencia de la deplecién hidroelectrolitica
severa, la mifa presenta sucesivos cuadros de
deshidratacién, A los 3 meses de edad se inter
na en el Hospital de Nifos con disnea de es-
fuerzo, sintomatologia pulmonar y “Eshoek ',
En dicha oportunidad se descarta la existencia
de una insuficiencia cardiaca, a pesar de que
la nina presenta bronquitis a repeticion.

A los 6 meses ingresa a la Maternidad TPe-
ralta Ramos. La nifia pesa 5.300 g., es muy
excitable y llora fécilmente al ser moviliza-
da. Al llorar presenta crisis de rigidez. Lla-
ma la atencién su facies de sufrimiento con
¢l ceiio fruncido y la mirada triste, El res-
to del examen eclinico y los andlisis de la-
horatorio efectuados fueron normales, sal-
vo una eritrosedimentacion moderadamente ele-
vada (10 mm/24 mm) y una leucocitosis de
99.800 blancos con eosinofilia del 25 por cien-
to. La Rx de térax demostré una imagen car-
diaca aparentemente aumentada de tamaiio. Du-
rante su internacién continda con las erisis de
llanto y palidez que remiten espontineamente
sin trafamiento. Las crisis se presentan siempre
con iguales csracteristicas pero aumentando
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progresivamente en intensidad y frecuencia
(hasta tres o cuatro en el dia).

La persistencia de su sintomatologia inicial
motiva el examen cardiolégico exhaustivo rea-
lizado en el Servicio de Cardiologia del Hos-
pital de Nifios (Jefe: Dr. R. Kreutzer), con
los consiguientes resultados: pulso radial iz-
quierdo ausente, pulso radial derecho presente
con una presién mixima de 250 mm Hg, no pu-
diéndose tomar la curva de presién en los miem-
bros inferiores. Se realiza una arteriografia hu-

23-B-60 24-Vill-60

|

5%%L+Tﬁ

D1 D2 D3 aVL aVR aVF

MJ*

VAR VI V3 v4 v5 vs

Freura 1. — Caso 1: a) Rx de térax con agran-
damiento ventricular derecho y saliencia del ar-
co medio. Arteriografia mostrando la salida de
la sustancia de contraste por la ruptura pato-

BECU. — Arterioesclerosis

congénita 51

meral derecha registrindose una tensién méixi-
ma de 130 y una minima de 80. Electrocardio-
graficamente se comprobé una hipertrofia ven-
tricular derecha con sobrecarga (Figura 1, b).

Ante una sintomatologia compatible con una
coartacién adrtica se decide efectuar una aorto-
grafia, pero técnicamente la prueba fue insu-
ficiente por falta de relleno vascular debido a
que la arteria humeral izquierda se rompié en
la primera inyeccién; se canaliza nuevamente
pero por el orificio pierde substancia de con-

légica de la pared arterial. b) ECG con hiper-
trofia ventricular derecha y sobrecarga derecha.
¢) Pieza anatémica que muestra la gran cardio-
megalia por agrandamiento ventricular derecho,
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Piaurs 2. —Caso 1: a) Arteria pulmonar de
gran calibre con la proliferacion fibroblastica
endoarterial. b) Arteria pulmonar de mediano
calibre con la misma lesion, e) Arteria coro-
naria con proliferacién mixima de la intima
y disminucién muy niareada de su luz. d) Zona

de necrosis miocdrdica antigua con depésito de

calcio a su mivel, e) Arteria renal a su salida

de 1a aorta. £) Arteriola renal: se aprecia ¢la

ramente la integridad de la membrana eldsticn

interna y la normalidad de las tinicas media
y adventicia,
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traste (Figura 1, a). A pesar de ello, y debido
a la hipertensién humeral y al pulso femoral
débil se sugiere el diagnéstico de coartacién de
aorta con hipertension pulmonar.

El nino fallecié a los 7 % meses de edad.

El examen necriopsico descarté la coartacién
adrtica, pero puso de manifiesto la existencia
de una esclerosis difusa muy severa de la aorta
y de sus ramas principales, con disminucién
apreciable de la luz vascular y endurecimiento

de su pared. El ductus estaba obliterado y la
arteria pulmonar era de gran calibre sin este-
nosis valvular. Existia una cardiomegalia por
gran hipertrofia ventricular derecha y dilata-
cién ventricular izquierda (Figura 1, ¢). En
el estudio histologico realizado (Figura 2) se
observé una proliferacién fibroblastica de la
intima, por dentro de la membrana elistica in-
terna, localizada preponderantemente en un sec-
tor de la pared vascular. La lesién aumenta de

Fiaura 3. — Caso 2:

a), b) y ¢) En las ar-
terias coronarias se observa la interrupeién de
la- membrana elistica interna y su multiplica-
cién con modificacion de la arguitectura normal
eliistica y de la media,

de la pared a ese nivel. d) Arteria coronaria
con obliteracion parcial de su luz. e) Zona de
necrosis subendocirdica. f) y g) Arteria pul
monar mostrando las mismas lesiones de la
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intensidad a medida que la arteria disminuye
su calibre. La membrana elistica interna se
conserva indemne y las tanicas media y adven-
ticia son normales. Las mismas alteraciones,
aunque en grado diferente, existen a nivel de
las principales ramas adrticas (subelavias, ca-
r6tidas, mesentéricas, renales, ete.). A nivel de
las coronarias se observa el grado miximo de
proliferaci6n endarterial obliterante quedando
la luz arterial notablemente reducida. Como
consecuencia de esta lesién coronaria existe una
zona de necrosis miocirdica en la pared ven-
tricular derecha a la altura de la hoja poste-
rior de la tricuspide.

La arteria pulmonar y sus ramas presentan

un disereto engrosamiento de la tanica interna, .

engrosamiento que se hace mis evidente en: las
arterias pulmonares de tipo muscular medianas
y pequefias, para disminuir deintensidad a
nivel de las arteriolas. Los demis vasos arte-
riales sistémicos (remales, periadrenales, ete.)
presentan las mismas lesiones de la pared
vascular con disminucién de su luz.

Caso IT:
Jorge P., 20 dias. Presenté clinicamente des-

de el macimiento una taquicardia paroxistica

ARCHIVOS ARGENTINOS DE PEDIATRIA

aguda incontrolable. Bl nifio fallece en fibri-
laci6n ventricular en momentos en que se le
hacia un electrocardiograma.

En el examen post-mortem realizado se en-
contraron alteraciones vasculares en las arte-
rias coronarias y pulmonares, similares pero no
idénticas a las del caso anterior (Figura 3).

La evisceracién, hecha por los clinicos en
otro hospital, fue incompleta, enviindose para
su estudio sélo el corazén y algunos trozos de
pulmon.

La proliferacién endoarterial era muy a me-
nudo segmentaria, por lo cual la oclusion de
la luz rara vez era tan severa como  en.el
primer caso. Otro detalle destacable de esta
arteriopatia eran las frecuentes alteraciones de
la membrana limitante-eléstica interna, ya sea
por su ausencia o.por su fraccionamiento y re-
duplicacién. No  era infrecuente encontrar se-
veras alteraciones  proliferativas -de la media
muscular en . asociacién - con - las alteraciones
elisticas (Figura 3,a). Como en el caso ante-
rior, se demostraron también en este nino
alteraciones miocdrdicas severas secundarias.a
la isquemia.

COMENTARIO

El diagndstico clinico de arterioescle-
rosis en la infancia es extraordinaria-
mente inhabitual, no sélo debido a:que
la- enfermedad no es frecuente sino
también considerando que nada se co-
noce de los factores etiologicos determi-
nantes de la misma. (Sin embargo, y es
significativo, el tema motiva un comen-
tario editorial posterior a la lectura de

este trabajo ante la Sociedad Argentina

de Pediatria (*?) ).

Bs oportuno recordar aqui que cierto
tipo de trastornos congénitos (no rara
vez familiares) del metabolismo del co-

lesterol condicionan una arterioesclerosis
con ateromatosis vascular semejantes al

cuadro provocado experimentalmente en
el conejo. En-estos nifos la arteroescle-
rosis coronaria y sus eonsecuencias ne-
fastas ‘recuerdan algo el cuadro clisico
del'adulto. Deliberadamente *hemos ex-
cluido esta enfermedad de la casuistica
presentada, gque no reproduce ninguna
de lag alteraciones anatémicas esenciales
y caracteristicas de la arteroesclerosis
congénita.

Tampoco 1nos parece necesario volver

a deseribir las alteraciones  vasculares
secundarias a.una hipertensién sistémi-
ca cuya etiologia esta vinculada a:en-
fermedades y malformaciones renales
clinicamente ocultas o no, tumores hor-
mono secretantes o alteraciones primarias
de la regulacién vasomotora del sistema
nervioso central.

La literatura pediatrica contiene es-
poradicas comunicaciones que deseriben
pacientes con hipertension sistémica aso-
ciada asuna curiosa patologia de la pa-
red arterial. En algunos el cuadro histo-
patolégico aparentemente no es distinto
que el encontrado en la llamada ““enfer-
medad : de  Takayasu’’ del adulto, vale
decir que existe en ellos una arteritis
oranulomatosa = gigantocelular (). En
la- gran mayoria de:los casos relatados
sin embargo, la caleificacion de la tinica
arterial media es la lesion inicial mds
frecuente, lesion que secundariamente se
acompafia de una proliferacion fibro-
blastica reaccional de la intima. Hstas
alteraciones vasculares son diferentes a
las demostradas en la arterioesclerosis
del adulto y han sido frecuentemente
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relacionadas eon miltiples factores etio-
logicos, tales como a una alteracién del
metabolismo ecaleio/fésforo, con la pro-
geria o con la existencia de una modifi-
cacién congénita de'la substancia inter-
celular de la tiinica media.

Los dos pacientes presentados difie-
Teén por sus caracteristicas lesionales, de
la mayor parte de los casos relatados en
la casuistica pediitrica universal.

Las paredes vasculares no presentan
depdésitos de colesterol ni calificacién dis-
tréfica. No hay ningtn indicio de un
proceso granulomatoso con células oi-
gantes. No fue posible demostrar en ellos
el motivo de la hipertensién.

La existencia en ambos pacientes de
importantes lesiones del territorio vas-
cular del pulmén obliga a una interpre-
tacion interesante. En ambos existia ade-
més una significativa hipertrofia ven-
tricular derecha, hallazeos que a nuestro
juicio indican una hipertensién pulmo-
nar, en reposo, mayor de 60 milimetros
de mercurio. Por supuesto, la lesién
vascular pulmonar no es la aue se en-
cuentra en cardiopatias congénitas con
hipertensién pulmonar persistente desde
el nacimiento. No fue posible demostrar
alteraciones en el drenaje venoso del
pulmoén.

En consecuencia y visto el caracter
congénito del proceso parece ser necesa-
rio aceptar que la alteracién anatémica
de las arterias pulmonares v sistémicas
estd relacionada con alguna agresién priZ
maria de su miusculo liso puesto aue en
el feto la presién de perfusién de la Ar-
teria Pulmonar es semejante a la de la
Aorta. Se puede sostener entonces que
es posible que:

a) el feto era hipertenso y la patologia
de la hipertensién fetal es distinta
de la del adulto, o

b) que el feto no era hipertenso, pero
no pudo adecuar su sistema car-
diovascular lesionado a las necesi-
dades de la regulacién extraute-
rina.

Es necesario destacar que no creemos,
ni es posible demostrar con argumentos
solamente morfolégicos, que ambos pa-
cientes son ejemplo de una misma enfer-
medad. Es més, cada uno de ellos pre-
sentaba alteraciones de la media arterial
que eran distintas entre si. No atribui-
mos significacién patogénica a la fibrosis
de la intima, a pesar de que puede ac-
tuar como cicatriz oclusiva grave por sus
consecuencias.

Es verdad aue en ambos casos el diag-
nostico formal més aproximado (reco-
nociendo su falta de precisién) es el de
“‘arterioesclerosis’’, y en ambos la en-
fermedad era ineuestionablemente con-
génita. Y este argumento fue el que mo-
tivd el comentario introductorio: nos
parece util difundir en detalle la altera-
ci6n anatémica encontrada en cada uno
de estos pacientes, hasta tanto sea po-
sible agruparlos dentro de entidades no-
sol6gicas cuya definicién permita una
actitud preventiva o terapéutica. Entre-
tanto, y en ausencia de una catecoriza-
cion anatémica precisa de cada paciente,
la investigacion fisiolégica, genética, en-
zimatica, etc. de estos cuadros puede
conducir, tal cual ha sucedido con otras
enfermedades, a una acumulacién de da-
tos que lejos de informar confunda al
médico tratante.

RESUMEN

Se comentan los datos clinico-patoléei-
cos de dos nifios, de 20 dias y 7 1%
meses de edad, respectivamente. En am-
bos se demostré una severa alteracién
anatémica congénita del lecho vascular
aue por falta de mejor denominacién se
designa como ““arterioesclerosis’’, distin-
guiéndola de lesiones con depdsito de

cristales de colesteral, calcio o arteritis
gigantocelular y de las alteraciones se-
cundarias a la hipertensién sistémica
idiopética o de causa reconocible. El fa-
llecimiento de ambos nifios se debe, sin
duda. a la severidad de sus alteraciones
arteriales.

