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EDITORIAL 

)I' l\- 	 LN I'L)IA1'Fi\ 

\o 11(11/ (111(1(1 (f1(/i1)Ui (/?i( 	(1(?S(1(' (i(ip). 	iiifi(Jii(i.. ( L1HIC]i(e ()iij)í/U(1- 
()1(1)I( (11 ((fl)ii(')IZV, f(1(?Üii fi.suflos lus 1(((((iO1i( 	(11 	iii(ii((f.. 

Jf J)iQ('() (fr friii ('IWi,/ !1'  oporece (1(7-( ilpt(; (91 1'! /1191) dci 
\r ))rob(rI)lc))iciitc Id primer 1)?O(/i(íHii(() (/1' 1(1 111d01/((, jj 

((91 1(19 iíEl)i?O?li. (ji/leli r"vnmm (1 u/Cra,fIii'/llÍ !l/i011C0 (le 1(1 (lu/Citun? :'í 
1, ((1)1(1 (l(' 'fei-iii e,i/o.', (Ipalereli los priincros ((pCI II ('.' científicos cii las 
(11balI's del 5i!JI()  

111 1833, J(!/(1 11l'c,r  (91(1,, la (1if(l(i. f)li1//Cr(1 ('11:1190 obíeidda 
('11 ('sf(Id() /11110, II C/IlWi(IaP? (("1 loa ,'i/ / 1 (11(15 r('(ln:a(laa (0105 (Hlt('S 0) 
J' i)'('ll 1,off. 

Luis f'((iif('?(r se 0C/(])(/ 1(1111 1)1(11 iib0 	(lesLnu ís (if la 	'1 	9 	t(('i1l !J 

i)e cil1 f( los j,crinenlos fiyi radas j  mi 	 siendo (1  cstos 
,'11t91105 (/'(C Kii,nc. ('11 ('5(1 /1/9/11(1 ,poea, los llama 'C/? 	¡/1/(I" ((1(1 ç'i)eqo 

('1) .1111(1, Cli la le ((1(1 ura). 

IM5 ('st (dios (/( 105 1/era/a/lOS fl ((('11 )?C1. (/ /9W) ('5 (( jíocs (1(1 51(/l() X Li 
(1(9/1 ,ic.'ilrai, ju.e el electo ('atali.:ado, ('5 iiidepeiidiciite (fr' 105 Crol/CHa 
,'ita!es fha 'ca 1. ((0 1991/0 nnpu,'tanle en ('1 desairo/lo (1(1 ('wlorllnc"/o, 1(1 
01,5)/lo que l(1 /1)! ,'Ñd)(('CiO)/ (II (1/0(J)/así 1(0 ('Ií,I'CO p° 	\'o/,lqc'iiiiil/i CM it)O(i. 

SuiliIl/porlal/t('s 	Mil 1(15 liuliajos de 1\arlJu)(I sobi'e ('l?Zi)lWS 

(le Sil/oller ?j X((/ÉIH'(I,/), (ju;( ocs Ol)li('IIW( las p/H?lCr(/5 ('fi-

:'//l,as 'etjelules 1 (001/luiS ('/1 estado ('115/OlMO u los d(' Spockinun 1/ 

l'í/laí)oradorc. (ti tslvhlcucr el ardenauiieuto (le los (fol loaa('idos (le 1(1 
illio o ((e/Casa. 

/1(1 1/ us /)r(ll)OblC (/1i( fr /011//Cro (/C ('(1 J1//05 e iie Ciclas JJO5(' /05 700 
La ('1(1(1. C1/ 5)1190. ('St( (/1(1(900 (Mr ellas a/)aI'('ei(n(lo la ('1ff e,o/c(íad ('(100-

(1(1 ('Ha/ql//e)' i11(')'fei'(M('ia ordifit'a la (IC((/'i(f/l(/ ('ll,:IoaIu'a. rO/)//u(')idoSe 
('1 C(JJ( /1/1) ('lO iiüi'in o! 

En ferlia cee/en/e ha 	'ilu10 dcj 'ui/ti roo/cute de,uosfrwio que u 
ef.:iO/a pue(fr p)'e'i(')/lar ,liieisos forouas O/OleruIiO'1('5 Co ilislio/os [eidas 
(le ((tiff Husmo. e,9)e('iC 1/ (10,? co (0/ (1/ 5/1(11 tejido. 

,l'h'ci't !I  ,1011, 	)•, JJ,9, los flaoa'ou 1.)('O,'H/OS O j(9i)l1((5, sjeodo 
1(1 primera. (ieO())l?i/10('iO/i rCs'Oi//( (/ilaO(l ('0 la (t( fi,alidad por lo "P1aodiuij 
('ooiu,illee (JI?. Jiiz!oics of hm lut/eroalioral Loloti o Rioel,eioslrii', 
iI?Siitu('iO/l (/ue CII JPhl /1/fbi/ro ('1 00/lib/U 5a/Cl1//ti('(). Ci 1(0)1) Ore ru/pal' 
¿j el niu 1)/eSO (le c'aiiujo (/(' las (/ .'I//Í. (1111' /)OSCef 'arias iSOe1l1)Il(15. 
(/(iiilauleo(e 'u' )iaa (/(/l'e(Ja(/() otras cuyo (l.e?,o)sl)'arlo)l se 11/So /10.1/e' 

rio I')O (9) 1 ('. 
líetodos eLect?'ofol'ti,'o,s 50/11/' (1? l'ersas sopor! (s (papel. Oiok (fi' 

alinPlou, (Iretato ((e ('(1/llosa, tc'I de (9/01, de /,lloidoo !J  (le 
(la) !f ('rolllatO(11'(ifi('05 ('es/uas 	e i,11Cr(,oI(hu) i(o(IO: DRAIT Uelulasa 



•ij f)/1 / 	(J)1i(i(1i!.i) s w) o 1 /it1 	/1(1(1 '(/)(/iW 	( / J( (/f 
crin 	fiiírjít i i((!1)!/Itit)t(1.itit( 	/)f)r (./)((t./W/(/.1/UiH(/I)í/ Q 

/0 foto/ii tI /1(1. 

1/((,Ç 1(0//e NI ION iiii/ii(i(i Ni(/i(ii 	// )1WI//i(1(OI eleet/0foirt/.(Q, ( Oit el 

	

7 (1H10) NP //IiHWIu? 	 Nf i((itI) /HON (IT (í)i.(1, ON unu 
/0 (JIIC 1/le 11/fi1/01' (Ir(RI 0 r!i(iI/1ui ( .1fH(IHi() (Wloi/Ire o ii Lii :111/ioN' o 

[iTc )nij)ílo Ile (/((/ir/)o/(',,to huí 11(1/df) itjiejtitlo liCo/ION rl /0101/ 
In.: iii /10/oIr 1(11/JIPO. 	/ u 	'jot 	()/)(0l/Ciui) uI ¡fIN (')iu/u/N J/ NP 

(II (0(10'! !l ('II NI//ii 11(1/) lP(/Ol IION liii pi'iiíido ('OOC(!' 1/ION (1 
/oiolo luN ,,/)/Or,Oli' (///(//(oN ul,,r'H/IC /0 (/1W/o/l(Ni // 0/1 Iii t'iiIii-
(700 'le lus ('It jo?) odot 10/. 

JM (/c/u/uO sr 111! /''N/Q 1)1//I/O fol/It! //)/7 	Iii 1 	ldliilod ulí  

.1 tuotc. dú br (lONi/pfpN ;)(i(i,(N /N()1ul i11/(iIi(ON NC /)i/((loil  
(/1/luN 01/7nr ro/un 1 7 	iop 	Nulo 	1/ 1(1 (lf(If0()U(HJ1I (/0 luor fi] br 
('(fil/fIN ¿J ist iI(IP/)ifh) ION 1N01) :l;u/(/oiuo//N 	1/iON ('//(/)0CJ//ON de 1/') 

(/(fl!I)(l t/(iNOf'/I(l('lHH/ Cli 	II ((ipiCu/rí,ft 	»C(//0/ NON uIuioiiIU(I(/ç (( i),lO!oH 

1//Ir. 1/C)l)/11J.//(/.N tO/dinp(f(/0r !i  Iufjio1 ION. 

f'ofi'uür u/('N lihi/il pu/pr co 	1W/PIlO (/(N/)í'ju/O// /0(10(101)1/ líO l- 

IC l!ltl('11(lr ífiitbuir (II fi/ti/nr yC//u 	),/iI(//(N ('0/) 	('1 ('t)Il00/)/li(lif(1 p 1I1o,eo- 
011/O/u 	(It' u 	(/0/ION 	001) br IiOi/!HI (,'Ol)Wo(r (0O(J( ui/uN 	o,oi lii 	,i luju II 
HillOPte101il 1/ ((lul hu 	(11/1/1 .r 	Olu 	ollos uit ¡ tiC/o folpiu. 