Ambos casos se relatan con el objeto
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de: 1) Afadir informacién a la casuis-
tica; 2) Destacar que la investigacién de
este grupo de enfermedades con hiper-
tension en la infancia debe particulari-
zarse en cada paciente, que si bien puede

-3
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tener sintomas comunes con ofros, pre-
senta lesiones vasculares histolégicas fan
distintas que obligan a presumir diver-
sas etiologias no agrupables a los fines
titiles de la prevencion y el tratamiento.
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Anemia hemolitica aguda por
crioaglutininas®

Pror. Dr. OSCAR R, TURRG y Dg, RICARDO T. STRAFACE (1)

Motiva esta presentaciéon las escasas
observaciones similares publicadas, el in-
terés de la patogenia y la posibilidad de
valorar el resultado de la esplenectomia
cuatro anos después de realizada.

Liliana R., de 20 meses, ingresa a nuestro
Servicio el 8 de noviembre de 1958 gravemente
enferma con acentuada palidez, disnea e icte-
ricia,

Antecedentes familiares: Su madre padecié
artritis reumatoidea cuando nina, afeccién que
repite la hermana mayor de Liliana. Su pa-
dre y un hermano menor son sanos.

Antecedentes personales: Dos hemogramas
normales. Mantoux negativa a distintas con-
centraciones, Una broncografia que evidencia
una disgenesia de 16bulo inferior izquierdo.

Enfermedad actual: Se inicia un mes antes
de su ingreso con desmejoramiento progresivo
al que no tardan en agregarse palidez e icte-
ricia.

Llega febril a la Sala y con un peso de 9350
Zramos.

Su examen muestra piel sana, tejido celular
en disereta cantidad, micropoliadenopatias-Mu-
cosas y conjuntivas pélidas y hGmedas. Térax
asimétrico, predominando el lado derecho por
su mayor tamafio. Matitez en hemitérax izquier-
do con broncofonia en su parte superior y dis-
minueion del murmullo vesicular en el resto.
Abdomen normotenso, depresible, indoloro; on-
falocele. Hepato y esplenomegalia significativas
que rebasan en 6 em. el reborde costal. La ra-

Hospital de Pediatria ‘‘Pedro de Elizalde’’,
Sala TIT de Clinica Pedidtrica. Jefe de Servi-
cio, Prof, Dr. Osear R. Turrd.

* Presentado a la Sesion Conjunta con la
Sociedad de Pediatria de La Plata, el 27 de
octubre de 1964,

Prof. Dr. Oscar R. Turré, Caseros 1541, Bue-
nos Aires, :

(1) Médico Agregado,

diografia de térax muestra velamiento del pul-
moén izquierdo e hipertrofia vicariante del de-
recho.

En su evolucion hasta la actualidad aconte-
cieron siete etapas bien definidas. En la pri-
mera etapa (desde el 8-XI-58 al 16-XI-38)
Fig. 1, persisten las caracteristicas apuntadas
al ingreso. El recuento de hematies llega a li-
mites extremos 610.000 por milimetro cibico.
La médula responde con hiperplasia eritroide
lo que se advierte por su estudio y por eritro
Yy normoblastemia con alto indice de reticulo-
citos. Los leucocitos y plaquetas no sufren al-
teraciones.

Las distintas investigaciones practicadas (re-
traccién del cofigulo, prueba del lazo, reaccio-
nes de Pagniez, Mantoux, Huddleson, Widal,
Paul Bunnel, Davitson) son negativas. Los da-
tos positivos, como lo muestra el grifico ad-
junto, permiten concluir que se trata de una
anemia hemolitica por crioaglutininas. Ellos
son, la prueba de Coombs indirecta positiva, la
temperatura, de acciéon comprobada para los
anticuerpos en juego, que fue de 30°, la titu-
lacién positiva de éstos hasta 1/256, asi como
la antoaglutinacién de su sangre. En esta eta-
pa se usan transfusiones y corticoides en dosis
moderadas que resultan eficaces.

La segunda etapa se extiende desde el 17-X1-
58 al 1-XTI-58, caracterizindose por descenso
térmico, mejor apetito, disminucién de su pali-
dez y del tamafio del bhazo. Los eritrocitos se
mantienen en 3 millones y los demis rasgos he-
matolégicos no varian. Se reduce la medicacién
v las consecuencias de este enfoque terapéuti-
co se observa en la figura 1.

La tercera etapa que se extiende desde el 2-
XTI-58 al 21-TT-59, en la que se repite el cua-
dro clinico de la primera etapa, con baja de
la. tasa de hematies por debajo del millon y
donde ya no resultan eficaces las medidas que
anteriormente habian sido favorables. Ya hay

_ alteraciones cuali y cuantitativas en las plaque-

fas. El bazo llega a palparse a 8 em. del re-
borde costal. Recurrimos entonces a altas dosis
de ACTH y prednisona, preseriptos simultinea-
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mente, asi como a transfusiones diarias de
suspensién de hematies en suero glucosado iso-
ténico y a adecuada proteccién al frio.

La cuarta etapa se extiende desde el 24-TI-
59 al 3-IV-60. En la misma la enferma mejora
francamente, aumenta de peso, come, juega,
rie y su piel y mucosas se colorean nuevamen-
te. Los hematies aumentan a una tasa entre 3
Y 4,5 millones. En mayo (Fig. 2) se pasa a
una dosis de mantenimiento de prednisona,

La prueba de Coombs llega a ser positiva dé-
bil. Se repite la broncografia que confirma la
disgenesia mostrando bronquios rudimentarios
en el 16bulo inferior izquierdo. Ligeras recaidas
(Fig. 3), remiten con espaciadas transfusiones
o con breves incrementos en la hormonoterapia,

La quinta etapa transcurre desde el 4-TV-60
al 24-VI-60. Vuelve a agravar. El bazo rebasa
en 4 em. el reborde costal, los hematies des-
cienden a 1,6 millones y se observa franca eri-
troblastemia. La Coombs indirecta es positiva
(4+4) (Fig. 4). Se hace estudio con isGtopos
radioactivos que muestra que la sobrevida de
los glébulos de la nifia marcados con Cry, es
de 13 dias en lugar de los 120 que sobreviven
los hematies normales.

Con esa exploracién se comprucha asimismo
que la prueba de la loealizacién de la hemdlisis
bazo/higado es de 1,50 en lugar de la tasa
normal entre 0,95 y 1,05. Por todo ello y visto
que no quedaba otro recurso terapéutico se de-
cide esplenectomizar a la enferma.
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Cuesta ponerla en condiciones quirrgicas,
ya que los glébulos no pasan de 2 millones, las
plaquetas estin bajas y el estado general es
malo. No obstante se insiste en ACTH, corticoi-
des y transfusiones y hacia mediados de junio
se logra una evidente mejoria. Llega al quiré-
fano con 4,5 millones de hematies, 98.000 pla-
quetas y 10.000 leucocitos. El bazo, muy dismi-
nuido de volumen es extirpado por el Dr. Llam-
bias comprobéindose que media 11 x 6 x 3 cms.
Su estudio histopatol6gico efectuado por el Dr.
Mieres mostré congestién intensa e infiltracion
de la pulpa.

La sexta etapa se extendié desde el 24 al
28-VI-60 y comprende al post-operatorio inme-
diato. Doce horas después de intervenida pre-
senta la enferma elevada hipertermia y convul-
siones ténicoclénicas del hemilado derecho. Ce-
den al eabo de cuatro horas asociando Ampliae-
til, Fenergan e Hidrato de cloral. Al dia si-
guienfe se estudia su sangre encontrindose 5,1
millones de hematies, 27.500 leucocitos, 73.000
plaquetas, 49 9% de hematocrito, 13’ de tiempo
de coagulacién y 3’ 15”7 de tiempo de sangria,
Persisten aun hemiparesia e hipertonia derccha
y obnubilaci6n,

Al dia siguiente reacciona a los estimulos
dolorosos. La puncién lumbar muestra liquido
cefalorraquideo normal. 3,6 millones de hema-
ties, 180.000 plaquetas. Fondo de ojo derecho
normal, izquierdo pupila borrosa. Aparece san-
gre en heces, En los dias que siguen se nor-
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Figura

maliza el fondo de ojo. Recupera sensorio y vi-
sién. Hipertonia y Babinsky derechos que po-
¢o a poco van cediendo, Se va conectando con
el ambiente y a fines de julio se da el alta.
La séptima etapa se extiende desde el 29-VII-
60 hasta setiembre de 1964. Se ha recuperado
neurolégicamente aunque han quedado secuelas
funcionales que se estdn tratando, Este ano ha

DISC

Ta sistematizacion de los elementos de
juicio procedentes conducira al diagnos-
tico y tras un breve planteo doctrinario
se fundamentaria el tratamiento insti-
tuido.

I.— El estudio clinico y humoral de
nuestro enfermo brinda tres signos eapi-
tales: a) ictericia acolirica, b) palidez
con escaso numero de eutmcltos y ¢) ess
plenomegalia.

La ictericia acolrica admite dos posi-
bilidades: a) bilirrubinopatias por dé-
ficit en la conjugacion hepditica, b) hi-
perhemolisis.

Deciden en favor de la hiperhemolisis
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padecido una intensa eritrodermia descams itiva
provocado por ingestifn de Mesanteina lo que
motivé una nueva internacién en el Servicio
donde se repuso después de quince dias de evo
Jucién. En esta ocasion se realizo un contralos
hematologico que mostré normalidad absoluta
incluida negatividad de la Reaccifn de Coombs
en sus dos téenicas,

ION

la coexistencia de anemia y esplenomega-
lia (7), lo que a su vez supone que los
elébulos de la enferma no viven 120 dias
como en un individno normal, sino mu-
cho menos (*%). Y que deben buscarse los
sienos de dafio eritrocitico como esfere-
citos, esquistocitos, fragmentos olobula-
res y eritrofagocitosis para confirmar es-
ta forma de pensar (*%)

IT. — ; Qué ritmo sigue la hiperhemoli-
sis: cataclismico o gradual ?

Si es cataclismico la hemoglobina li-
berada en plena ecirculacion no llega a
catabolizarse v da lugar al hallazgo de
hemoglobinemia, hemoglobinuria y a ve-
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e Clorhidrato de DL Carnitina, principio natural de accion especifica
en la restauracion del apetito y en la normalizacién del balance
nitrogenado (1), (2).

e ?spa(gatos de potasio y magnesio, agentes fisiologicos defatigan-
es (3).

@ Vitaminas B y B|:estimu|antes del apetito y crecimiento (4), (8)

e Glicerofosfatos de calcio y sodio, nutrientes estimulantes de la cé-
lula nerviosa.

(1) Gulewitsh y col.: Ztschr. £. Physiol. Chem., 1905, 45, 631, :
(2) Fraenkel, G. y col.: Arch. Bioch. Biophys., 38, 405, 1362
(3) Wetsel y col.: Science 110: 651, 1949.

(4) Kruse, C.: Northwest Med., p. 597, June 1961.

'(8) Laborit, H. y col: La Presse Medicale, 66, 2125, 1958.
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ces a nefrosis del nefrén distal. Es lo
(que pasa en una transfusién incompa-
tible o en las hemoglobinurias paroxis-
ticas.

Si es gradual se advierte en sangre,
heces y orina los catabolitos obligados
pero en tasas elevadas. En esta alterna-
fiva estd nuestra enferma.

ITI. — ; Dénde reside el factor eritro-
debilitante ? Puede estar dentro o fuera
del hematie, En nuestro caso nos decidi-
mos por la fisiopatologia extracorpuscu-
lar en base a cuatro elementos de Juicio :
1) la falta de estigmas constitucionales
somdticos y eritrociticos, 2) la normali-
dad de las pruebas de resistencia elobu-
lar, 3) la presencia en el plasma de fac-
fores inmunoactivos que se intuye por
la autoaglutinacién presente, y 4) por
el recuento diferencial de Ashby que cer-
tifica que los glébulos del enfermo priva-
dos de su plasma y transfundidos a un
individuo sano superviven normalmente.

IV.— ; Es un proceso compensado? A
la hiperdestruccién contesta la regenera-
cion. La médula Gsea responde heptupli-
cando la capacidad de formar hemoglobi-
na, con lo que suple eficientemente una
hemolisis donde los eritrocitos vivan die-
cisiete 0 més dias. Esta cifra es el co-
ciente entre 120 y 7.

Crosby ha hecho estos calculos para el
adulto normal, pero en el nifio debe te-
nerse en cuenta que el crecimiento obliga
a la médula a un esfuerzo extra (=)
La hiperplasia eritroide central v la re-
ticulocitosis y eritroblastemia periférica
informan acerca de la hiperactividad me-
dular.

V. — i Qué papel cuantitativo cumple
el bazo en la eritrorrexis? (3 16 17, 3o,
10, 42,49) " Para responder a esto se esta-
blece el indice hemolitico bazo-higado
que orienta acerca de lo que se destruye
en cada uno de esos Grganos.

Se ““marcan’’ con isotopos radioacti-
Vos que se reinyectan localizando luego
la  proporcion de restos eritrocitarios
“marcados’’ en las respectivas dreas.

Normalmente el indice bazo-hicado ha
de ser 0,95 a 1,05. En las anemias hemo-
liticas extracorpuseulares un euociente
de 4 augura excelentes perspectivas para

la esplenectomia. Nosotros sélo hallamos
1.5 pero decidimos operar icual, porque,
como veremos luego, habia otros factores
en juego y ademdis ya no quedaba otra
salida.

VI.—;Cémo estan los leucocitos y
plaguetas? (* 5%). Los leucocitos en cifras
normales y ademas con presencia de mie-
locitos y metamielocitos. En cuanto a las
plaguetas, pocas y modificadas en su ca-
lidad (anisoplaquetosis y falta de ten-
dencia aglutinante). Diversos autores
desceriben falsas leucocitosis, otros aso-
cian parpura tromboeitopénica idiopati-
ca con anemia hemolitica (*).

VIIL. — ; Qué factores inmunohemato-
logicos pueden probarse? Fundamental-
mente dos: la autoaglutinacién y la po-
sitividad de la Reaccion de Coombs.

La presencia de autoaglutininas orien-
ta decisivamente. A veces como en nues-
tra enferma, constituye un verdadero
obstaculo para las téenicas de laborato-
rio. En efecto, su sangre, no bien ex-
traida, se agrumaba en la jeringa.

Para evitarlo debiamos calentar la je-
ringa a 37° con lo que impedfamos que
actuaran las crioaglutininas.

La prueba de Coombs es decisiva. El
método de las tripsinaciones, o sea el
tratamiento enzimitico de los gléhulos,
facilita los resultados.

La negatividad de la Prueba de
Coombs en sus dos téenicas y a distintas
temperaturas, excluye la participacion
de aglutininas autoinmunes.

VIII. — ;Qué estados concomitantes
pueden descartarse? Varios: 1) desérde-
nes hematopoyéticos (°°) como leucemia
linfitica crénica, Hodgkin, linfosarco-
ma, reticuloendoteliosis, sarcoidosis, ete.
2) colagenosis, como lupus eritematoso
diseminado, periarteritis nudosa (27), es-
clerodermia y dermatomiositis. 3) pato-
logia tumoral como tumores de ovario
(dermoides o teratomas), carcinoma de
pancreas, de estGmago, ete, 4) ciertas in-
fecciones como hepatitis, herpes, neumo-
nitis a virus, septicemia estreptocéecica,
mononucleosis, ete. y 5) cirrosis hepa-
tica.

IX. — Estado actual de los conoci-
mientos vinculados al topico que nos
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ocupa. Las crioaglutininas estin presen-
tes en todos los sueros normales, pero
solo aglutinan y por ello pueden demos-
trarse entre 0° a 5°. Actiian sobre todos
los hematies humanos y también en los
de varias especies animales, fijandose en
ellos, siempre en frio. Al calentar se
separan del glébulo.

Las hay completas, que aglutinan di-
rectamente, e incompletas gue sélo blo-
quean, necesitando de la conglutinina del
plasma para aglutinar luego. La mayoria
de los autores sefialan la mayor inciden-
cia de las completas ; en nuestra enferma
hallamos incompletas.

El suero normal las posee en bajos
titulos. Concentraciones medianas o al-
tas acompafian a la neumonitis a virus,
tripanosomiasis, enfermedad de Ray-
naud, ete.

Son iguales en el sano y en el enfer-
mo. La diferencia esta en el titulo ya
expresado y en el margen térmico, deno-
minacién ésta definida por un binomio
de temperaturas entre las cuales las erio-
aglutininas se fijan al glébulo con un
punto éptimo que suele estar alrededor
de 20° pero que puede llegar a 30° como
en nuestra experiencia y sensibilizar “in
vivo’’ en territorios periféricos expues-
tos a enfriamientos.

Las incompletas se estudian con la
prueba de Coombs indirecta.

Lograda la erioaglutinacion eritrociti-
ea ““in vivo’’ se forman trombos friables
no emboligenos, sobreviene el secuestro
en capilares pequefios y la circulacién
se hace lenta. Esto engendra isquemia
tisular y la consiguiente liberacion de
productos autoliticos. A ello hay que
agregar la habitual eritrostasis hepética.
Todos estos hechos favorecen la accion
hemolitica de las lecitinas del suero y el
resultado es: 1?) la eritrorrexis intra-
vascular para un cierto ntmero de 216-
bulos, 2°) la fagocitosis de otros eritro-
citos bloqueados o aglutinados (eritro-
fagocitosis) por la accibn de los mono-
citos, neutréfilos y por los macrofagos a
favor de la capacidad opsdnica de los
autoanticuerpos, y 3) la destruccion de
un altimo grupo de eritrocitos que llega
al bazo para perecer en su seno.

ARCHIVOS ARGENTINOS DE PEDIATRIA

El parenquima esplénico concentra
olébulos separandolos del plasma en és-
tos casos, a lo que se agrega la eritrosta-
sis v eritrofagocitosis cuya resultante es
una hemolisis que libera antigenos glo-
bulares que a su vez son punto de partida
de nuevas autoinmunizaciones.

Recordando lo comentado sobre am-
plitud térmica podemos decir. que las
crioaglutininas se comportan virtualmen-
te como autoanticuerpos, elementos que
el individuo produce contra sus propios
antigenos. Los isoanticuerpos se elaboran
frente a los de 'otro individuo de la
misma especie y los heteroanticuerpos
para los de otra especie.

En oposicién térmica se deseriben los
autoanticuerpos calientes(**) que actiian
a 37° méas estrechamente ligados a una
autosensibilizacion que las aglutininas
frias que se orientan en ciertos casos
hacia antigenos de grupo sanguineo, sea
en el sistema Rh-Hr o en el ABO o en
el MNS (°7).

Segiin una conocida analogia de Wie-
ner serian los calientes la llave corres-
pondiente de una cerradura especifica,
en tanto que las erioaglutininas serian
la llave maestra (°7).

También las hemolisinas son autoanti-
cuerpos siendo responsables de las hemo-
globinurias (*%).

Hasta no hace mucho ‘'se suponia que
el organismo no reaccionaba inmunold-
gicamente frente a sus propios antigenos.
El ‘‘horror autotéxico’ de Ehrlich, el
““componente celular identificador aler-
tante’’ de Burnet y la ‘‘paralisis inmu-
nologica’ de Felton eran los enunciados
que se aceptaban al respecto.

En anos posteriores se comprobd que
en determinadas eircunstancias, el orga-
nismo puede responder inmunolégica-
mente a alguno de sus antigenos.

Fue asi como se esbozd la teoria de
la formacion inducida de autoantigenos
y autoanticuerpos que parte como hecho
fundamental, de la alteracién de la su-
perficie celular por accién de enzimas(*®),
bacterias, virus(*%) o drogas. Al modifi-
carse entonees la membrana del hematie
se produce la adsorcion de aglutininas
inespecificas () ; o bien los globulos al-
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terados atraen anticuerpos especifica-
mente desarrollados para virus, bacte-
rias o drogas ofensoras; o sino estos
agentes producen en el hematie modifica-
ciones de los antigenos propios tornin-
dolos extranos e induciendo la produc-
cion de anticuerpos afines.

Recientemente Burnett ha elaborado
una teoria de perspectivas seductoras
que no debe excluir, como sostiene Ver-
laender, sino complementar a la anterior.
Es la de la “‘pérdida de la inmunotole-
rancia’’,

Clasicamente (1) la formacién de anti-
cuerpos se explicaba por la teoria orto-
doxa; el antigeno penetra a un grupo
especializado de células tisulares y ‘‘mol-
dea’’ la inmunoglobulina a producir.

La teoria de Burnet (**) de la selec-
cién sostiene que el anticuerpo se sinte-
tiza de acuerdo a ‘‘instrucciones’” gené-
ticas contenidas en las células formado-
ras. Para cada antigeno existiria un clan
(una célula y sus hijas) capaz de for-
mar uno, dos, o hasta tres anticuerpos
determinados.

El antigeno no necesita penetrar en
la eélula formadora. Se concreta a selec-
cionarlas y luego estimula la prolifera-
cion de las elegidas.

Los antigenos podrian destruir o inhi-
bir las células portadoras de moldes (ge-
neralmente linfocitos) correspondientes
a sus propios tejidos (clanes prohibidos)
durante la vida embrionaria o mientras
son inmaduras, pero cuando son inmu-
nolégicamente maduras o competentes,
obrarian estimulando su produccion,

En el periodo de seleccién embriona-
ria si un antigeno propio se encuentra
bien aislado y no ecircula en sangre pue-
de no dar lugar a la inhibicién reque-
rida y entonces algiin clan prohibido
puede persistir anormalmente.

Otro tanto puede deberse a mutaciones
genéticas, a anomalias hereditarias y a
cambios ambientales.

Existiendo un clan prohibido, los anti-
genos correspondientes (anteantigenos)
estimulan su proliferacién y van libe-
randose de cantidades mayores de auto-
anticuerpos, las cuales al combinarse con
el antigeno, danan las células, las que

por ello eliminan mas antigeno, comple-
tandose un ecirculo vicioso.

Se trata pues de una verdadera ho-
meostasis inmunclégica que, como vimos,
puede quebrarse.

Su prinera exteriorizacion puede ser
solamente serologica y muy anticipada
a la que vendra después. En ese sentido
se pronuncié¢ Ziff, explicando la no in-
frecuente positividad falsa de la reac-
ciéon de Wasserman, o de factores vin-
culados con el reumatismo y el fené-
meno L.E.

Dameshek y Stefanini (*°) creen da-
das las condiciones para intentar una
sintesis. Retinen bajo el rubro de enfer-
medades como ‘‘iceberg’’ un grupo don-
de la participacion autoinmune parece
innegable. Analogan el problema a un
‘“iceberg’’ que flota sumergido 9/10
partes y que solo posee algunos picos
que emergen. Ellos son la parpura trom-
bocitopénica idiopatica, la anemia hemo-
litica, la artritis reumatoide y la nefritis,
que son tempranamente reconocibles, pe-
ro la gran masa subyacente —lupus eri-
tomatoso diseminado, periarteritis nude-
sa— permanece ignorado mueho tiempo.
Sin embargo, tesis tan atractiva parece
no convencer a otros autores (1?) (#8).

Un concepto que conviene actualizar
en funcion de estas teorias es el del hi-
peresplenismo. Ya no convencen sobre el
particular ni la explicacion de Dean (*9)
ni la de Dameshek (*%). Recordamos que
la primera sostiene que todo se reduce
a una hiperactividad de secuestro y fa-
gocitosis de células sanguineas, con cito-
penias e hiperactividad medular com-
pensadora ; y que la segunda atribuye las
citopenias al exagerado contralor blo-
queante que el bazo ejerce sobre la acti-
vidad medular.

Hoy, por el contrario, se cree que el
hiperesplenismo rompe la homeostasis
jnmunologica. Los clanes prohibidos se
convierten en eélulas inmunoldgicamente
competentes y desarrollan su accién no-
civa sobre los elementos formes sangui-
neos. Y esto no sélo ocurre en el bazo,
sino que la médula désea, linfaticos, hi-
gado y demads territorios reticuloendote-
liales también estan implicados, Por todo
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ello se interpreta al hiperesplenismo co-
mo parte, fundamental unas veces, ac-
cesoria otras, de un trastorno sistémico.

Hsta distineién en la responsabilidad
reactiva explica los resultados disimiles

~que brinda la esplenectomia.

Hay dos experiencias que jerarquizan
la participacion esplénica (°%). Una con-

-siste en incubar un primer grupo de

hematies normales con pulpa esplénica
de un paciente con anemia hemolitica

- por anteanticuerpos y un segundo grupo

similar con pulpas de pacientes esplenec-
tomizados por otras causas. En el pri-
mer caso, la prueba de Coombs resul-
taba positiva, en el segundo negativa.

La otra se realiza comparando en un
esplenectomizado por anemia hemoliti-
ca por autoanticuerpos el mayor grado
de aglutinabilidad que ofrecen los hema-
ties lavados extraidos de la pulpa esplé-
nica, en relacién a los de su sangre eir-
culante,

X. — Conducta terapéutica.

1) Si existe un mal concomitante, tra-
tarlo con los medios adecuados.

2) Si no existe, 0 su remoecién no me-
joro el padecimiento hemolitico, hay que
dedicarse a restituir la homeostasis in-
munologica perdida.

Los esteroides, de probada accion lin-
folitica, son muy efectivos como inhibi-
dores de la produccion de anticuerpos.
Constituyen el tratamiento de eleccion.
Tras una posologia generosa que brinda
una buena respuesta inicial, se procu-
rara una larga continuidad con una

. minima dosis da mantenimiento, la nece-

saria para establecer un cuadro sangui-
neo periférico normal. Se discontinuara
cada tanto, alertando recaidas (%), (°),
(Bl (3)

Pero no son farmacos curativos y, ni

. siquiera, mantienen una eficacia uni-

forme. Es por ello, que pasado un lapso
prudencial, conviene discutir la posibili-

~dad de asociar la esplenectomia.

Bsta intervencion priva al organismo
del hemolitico autommune de una vis-
cera capaz de funciones constructivas
—Lformacion de anticuerpos, fagocitosis
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~de elementos extrafios, hematopoyesis
- potencial— y destructivas e inhibitorias

—eritrorrexis fisiolégica con retencion
- de hemoglobina, efecto bloqueador (aun-
que discutido) sobre la médula dsea— y
- de responsabilidad importante en la rup-

tura de la homeostasis inmunolégica (*").

"

La esplenectomia suele estar indicada
en las esplenomegalias asociadas a exa-
geracion de las funciones destructivas.
Por ello es ttil en las anemias hemoli-

“ticas de causa intracorpuscular pues
evita a los hematies defectuosos la fun-
¢ién hemocaterética normal del bazo. En
cambio en -las anemias hemoliticas por
autoaglutininas, si bien ayuda  supri-
miendo esta funeién, su valor deriva de
la -magnitud del territorio inmunorreac-
tivo alojado en el 6rgano (**). Dameshek

- limita su indicaciéon en funeiéon de su
teoria de ‘‘iceberg’’ pero Rambach (*%)
v Best (*?), que han revisado largas
listas de esplenectomizados, disienten
con él.