J0(I,(//lON /!)/Cip('(fO1 	litO/O! lIN;( olor O loOui 1/roN hoti ,/ÍNuluo)(l_ 

(IoN 	Li OiC('(i)?'Nuotn (1/ 	u/ui//ip do i(r //uiuu)(/p,l( N N(0)1( 	II l/Hi')O/, 1/ 

( .NtI'/i(tiI/'iN f'/i.WI(If 1/UN. III 	'01h11 (It 	/1/01/i//l/OII (/1 	1/ir fOuuli//O))01i/Ir li 

I/('(IN Y. oit 	fío 	iInrorit;uiiii, 	0' !/l('((lliNil1o/ (/1 	1/fO/Oil (/0 ilN (liD//UN 	/'lIl 

/u/IpolI1I/lf O lOt btu ((ií)u//'(Oi/It//l/ (1(1 it (/011 101/idI) 

/ iuílUbUI)io 11/ 1 .1 1 / o 	u' /0 	1/ 1 	iii 	/0(1(1 III 	11•'(ii:,u/,u 	rf lO/luIr O!) 	¡(INI it - 

u/i'Cl/u.r t/t/ (/101/  

J)e)1/li/?/'I/ 	 7/ 	lOilI//i(Ih(1/f 	III ¡11/ 	¡(IN 	),0I/II?I/IINH/ 	1hl((il/11r(l/(hN 	li/li 

001 ¿FIl 	P , . 	¡' 1 1.1 
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Trabajos originoHs 

ARTROGRIPOSIS 
Estudio histopatológico de las placas motoras 

TOMAS P. PFSSACQ (h.) 
ABRAHAM RALIMAN 
A1)()LF() E. UROk 
\IIGI.;EL ES'I'EBAN 
EDGAH1)() (3. CIIL\Nl 

(t//(/() 	(li 	fu 	.' 	5i 	(frn(uicu 	(/( 	1(1  

Definición 

Etímlógiramenie. (.1 1CIiflIllí aitiogii-
osis pro\'ienc del .gie 20 ithion 1 artir- 

.1on) y i yIo (curva 
1.e\ll) la (leí 111C ((.1111/) 	(2/1 510(1/Mme dr 

ifltruclui'as al tirU1lLlc-i peisIsteilI es. que 
SOOhs('l\l/i1 al nacer".' 

.-\ire la )kuiiabi.i llgl(leZ articulo] con-
:eflita y la (leline (( (mo "nilloimiarion 
:arirular ra/arte/izada. esenrialnicnlc. por 
::giciez () 11fa iLntailiiento articular congé-

1tO, OC nijauiado por una 11(1]] de las 
l't1ei_1la(iO1eS llIe(tl-lS, ('11 1.1110 poS/idO id- 

	

con 	 II] flxi- 
:::idacl y (Ir la amplitud de los 1l1(Vflhilefl-

• iiudeolo llegar a una verdadera ¿iii- 

Para Dennv-Liiowii "es mSs un síntoma 
r_ie una enfernedad''. 

Sino n ini la 

Figidez a itI'l.11ar (005enhl a: am iol)lalsla 
':ongéniti : alO rogrpos:s iiiulti 1)1/2 cOfl(fé-
::ta: aitiomiodispliisia c(ilgéllita : niiodis-
:rofia congénita (IefoInlante. 

Historia 

Va en el alio 1 SJ 1. Otto hace una dos- 

1 ]i])liáll orlglnai. (e lo oue él llama "nio-
151(000 (ongénita. En 1905, ltoseiiilieig 

reune uiia rst1l(lisIlrii ile st; casos. Un Ira-
Papo iInpOmta:nlr ('5 publicado /211 1915. por 
.!oseph y (olal)oIadoies. En 11123. -Ieiii 
(1(sSllbe (111 ruad ro de rig:dez articular 
múltiple, iii iue ilt'noiiiiiia Hri/(nJ,i/)oS/S 
////(/I/pie cooq(oi/o, deflonnriaron acepta-
da por la mayoría do los att.itoiLs. 12n 1932, 
Sheldon Tice una importante actual izo-
(ido del tema. ln 1933. Pide i ealiza 1.10 
estudio histOlJatUlOt2ic() (Fe la IYié(lula es-
pinal en 12 1.0505. y encueiitia atrofio o 
(1 islili nuroii del número ile eélulis de los 
cuernos anteriores, en tU casos. Stel ndler, 
en 1947. ))FeSeflta el estudio (le (it; casos. 
ln 1952, Nillman y Johnson pr1.sefltafl 
ilos lwms (le mcl lizos uro vi telinos, con 'av 
solo enfermo en (ada pareia. 

1 Fasta el ano 1957 se hahi ni publicado 
alrededor de 150 (OSOS. 

Etiopatogei.ia 

Desde esO e punto (le VIEt0 f  las opi 010-
lles (le los autores nueden alivídese, (un- 
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damentainiente, en (lOS giandes grUpoS: 
1) los partid nos de Un origen ne1nog( 
nieo y 2 ) los que se declaran a favor de 
una causa moq(hoea. 

Otros aceptan la p c) si b iii dai d de la 
existencia (le amhas cai.isales y agregan 
que cUa)fl(1O el origen es neuropál ico la 
enfermedad 110 sería fl ¡ hereditaria ni fa-
miliar: en cambio, en las formas rniopáti-
cas sí. 

Dad 1 'y \' -lanison ' pi'esentain un i'aiso ía-
niil iai', dr,' un adoleseente y su niad e. 
rlLiflhl)iél.l se hall) (IC's(lil)lO caisos e11 lilCili- 
zus ( 'ansse se expresai en f:i \'oI de una 
1 coria gcnt (OJ 

()ti os autoi es eonsideiain eolio causas: 
lai (Oflhl,)1esidI'l 'la útero" l»ov \ir15 de 
posiei(ii, (1iiiOhid '011 -111105 pi'C.-entaeion 
anoi'rnaiT, ele. 1: inierelolles \ii05i(ai5 (le la 
nlaidi'e y del Icto: i!eta'iieln del rI's:o'io-
Ho niusr'ulni' ( plinilluas o sCcUiidal'lais a 
)iOi)lenlais vascu lares, sen1ejanie al sin-

(i[oIfle do \'olkniani: sífilis. i'otUiai preroz 
de lii j}()15,.),  ete. 

P'k piclisa ('ii 1111 ilelcic 	rial ('CielO)), 
i'eiiente asoe:aeion que encuco-

tOi ron toP palpebral. 
Rossl, ('110)10 pO)' li ll)erimil).' rlespués 

ile ('s1 Lidiar l) ('asos, estahleeao q11e la (al)-
íeiincdjd PCIt(:nece iii grupu (le 'Ttcrv- 
gilini l'vn(lri)me' 	la lIaniá "pteluiio- 
i1lir)-iilii)-:iipilas)ai eoi)geilita'. 	n(luv(n 
nola junto ¿rl "Ñanius de LIlrhh Tiilaiteiarl". 

''1 )istrot'ia hieaeo! is ronednita'' y al 
"1 1110111 ihsaiius ptCi'lIfli1lelidlLs" «l'vi'uer 

l)r aHinan y ('eiil inibie ' sostarnen pIle 
los pi(S 1)01\ los defectos articulares (le 
la I'troLil'iposis i'i)llltiple ('oflPéOiia son 
lr esillianie nle tillO iil1i)OYiliZOii(rfl, O 
iniposahilidad Ile l'eall'i.ai' movinhientos (5-
pitieos. por parte del feto. Las ausas 
de eSta) li)lfli)\'i hzae:on pueden ser mdl-
ti p les. 

l'n a.ipovo (k.' esta hipotesis. icailizan Liti 
c51 (1(110 ('Xpei'ilflelitall. ron ('lllbiiofles de 
pollo, u los que in\'ectaril curare por vio 
clic J\'ci'lOsI. lo hacen en 1 , orina intelini-
tente, pi'o:iueiendo nmovilizueiones t€fll-
po'ariaa (que en total no exeeclen del 
1(1 r 	lr.' 10(0 el periodo que (1(1 a la in. 
ClililCioli riel hueve, 	ruranilo lar ¿10(101- 
1oSS (fr' las all'til'0l(ofl('5. 

No encuco la o lesiones Oseas 111 art leo-
lares. Sino de los tejidos pei'iartieulalres:  

piel, tendones y ligamentos. F1 cuacli'o 
que obtienen es, prácticamente, superpo-
ni hie a la art l'ogriposís. 

Anatomía patológica 

Los informes a natomopa 1 olágicos, pre-
sentados PO)' los diversos ¿lUtOi'es varían, 
CO i'elamon ai la pOs]cián de los mismos 
1 espeeto LI la) etiopatogenia (le Ial enfer-
ivieclad. 

JM5 que defienden lar tEO)1'íal  
co, encuentran roiit lartuiais ai'tic.ilai'es. 
cuc' atribuyen a denervaeión iiiuseular, 
sCeurdai'ar al lesiones de la medula es-
oinal. 

Pibe 	eiieueol ial lesiones en los euei'- 
105 ailterioles \' poslei'ioies ile la ni dii-
la: 'cdui'rlún del número ile c(lulais en 
los rocinos arnter ¡ores: ílesniielio(zaejún 
le los hoces pil'alll)l( arles de las í'ihi'ars mo-

trices y nlupeneraridri aixooail. 
Smith realizó estudios eleclroiniogt'ai-

fiers, cii 17 pacienles, e)1((illli'ailldo fihri-
arción en 1 4: rlediirr que la denervación 

es la lesaoo lilas illilr01't ante. No pudo en-
rontrai' el sitio de lar lesidir primala de 
lar neurona niollIznfei'ioi, pu o demos- 

el con)piooiisi.) (It los (- oei'no ante-
ir rl es.' 1  

(b':nszpaoi 	- rolallorradores ' 	rilOflen- 
Pan, en Ial lliódula. lesiones similares al 
\Vcrdnip-llofl'man 	amjoti'oíio 	infantil- - 
esl)innl -p oglesivil 1. 

los palI (larios de la leona )/rlO(/iiIC(l. 
(-ann:uenti'arn lcsfoocs niusrolaics, (1°C ('(111-
srlaai'ai Pi'llillti\ars. 

Los 	illú'-rrtih)s 51.' 	pri-'rieutarii )lefui-1lnns, 
¿iplúsleos e hrfrlplaísiros: con atrofia de 
las filias esta odas. llíi11l'acaáll plarsa-l. ('11-
grosainieni o c'apsu Ial'. ele. Los ni úsrulos 
nia'is hipotl(nfiros son los alotagoilislara (le 
los (fllC provocan la }lOsiri(n \'i'iOsal. 

lr ainhiul.rlasia es el elemento dominan-
te, hasta en les, miisrulos abdominales 

r K cnsrk encuentra la mfixitna alte-
i'ao:1)i en el tejido ('01 jori.tíie, y lar ('onsi-
¿lela çl causa herciiitari'ia. 

La cápsula ¿iii 1011101' está engrosada 1) 
r'rti'aídai, los lii»iina€'olos sOl) coitos: el ('al'-
1 ilago suele fallar en aIuinas porciones. 

Fn ailguu")s 'ilfei'm(lS liii 51.' eiieuent la 
niltila 
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S2ntoinas 

0fl. preferentemente, artjculaies, mus-
cures y rutánena ll  Consisten en 1 imita- 

:nes de la movilidad articular, compo-
kiones anómalas de los niienibros. 

La rigidez puede abarcar los cuatro 
.iembros: más raramente, la columna y 

Ña articulación del maxilar inferior. 
La totalidad del miembro es delgada, 

rastando con el engrosamiento (le] 
pe::meti'o articular, que lleva al borra- 

1&flto de los relieves óseos y de las de-
presiones normales. 

Reihin  ` compara los miembros con 
shichas hervidas". En las formas ge 

:alizadas, el niño presenta el clásico as-
-a: del 'muñeco de madera'', con los 

pifos cerrados. 
La palpación de las articulaciones (la 
a sensación (le pastosidad. La piel sue- 

b ttal engrosada (sobre lodo a nivel (le 
ks articulaciones) con los pliegues más 

rcados y. a veces, formando bandeje- 
las 	los planos de flexión ( Ptervgion 

Los reflejos están (1 smi nuidos o aho- 

La exploración eléctrica pue le ser 001-
0 presentar inexcitahilkliid faródicu 

galván ira. 
\u hay 'eacHón (le (legeneración 1-! ay 

iSeIiCia (le: actIvidad (le la unidad roo- 

F_: iquido (efalorlaquídeo presenta ca-
rerIS1 Icas normales. 
Paede enconti alse luxacién de cadera 
fha () ('odO. 1 a radiología ósea demues-

osteoporosis. 

fliagnóst ko 

.Ei diagnóstilo /)O.'it?CO no es li (oil, si 
ha visto un caso con afltel'iol'i(lad. Se 

en: la limitación de la movilidad ar-
- ular, con posiciones viciosas, ([(le se 

entan desde el nacimiento y no son 
a:'lutivas. 
El (liagnóstico (fifereTu'u/l uuede hacer- 
con: 1 1 la enfermedad de Werdnig-

offman ( pero aquí los síntomas son P"- 
ivos); 2 ) con la dipl Cjía cerebral in- 

ti]: posición (le los miembros que le- 

cuei'di la rigidez articular: aquí es por' 
hipoton ía o i'igb lez muscular, hay,  exage-
ración (le los reflejos, (l.ebil idad mental, 
Corea, atetosis: 3) con el acortamiento 
anormal congénito de los músculos: aquí 
no hay rigidez articular y se p'esenta con 
mvor frecuencia en los miembros infe-
riores: 4 1 eon la pleonostosis' de 1 eri : hay 
rigidez articular y rigidez de movimien tu. 
pelo la radiología demuestra engrosa-
mientos epifisarios característicos. 

Asociaciones 

ln el ii() r (le los casos se acompa ña 
de malformaciones esqueléticas: deforma-
('i0fls (lel táraix, escoliosis, luxación (le 
cadera, espina bífida, nial formaciones di - 
git a les. 

También puede acompañai'se de nial-
forma ciones urinarias o ('aid incas'. Pried-
man '' presenta (los casos ('Oil estenosis 
nói't ica ('ongén ita. Sandbank y Cohen es-
1 udia 11 una asociación con esclerosis tu-
berosa, con lesiones (le] astenia nervioso 
central. 

También se han descripto casos ('On fa-
llas intelecl miles, nion ohismno, al'al('no(lac-
tilia, paladar ojival. m irrognatia , hipos-
padias, etc. 

P io nóstico 

\ pesar de que el cmWrn no os evolut i-
yo el pronóstico es, en general, gi'a ve. Se 
Producen desviaciones articulares y an-
(]uiloSis, que llevan a (a nvdli(lez excep-
('ionalmente -se logran algunos niovimien-
tos y hasta la marcha. 

El estado general suele ser ma lo. de-
semnhocnndlo en una (1 isti ofia grave, ('00 
disminución (le las (lefensas (recuentes 
infecciones intel'cu 'rentes () pi'oblemls 
deglutoi'ios, (1Ue teiro man con l-i vida del. 
niño. 

Trata rn ¡en to 

C)nsiste en mejorar el estado general. 
aumentan' las (lefensas, complementóndo-
lo con t.i'ataoniiento fisiotei'apico. 
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Historia clínica 

liJduardo 1. idad : 	ases, historia clínica 
N9 18.114. 

Exrr:nxrsoAn ATJ'AI. 

Cuadros riispdpticos a repeticin 1 de..cle 105 
:1 nmses de edad) y mocado grado de distrofia. 

AN'rF:c:DEN'rEsi' i:H5Ox.\I Es 

Nacido a término de embarazo y parto nor-
mal. 139 en orden de nacimiento. t'eso al naci-
miento: 3 Kg. 

Enfermedades anteriores: Ictericia intensa 
a las pocas liaras del nacimiento. lironquitis 
u repetición Dispepsia desde los 3 meses de 
ociad, que han motivado su internación. Opis-
tot.oflos desde el nacimiento. No ha recibido 
ninguna vacuna 

Antecedentes familiares: padre de II años. 
cesado, jornalero. 

lVlaílre: de 41) añor t'asiida, quChucurs do-
móstic'os. NP de çml,araz,s 11 Partos: 11 1-ter-
nianos : it) vivos. 2 mocil rs: 1 por bcp:it it i a 
los 3 años de edad y otro por cardiopatía 
los 9 mesos. 

ESTADO ACTIÁL 

Datos positivos recogidos en el eririnen cli-
nico realizadi' a su ingreso: 

El niño se presenta con sensorio OhilLihila-
do, en es) ado grave. Tallo'. 5Í cm. 1 'erim el ro 
craneano: 39. Perímetro torac'ic'u: Ti', Peso: 
4 Kg. Tem pera) ura rectal: 390. 

Piel: blittc'a, ifltcflsalfloilte pálida, seca. T. 
celo lot': pr'dcticanicn te desaj.a 'celda; tu 'geltein 
y eIasticiclid: dlisminLoda. 

Cráneo: ut tiras cerradas, fon) a;iela anterior 
3 y 1 deprimida. 

()os: conjuntivas 	úlid:s, disrr'eiu exofta- 
ina,,,nist:gnus 1-:r'iz nial de O a ia derecha. 

Apai'ato i'cspir'atorio: tórax: i'OSOi'iO costal 
A la auscultación: algLinosroncus (liEcrilifla-
das en ambos canipo, puinlonares. 

A hdomcn globuloso, muy meteorizado cci 
ombligo desplegado. 

Sistema Osleoart icu lai': cabeza y cuello: fiar-
mcl o i iii St t ti)] °5. 

_'c•t iemhros superiores: derecho: la articulo-
c'iórc del corlo se halla fijada cii un ángulo ck 
90 ° . siOndo imposible llevarla a la extensión. 
El biceps 0901-cee mUy,  marcado. 1 zq Libado: 
a i'tie1,raejón del codo fijada en 90° pucliend 
(?xtendei'sc' ('rin gran esfuerzo. 

Manos: dedos pulgares fexionalos sobre li 
j,alrna' demás dedos aferrados fuer'teinente en 
flexión, resujtanrli, casi imposible la apcotur-a 
de las fllailOs. 

La musc'ulat tira, de ambos iiild'flil)i'os sulierio_ 
res se encuentra muy h ipotrófici 

Miembros in Ucd ores: ambos en extensión 
con gran al r'ofi muscular generalizaclti Art)-
(:Ltl1cióii d la calero: derecha tior'mal. Ir-
(bielde: iluSo rotado hacia afuera Aduccino 
y fijación en 180 ° , imposible de reducir A 'ti-
r'u'ación do a rodillo: se ci]('Ueflt ron calvo-
sodas, crin 1 a pi el rugosa. (orn 1)? b.egu es ma reo 
dos (es digno de destacar que esas misnia 
características de la piel se present Oil Cli tu(a)-
las articulaciones). Pies: eli rotación externe, 
flexión di 115)1. 

Tonismo: l°ipolonfu generaizada. 
Reflejos: superficiales y profundos ausente)-
Motilidad: nula. 
Sensorio: l a'áct lea mcii te ah Ib lo 0H11 :1 los 

estíin u los dcIur-osos 
I)diqiccíHco i'irr 'co: I)istr fhi gro ve. d.ispep-

5i1. ai'tl'ogri posis. 
Ilr'olir.cióri ' durante los 40 días que duró su 

lntcr']ac'ion presentó ('mili -os (le íiiarn'ea. vis 
mitos, ('oil inarcada clesliidt'al orión !t,,Rjl'fljSflh(, 
se puntualizó la 'x)t..'li€'oi de 1_lOa 0000loIxItía 
y o) iris media. 
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E'll(.(iIli 1(1 	ÍI1tL!ci.l1I 	LI ri 1 l :lI•ia 	\ 	1 	1 	- 
II- @fl ILIaI C1Ia t'ecal. 

l! Udw s 1 	/1PJ(1II'I'1(Ir?().: Illt 

	

- 	InnIn1:[ 
.rTan aflPII)I;I (OI) 1CLII'itoi- y 

( )(liI) y 	llta1: 	([iI)1I1I_II1I(). 

lilia 	i(iI((IOfl 	filiiya (Le 	I1iLi(-'. ('11111- 
lilIl ci 	iniJioti 	( ('nl, 	('(IcIt ii': 

kIci(t I (n ( y(,(1I ;tIli , ( 	iiitiiiiI. 