3) El tratamiento se completa con
medidas accesorias, que son, sin embar-
go, de gran valor, como las transfusio-
nes. Kstas suplen .lo que se destruye,
debiendo preferirse las que se efectiian
con glébulos lavados suspendidos en sue-
ro glucosado. Trienen estas  soluciones
una gran_ ventaja sobre la sangre total,
pues carecen de plasma y, por consi-
euiente, de la conglutinina de éste, cuya
participacién en la aglutinacién de los
alébulos bloqueados por autoanticuerpos
incompletos va hemos comentado ('),
(;9).

Sin embargo no debe olvidarse el pe-
ligro que ofrecen:las transtusiones re-
petidas, la hemosiderosis, aunque ultima-
mente se ha citado el Desferal como
agente movilizador del hierro.

Otra cosa importante es la protecein

contra el frio, con la pretension de evi-
tar la ‘unién crioaglutininasglébulo que
se realiza acabadamente en territorios
periféricos enfriados.

Finalmente debe citarse el intento de
Dameshek y Schwartz para detener el

. desarrollo de células inmunolégicamente
competentes a partiv de clanes prohibi-
dos. Usan para ello 6-mercaptopurina jy
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6-tioguanina. Rambach (*) objeta que
a veces tras el uso de algunos citostéaticos
sobreviene un quebrantamiento de la in-
munohomeostasis, por lo que considera
que se estan ensayando armas de doble
filo.

Otras medidas de reciente promocién
v dudosa utilidad es el uso de la hepa-
rina y del suero antiofidico (3¢).

En sintesis, esplenectomizamos a nues-
fra enferma: 1) porque ya los corticoi-
des no respondian como antes, 2) porque
indudablemente la perjudicaban con sus
conocidos efectos colaterales, 3) porque
las transfusiones la aliviaban por lapsos
cada vez mas cortos y 4) porque algo
mds habia que hacer, si pretendiamos
inactivar su grave enfermedad.

Sabiamos que el bazo no era un gran
destructor de sus glébulos. Ienordbamos
cual serfa su papel como elaborador

autoinmune. No obstante, el resultado
obtenido ha sido satisfactorio. Y como
han pasado cuatro afios de inactividad
nos ha parecido de interés comunicar
esta experiencia.

RESUMEN Y CONCLUSTIONES

Se presenta el estudio integral de una
nina afecta por una anemia hemolitica
por crioaglutininas cuya evolucién se
sigue durante cuatro anos.

Se discute el mecanismo patogénico de
su enfermedad, los fundamentos del tra-
tamiento instituido y las modernas con-
cepciones sobre el tema.

Se destaca la importancia de la esple-
nectomia como medio terapéutico de
eleceion para la resolucion de esta pato-
logia ya que con ella se tiende a restituir
la homeostasis inmunolégica quebrada
que caracteriza a estos enfermos.
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Dilataciéon idiopatica del colédoco

Drus. Pror. OSCAR R. TURRO, MARCOS LLAMBIAS

Se designa dilatacion idiopatica del co-
lédoco a una disembriogenia que afecta
al conducto colédoco, siendo su principal
caracteristica morfologica su localizacion
segmentaria, de origen idiopatico, ya que
en apariencia no se encuentran estenosis
coledocianas subyacentes que la deter-
minen.

El ntimero creciente de casos publica-
dos, abonan en favor de un mejor conoci-
miento del cuadro.

El diagnéstico y tratamiento apropia-
dos han cambiado completamente el in-
dice de mortalidad y morbilidad de esta
lesién, habiéndose demostrado que pue-
den evitarse operaciones multiples, a que
antes se sometian estos enfermos y tam-
bién las grandes intervenciones que aca-
rrean ‘‘shock’’.

El primer caso fue publicado por Dou-
glas en 1852, aunque existen otros dos
casos anteriores, el de Vater en 1723 y
el de Tood en 1818, pero son dudosos.
Shallow en 1943 recopila 175 casos de
los cuales 44 corresponden a autores ja-
poneses. En 1956 Tsardakas y Robenett
incluyen 232 casos en una revision que
efectiian ; este nimero se ha duplicado
en los Gltimos anos.

Hospital de Pediatria ‘‘Dr. Pedro de Eli-
zalde?’’, Servicio de la Sala IIT de Clinica Pe-
didtrica. Jefe: Prof. Dr, 0. R. Turré. Servicio
de Cirugia y Orfopedia Infantil, Jefe: Dr. M.
Llambias.

Presentado a la Sesién Conjunta con la So-
ciedad de Pediatria de La Plata el 27 de oc-
tubre de 1964,

Prof. Dr. Osear R, Turré, Cageros 1541, Bue-
nos Aires,

y ALBERTO T. ALONSO

La bibliografia latinoamericana regis-
tra descripciones de Herrera Martinez,
de Pert, quien en 3 afios ha encontrado
6 casos de los cuales solo uno era adulto.
Beltran Brown, en Méjico, halla 15
casos en el periodo 1943-60, lo que repre-
senta un caso cada 9.267 admisiones, con
gran predominio femenino. Castro Rios,
de Perti, entre 1957-59 halla en su hos-
pital 7 casos, siendo el presentado por ¢l
un caso de diagnéstico necropsico en un
recién nacido. Souza Leite, en Brasil,
comenta 4 casos en una revision de 1.500
operaciones sobre vias biliares. Tisnado
Munoz, de Pertu, describe 5 casos en un
lapso de 19 meses, lo que le permitio
hacer un estudio importante sobre la
radiologia de la afeccion.

Los casos pediatricos en nuestro pais
son pocos, existiendo solamente la des-
cripeion de 2 enfermos por Rivarola y
de uno por Escuder.

No existe acuerdo sobre su etiologia.
Los partidarios del origen congénito de
la afeccién, tienen méas pruebas a su fa-
vor. En ocasiones se ha podido compro-
bar la existencia de obsticulos mecani-
cos como estenosis, formaciones valvula-
res, acodaduras y curso anormal de la
parte mas inferior del colédoco, hacién-
dolas responsables del desarrollo del
quiste. Pero debe recordarse que estas
alteraciones pueden tener también un
origen secundario por la dilatacién pro-
gresiva del quiste. Es muy importante
recordar que en la atresia congénita del
colédoco no existe esta dilatacion y por
tanto debe haber una alteracién prima-
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ria local del desarrollo de la pared del
colédoco o un transtorno en la coordi-
nacién neuromuscular,

Actualmente se acepta que el quiste
congénito del eolédoco puede estar eau-
sado por dos factores: 1) debilidad de
la pared del conducto biliar comiin en
segmentos especificos y 2) obstruccién
distal a éstas. Bl primer factor es siem-
pre congénito, en tanto que el segundo,
generalmente congénito, puede ser tam-
bién adquirido. El conducto biliar co-
mun en la vida embrionaria estd forma-
do por una columna compacta de célu-
las proliferantes que més tarde van a
la vacuolizacion formandose un canal. Si
durante esta fase del desarrollo se pro-
duce una proliferacién localizada exce-
siva con su consiguiente vacuolizacién.
se creard una debilidad en la pared. El
factor obstructivo estid representado en
muchos casos por una hipotrofia del
conducto biliar comtn distal.

El origen congénito del estado de pre-
dilatacién se basa en dos hechos : que la
anomalia se produzea en un segmento
especifico del conducto biliar v que la
entidad coincida con otra anomalia con-
aénita del drbol biliar,

Por otra parte las manifestaciones cli-
nicas de la enfermedad aparecen pre-
cozmente, habiendo sido encontradas por
Heilinger en un feto y por Blummel-
kamp en un recién nacido.

La anatomia patolégica muestra que
la dilatacién del colédoco puede ser to-
tal o parcial v da al seemento dilatado
una forma esférica. El colédoco dilatado
forma un saco redondo situado en la
cara inferior del higado. T sector infe-
rior del conducto por lo general no par-
ticipa de la dilatacién. Tonogrificamen-
te el quiste se desarrolla fuera del lica-
mento hepatoduodenal y comprime los
drganos vecinos que pueden adherirse a
la pared quistica. Generalmente el duo-
deno se encuentra estirado sobre el polo
inferior del quiste. El pincreas y la ve-
na porta estin situados por detris, v la
arteria hepitica se extiende sobre su lado
medio. Puede incluir también la unién
del colédoco con los conductos hepiticos
y cistico, pudiendo comunicar por arri-
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ba con la parte superior del colédoco,
con el hepatico y el cistico, separados
ambos. Siempre el quiste comunica con
el duodeno a través de la porcién infe-
rior del colédoco y excepcionalmente el
quiste se abre directamente en el duo-
deno.

Es una dilataciéon localizada tinica y
se debe distinguir de las que se produ-
cen en lesiones puramente obstructivas
de la porcién inferior del colédoco que
abarcan todo el arbol biliar, incluso la
vesicula biliar. La dilatacién de la ve-
sicula biliar se observa muy raramente
en los casos de dilatacién idiopatica de
colédoco.

De la revision anatémica de los casos
estudiados surge que pueden presentar-
se tres formas anatémicas de esta anoma-
lia. La primera es designada como ‘*dila-
tacién quistica congénita del conducto
biliar comun’’ y es la de més frecuente
observacion. Se ha visto en este tipo de
enfermos la coexistencia con litiasis y
en tres casos su degeneracion maliena.
La segunda se conoce como ‘‘diverticulo
congénito del conducto biliar comun’’
caracterizado por la existencia de un di-
verticulo que nace desde la pared del
conducto biliar comin. Y el tercer tipo
es la ‘“dilatacién idiopatica del sector
intraduodenal del conducto biliar co-
mun’’. Nunca alcanza el volumen de las
otras dilataciones pero en este caso los
sintomas duodenales llevan al paciente
mas pronto a la consulta.

La sintomatologia clinica no siempre
ofrece elementos de juicio que permitan
precisar esta enfermedad; pudiendo os-
cilar entre la ausencia completa de sin-
fomas hasta el cuadro de una peritonitis
biliar fatal debida a la ruptura del
quiste,

No obstante la sintomatologia mas fre-
cuentemente observada estd compuesta
por ictericia, dolor ahdominal y por la
palpacion de una masa tumoral en el
cuadrante superior derecho del ahdo-
men. Puede recogerse el antecedente de
ataques tipicos de colecistitis o de cole-
litiasis e incluso que el paciente ha sido
intervenido por apendicectomia o cole-
cistectomia,
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En los casos mas avanzados hay anore-
xia, vomitos, debilidad, tendencia hemo-
rragipara y decaimiento del estado ge-
neral.

El dolor puede irradiarse hacia el epi-
castrio o hacia la regién lumbar, fre-
cuentemente no es severo pero si per-
sistente. Puede acompafiarse de nauseas
o vomitos. Su alivio espontidneo puede
explicarse por un posible mecanismo tipo
valvular en la porcion distal del quiste
o conducto.

Lia ictericia puede no nresentarse. ser
leve, intermitente o no. Es de tipo obs-
tructivo, pero si no hay cirrosis o colan-
oitis el componente parenquimatoso es
evidente. Es un sintoma bastante fre-
cuente v seglin Gross se observa en el
90 % de los casos. Heces acdlicas y co-
Inria e comprueban en la tercera parte
de los casos.

Lia palpacién de la masa quistica. si
existe, muestra una masa redonda, elas-
tica, recular, movil lateralmente v que
inclusive puede seguir los movimientos
del diafragma. Se palpa por debajo del
borde hepatico v es posible oue se la
encuentre mas a la izquierda de lo aue
pudiera pensarse, va aue el higado hi-
pertrofiado puede desplazar al colédoco
mas alld de la linea media. El tamano
v la tension del quiste varian seotin el
orado de obstruccion a su salida v con
los cambios cuantitativos en la produc-
cion de bilis.

Pueden presentarse vomitos en caso de
infeccién o cuando el quiste nroduce una
obstruceion o comnresion del dnodeno
contra la pared abdominal anterior Ta
presencia de una oran cantidad de bilis
en el vémito al final de un ataque es
explicada por aleunos autores por la
liberacién repentina del contenido quis-
tico en el duodeno.

Se observa fiebre solamente en los ca-
sos infectados,

E1 orden de aparicion de los sintomas
es variable. su duracion previa al diag-
nostico es diversa, pero se observa siem-
pre una cronicidad en las manifestacio-
nes de la enfermedad, cuya duracién es
por término medio de 3 afios.

Clon referencia a la edad en que se
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la diagnostica més frecuentemente es
ilustrativo destacar que entre los 94 ca-
sos recopilados por Alonso-Lej. el 18%
tenia menos de un afio. el 45 % eran
menores de 10 afios y el 82 % menores
de 30 afios.

Para el diagnéstico de certeza tienen
importancia los estudios contrastados de
rindn, de vias biliares y de estémago y
duodeno. La pielografia descendente sir-
ve para excluir que la masa tumoral sea
renal. Ta colecistografia, nor via oral
o intravenosa, no nermite la coloracion
de la vesicula y de los conductos biliares
porque el eran volumen en aue se diluve
la sustancia de contraste impide una ade-
cuada concentracion. Por tanto una ima-
oen radiolégica de vesicula excluida es
muv presuntiva de esta patologta. Fi-
nalmente la radiologia contrastada por
incestion permite documentar un esto-
mago pequefio, un pasaje rapido a duo-
deno (sorpresa pilorica) v un arco duo-
denal amplio con luz dilatada que es el
siono mas importante. Puede mostrar
ademés un duodeno desviado hacia aba-
jo. derecha v adelante y un movimiento
pendular de la pavnilla en la parte mas
baja del arco duodenal al tratar de su-
bir por el seemento duodenal ascendente
sin poderlo consecuir, cavendo en va-
rias ocasiones antes de loorar ascender.