.C.R: fl(Ifli,i1. 

.ftIlIOl]ijOil(I: 	IloililcIl. 

i1aia nIUcLI1al 	H)iYVi(i 	'IL 	Ii'/I( 
a (liudad 10111(1 neIliailIn el :tL1Ilio elcei 

a eI(fu( 1: 	cNt (li - el llN 	UiIfl lii1lCi I•a 	1110- 
-' 	xi_inc 	(lila NI-'i_lil1(l(I 111(10-- 

	

l:1 (11.' 7011(1 Velilla lelia 	luar niave r:.fl 
-d (le illaInlial 1 luNelil) 	ido-ui 

1 ilforille, 	 ' 

	

ianleu(t 	l(iaIi(IIJ(a. 1 	e-1liIidi 	(ni - a 
li.' cliaiiici fi 	Y i)yi(li(la LIC la 

:r:(itLII_Lili(li 	\ 	tL(llii-i\eIeIi (1 niVel (lLi' la 	11)10- 
'((Iz 	ailI'FIlaItIl 	((lii 	i1'a4 	(ii\'[I 	I.U(i0Iei'h-- 

	

('nIal 	(100(1, (t( 	((a líillile> 	 .Su 
'-CFV(lJufl OIL' IIinfltOa (11 feiiiIiIeIIll 	1i€'nIle 
vuy l( 	I( u ti o 	11(1 lillo y Iii Ion iin-1 F;iIil 	III- 

100(0 nin - lOalCa 	(uit 	de 	 ciuii 	tu' 
lii) jI lcluu (1. 

ii 	lIla 	LOIlOn 	('N[IflliilLILO- 	OC' 	liI.iC'1'yi 	lIC-- 
aliniellio del t.('lld() 0011 ii_- Uyo tflleisLiIijl 

L(ln 	(IltOl(uci(n('0 	(>ljSuL(Il(t(L(I0 	(:uull'(0lIOlI 
eIlLti_ 	(u 	Oil 	)-:j 	l)IIluiuuiv1_ 

iyfltci 	e(lINuniCId. 

1Q ((1 0-CiRilo di' 1(10 01(11(0- 11101 ilIon. :01' 
Ta((fl 	iuo 	(oI]ai(]0f((( - loli(a 	jlLi'tiIl(flt(o 	FIlCO 

- lantv. 

_l.(ii: ('0 (l(IIiIi (II' (111(1. ln¡ )i(:ncil 1 Ii1e(.1'(ulll 
(ii(d(idi0a 	ILi0'0l)\ - 0- 	leajliIuiilufio. 	III'iIiali'. 

'fi 	l'C1-iui1. 	(u niiltIIliialIlulgra I111IOI'iil(Ii 	Y 00- 
tILIl(iI_ 	Es ('li\l(IIIl 	11 	CI'yi(10 (II' 	II'll1Iiuilii0 
110() 	011a 	Il li(IlOfflj(111l 	j)elio I - 1L(lenaI - 

0 - alilCIli O 11(11(1 	Oil ('011(1)1 

l)/Oq)lo/i(-u po'OlOO: AltI()uiiiluOk 

Consideraciones y COflCIUSiOUCS 

esiLtuito ilISl(l]()O1I 1i(' 	((0 111i1(0i lii)- 
tuliOS ha niee(ido ('S(:(l0(l IlteliOloul 
l)(IlIL' (lO Io 	1li\e5tju(I(l(lI(n 

Kfl va - Innn - lls hin enlunl:on l -ealizallun 
].u1i' ( 'ai] 	\ 	T('J1I.) ' 	,-zoiiI -e 1(10 altevacio- 
100 (le (10 1)1(11(01  nIotuR - (e(. 

- iel1leuilentc si' lan Co - LI}.)udo (le] l° - 
1110111(1 	\JO1(i I"UllOit'll Y ('I)laI1ouadnIes 
y lt'i-ieniyehtu- 	(:(ll(t])()F(-ld(fl'C5 
lis 0ie('l(l(ui)fl 	(Iii 	111llJ1l (iii(lliSis ík' la 
un aftdoiea ji(il0lo(iea (ft' ((0 tel'lliiflti}es 
lii'I'V1OS11IO illLls(Lil(liC:0, ('II 1(1 (IJ(Ihelea \ (-'Ii 
J1)-_ ('tIC-, (II' ull(IdiC' (]1(lIlOtl(a, 

1011 	1011(1 	la 	l)il)IlOgr((fja 	(0I1S(ult(-l(l(, 	lii 
se eIletlent - an datos 1 ;})l:aI() ile ('\cfltlIu-
('0 alt('i'(I1lItliE's lii 101ogiea'1. de las planas 

1)1111(1(00. en la uit l0Ll'i )(1S10. 
hui 	e l 	(hllfeIfll() que pi('000tailil>si 11.- 

illICo (rajaIhI ('1 luuntel - i(l1 de hio]dnia (lii 
le(:IliC(ln de lnlpregna( - i11Ii (lii 	flhleil, l])1l- 

Ilia(l(1s 11(11 (1 la iJUesl(I ('II (1iIIpl1(:]a (10 Li:-' 
dial - as 1)1(11 i]((0(. 

F']agulieIltu-1 de niu-a-uli de apidixima-
(J1 nlente' 	1 (Li] 	111)1' -1 11)11), 
1C 	(1 1()0 !T1úS('Ui()s (IJXILICIOICu-( Illavol 	i 
lilenni. -e fijaron ('li f011ilo] (11 -Itt 
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?() () psiiiiltiii/oiouw. Lsia i'ilI 11101 (lO-
::''illiflLO - iúo 111)5 pLtt'0(e ITILIS lijl.1513ilLi. 0(1 
:azi)I1 de ! sInlIllilul otl -eo(ila 1)01'  05h15 
•ei'n)1l'aIes ii1t ch - os ('011 laS i)l)5C1'VLil)lO5 

lx.'iiodo- 	(.('ii('(S 	(!('1 	il(_'ShiOl)lli) 	(li)- 
(onsisleIl el) siini1es flhrillLis 

ICi'flliillll(S. 	101)1/Olas Ii 	\ 000S Oil 111(ll0 
(Coto 	l'('l)1/ltLidis 	col 	1111 	LIIJIIIILII111OIU() 

ilfl})le. 
De toiilin los 	i><is (:i.)ilSlglla(lOS, picUli)- 

11 ((LI 011 lillOsiro 1(1/ttl:IUL1I l a del tipo a o 
-te ( ))s(i - \an /tSlflhISfll(.J libias pi - e--Rl -

OlIO/lles hi(-i1'geiitot las. Ion placas iii.)-
(t11'5 CI) nI111a do gaita de ayo, siniilaoes 
:1 las (l(sOi pias puo oh' ,a(itoles 011 ottO 

Di 1 III' 910050. 
Las liimi'ae 'epuidnt-en 110 demento 

ion nol o (tOS t0000il - ilos pse(IdohipetFú- 
a nii'I cic- 1 a filoa pi'e-1 ei'niinal. 

l.,:c figiii - :i 7 111uest1-1 1.011-1 pl/o - Li flliitVIZ 
iii.' Lisliduto 1'1'L11101u010111(.1 1 )5C1.lí000lbli01(a-
liii ('0(1 111)011 ].)I'e-le1'lhl1l0tl hipi0(l'gellloiil/I 
01:01/Ita) la 01) illi 1(1)011 011 o'fll o 101 1)1111/1. 

R EFE R E N ( 1 AS 

uLlÁ('Knit. 'L: 	AiIri:iiliosl* (ho. / , u O 
V . 	l. í'.: 	113. 	novo 1U1ii. 

.\ FtCL. (.:  

(le Ai - 
11 	.\11iltl}ilo ('oigi-flita 	i A.\1.('. 1 

I u.\ILLY. R. o \M(-ION .M: l'ot'ina atol-
liii' ile Li Litl'oí(lil)iOis. Huroc Veo.. OS: 

121 
ím1\T''liNEI1. 11.. 	.-\.\1 (., .10110 e9 /d.. 

52%. 1911 
(.\USSI%. It. 	iiL: 	. \ liri,pi)xil( 	(10 lIlia 

(ii)50IV/ii'I(hl 	íitoiliii' 	91-1 	A.M.C. 	T'lu.-csi 
:11 '0.. 75: 1 7,711,1902, 

1 113 , 1. K. 	D'At'IUA. 	M.C. .loio'. 
797 1(0>0. 

V. o 	-iii:. A.,\l.F. ¡Di'. (lo- 
to/).  

1)l(ACII3IAN. D. y cc11:Lc)MIIRF4 A.: PO' 
liol exluu'l'llnenl:ll y A.\l.('. JnHre(. 423. 
Set. 19142. 

SANI)lS2-.NIt. 	1. o (()l1l'N, 	1.: 	.'i.(ii.C.. 
050i'lil(O( ('1/1) )lc]p('iisI- 	tulicroxa. .1001' 
/00. 	lii: 371, 19141. 

S[l'F1 1. lO. y eul.: I)ofk'iT Oil f1011riiiI 1110-
(((1' 	i1ltt'ii(' 	('11 	la 	artrr.ftt1'i1)oie..4 rile 

97, 

1 	y col. .....\l A.M.C. Dlii :1100. 
29: (4)12, 19142.  