TLa radiografia simple del abdomen es
mucho menos ilustrativa y el neumope-
ritoneo determina una imagen de tumor
retroperitoneal.

Bl diagnéstico diferencial debe plan-
tearse con el quiste hidatidico de higado,
con los quistes econeénitos de higado. con
los quiste panereiticos, con las colecis-
topatias complicadas con vesicula exelni-
da, v con los tumores malignos de rifién.
suprarrenal, retroperitoneo, higado, trac-
to easctrointestinal alto o de cabeza de
péncreas: y en el lactante menor con la
atresia de vias biliares.

No siempre es posible el distingo pre-
operacién, razén por la cual ante la sos-
necha de esta lesién se debe efectuar a
la brevedad una laparotomia explorado-
ra que serd definitoria.

Tia evolucién y el prondstico de estos
enfermos ha mejorado con el progreso de
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los medios de diagnéstico y de tratamien-
to. Cuanto antes se opere, mejores serin
los resultados ya que ello supone un es-
tado general del enfermo menos compro-
metido,

El tratamiento es siempre quirirgico
v hay diversas opiniones acerca del tra-
tamiento quirirgico-a seguir. Se puede :
a) extirpar completamente el quiste v
hacer anastomosis del arbol biliar rema-
nente al tracto intestinal, h) anastomo-
sar una poreién del tracto intestinal al
quiste, ¢) hacer una colédocorragia, g
d) hacer un ““by-passing’’ al quiste.

Algunos autores creen que el proce-
dimiento de eleceién es la extirpacion
auiriirgica del quiste y la anastomosis
del drbol biliar a la segunda porcion del
duodeno. Sin embargo, Gross, Swenson.
Grob, ete. dicen que este método es muy
peligroso, especialmente en nifios.

En los easos en que el quiste es muy

orande conviene hacer una anastomosis

de los conductos hepiticos al yeyuno me-
diante un Roux en Y. No dehe extirpar-
se el quiste pues se pueden lesionar los
conductos paneredticos y provocar una
muerte por panereatitis acuda. Gross re-
comienda la anastomosis primaria entre
el drbol biliar y el intestino yva que se
ha comprobado satisfactoriamente la po-
tencialidad del quiste para disminuir su
famano enando se lo provee de un dre-
naje adecnado.

Se puede anastomosar la vesicula al
estomago o al duodeno y-si es necesario
se puede establecer ademis una cole-
cistostomia como medio transitorio para
disminuir la tension de la linea de su-
tura.

El guiste nunca desaparece totalmen-
te despuds de la operacién. La experien-
cia ha demostrado que atin después de
mis de once afios contintia del mismo
tamano. La localizacién de la anastomo-
sis es importante para evitar una infec-
cién o una colangitis ascendente,

Cnando las condiciones del paciente
son malas o ecnando se acravan en la me-
sa de operaciones, puede ser necesario
drenar el guiste hacia el exterior y efee-
fuar la anastomosis en un secunda
tiempo.

Tia colédocorragia consiste en una ex-
cision pareial del quiste en su eje longi-
tudinal tratando de reconstruir el dif-
metro normal del colédoco. No corrige
los factores etioldgicos y su uso no es
aconsejable.

El procedimiento ‘‘by-passing’’ usan-
do la vesicula euando estd interesada,
puede ser el tinico método posible cuan-
do existen adherencias densas de%pues de
varias operaciones previas.

Se debe evitar la puncién del quiste
por el riesco que existe del escape de
liguido a la cavidad abdominal v el pe-
ligro de lesionar otras visceras. Los tras-
tornos posoperatorios mas comunes son :
temperatura elevada, ictericia intensa,
pulso rapido y “‘shock’”, mis marcado
éste cuando se extirpa el quiste. Creemos
que se debe al trauma operatorio y al
edema en el momento de la anastomosis.
Tias molestias v la ictericia pueden des-
aparecer completamente pero puede que-
dar durante anos una colangitis recidi-
vante.

La circunstancia de haber observado
en los ultimos anos dos casos de dilata-
cion idiopatica de colédoco nos indujo a
efectuar la presente comunicacién como
contribucién casuistica a este importante
tema.

El primero de nuestros enfermos fue una ni-
fia de 7 afios de edad (M. C. M. H/CI. 116/60)
que ingresé en la Sala TIT el 4 de octubre
de 1960.

Sus antecedentes familiares y personales re-
gistraban como tinico dato de interés que siem-
pre tuvo el abdomen algo prominente. Su en-
fermedad actual se inicié 10 dias antes de su
ingreso con decaimiento v ligera elevacién fo-
bril. Al dia siguiente ictericia conjuntival, co-
luria e hipocolia. Al acentuarse la ictericia,
con gran hepatomegalia y persistencia de Ia
fiebre se la interna con el diagnéstico de hepa-
titis.

Al ingreso como datos positivos presentaba:
ictericia mareada, lesiones de rascado en tron-
co y miembros inferiores, algunas sufusiones
hemorrigicas en miembros inferioves, tejido ce-
lular subeutineo poco desarrollado v ahdomen
llamativamente globuloso con cirenlacién cola-
teral en hemiabdomen superior. Ta palpacién
abdominal mostré horde hepitico por debajo
ile Ta linea umbilical, Nuevas palpaciones ahdo-
minales mostraron que el horde hepdtico co-
rrespendia a una tumoraeion redondeada de bor-
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de inferior convexo y que dicha tumoracién im-
presionaba como dependiente del higado.

Después de un mes de internacién desapare-
¢i6 la ictericia y de la fiebre, sin que en ningtn
momento se presentara dolor abdominal. No
obstante la tumoracién persistié sin mayores al-
ternativas.

Los distintos exAmenes practicados mostra-
ron una leve anemia, sin modificaciones en la
férmula sanguinea; orina con urobilina y abun-
dantes sales y pigmentos biliares; hepatograma
con proteinemia de 5,7 gr % con una relacién
albimina /globulina de 0,75, reacciones de flo-
culacién negativa y bilirrubinemia total de 2,5
mgr % con 0,95 mgr % de bilirrubina diree-
ta y 1,55 mgr % de bilirrubina indirecta; la
eritrosedimentacin era acelerada (90 mm en la
primera hora y 110 mm en la segunda hora).
Tueron negativas las pesquisas parasitologiecas,
la alergia tuberculinica y las reacciones de
Pagniez y Casoni, y normales la uremia, gluce-
mia y amilasemia. Con la evolucién, la orina
disminuy6 su tenor de pigmentos y sales bilia-
res conservando urobilina abundante y el hepa-
tograma mostré ascenso de la protidemia (6.18
gr %), negatividad de las reacciones de flo-
culacién y disminucién de la bilirrubinemia to-
tal que fue de 0,55 mgr %, eon 0,20 mgr %
de bilirrubina directa v 0.35 mgr % de bilirru-
bina indirecta. También la eritrosedimentacién
tendié a normalizarse aunque sus cifras no ba-
jaron de 70 mm en la primera hora y 105 mm
en la segunda hora.

Cuando su estado lo permitié fue estudiada
radiogrificamente.

El estudio colecistogrfifico hecho con 1,5 gr
de Telepaque no mostré lleno vesicular, lo que
seguramente se debié a la imposibilidad de con-
centracién del medio de contraste. en el gran
volumen de bilis existente en la dilatacién co-
ledociana.

Bl estudio contrastado gastroduodenal mos-
tr6 un estémago de tamafio y forma mnormales
v un duodeno con una gran apertura de su
arco correspondiente & la segunda, tercera y
cuarta porciones.

La radiografia simple de abdomen y térax
no mostré nada anormal.

C'on diagnéstico preoperatorio de dilatacion
idiopética de colédoco fue operada por uno de
nosotros a los ecincuenta dias de iniciada su
enfermedad actual,
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La intervencién quirdrgica se realizé con una
incisién transrectal derecha supra e infraum-
bilical. Abierto peritoneo se comprobé un gran
tumor quistico de colédoco adherido a duode-
no. Su puncién dio salida a bilis oseura y la
apertura del mismo permitié sacar todo su con-
tenido que fue primero bilioso y luego puru-
lento en cantidad de dos litros.

Se incidi6 posteriormente el duodeno y se
hizo la coleduodenostomia, dejéndose una somn-
da postoperatoria.

El examen del contenido quistico mostré es-
casas células de epitelio y ausencia de gérme-
nes.

El postoperatorio inmediato fue normal asis-
tiéndose a una paulatina recuperacién de la
enferma cuya eritrosedimentacién también se
normaliz6.

Fue dada de alta a los cien dias de interna-
cién y a los dos meses de operada y su evolu-
ci6n hasta la actualidad es nmormal.

Bl segundo enfermo fue una nifia de un mes
v medio de edad (C. P., H/CL 171226 /64 del
Servicio de Cirugia) cuyos antecedentes perso-
nales son negativos y que se interna con el diag-
néstico presuntivo de atresia de vias biliares.
Ingresa el 27,V-64 en mal estado general, con
un peso de 2.850 gramos, higado a dos frave-
ses del reborde, abdomen globuloso y heces hi-
pocélicas. Se la estudié humoralmente compro-
béindose una anemia de 2.900.000 hematies; he-
patograma con pruebas de floculacion posi-
tivas: bilirrubinemia total de 5.33 mgr %,
bilirrubina directa 4,82 gr %, bilirrubina in-
directa 0,51 mgr 9%; ¥ en materia fe-
cal vestigios de estercobilina y bilirrubina.
Su evolucién era desfavorable ya aue se re-
gistr6 una dispepsia grave, otitis bilateral y
progresivo decaimiento del estado general. An-
te el hallazgo de varias pruebas de Patterson
negativas y de un ascenso de la bilirrubinemia
a 8,03 mgr % con 562 mr % de bilirrubina
directa y 2,41 mgr % de bilirrubina indirecta
se decide su operacién que se efectia el 29-VII-
64. En la intervencion se comprobé una dilata-
cion idiopatica de colédoco de un diimetro de
4 ems, efectuéindose una anastomosis coledoco-
duodenal. Al dia siguiente tuvo un paro respi-
ratorio, vémitos porréiceos, respiracién irregular,
falleciendo. Bl estudio mecrépsico confirmé la
lesién permitiendo ratificar la normalidad de
la restante via biliar.

RESUMEN Y CONCLUSIONES

Se actualiza el tema y se desceriben dos
casos de D.I.C. atendidos por los A.A.
Uino de los pacientes, de siete afios de
edad, lleg6 a la intervenciom con diag-
nastico preoperatorio. Intervenido, curd.
1 otro de un mes y medio de edad se lo

interviene con diagndstico presuntivo de
artesia de vias biliares y en grave estado
eeneral. En la intervencién se constata
la dilatacién coledociana v la normali-
dad de la restante via biliar. Fallecid
en el posoperatorio inmediato.
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Incontinencia pigmentaria

Pror, Dr, OSCAR R. TURRO y Dres. ALBERTO MIERES

La incontinencia pigmentaria, también
conocida como Sindrome de Bloch-Sulz-
berger, es una rara anomalia congénita
neuroectodérmica que padecen preponde-
rantemente las mujeres y que se caracte-
riza por afectar los ojos, dientes, piel y
sistema nervioso central.

Por ser el transtorno de la piel el mas
frecuente, es el que siempre induce a
formular este diagndstico, el que se ¢com-
pleta al presentarse las restantes lesiones
asociadas.

Seetin Moris Leider, existen en estos
enfermos sectores de epidermis que no
parecen ser capaces de retener el pig-
mento formado in situ el que tiende a
caer en la dermis donde es retenido por
los cromatéforos. En ocasiones, una in-
flamaciéon de la piel en la que no es rara
la formacién previa de ampollas, precede
a la exteriorizacién pigmentaria.

(fon el avance de la enfermedad, la
picl tiende a asemejarse a la de las cebras
al presentarse salpicada de placas y es-
trias pigmentadas que afectan a distin-
tos sectores organicos.

El estudio microsedpico de las lesiones,
seglin Lever, muestra un estado vesicu-
lar inicial con vesiculas intraepidérmi-
cas llenas de ecosinéfilos, espongiosis e
infiltracion de linfocitos, eosindfilos y
neutréfilos. Suceden a estas lesiones hi-

Hospital de Pediatria Pedro de Elizalde.
Servicios de la Sala IIT de Clinica Pedidtrica
(Jefe: Prof. Dr. Oscar R. Turrd) y de Ana-
tomia Patolégica (Jefe: Dr. Alberto Mieres).
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perqueratosis, acantosis e infiltrados no
especificos. Y como estadio final se ob-
serva ausencia o disminucion de melani-
na en la basal y extenso depdsito en me-
lanéforos. En algunos casos la basal
muestra degeneracion y vacuolizacion.

La enfermedad asi iniciada poco a po-
co se completa con la aparicién de sinto-
mas oculares, nerviosos y dentales.

Los signos de dafio ocular, que se ob-
servan en la tercera parte de los casos
son : pérdida de la transparencia cornea-
na, iris congestivo o atréfico, luxacion
del cristalino, atrofia de papila, retinitis
hemorrigica y ceguera.

TLos signos de dafio nervioso, alzo me-
nos frecuentes, pueden ser nistagmus,
microcefalia, retardo psiquico, paraple-
jia espastica, epilepsia y alteraciones
electroencefalogrificas en forma de on-
das lentas de alto voltaje, bilaterales y
sincrénicas en regiones parietales.

Las anomalias dentarias consisten en
distintas formas de distrofia.

Con el correr de la evolucién las le-
siones de piel tienden a corregirse por si
mismas, 1o que no sucede con las restan-
tes lesiones ensombreciendo asi el pro-
néstico de estos enfermos.

La bibliografia pedidtrica ofrece es-
casas deseripeiones de esta enfermedad.
Tras el trabajo original de Sulzberger
s6lo hemos encontrado las observaciones
de Bambridge, Badetti y Castinet, Go-
mez Orozco y de Jaramillo. En nuestro
pais solamente Pierini ha deseripto un
¢aso.
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La ocasion de haber podido seguir la
evolucién de una enferma asi afectada
durante cingo anos nos ha movido a pu-
blicar esta observacion.

Nuestra enferma (A. N. del P., N° de or-
den 3/59 de la Sala ITT) nacié a término el
25 de agosto de 1955, hija de padres sanos,
no consanguineos y de embarazo y parto nor-
males,

Nos consulté a los quince dias de edad por
presentar en piel vesiculas intraepiteliales
distribuidas en dorso de mano izquierda y en
caras anterior y posterior de hemitérax iz-
quierdo, Ademés de su lesién de piel se desta-
caba en su examen la presencia de midriasis
bilateral.

Completamos entonces su examen con un es-
tudio de fondo de ojo que mostré atrofia
bilateral de papila sin los caracteres del Tay
Sachs.

Por motivos ajenos a nuestra voluntad la
enferma se alej6 de nosotros y volvi6 a la
consulta al afio de edad.

En ese momento existian en el hemicuerpo
izquierdo lineas de pigmentacién de color té
con leche que ocupaban el hemitérax y parte
del abdomen en forma de hoja de helecho.
La intensidad de la pigmentacién es irregular
asi como el tamaiio y forma de sus elementos.
Estos oscilan entre elementos puntiformes y
lineales y en la regién umbilical existe un
angioma plano, redondeado, de dos centime-
tros de didmetro. /

Su erdneo era subbraquicéfalo, con medidas
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normales, pero con fontanela puntiforme. Se-
gufa la midriasis bilateral con ausencia de
reflejo fotomotor a la que se habia afadido
estrabismo convergente y nistagmus hori-
zontal.

Existia un evidente retardo neurolégico ya
que la nifia no se sentaba ni paraba, presen-
tando hipertonia muscular y reflejos patelares
vivos.

Internada en nuestro Servicio se le practico
biopsia de piel y neumoencefalografia. Ademis
se estudi6 nuevamente su fondo de ojo que
mostré atrofia simple de papila con dispersién
pigmentaria generalizada.

La neumoencefalografia mostrs ventriculo
izquierdo dilatado y signos francos de atrofia
cortical de hemisferio izquierdo.

Se completé su estudio con recuento globu-
lar, formula leucocitaria y exfimenes de liquido
cefalorraquideo y de orina, que fueron nor-
males.

Retirada por sus padres, reingresa al Servicio
a los tres afios de edad por presentar convul-
siones y vémitos. A su ingreso se observa ob-
nubilacién sensorial, 39° de temperatura rectal,
desviacién de la mirada hacia la derecha, signos
de Kernig, Brudzinsky y Babinsky y clonus
inagotable.

Su examen muestra ademis lesiones pigmen-
tarias de piel en forma de hoja de helecho en
el hemicuerpo izquierdo y con la ubicacién
inicial,

Tenia algunos dientes deformados y fauces
congestivas.

Sobrepasado el episodio agudo que motivara
su internacion, completamos su estudio consta-

Figura 1
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tando una oligofrenia profunda asi como nor-
malidad de su citologia sanguinea, liguido ce-
falorraquideo, eritrosedimentacién y heces.

Asimismo fueron mormales las pruebas para
demostrar alteraciones del sistema nervioso neu-
rovegetativo, al que se exploré con las pruebas
de la adrenalina y de la atropina segin la
téenica de Danielopolu.

Se practicé un nuevo estudio biépsico de piel
que confirmé el diagnistico inicial de inconti-
rencia pigmentaria en evoluci6n.

Histopatologia. Biopsia: 160/58.

Microscopia: El estrato cérneo estii consti-
tuido por elementos aplanados acidéfilos, ca-
rentes de ntcleo, de delgado espesor. El estrato
granuloso formado por una estrecha capa de
¢élulas eleidinicas de caracteres normales. El
estrato espinoso estd constituido por 3 6 4 hile-
ras de células cuboideas con epiteliofibrillas
conservadas. La capa basal muestra algunos
grupos de células con edema intracelular. I.o
llamativo es la irregular disposicién del pig-
mento en los melanoblastos, que es muy abun-
dante en algunos sectores y muy escaso o ausen-
te en ofros.

En la dermis superficial, y sobre todo coin-
cidiendo con aquellas zonas de melanoblastos
pobres en pigmento de la capa basal, se obser-
van muy abundantes melanéforos que se dis-
ponen en forma dispersa aunque predominando
alrededor de los vasos capitales. Ademis es
franca la infiltracién de linfocitos con clara
disposicion perivascular v un disereto edema.

TLa fotomicrografia (Figura 1), correspon-
diente a una tincién con hematosiling cosina,

muestra un grupo de células basales con ftume-
faceién (a), el infiltrado linfocitario perivas-
cular y el edema (b).

La fotomicrografia (Fig. 2), mediante una
impregnacién argéntica de Masson, permite
observar claramente hacia arriba y a la izquier-
da, un sector de la capa basal con abundauntes
melanoblastos bien pigmentados (a), cuyo nu-
mero disminuye paulatinamente a medida que
se sigue la ondulada linea de la capa basal
hacia la derecha (b). Coincidentemente, en el
dermis existen numerosos melanéforos que re-
tienen gran ecantidad de pigmento melinico
““harrido’’ de la capa basal (e).

En esta segunda internacién permanecié en el
Servicio durante dos afios, lapso en el cual asis-
timos a una lenta mejoria de su oligofrenia,
que se modificé en escaso grado. Tuvo en ese
periodo varias intercurrencias infecciosas que
no modificaron su disgenesia. Fue retirada por
sus padres a los cinco afios de edad, perdiendo
desde entonces contacto con ella.

Sélo conocemos, por referencias, que una her-
mana menor de nuestra enferma, naecida en
1959, ha estado en observacién en el Hospital
de Clinicas por un proceso similar.

DISCUSION

La evolucién integral de esta enferma,
a quien pudiéramos estudiar durante cin-
co afios, fundamenta sin mayores dudas
su diagndstico de incontinencia pigmen-
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taria esencial o sindrome de Bloch-Sulz-
berger.

Esta rara patologia obliga a plantear
distintos diagndsticos diferenciales segiin
el momento evolutivo en que se la en-
frenta. Asi, en sus primeros estadios
evolutivos se la deberi diferenciar de las
dermatosis bullosas y de la urticaria pig-
mentaria. Con posterioridad se lo deberi
hacer con las enfermedades que Lever
designa como ‘‘Formas sintomaticas’’ de
incontinencia pigmentaria, entre las cua-

les incluye el liquen plano, lupus erito-
matoso, poiquilodermia, melanosis de
Riehl y melanodermatitis erénicas.

En nuestra enferma todos esos diag-
nasticos pudieron descartarse por su es-
tudio elinico y anatémico, pero no obs-
tante su recuerdo deberi estar siempre
presente ante c¢asos poco precisos.

En el nuestro corrobora su patogenia
hereditaria el antecedente de una herma-
na menor afecta de la misma enferme-

dad.
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Registro electrocardiografico

en un feto muerto

Dr. NESTOR R. TRAVERSARO (*) y Pror. Dr. DIL. MANCINT (**)

El titulo del trabajo provocara en
muchos, indudablemente, una sensacién
que oscilara entre la curiosidad y el
asombro, pero la verdad es que se pre-
senta aqui el trazado electrocardiogra-
ico realizado durante treinta y cinco mi-
nutos (35’) en un nifio nacido en apnea
hacia diez (107) y que, desde el momen-
to del parto, no mostré ninguna otra
evidencia de vida que el trazado que
aqui se presenta. Esto nos recuerda la
afirmacién de IHimwoch, Alexander y
Fazekas(1), efectuada también por Vi-
lée (%) y tantas veces comprobada en
nuestra practica de que, cuando un ani-
mal muere por privacion de oxigeno, su
cerebro y sus centros respiratorios dejan
de funcionar mientras que su corazon es
capaz de seguir latiendo vigorosamente
durante un lapso importante de tiempo.

DESCRIPCION DEL CASO

Se trata de la mifia M. ¢, D. (I Cl. 4.038)
nacida el 11 de noviembre de 1961 a las 10,20
horas, hija de E. del €. B, de D., casada, de
17 aiios, primigesta, sin antecedentes de intercs
y con un embarazo de 39 semanas completa-
mente normal. En el ceurso del parto, desenca-

Presentado en la 10v Sesion Cientifica (10
noviembre 19G4),

(*) Médico Asistente del Centro de Recién
Nacidos y Prematuros del IMospifal G. Rawson
(Buenos Aires).

(**) Profesor Regular Adjunto de Medicina,
Director de la Unidad Hospitalavin Parmenio
Piiiero.

denado en forma espontinea, sobreviene una
distocia de contraccién, registrindose un pe-
riodo de dilatacion de 17 horas y 15 minutos
y un periodo expulsivo de 1 hora y 35 minu-
tos, en cuyo curso se administran una y me-
dia ampollas de Demerol y media ampolla de
Ampliactil, asi como anestesia profunda con
Trilene durante los tltimos 35 minutos del
parto, estando todas estas medidas destinadas
a corregir la distocia. Es de sefalar que du-
rante este periodo se apreciaron signos cli-
nicos de sufrimiento fetal agudo, con latidos
irregulares y bradiciirdicos que se alejaban
cada vez mis hasta que desaparecieron hacia
el final de este periodo, pérdida de la per-
cepeion de los movimientos fetales y expul-
sion de meconio, por lo cual el médico abs-
tetra decidi6 terminarlo con forceps, existien-
do el antecedente de varias tomas fallidas
con Kielland y dos tomas con Simpson, na-
ciendo por fin una nina de femenino
con un coeficiente de Apgar 0 que dio mo-
tivo a que se la considerara como un fefo
muerto.

Sexo

Sin embargo, como una auxiliar expresara
haber oido latidos cardiacos, aunque el me-
dico que intervino en el parto mo sélo no los
oy6 sino que tampoco vio latir los vasos del
cordén, se decidié intentar la reanimacion
con resultados megativos por lo que, al cabo
de un cierto tiempo, y viendo que no presen-
taba sefiales de vida, la auxiliar transporté a
la nifia al Centro de Recién Nacidos y Pre-
maturos del Hospital Rawson donde ingresd
a los diez (10) minutos del nacimiento. Eun
esos momentos fue vista por uno de mosotros
aprecidndose que se trataba de un nino reeién
nacido de sexo femenino, de término, con
buena constitucidn externa, sin evidencia al-
guna de vida y con un coeficiente de Apgar 0,
por lo que manifestamos a la auxiliar que lo
transportaba que estaba muerto y que no po-
diamos hacer nada por ¢l Sin embargo, ante
la insistencia y nerviosidad de la obstétrica,
dado que se trataba del hijo de un familiar,
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v como teniamos el electrocardiégrafo dispues-
to para hacer el registro a otro nino, y con
el fin de tranquilizarla y demostrarle lo ind-
til de intentar algo, le colocamos los electro-
dos como para obtener un trazado, aunque
pensibamos que éste se iba a limitar a una
linea isoeléetrica. Sin embargo, y ante nues-
tra sorpresa, el electrocardiograma, aunque
anormal, fue positivo, y asi persistié durante
treinta y cinco (35) minutos.

Es de seiialar de que en ese lapso no sélo
nosotros auscultamos al nifio sino cuantos pro-
fesionales estuvieron por alli sin que nadie
pereibiera 'latido alguno en ningin momento.
tin el interin, ni bien apreciamos que la agu-
ja del aparato respondia a diferencias de po-
tenciales eléctricos generadas por el corazén
administramos oxigeno intragistrico y distin-
tos medicamentos por diversas vias sin nin-
gin resultado, siendo éste el Gnico fracaso de
una serie de 1272 casos (3). Es de hacer no-
tar, ademis, del poco éxito terapéutico, que
tanto en la puncién de la vena umbilical
como en la del corazéon no se pudo ob-
tener sangre, aunque, cuando se aspiraba
con cierta fuerza se lograba extraer un li-
yuido rosado lleno de finisimos grinulos, el
que nos hizo recordar al que se obtiene cuan-
do se punza el vaso de un cadaver. Por otro
lado, al introdueir la aguja en el corazon,
apreciamos que ésta no se movia en absoluto,
como ocurre cuando se punza un 6rgano que
carece de movimiento.