II 	(3.\ItClOS. II. 	li()NOSO. F. -. A41.C. 1-1(0. 
('Ji JI. lid., 23: 177. 1 	1. 

Fi101.klN. [1. .....\l.(' 	III? 	.Jiiio 	11-d 	:]ti: 
.571. 19143. 

II-I''1'11tt1' .N . y 	(.i-4.\131(.)\'l', 	O.: 	lOso- 
ui/o 	0]i'i.'tl'i.uIO14icO ('Ii III aI(rOyl'iluosis. 
l 	39. 1 

(7 	l..AN1)AIOT'l'A, H. e IZAnLIURLO.........41. 
C. Icío fbi! 	JiiI(u'(/u,i .........9 4.1. 	193-1. 

1 5 EL! li4J\N, 4V e - ii) -\'\1(_  
a Ci/til(Oil-iui./ ;eirl O - a (:' illUi'o11 a.. len i - . PrO. 
67.' (-152. 1(1013. 

19 	('A.IAL, 5 	It.: Ií/.ILlo(in iDI .'j./0Oi, 11(1'- 
('((1-10 (1?'? /1f(ui/l)('/ 	!( 	1> 	¡Os uuin,uoferos. 
l'ai'ís .b>13i!ojoe. 	1911.  

20 	'I'lO[LO, 	1'.: ('i1iOi.0 	ini -  ('ojal. 
21 	.1.C(S'I'\ l-'IORItIO[IIA. 4»'. o col.: ULilnlnos 

lialilo_l'ici.is (le lis placas Illi.(t01'OS 	ii lo 
(lialic(c. cuclIllo-. \'l ('ilIlgo-si> Oc la lo-
dei - n-iOn 1111 cin.uuioni1 ile ¡ )ialieles. lOs-
tiiriiline. titIlo 40. 1(1147. l-'nlilieaclo í'i 
1O.irri'pin .11 iJ011rí(. 

 
140: 1 

22 	1!IOISSION4\'EllI-:R .N. 0 ni!.: .4//reúno- 
aus (fr l((.': t('i'0/(i(OC)i)ii(.5 iO('(iOl"(i,s 100-
Inties, si f-'lo.s (li i(i(id('r,-i d,ua1)O/lrn.s. III 
.1oI-Il090s ltioI ) la OlisOs de I.)iihetcs. lillo-
((liS -411 - rs. 114-19. moco 19)15. 



Aminoícidos libres en plasma de 
cordón umbilical 

ÁLI5EI(T() L. CoHEN 
JI'AN CRLOS \JONFSIGLI() 

7'i'ban p?('(Ht(((1() s n 1 1 10 	( - H,fl ('/"I(i?'H 	711 	-LP., 	26-1111-c(. 

1 ,as eníi'mudLoIes Iiei'eilita:ias cii ('1 
rnetahol iSii0 (le lOS Ol 1 noacidos pl'o( lo - 
ecu, el)  general. t Y1i51 (.)l'flOS eumpsu(Jui(os 

Llíhas veces i Fi\ idLiUtes comij (_)('UllI_ 

por ejemp1o, en la enhI('etonuria. El lic-
i'ho (le (R1  algunas le (-1 las tengan Ha-
tLirniento, hace qe su pesqu isa precoz 
(lelIa SCI' flol'lllL( COl todo I'e('il'n flL-(('i(IO. 

1-jara a , gunas íle las enfermedades he-
i'tditii uas en 1 nl(tLll)olismo nc loi ami-
1IOLi('idOs, iii IJesIluia se puelO realizar 
CLIn pl'(Ired mli entos rn6 -1 0 menos senri - 
los. que sil'\-efl (le d agnóstico ile ocien-

tacón, (jUL luegti es oece alio (OflfI('fllLIi' 
p01' mólo(lo4 pi' risos de eva lwicióri de 
aiIII Cil sangre \' () en oclna El 
(:OflOciflliefltO de los valores normales, de-
tei'mi nados en nuestro nicclio. ('5 esen-
(Ial ('01)10 Iwilto de ieí i'e11'(a (le esta Ii-

\' Cli ti gii (' i (') 11. 

bste pi10iC' tl'al)j(( fue oLieiitaIIo ('u 
el sentido (le l.ahlerer las &'oncei it lacio-
Oes noi'iriales (le aiuiiioacidos Iihi'es en 
plasnia de e (11 d 6 n umbilical, medianir 
('l'onlatogralia (le intercanibo iónlco p01 

el pioeediniiento (le Spachniaii. SI 0111 V 

rvlotn-'e. 

Material y Método 

Las iiiuesli-is (le sangre LI I;Llrt 1 (It' LIS 

cuides se obtuvo ('1 l)lL1SfllL( emp.eado (1 

1115 íletei'niinacioncs, Fueron iecog'da- tll  

rectamente del 'o: don unibi ira ¿mies di' 
lIgarlo. en I1as('os que conteniaii lwpaiina. 

Se trabajó sobre 11 llluestl'as. pertene-
('icote. Li li :6Ii nacdos norma es, 6  va-
rmws y G niñas. ('00 pesO (10 nacimiento 
roniprt'iiíli in entre 2750 y lOt) g, naci-
(los en la matei'nidad del 11 splta 1 Teo-
doi'o Alvarez (le Huellos Aires. 

l'I l.dLiSiila 'Lic sepa ado por centri fu-
LtLi ( iúli a 10(1) i.p,fll. (inFante 1() minu-
11)5. \ luego desproteillizaLlo 1)01 el agi'e-
goIo (le 5 \iL'es SU volumen de ácido ))i-
cijeo al 1 El exceso de ¿iedo pi(''Icc 
'ile eliminado pasii1do Una hiUi('l(fli ¿iii-
cuota (lel dcsoilltL iiiizado ))0l' uiia (.'olUfll-

I1LI (le I'C5111i:l DO\\eX  2-X8 en forma (it 
cloruro .  l 	cluido fue ('onceohlado, lue- 
go 1 evado a 11(1 1 0,5 y dejado en reposo 
dUl'Llllte 1 hs.. a fin ( -le OX ((Ial' la ('IStCÍllLi 
a eistna. Evapo ado a sequedad e] rs-
'i L (ii,IO tue disuelto en sOlU('ióll l)l(f)('(' tiC 

oil 2,2. 
1 0K anlilloacidos fiieion separados pol  

ct'011latogi'aflLi de hite ('ilnlbiO 1611 leO \' 
dctei'minados fotoinéti'ic'amente, poi el 
pmoeedimierto de Spacltman, Stein y I\lo-
(Ile según la moih ficarión de Berison 
y Pattel'soil a a tal efecto se emp'eó mi 
\llliflo :\(l \nal vzei' Heekrnan l\ -Tod. 

licsptC lc'c:doru Alvarez, Servicio clv I'c'dialria 

IxTA. Inst:tutu de eloOgia Animal, Czeteiar 
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I• \ 	 ' 	1 

'l)il('illlll('jnli 

 

<1v 	 libres Iii 	Ii0i.Ili(i de ('01(11)11 illliOjlj((lJ ( iiIí./ lOO liii) 

.1 3 13 	3 8 9 	13 (1 

nh1llInj10 a 1.10 1 	.1) 1.22 1.20 1 	.11 	(((1 1.10 1.1: 	0.99 1.12 

)lit (((1 (((1 0»0 1.11 1.11) 09  

flL( 12]) 1,7]) 1 ,11 1.5] 1.9 1,5() 	1.2(1 1.21) 1.92 	1:1:1 1.0 

€92 lIjO 0,L2 1.11)) 1.12 0.72 	0€90 0.72 1(15 	0€511 121 

linaiia 	y 	ni-tilni]I1x0] (.07 €15 LIS 0.72 ((1 () u -  ((al 	€50 ((.9] 

((.5] ((.7(1 0.2! 0.95 ((.50 (1,0€) 	0.72 a. 	:; 0.79 	0€111 

2.10 :1.72 2,01 2,09 :1.17 2,!fl 	2,1;-] 1,91 2,2; 	:1.04 2,(1 

Si 	unOa 	luoui'ivci . 	(0)7 lOa; ((.21 (),IS  02:1 ((.22 	11.12 (LIS 0.12 	0.17 ((.2) 

jflIfl;i . 	:1.1]) .1.( 	I.7I -1,72 2.2] 2(1; 	:1,0(211) .2.1 1 	2.71 .1.71 

.:o; 2.11 2L7 1.97 1,51 1 51 	190 1(12 2:19 	1,7. 2213 

1)1:1 0,12 0€21 0.21 009 1€21 	02LS ((.15 0.2!) 	0.20 ((.25 

.................. ((.77 1.09 1.5(1 1.02 1,57 1»7 	1,2:1 2 	()3( 

1.2:1 2.1:1 1:,]) II]) 1.51 1.0; 	-1 . 1 1,915 :1.12 	2.13 :,j:; 

- 	(llu0iinina 	.......... (010 (€9)) 2.92 7215 (01! 2.32 	5.7 2.7! 2.31; 	(;. 12 10.2 
.20 ISIS 1:11 1.27 1,71 1.1;)) 	1.27 lO] 2.01 	i,aa la:] 

'eflm.......................... 2.77 2.12 2,9] :1.00 2.1]) 1.9]) 	1.02  

ida 	Li))n]'(iC) 	............ 	...  (.22 ft]2 ((LI ((.21 1),].1 	0.22 0,10 0.43 	0 ((5 0.29 

lríiXj}fl'O]ji)a 	.................... 0.1(1 ((.29 ((22] 0.15 521 ((.22 	((.12 (.1.11 (LII 	((.41 0.21 