DESCRIPCION DEL REGISTRO

El trazado electrocardiografico fue
efectuado en Ds en forma continua hasta
el momento de la muerte ‘‘elécetrica’’, y
£0mo ya se expresara, en estado de muer-
fe clinica en todo su transcurso. En el
cuadro T se presentan los valores de los
tiempos de los distintos complejos e in-
tervalos de cada uno de los ciclos de
todo el trazado, y en el cuadro II los
valores del espacio PP en su relacién al

momento del parto, al intervalo PR y a

la frecuencia de ese instante. ITemos to-
mado en cuenta al espacio PP y no al
RR debido a las numerosas extrasistoles
que aparecen y alteran su valor. Nos ire-
mos refiriendo a esos valores a medida
que expliquemos el registro,

En un primer momento, el trazado no
es muy anormal, excepto en lo que se
refiere a su frecuencia, que es muy baja,
de 41 x’ y que, de acuerdo con los valores

obtenidos por mnosotros (*) y por otros
autores (* % 7) en nifios recién nacidos
normales de este peso sefialan una pro-
funda bradicardia sinusal. En cuanto al
PR se puede apreciar que es de 0’14
que, de acuerdo con los valores propor-
cionados por Ziegler (?), por Sodi-Palla-
rés, Portillo, Cisneros, De la Cruz y
Acosta (%) y por Usher (7), esta signifi-
cativamente prolongado y senalar Ja
existencia de un bloqueo auriculo-ventri-
cular de primer grado. A pesar de la
baja frecuencia senalada, para la cual
ese tiempo del PR puede ser mormal,
sostenemos la existencia de un bloqueo,
dado gue si bien la gran mayoria de los
recién nacidos con procesos anéxicos pre-
sentan bradicardias mas o menos marca-
das, lo hemos encontrado en estos casos
con valores superiores a los 0’ 10 sefiala-
dos por Ziegler (°), a los 0’7’11 deserip-
tos por Usher(7) y de los 0"'12 indicados
por Sodi-Pallarés y sus colaboradores (")
como tiempo limite de los valores nov-
males del PR, el cual por el contrario
no sobrepasa esos tiempos cuando exis-
ten bradicardias acentuadas de otro ori-
cgen (%). Es decir, que este aumento del
intervalo PR senala una disminucion de
la conductividad auriculo-ventricuiar
que se presenta siempre que existe vna
condicién de anoxia.

En este caso, por otro lado, la secuen-
cia electrocardiografica nos habla en fa-
vor de la existencia de un bloqueo au-
riculo-ventricular que se hace cada vez
mas profundo hasta que el paso del cs-
timulo se interrumpe completamente
dando lugar a un bloqueo auriculo ven-
tricular dos a uno y por fin a uno com-
pleto.

A medida que el tiempo transcurre la
bradicardia se hace cada vez mis pro-
funda y el PR se prolonga cada vez mas,
hasta el punto que hacia el fin de Ia pri-
mera parte (7 minutos, 49 segundos),
mientras la frecuencia cardiaca prome-
dia unos 27 x’ el PR llega a durar unos
07’24, Senalamos que ya antes, a los 4
minutos y 7 segundos aparecen extrasis-
toles supraventriculares y nodales y a los
7 minutos 31 segundos extrasistoles ven-
triculares izquierdas, todas las cuales, d2
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ahi en adelante, seran un elemento co-
rriente en este trazado. A los 7 minutos
40 segundos se aprecia que el estiinulo
queda completamente bloqueado, desapa-
reciendo el bloqueo rapidamente.

En la segunda parte del trazado las
alteraciones son mas profundas, con una
frecuencia de 32 x’ y un PR de 0’20 en
su comienzo, cayendo aquélla hacia el fi-
nal de esta parte a 20 x’ y elevandose el
PR a 0744. A medida que el tiempo
transcurre, las extrasistoles supraventri-
culares, nodales y ventriculares izquier-
das se hacen cada vez mas frecuentes,
llegando a dar por momentos un ritmo
bigeminado o bien, como ocurre hacia la
parte final, se presentan en salvas. A los
16 minutos 35 segundos se hizo una in-
yeceion intracardiaca con los resultados
precedentemente sefialados, la cual se re-
pite al poco tiempo sin que por ello se
altere el registro. A los 17 minutos y 12
segundos se puede ver que la onda P ha
quedado bloqueada, mno encontrandose
ningtin complejo ventricular entre dos
ondas auriculares. A los 17 minutos y 31
segundos existe una onda P andémala que
puede ser la consecuencia de un foco au-
ricular aberrante o bien, lo que es mas
dificil, dada su situacion, una activacion
auricular retrégrada. En esos momentos
se registra un silencio eléctrico de 18
segundos que nos hizo pensar, en los mo-
mentos en que se tomaba el trazado, que
habiamos llegado al final del mismo. En
la tercera y ultima parte las alteraciones
electrocardiograficas son muy profun-
das apreciandose que la frecuencia car-
diaca cae de 11 x’ en su comienzo a 0
al final. En esta parte los valores del PR
carecen ya de valor debido a que existe
en estos momentos un bloqueo auriculo
ventricular completo. A los 15 minutos
39 segundos se hace bien evidente que
existe una alteracion de la activacion au-
ricular, lo mismo que a los 26 minutos
55 segundos. A esta altura del trazado
s0lo existen extrasistoles supraventricu-
lares, nodales y ventriculares izquierdos,
lo cual nos indica que ha cesado la ac-
tividad del nodulo sinusal. Hacia el fi-
nal se aprecia bien que existe un blo-
queo de rama y extrasistoles ventricula-
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res, todo lo cual semeja en conjunto un
ritmo embriocardico. El trazado termind
a los 32 minutos de comenzado y 3 mi-
nutos antes de que cesara definitivamen-
te debido a que en esos comentos se nos
terminé el papel de registro, y aunque
seguimos visualmente los movimientos
de la aguja no podemos, por las ecir-
cunstancias sefialadas, objetivar las al-
teraciones que se pudieran haber pre-
sentado.

DISCUSION

Clomo se comprenderi por el relato,
los primeros sorprendidos al obtener un
trazado fuimos aquellos que estiabamos
presentes. Trabajando desde hace cinco
(5) afios en el electrocardiograma del
recién nacido, no nos hubieran extrana-
do las alteraciones electrocardiograficas
ni que se hubieran registrado en un nino
sin movimiento respiratorio, si en algtn
momento hubiéramos pereibido sus lati-
dos cardiacos. Pero dado que fue cata-
logado como feto muerto a su nacimien-
to por un obstetra, y que esa condicién
de muerte clinica persisti6 durante los
cuarenta y einco minutos (45’) de vida
‘“eléctrica’, el hecho nos llamé podero-
samente la atencion.

En lo que respecta a las alteraciones
del registro, como recién deciamos, no
nos hubieran sorprendido ya que las he-
mos encontrado, aunque nunca tan acen-
tuadas como en el presente, en numero-
sos casos de nifios nacidos en apnea. El
primero en investigar las alteraciones
cardiacas que se pueden presentar du-
rante la asfixia fue Sherrington (?) en
1909 y poco después Roaf y Sherring-
ton (1) durante experiencias con anima-
les espinales, en los cuales observaban
que al inducir una situacion de anoxia el
pulso se aceleraba primeramente para
luego caer rapidamente a la mitad. Al
poco tiempo Lewis y Madison ('') y casi
simultineamente Matheson (') en traba-
jos de investigacion muy completos e
importantes, demostraron que esa brus-
ca caida de la frecuencia cardiaca es de-
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bida a un blogueo auriculo-ventricular
dos a uno el cual sobreviene en un ani-
mal cuando se induce la anoxia, ya sea
¢ste espinal descerebrado, intacto o con
los vagos cortados: hecho éste que nos
demuestra que el proceso es independien-
te de la estimulacion vagal. Por otro la-
do, el 1ltimo de los autores (12) logrd
demostrar que, de los dos factores pre-
sentes y causales, la falta de oxigeno y
la acumulacion de anhidrido carbodnico,
s6lo el primero es el responsable del blo-
queo, por lo que llega a la conclusion de
que, la falta de oxigeno, o la produccién
de metabolitos diversos como consecuen-
cia de la anoxia actuando sobre las co-
nexiones auriculo-ventriculares son las
responsables de la accion depresora sobre
la conduecion auriculo-ventricular. En
1914 Lewis White y Meakins (13) en un
trabajo experimental sobre la conduccién
auriculo-ventricular en la anoxia demos-
traron también que la asfixia lleva hacia
el bloqueo cardiaco, y llegan a la con-
clusion de que en la anoxia la region méas
susceptible es el nédulo auriculo-ventri-
cular o los tejidos de su vecindad inme-
diata, y que el principal defecto se en-
cuentra en el tejido del nodulo de As-
choff-Tawara que yace a nivel mas alto,
es decir, el que esti mas cercano a la
auricula, y que, cuando la asfixia se pro-
fundiza, la descarga sinusal desaparece
completamente durante la fase de blo-
queo completo, lo cual es atribuible a
la depresion profunda del marcapaso.

En 1921 Greene y Gilbert () hicie-
ron experiencias similares sobre veintian
(21) hombres de la fuerza aérea norte-
americana a fin de estudiar los efectos
que produce la carencia de oxigeno en
los vuelos a grandes alturas, y compro-
baron que en éstos, una vez sometidos a
ambientes privados de oxigeno, se pro-
ducen una serie de modificaciones que
llevan hasta el bloqueo auriculo-ventri-
cular completo,

- En experiencias similares realizadas
por Downing, Remensnyder y Mitche-
li(*) y por Fernstein (%) en 1962 se lle-
ga a la misma conelusion,

Usher (7), encuentra también bloqueo

de primer grado en los casos de sindrome
de dificultad respiratoria del neonato.

Dejamos entonces como perfectamente
establecido que es la asfixia, o la acido-
sis, 0 los trastornos metabdlicos que de
ella derivan, el factor causal de la arrit-
mia. Hood, Beall y Gerbode (17) y Spen-
cer, Vincent, Lin y Bahnson ('®), han
inculpado recientemente a la acidosis co-
mo el factor determinante de la arritmia,
pero Greene y Gilbert(*), en el trabajo
va citado, demostraron perfectamente
que, en ausencia de acidosis la anoxia
provoca el mismo tipo de arritmia.

Recientes investicaciones han demos-
trado que existe una estrecha relacion
entre acidosis, anoxia, arritmia y hemo-
rragia del sistema de conduccién (Hogh,
Sigesti y Diaz Pérez,'”; y Thung, Dam-
man, Diaz Pérez, Thompson, Sanmarco
v Mehegan (%°). La mayor evidencia en
favor de esta relacién la da el hecho de
que, diez (10) de veinticinco (25) re-
cién nacidos que murieron a los pocos
dias de vida a raiz de procesos anoxe-
miantes presentaron hemorragias del né-
dulo auriculo-ventricular y del Haz de
His asociadas a bloqueo auriculo-ventri-
cular. Es de senalar que siete de esos
diez ninos fallecieron a raiz de un sin-
drome de dificultad respiratoria por
membrana hialina.

A fin de dar una comprobacion ex-
perimental a estos estudios Clark, Christ-
lieb, Sanmarco y Damman (*') colocaron
a ratas y a perros en camaras sin aire
registrando al mismo tiempo y en forma
continua el electrocardiograma y la pre-
sion aortica. Los resultados sefialan la
existencia de arritmias consistentes en
una bradicardia sinusal que progresaba
hasta el bloqueo aurieulo-ventricular par-
cial o total y por fin hasta un ritmo idio-
ventricular lento que se acompanaba de
hemorragia del sistema de conduceion en
el 66 por ciento de las ratas.

Si bien en el presente caso no fue po-
sible hacer el estudio neerdpsico debido
a la relacion de parentesco ya senalada
entre el nifio y la obstétrica alli presen-
te, suponemos que las alteraciones ya
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presentadas del electrocardiograma obe-
decieron a la accién depresora de la ano-
xia en un primer momento y después a
la alteracion anatémica producida como
consecuencia de una hemorragia del sis-
tema de conduceién. Apoyan tal supo-
sicion las experiencias recientemente se-
naladas y el estudio del sistema de con-
duceion efectuada por cortes seriados
segin la técnica descripta por Ma-
haim (**), ¥y que con motivo de los traba-
jos precitados estamos realizando en los
neonatos que fallecen a raiz de procesos
anoxemiantes y que en algiin momento
han presentado alteraciones electrocar-
diograticas. El corte histolégico de la
““pars’’ membranosa del septum inter-
ventricular de un nino fallecido a con-
secuencias de un sindrome de dificultad
respiratoria, muestra una hemorragia en
napa que dislacera las fibrillas del siste-
ma de conduceion a nivel del haz de His.
HEse nino presentd, durante su enferme-
dad, las mismas alteraciones electrocar-
diograficas que se han mostrado en el
presente caso.

Sin embargo no ha sido éste el obje-
tivo de nuestra presentacion, Hemos

mostrado aqui el trazado electrocardio-
orafico realizado hasta su terminacion a
los cuarenta y cinco (45) minutos del
parto en un nino nacido en apnea y con
un ‘‘score’’ de Apgar equivalente a cero,
Yy que en ningtin momento después del
nacimiento mostro senales de contraceién
cardiaca. Dado que la eficiencia meca-
nica del miocardio depende de variados
mecanismos quimicos que llevan a la con-
fraceion muscular (Olson, %), tales como
la conversion energética, es posible que
una interferencia en este proceso moti-
vada por la anoxia pueda llevar a una
incapacidad del miocardio para la con-
traceion y por ende, a su falta de res-
puesta frente al paso de la onda de acti-
vaeion. Sefialemos a este respecto que en
un trabajo experimental realizado por
Cho, Galletti y Nelson (**) efectuado
sobre perros sometidos a ambientes pri-
vados de oxigeno se comprobé que du-
_rante la hipoxia aguda se produce una
disminucion brusca de la actividad de
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la adenosin-trifosfatasa, y que Fers-
tein (1¢), en conejillo de Indias, con ano-
xia inducida por oclusién traqueal com-
probo que las alteraciones electrocardio-
graficas senaladas se acompanaban de
una brusca caida de la fosfoeretina, que
podia llegar a descensos del 80 % al
minuto o dos de la oclusion traqueal, la
cual coincidia con un descenso, aunque
considerablemente menor, que oscilaba
entre un 20 y un 30 % del acido adeno-
sin trifosforico. Nosotros ereemos que és-
ta, o cualquiera otra alteracién metahboli-
ca de la fibra miocardica pudo haber si-
do la-responsable de la falta de respuesta
de la fibra miocardica a la corriente de
accion evidenciada en las diferencias de
potencial registradas en el electrocardio-
grama.

CONCLUSIONES

Luego de un examen exhaustivo del
caso, los autores llegan a las siguientes
conclusiones :

1°) Si bien el presente parece ser el
tunico caso en el mundo en el cual se
obtiene un electrocardiograma positivo
en un nino sin latidos cardiacos, creen
que es posible que tal situacién ocurra
en muchos recién nacidos rotulados co-
mo feto muerto con antecedente de su-
frimiento fetal agudo y prolongado como
en el que aqui se detalla.

2°) Dejan sentado que la primera al-
teracion que sobreviene en la anoxia es
una prolongacion del intervalo PR que
puede llegar al blogqueo auriculo ventri-
cular completo cuando la anoxia se pro-
fundiza o se prolonga.

3?) Que estas alteraciones electrocar-
diogréficas responden a una hemorragia
del sistema de conduccidn.

4°) Que la falta de contraccion car-
diaca demostrada clinicamente, debe res-
ponder a un profundo trastorno meta-
bélico de la fibra miocardica, el cual
puede ser la consecuencia de un sufri-
miento fetal agudo y prolongado que lle-
v6 a la consumicién exhaustiva de sus
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cuerpos fosfiticos altamente eneroéticos.

En una experiencia realizada, con pos-
terioridad a la redaccién de este trabajo,
por uno de los autores en colaboracidn
con la sefiorita Nelly De Lueca. destinada
a dilucidar ciertos aspectos de la vida
fetal, se expuso a la anoxia inducida por
una atmésfera pobre en oxieeno, a una
coneja de 2.300 gramos, realizando du-
rante su curso un trazado electrocardio-
orifico continuo. De esa experiencia ca-
be resaltar que a los 50 minutos de estar
en ese ambiente, el animal presenta con-
vulsiones durante las cuales se despren-
de de los electrodos por lo que el regis-
tro se suspende, que a los 60 minutos el
animal esti muy quieto Y en opistétonos
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v que a los 65 minutos aparece quejido,
convulsiones nuevamente y hoqueo, fa-
lleciendo a los 75 minutos.

Esta muerte se constata clinicamente
por la ausencia de latidos ecardiacos,
apnea, midriasis y arreflexia pupilar v
corneana. En esas condiciones se procede
a la cesirea post mortem v, finalizada
ésta, se colocan nuevamente los electro-
des en los miembros del animal y. al
obtener un registro positivo, aunque
anormal, se procede a abrirle el térax y
se visualiza el corazdn, aprecidndose que
el mismo no se contrae, a pesar de que
se obtiene el registro con el electrodo
explorador colocado sobre el ventriculo
derecho. En estas condiciones el trazado

CUADRO T: VALORES DE LOS TTEMPOS DE LOS DISTINTOS COMPLEJOS E TNTER-

VALOS A TRAVES DEL REGISTRO CON LA

FRECUENCIA CORRESPONDIENTE

Tiempo Frecuencia
’?" P PR QRS T QT PP wventricular Observaciones
registro promedio
007" 0’08 07’14 0°’04 0’14 0’°24 1°°45 42
3777 0708 0’15 0’04 07’16 0°’’28 112153 40
1'04°" 0’08 0’13 07206. 02714 07’24 12252 40
1’417’ 0’708 0°’14 0’06 0’716 0’28 17’60 3¢
4°06°" 0'708 07’14 0’05 0°’14 0°’24 17’88 32 Ext. supravent.
6’2377 0’06 0°’18 07’05 02’16 0’24 27748 30 Ext. supravent.
6754’7 07’08 0°’20 0°'05 0°’14 07’32 22708 33
7°31°’" 0°’08 0’’16 07’06 0°’16 0’24 312756 30 BAV, ext. nod. y SV.
7’4977 07708 (07’24 0°’06 0’14 0’24 27’86 27 Ext. nod. y S.V.
80877 02’09 02’20 07’07 0°’16 0’26 27704 32 Ext. S.V. y V.L
874577 0’08 0’24 07’06 07’16 0’26 32’16 26 Tdem.
13’13**  0°°08 0722 0°?08 0’’20 0’28 1’792 32 Ext. SV.
15°16** 0208 (2°29 0°°08 0’’16 0°’28 22708 32 Ext. V.I.
15'21°* 07’08 07’24 0’10 0’720 0’28 27798 31 BAYV, ext. V. 1.
157407 0’08 07’24 07710 ° 07220: 102228 47708 23 BAV, Ext. nod. y V.T.
16'1777 0710 0724 0’10 07’16 0’28 47736 21 Tdem.
1675477 0°°08 07’30 07210f 0714 02726 7708 117 BAYV, Ext. V.I.
17’127 0°708 0726 07’10 0’7200 0°’28 5’68 19 BAYV, Ext. nod. y VI.
17’3177 0208 0’'20 0’709 07’20 0°’28 18’ 3 Ext. Nod. y V.I.
187267 0708 0726 0°’10 0’20 0’728 12’708 5 Tdem.
1970377 07'11 07’34 0°°10 07720 07728 47744 20 Ext. Nod. y VI.
19°21’7 0’10 07’34 07712 07’18 0’730 147704 4 BAYV. y ext. SV.
1973977 02’08 0’20 07’12 0’2’16 0’28 132972 10 Tdem.
2NMEIAT02200" ()43 0°?10° 0°’18 (0’’32 il e s P 11 Tdem.
2RATA . 07212 02124 02709 07’20 07’30 9’04 14 Tdem.
234877 0’08 07’42 0712 02720 0732 37756 21 Tdem.
26’557 0°°05 0?12 077120 07720 02’40 17’80 6 TIdem.
2720772 0700 07200 0’10 0724 07738 07’00 0 Actividad S.V.
2174577 07700 0’00 012185507226 107742 07700 0 Ritmo idioventricular
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muestra una alteracion eléctrica que se
interpreta como de bloqueo de rama y
una frecuencia cardiaca que de 352 x’
cay6 a 166 x’. Ante esta comprobacion se
visualiza de cerca y con luz tangencial
el corazén del animal observindose que
existen pequenas contracciones fascicu-
lares que abarcan zonas muy pequenas
del corazén las cuales son incapaces de
movilizar la sangre.

Tios autores creen que ésta es una com-
probacion experimental de la hipdtesis
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enunciada por ellos para explicar el tra-
zado electrocardiografico positivo obfe-
nido en un feto clinicamente muerto. En
efecto, la ausencia de una contracecion
ventricular ‘‘in toto’’ en la etapa final
de la anoxia y la existencia de débiles
contracciones que toman sélo a unas po-
cas fibrillas, demuestran que en este
proceso deben existir severos trastornos
metabdlicos de las células miocardicas
que impiden que éstas cumplan su fun-
cién normal.
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taneos. No hay reaccion visible luego
de 24 horas de contacto de la droga con
la piel. La droga, por lo tanto, no tiene
relacién con el dafio capilar y los fend-
menos cutdneos —y por ende articulares
v gastrointestinales— determinados por
tal razém. Esas alteraciones entonces
caen bajo la responsabilidad del sindro-
me de Henoch-Schoenlein.

Bl esfuerzo de desglosar y reconocer
los dos componentes independientes en
¢l cuadro clinico que presenta la pacien-
te se debe no solo a un interés académico,
¢ino también a consideraciones praeti-
cas.

1Y) Si diagnosticamos el caso como
trombocitopenia por droga, sin otro com-
ponente, nos inclinamos a considerar a
la enferma como recuperada cuando ella
restaura su nivel normal de plaquetas,
0 sea ya a la 3* semana de su evolucion ;
corremos asi el riesgo de privarla de
aquel reposo continuado que impone el
diagnéstico de un ILS. cuya complica-
¢ion mas temible, la nefritis, suele ser
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precipitada por un abandono prematuro
de la cama.

La falta de reconocer el sindrome de
H.S. puede ademas llevar a la omision
de la bisqueda del fenémeno L.E. v de
evidencias de periarteritis nudosa, obli-
catoria en toda enfermedad de autosen-
sibilizacion endégena como lo es el
HUST(F)N(E):

2¢) Al diagnosticar el caso como ILS.
sin reconocer la presencia de una inmu-
notrombocitopenia por droga, corremos
el riesgo de volver a readministrar una
droga que puede acarrear consecuencias
oraves en un paciente sensibilizado a la
misma.

SUMARIO

Se presenta un caso de tromboeitope-
nia por sensibilidad a drogas asoclado
al sindrome de Henoch-Schoenlein. Se
destaca la importancia de reconocer la
presencia de cada uno de estos compo-
nentes y se deseriben procedimientos que
permitieron lograr tal reconocimiento.

BIBLIOGRAFIA

1. Weisfuss, L., et al. — Quindine induced
thrombocitopenic purpura. Amer. Journal of
Medicine, Tomo 7, pag. 414, 1952,

o, Ackroyd, J. F.— The patogenesis of throm-
bocitopenia due to hypersensitivity to Sedor-
mid, Clinical Science, 7, 249, 1949,

3. Barkham, P. et al.— Observations of the

Thrombocitopenia due to hypersensitivity to
quinidine, Blood, 9, 134, 1954,

4. Miescher, P. 4. — Ausosensibilisierung,
Deutsche Med. Wochensehrift, 36, 706, 1960,
5. ICrivit, W.— Purpuras, Pediatric Clinies of

N. America, 9, 833, 1962,

e Y i




ACCION INTEGRAL |

® antiinfecciosa
® antiflogistica
® analgeésica

CLORAMFENICOL

CANFOCARBONATO:
DE BISMUTO o

DIPIRONA R T R

SUPOFENICOL
BISMUTO

SUPOFENICOL BISMUTO adultos x 2

SUPOFENICOL BISMUTO infantil x 2
DUFRER

QUIMICA DUMONT FRERES
Charcas 5013-15 T. E. 772-3269 Buenos Aires



ARG 1343

A base de harina de algarroba.‘
De gran poder de adsorcion,
elimina del intestino los
gérmenes patogenos y sus
toxinas. Eficaz curativo y
preventivo de las diarreas del
lactante normal y del prematuro.

VENTA i

TG 4rareaaneo anTionaaRtIc?
M

N
Oy, oug:»/

T angiwTiN) 3 AR V& Q
CupS”

S




OGO OOOIGOODD

& COCOR®

a

VWS

e

PN OIS O\ /N LSS NN NN AN,
@

OMEGA s
LINEA PEDIATRICA

¢ BRONASEPTIL POLIVALENTE, Jarabe x 150 c.c.
Antitusigeno - Expectorante - Broncodilatador

® BRONASEPTIL, Supositorios nifos
Asoc. antibiético, Teofilina, complejo colesterol -
balsémico - vitaminico y NOSCAPINA

® CARBO - PASITONAL, Comp. x 50 y granul. x 100 g.
Antidiarreico - Sedante - Antiespasmédico

¢ LINACIDINE, Gotas x 10 c.c. y Ungtento x 50 gr.
Eczemas - Forunculosis - Costra de leche -
Escoriaciones del lactante

® NALOX, Comprimidos ranurados
Giardicida

© PASSITONAL, Jarabe x 120 y 300 c.c.
Sedante - Antiespasmédico - Hipnético
EXCLUSIVAMENTE VEGETAL

® PASSIVIT CON LISINA, Jarabe x 100 c.c.
Suplemento dietético - Normaliza el apetito -
Asegura una buena asimilacién

® PIRETREX, Gotas x 20 c.c.
Tratamiento de las parasitosis intestinales

© SENALINA, Comprimidos x 50

Anticonvulsivante (accesos epilépticos, gran mal,
pequeno mal, accesos psicomotores) - Epilepsia abdominal
de los nifios - Corea - Parkinsonismo

® TIROCILETAS, Tabletas caramelos
(Bacitracina - Tirotricina - Benzocaina)
Procesos buco-faringeos y dentales

® VITAMINA F 99, Ungiiento infantil
Cicatrizante - Antiinflamatorio - Antipruriginoso

Distribuidor: Administracién: Castillo 760
CASA RUBIO S. A. Fdabrica: Serrano 993

T.E. 773 - 2087/89

%> 4 o &
VNNV OO0

AN

o0

a4

2\
O VIO



. LABORATORIOS

A

OTITIS - OTALGIAS - OTORREAS

ANALGESIA INMEDIATA

MAXIMA ACCION ANTIINFLAMATORIA
ANTIBACTERIANO DE AMPLIO ESPECTRO
OPTIMA TOLERANCIA EN LACTANTES Y NINOS

PRESENTACION:
Frasco gotero de 5 cm3.

FORMULA: Acetato del p-aminobenzoil 2 aminodie-
tilaminoetanol 5 g.; Sulfato de neomicina 0,50 g.;
Prednisolona yodada 0,10 g.; Polivinilpirrolidona
1.50g.; Propilenglicol ¢. s. p. 100 cm3.

PIERRE BARDIN S.A.C. - JUNIN 508 TEL. 49-0969

L -