................................. 12.1) 11.] 11.2 13.1 2:1.7 1(1.7 	NS(1 1:1:1 21:1 	7.52 2.0 

l;a 2.oa 1.10 si :2:17 1:17 	1.91 lIla 1,0] 	oso 11.0] 

fonoIainiiia 	.................. (.17 y ((.12 0.0!) 0,07 	(1.11 0.02 0.21 	0.22  y 
..... 	.... 	............. .(LS] U. (2 11,22 - 050 042 	(1,29 0,13 0,2); 	-- ((.21 

tidina 	......................... 1.07 1.00 1,..]] . JIS ((95 	1.53 1.14 2J7 	- - loi 

L:aina 	........................... (.22 4,11 1.90 - [1,903,51)  

.m0flia('o 	...................... 0.91 ((.50 1)00 - ((.85 0.9) 	0.31 1,1.i 1.80 	-- 1.191 

na 	......................... 1,1(7 lj() 1.12 1,27 .49 	1.3(1 1.33 1,31  

.
1 (1-1, 	F(sl(.' 	ti'abao l'tie 	)'ealiza(l(.) 	('13 	(.'I 
:stltuto (I(_' Hiologia Animal (1 N 'E' ..\ 

.'sstelai'. 

a ) 	\j] 	l)ía1'i('(1 	1 1 ,. 	Y )  - 	Titula!' 
liONa (1.1 N hasta pI-E 7.1 usando 

2111 de bia iniot i niol COmO 113€] i ('ador. 1 ni] 
ONa 0.1 N eqii (vale a 0,0229 g ácido 
:1 - ico.  

Ii ) Azul de b)'OmOt.iFf101 0.04 	( ]3 y 
en e! ano] 95 7.  Viraje: amarillo a azul. 

1t'S1 flO de III) el'canul)ic) ión (CO 1)0-
€ve 2-X3, 20-50 1] .S. nicsh. Pa€ticiido 
€le u ria suspensión en agua de la resi ila 
( forma (le ('1 -  ) pi - epatar, en uii tubo ((1 ,0-
matogrS íd'u de 10 mm de diánietro, una 
(.'(JIUITIIií) de 70 mni. Lavar con CIH 1 N. 
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II 

Concenivación (11' atuilmácidos 1 jl)I'('S ('U 1 	iiia (ji' ('O I'(IiJ ti 11111011 lC 1 

itic ro niales /1 ',.I( 
a 	100 	(ni Micronioles/li 1ro mjcro inoes 

Promedio flesv. Pro ll1('diO DCSv. prøliiedio LiCor. 
esLandlr e.sianciar cstiiidar 

1,13 Fenil;Oanin:i 

	

... 	... 	..... 	.......... 0.17 (18,1 10.1 2,11  

Tii'o-'joa 	.................... 	..... 0,99 0.21 41.1 13,3 1.410 0,2s 

1,eueina 	........................ 1.57 0.29 119.7 22.3 :1.70 0.419 

ioieucinn 	............... O 	....... 9,93 0,17 70.9 12.9 2,17 0.21 

Metionina 	y 	\letinilHulfciXId 	. (1,71 0.1(1 (7. 	1 10.5 1.15 0.21 

(1,72 Citína 	y 	C3tiita 

	

.............. o,ii; 30,0 41.5 0,92 0.21 

2,55 Vrhna 

	

................. 	...... 	... 13, 	41 220.1 25.2 (1.82 1.11) 

.\cido 	amino 	Ou(írico 	............ 0,10 037 150 03 017 (03) 

Alunína 	.. 	....................... ..4,72 1.01 i 103 113,5 12.01 1,11:1 

( 	i('ifl)l 	.......................... 2.03 0,3:1 270.5 (:52 8:15 1.18 

Cili'u]ina 	........................ (1.25 0,13 1 	1,5 7.5 0,43 0.10 

.\cidag] LltSm('o 	................. 1.55 (1.05 11)7.41 41.0 2.2I 4.07 

J9'o'ilm 	.......................... 2.0) 4)01  

- 	uuon . .............. 14.05 1.15 101.1 (5:9; 

Serma 	........................... 1. 1 0,2)) 110.3 25,0 -1,25 0,5(4 

r[l.4jnU ..1,01 0.95 255.1 52,1 7.7) 1.1(1 

Ac!10() 	)1pS1t.R'O 	.................. ((.15 0.11 12.0 8, )  0.4)) 0,18 

UI'oxiproiin:Á 	.................... 1.35 0.10 20:1 12.1 0,81) 0:12 

l'i'ea 	............................ 15(10 0,81 2(112 11:4:1 - - 

Taui'ina 	........... 	........... 	... 2,15 ((57 17111 :0.) 5.1:1 1.35 

Arginina 	......................... 0,31) ((.15 20.7 s. 	1 0.0) 0,23 

Bstidina 	........................ 1.1); (1.52 114.1 01. 	1 2.85 0,112 

1_1sina 	........................... 1,59 0,7:1 :1 	1.0 .49.7 ((1)) 1.1.5 

.Amnníaco 	........................ 1.0-4 0:18 (111.1) 224.:) - - 

Orn)tjna 	......................... 1.415 1 (55 125.0 (2,7 :1.71) ((.7:1 

V luego COn agua hasta pH mayor ('le 2,8, 
usando azUl Ile timol como indicadoi'. 

dI Azul ('le ti ni () 1 0.04 5 1 P y 	en 
etanol 95 ". . Virajes: rojo a anlar] 114.), l)H 
1,2-2,8: arnsrillo a azul. pH 8,0-9.(;. 

e-) .gs4ffp7- pH (4,5, fostato (le sod;o 0.1 
M. 1 )sol 5(1' CCI agUa ],3380 g de PO. E-1 2Na. 
2 IIO, ag'c'ar solución de HONa y agua 
hasta ohie ser ilU (4.5 en un voumcn fi-
nal d% 100 11)1. 

Agregai' 	la mue.tra (le plsflia 5 ve- 
CCS SU volumen de áC)i0 Pí(1'1('0 1 	, ag- 
ta 1' y luego centrifugar. Consei'var a -5' 
(' hasta el niomento de continuar e 1. 910' 
cesam:ento. 

Pasar una alícuota \.T  ( hasta 21 mi) 
(lespI'ote; nizado ioi' la ('OUfl'I ('la (le Do. 
\\'CX 2-X$ a razón (le 4 a 5 gotas miii. 



1 	ii 	LV11( -. 	ir 	 .1. 

(CI ('1 liii) 	('1 	i1 u \I1 I 	 1 	1 cli cci 	ile 
'(1 	iii!. 	Ivar 	la 	iiuiiiuii 	: 	ie- 	'(ni 

_) ml Cli! 002  N. 
Louiientll,) 	Ci\(l)te N 	i\'idn, iiu\ . ;111- 

1 	a s1'( II cLiI en iiii (\lI 1)011(1  lcr o 
—OV ¡O. 	( \lii ( .ciii 11 ii( ) 	i 	-1(1 C 	1l 	l)l(]i 	iIi - 

'O y 	ii (i)l1101iti de \. 
.\uie'lut 	1 tul de /rnffer 	l 1 (.i. dejal 

iT li1i05() II toilllielaIUrll lliltl)u(llte. 	u 
dninntc 1 lis. 

1:\liiuculu a seciuieiLid \ 	litigo ilisoiyei 
te udtiri iii 21 ini nw 1)0 1/Cf PU 

iunkmer a 	—5 -(' Ista Li ejeru.uic5iu le 
• 	deteruluinloin 1:! 	i(t((gtliIi(a, 
Ui ini ile 501(0: 1 (11 en l)nHer 1)11  2.21 

iillvi1c II \' U ml rin plasnia. 

Re 'uit ad os 

l ~ :11 la 11(1111 ¡ si_ (lail los iisiilludcn -i ¡ni 
las 11 	nuilestrlis ¿iuiliiiziolas, eNliSesil- 

(CI illí. 	(.11) 11 	uie jiil(SilIlI .50 ¡li(lii\( 
ltlu1i0111flhi11i, 	ig'stuluLl 	Vii 	los 

)uillutogu'anitus 	¡)('iil 	liii 	SiClIipu(' 	- ali:u.i- 
ile 	Se 	VkC - tllfll'culi 	le 	Ia liii 1115 	5(l)>Jfl 

.)ill)ltll:uililis iil)iCiiilr)s a 1)1111 1 	de VII- 
metes Ir pkusma innipieni ludos (nli - & 

1 11 111111515 rimiphi o u 	aiid nnli-idics y 
Olidos, liasiiiis, lic- ui io 	y lo-idos. ui - 

lime ¿u 1 - Sun 	iinuelite 	Jc oil ile pias- 

Li 1 ¿(1)111 11 se dan 1()5 \iilOCVS lOe-
: e ui iiies ;Oflil cii 1 es ¿1 	(Iii la 	¿IuIii lii 11110 lo 
•.- (11V5}iV1.tI\lI 	llui-i\ilIcullll 	esliliiilau. 	1-s 
::inesuli 	cus 	ii 	ullluil,i 	VII 	IIIL 	1(1(1 	1 111,  

nuiiiciuuiirl 	liHiuiiiiuuinioi 	HID nhleu'lulilol. 
Lo lo expiusioti ile ri u1iadcr- iciilIiI 	nr- 
(CfltI 	ii'iluI I\ ci se han ei - Iiiidii uuieo •\ 

¿un liii 1 Ecco. 
lFiti.'lclll;I1LIS (litio las niueslu;us dr pLus- 

mL! 	se cíen tiLluiiii ((iPIillii-i soliie lii 101110 
lis de 	 pai r( ',mi dr' ami uiuiaiili e 

11 upu 
l>n'a iI (:a l:iilu 	cli': 	niel ionhilsui i filxicici 

;inidn 11111011; 1)101 lIjen. fil iii Iii II! 	¿uSpa 
na-gI uUuluilnLi. 	luiiluuoiipinli 00. liten. 11111- 

11111 0 ol'fllifld, (li_Ii'  tm lniei2iluuu lii 
(-la 	de 	(allliI'OCIOfl €'lllpleLlllll, 51' 	115110111 

('iliISlllultl5 	iii' 	uLulilni.ui - 1(ii 	cleilucidlus 	1) 1 )1 
1 	1rt1 	(It' 	Ilt- 	luli llLlilllS 	lEl lIc 	iii.-. 

noii ))h011iil tos 1 L_' li fliOzi - lli 1 ifni  1 
\-pltuiigl uIt o giti Luni III liii 51)11 sepa-

niPis pto VI J)u'ie - e(inhientu) LltlIlZIuilO, Os-
115(1 j ilelllidLe en tui solo pien en los cri1-
u11Iti1iil1iTt111s, 12n ii (:15i(ni() (le] aioi la-
l)Lllliili) 'it' ('ni}.)leo 1(1111 c - onsl alIlo di' eni u 
hiiuuiilii y peso iiinleeulau'. 1urniuiedii 1 ciii ti 
los i-uu'rospuin;iieiiles a gilltIuuiuinIi y IISj)1I-
fIl Cilla 

í-i. E '1 i . 	.\i 

Se 	 Liii 1115 	OlieCiui i'li(:ione 	de ;iuuuiiic 
¿ui:idiis 	Iilui'i-'s iii 	11 	lilileSti1is dr' piasili 
'li 'niilc,n tiuiuloiital (le fin Vil (inilo 
mcl 0111105. clelermiuiauins pr i"iilflllIc III_ 
iii ile n1ru'ucuuluicc jilnieui sr'guuui el punte- 
clniienici 	(le 	jiIu(kuu1Luul, i-ieiii 	y 	.\lcxiii: 
¿-ie ONpi'V51u11 lrs ii'5(iIliIil>s eii mg 1(1(1 ml- 
iii it tuis, 	uni-u -cnnnli's lilin 	o 	niii'innuli 
1(L)  

II'-'1I-EN i.s 
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11;,. 	1 
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Hemosiderosis pulmonar idiopática 
IiSENTSt(lO\ DE UN (('4() 

1. RARICH 
Á. 1)OU\IANN 
E. LAVALLEN 

fié 	 1 1 	.S(1HH ('íe1ífjecj (1 	fIl SUP.. (I C7-U-151). 

La hesidcresis un 1 iiia e 11! iopáPca. 
fue (iescialjta ooi primera e: z en 1 pgi 
poi• Leelen y desk,  cnt oiices boda 190 
fueron nmun ('(10-1 solameni e 1 ()l'i casos 
en totlo el 11lU11(lo. Se observa con mayor 
fi - ecuen'irt entre el 10 e 29 a ño de víla, 
entre les 13 y 15 aJos vr a os adullos 
jóvenes. 

Su etiología es (iesr'ono(-ida aunque 5C 
han proprici-do varlas bJpótesis. La pci-
niero se inclina a f:ivor çle la temía in-
munoa1éigca d.escr hen J) a los pululo-
cies C01T110 árganos de choque, en los que 
se prol luciríao fllicI'Oiiemorlagias que re-
varían a la imp egnarión férrIca de los 
mismos, con (legenerav)án (le las fibras 
elásticas por (.leUósitcs dr hemosidecina y 
Iri consecuente f.bios.s 1ntecstieial.- 

Lo: agentes s< nsr1iiLzante serian: las 
proteínas de la leche de vaco: ale toant 
(Uei'pOs ant ipulni(l1 y alergenos inhalan-
tes como lo gasolina y sus derivados. NO-
(la de esto ha PoJliC!o ser cicniosttado tI 1-
nico ni 1; 

Se comentó tambfn la posilJilala(l de 
CIUC fuera un uil'es el causante de tta las 
los alteraciones. pue: se han enroni rado 
títulos importantes de (lSOilglUt 01110 en 
varios enfermos. Legando a alcanzar en 
nno de ellos el nivel tic 1 en 011 mil1ón. 

La segundo hipótesis sugiere un ticfcc-
t) primario clíd tejido elástico capilar, 
linO altei':il'ion en los ulucopilsacarOlu  

hIle 1 rvare. o estasis t'apilai (:011 d'aoé-
('.05 (1? eritrocitos se agregaría adenlas 
tina falo en el co 11 t rol vaisoniotoi -  que 
conducicía a hipertens:ón pulmonar y ,  a 
beinorragias 1 )oster O res. 

La anatomía lMógicar i'evelri degene-
(0(1611 (011  depósito (le henlosiderifla a lli-
ecl cia las fibras elásticas y fibrosis ini ers-
tiC101. Se he descripto también ('01110 mUy 
característIca la degeneración e hpei'pla-
Sta del epitelio alveolar con dilatación de 
105 cllpilaieSJ 

1 o: signos y 51010)1105 de esta enlerme-
dad, dep: idei' del neriodo en que se en-
caentre. Se describen i 1 OfllilS clíiiC'as: 
11la aguda, que lleva a la muie te entre 
los 2 a 10 días tic su ('oi'flieflz() p01' iflufl-
Clarión hemorrñg'ra puinloilal': otra for-
ma tonlinén agwla. que i'espontl.e al ira-
tamieni o:ns 1 uuiJo e una clon' ca que es 
la 1165 roniú O ('Ofl exacerbaciones y reml-
Siolles caractel'ist IrasO 	IJI Comienzo Cli 
gelleral es solapado. Observándose disnea, 
palidez y b íir'ultad reep!ratoeia. A mcdi-
da qe la enfermedad pi - ogresa. se 
iafl Pe (11(111 (le lIase), tos y expertol'll('l)fl 

Lenoptolca. Puede hahei -  fIebre y dolor 
Pi'L'01'l1ia1 Y epigástrico. Eh examen nicies- 

1 Id' dci Servicio de j'i1aLriI1 dci Eosrital dci To- 

Me:lico cci Servico de caroca y Con.su1toris Ex-
teroos dci Flospita! dci Tórax, A. Cetieingolo. 

*1 Médico (lo) Servicio de Pediatria dci Hos: 1(51 dpi 
'Iór",x A. Cetrhugolo. 
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I)Oto!. (1v laboi':i tor'io 

TOMO LXVIII — N9 	ABRIL I90 

()rin a 

Iesiiitodos 

Reacción ácida. Dens. 1020. tirohilina trazas. 
,Sedim.: células epite]. mucus y oxalatos. 

I)irecta: neg. indirecta: 0,40 mg %. 
Total: 0,40 mg %. 
Rojos: 3,7 mill. Hcrito. 37 %. Blancos iieu. 

65 %, co.: 1 %. Jing.: 27 'í, rnon,: 4 y,. 
(0 mm. 

i Negativo. 
Negativo. 
Negativas. 
715". 

BAAI -t ileg., hongos neg., ejem. hidáticos neg. 
Se observan ió undantes 1l(?flOsid.('i'OS?tO'. 

('ap, vital 65 '. ('ap. resp. max. 75 %. 
Noi'mal. 

Rojos: 3.7 mill. Henialocrito: 37 y,. 
P. T. 6.95 y,. Albúmina: 3,1. Glohulinuria: 3,8. 

Alfa 1: 0,4. Alfa 2: 0,7. Beta 1: 0,5. Gamma: 
10(1, 

70 gammas 
Norma). 
:300 mg v 
30 y,-.  
Negativo. 

11. P. ldiopá(ica. 

:37 y,, 

.-\c'icla 14: 1020 (('USaS (le ui'ohilina Ce]. epitel. 
V liiU(U5. 

FloJos: 11 mii]. Hemoglob. 1:3.7. Hcrito, 43 y,-. 

Rojos: 41 mill. ITefllOg101L 80. Recito. -II %. 

Rojos: 1.1 mi]]. Ilgniogloh. 80, Tlcrito, II y, 

Acid:i 11 	1020 ccl. epit. 1 lvucoc. iveampo 
1 l'Oj( e/2 campos. 

1 1/9/66 
	 Biíii'ri.iliina 

H cm ograni a 

E ritrosecli ni en i ej ón 

1 7/9/(16 
	 Sangre oculta 

1' (le Coombs 
Cel. L, E. 

T. (le cíagulaeián 
T. de sangría 

18/9/11(1 
	 1 ron coas pi rae lón 

25/9/116 
	

E"Ufl ('lo rial 
Itest. gloPular 

30/9/6(1 
	 1-lenlogranla 

Protei nograflia 

i'erre ni ia 
Recorr. de] 1"e, 
('nne 	idei'l'i 1 

% (le saturación 
Para.. loa). fee 

:31/9/66 
	 1-1icpsia de pU Imán 

1511 ()/(;0 
	

1-Tema tócri to 

()riIa 

12/5/117 
1-le lfl( )gra lila 

23/1/68 
	 1 [c'niogrania 

31/8/68 
	 II enloglalna 

()rina 

1:1/9/66 — M. 1,110.060 (típicos) ncg. 
M . 1/10.000 ( iltíp. ) neg. 

15/9/66 — i\1. 1/1000 (típiCos) ncg. 
5-1. 1 ./ 101)0 (atí pi CUS) neg. 

20112/67 — 51. 111001) neg. 
23112167 — Ni. 1110 ncg. 
27/2/68 — Al. 	1/10 neg. 
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tea gencralmerite un inflo Ijalhlo (Oil difi-
cultad respiratoria, hepat.ocsplenomega-
ha V SOplOS hémi CUS. Ell los pCríodos fi-
na les. puede a]xiiecel insuficiencia ca!-
(líaca y (i1aZOfl pull—nonarciánico. 1 1 

h±St.L' ()iSO(l lo puc-cle plecil)itarse ijor el 
(hepósito ilé l -leiliosi(leiiila cii la Lina 11110-
cardíaca.'' 

Los cIatos (le laboratorio siempre lvi- 
una anemia hipociomica de in-

teiisidad va ilaille. li-i fetremia, el P° 1 ' -
venta je (le siitiu'acián y la conccnt ración 
ile la si(leiofihlna, así (lomo el i'eioii'ilo 
del u ieri'O suc 1(211 clicontialse nol'Iflales. 
lai captación (le haei'io radiactl\'o a ni-
vcl ile los pulmones, puede estal muy au-
11112 tadi-t. [n las ne('rol)siils ile Siijet0' 
noirnales se ha ven liudo que el cont e-
nido d.c hieii'o ilel pulrn)ii es (le lii mg 

ellc )fltl'iifllh se en los hciosiclei'ótlios 
valores de 115 o mas 1ní 	.' La biloco- 
hinenna puede ( , Star 	 ('0010 

con.secueni a (le ha heiiiól:sis de os (" 
ti'oiitos jnti'aalveolai'cs. aunque oo se des-
(cilla (loe en la patogenia (le la anenhia, 
exista laml,ián (lii meealvsnlo lmoliti-

0.1 La eoSlno[i li ii  es un hallazgo muy 
recuente. ln los esiilos \' en el lavado 

gástrico o lii'onquial ,.ien1pi'e 5.' envuen-
Lan al .indvnl es henlosiderositos y en lii 
biopsia p1iim01)1í' (1111(1) fuellO) de Ilegnr 
al diagnóstico siempre se ha la la si.ie-
10515 Y fil)l'OSS ('lilli('tCi'istica. ll examen 
'adiogiático revela Z0flii5 11111' iniilii'iiilos \' 
nódulos: l)itsiiles y bilatevalcs que e ¡ita-
liiii a los hilios. El respeto apical es pról'-
humen te la regla 

1 )uia nte la fase de remisión, puede cii-
coflttJl1'5e solaniente anernia i li ipOei'Oiiiia 
discretas. 

hil iienhnc' ile evolución de esta enfe''-
medad está mareado por la seyei'ida :1 de 
ha hemorragia intrapulmonar. La dura-
ción media en los casos fatales es cTe 2 
a O años. La evolución más corta fue (le 
5 semanas y la más larga (le 10 anos. lin 
lOS flI ños nlenot'es de 3 añOs el pronós-
tico parece ser mejor que en niños mayo-
es y adu1tos. 

ln el diagnóstico difei'encíal, hay que 
tener en cu m enta todas las aneias hipo-
el árnicas •v todos los procesos agudos y 
cróflicos que afceten al pulmón. especial-
mente la estenosis mitral con hiperten-
sión pulmonar y hemosiderosis y el sin- 

di'onie che Goodpastui'e (Itie asocia una 
hernosi (leí osis pulnionai' con una glome-
iii hoiiefi'itis ri'óii ini 

IdI tratatniiento tamhi(n vai'ía sçigún la 
forilla clínica. Eii bis casos agudos debeii 
usl l'se los (i)i'ticostei'oides ciue  utilizados 
en corto plazo. pai'cc'en dar excelentes l - ( , - 
SUItados. 1  También en las fases de he-
fllOi'i'agia o luego de el las. pueden utili-
zai'se los ii3entes ijuelí:iiites del hierro. Se 
cita el etilelldi;lilliinoaeetato ile sodio 1 E. 
h).T.,\. el dieti lenti'iami nopcnl acetato 
che sodio 1 f).T.f',A. 1 y la çlesfei'i'ioxamina 

h).F.0 que son canaces ile eliminar el hie-
vio y 1 vita' su depósito. 1 1  iniainente 
se ha siigei'iilo el 1 :'atamiento il ictét ¡co 
.ilpl'mhi('i1dl1 las pi'oleinis de la leche de 
vara y ta m loán algunas chogas i ilmu rio-
clepi'cseras como la b-niei'vaptopui'ina '' Y 
1 2 11 los (.'asns ile ¡ndlihllacláll henioi'i'ógiri 
nuhi- ioIlIii. la asistencia i'espii'atoi'ia file-
('alilea a pi'csióii 0-lt1\Il con O2 genl) 100 
por cienl o. T dos esi os L'alallhienlos están 
Cii fase ey lellíilefltIl 1 y aun no pueden 
sacal'se i:oiiilusioiies \'aledEi'aS solii'e ful-
(((1110 (le ellos.' 

11 I'lU'Iii (línica 

G. H. (Ini tIc' 12 añus. tu coft'riiiedul lIc:- 
(CIII ('Oilli('OZa ('o alwú (1€ 1965, ('lii (05, expsc- 
1:i'a'iiiit lteniollltlivit. IICICi' Y Palidez, Inc 	o- 
lc.i'flada en1ellee, iii wi liiispiliil. ('oiilh)i'l(hilio-
i1ii' tilia ]iileiiii anemia sIC iidu el i('sio de 
los exáiiienes noi'malcs. Luego dci oua t1 , eos-
[(151011 ile :11)0 cm de sIlligle fue (lada de aila. 

'(o el ires de ouvieol}i1'e dvl 0)15010 ui5ii, es 
'eintei'n'ada por nuesenlar ((11 Cilildl'(l 
ih IlOteI'iol'_ c'\'idc.iicianllo eOliiili'c's la illislile 
iiiieiflla. El ('(251,0 de los exiíiiienes c'oiitinuó 
siendo noi'nii'il Al (lles de su iogreso fue dada 
de alto ioo diagnostico (le anemia lienioítica 
I)Oi' fllvislhh() 

En el mes de setiembre de lObO. consulte 
cii ihij(2sll'O s(21'ViciO pO!' i'eitei'11d115 hemoptisis. 
palidez y dificultad i'espiretOria. Se la inleí'na 
entOnces en la silla de Pediatría encaoti'óiido-
se liepatuesplenomegalia. anemia hiipoct'óioic'a 
lo sevc'i'a y una i'adiogi'afí1i (le tórax con 
imágenes de infiltrados c'oihfiuefltes hibasales 
1 figura 1). 

Se coihstató llorente su estudio la exite-
cia de bi!ii'rul:iinemia, pi'll(einograina, tien1;v 
de ('l)ilgUlaClón y saligi'ia y resistencia globo-
leí'. normales . Además, pruebas de (toomlxs. 
céhu'as L. E.. reacciones luberculífliclis para 
mci los lii )l C0Z y al,í oms y san (fe ccii hl.a en 

)liatei'ia fecal, negativos. LI) fei'reinia, i:'h ('e(0)-
i'i'ido del hiei'i'o. la c'onc'elht.i'acil.)n y el pareeli-
laje (1€ s-it.urac'ión (le la sldei'ufilina tiiiibién 
iirniales lo mismo que eh ox1imen clit'diovtiíl_ 
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(-0(1. 	0 	 l-'l(; 	1 

- ._I -   Y 	eiiIui( 	iiizt!ko: 	de 	orilia. 
-aliloi] 	)ain7- i1ol(Ei( - o 	(10- 	Iiflt(i'i)( 	1(0)11 

V al (N)oni(n lu(iciooiial i(pi()It()i10 ,  
ltjioa-liíi 	0_ii))) 	Cli-(((ifl 	(li10iiil1oluM) 	ola 

E0i 	(1 	1)(V))(II0 	looiiqiial  
-e Ç1 11 i)i1l.Iara11 JL\ .\ l. 11011 o)- lii u. 1 aI1111too- 

:iatiao, Paico 	I. flh)iii1(lUi1t( 	lI(i)iii(J(I())l(l , . 

hall )  i;o ole 	 por lotacol- 
- 	LOO))) 	iloisi 	)I)l)I-iiaM)l (0)01 	la- 

a la(1'Mi (la 	1(c) 	(lilLO) elac)i i('i1c 	00)) 

- (1V henioaodac-ina 	1')(SL)(K )IOc) 

la 	halaodcioc)ic) 	l.)0I1 10 0iai 	j(liolla- 
fic 

los (1uj(( (1]1Ic) (IV 	lito 	cid)) -0 	le j]1-)1 ji u- 
• 	III) 	( .1) 	:iliIjoflioi 	-I_ll)Ij 1111)1)) lo 	lii 	lc):Iic 	(lo- 

- 	a -c0_Is ole ij'ado 	(fc la dula 	Fue (1)1(11) (IV 
1 i1iCc- )I(c) (lIc) CMII IV)) (-'(1(0 	r(0IIi((iMli (IC 

oliclilia \ 	raoIIj( - l(I1 (IV c)U' ilíiIlFL)(lofrc) 	(1iI_ 
ilil('c 	11€' ( i)I 1 l)IC 0 )l(-' 	al 	(III 	1(I)) 	1Z){oi1('I)I) 

	

.ao da a iño 	ola (flH'ol(- 	)aii0(l)(0') y 
)'oiainio'iito 	licO liçoo 	realizad, 	aoo 

	

la eiilai - ini no ha voiVil,, a 	nV'oil)n 
uc\e-z 	oJoi')(i,l100c) 	la') 	rieIio.iii'ol'ii 	lel 

	

eii)fl lloWin:)lo(') \ 	10') lidfl0,O1ii11lc) ')Ol,, (0,)- 
')i - ial - () i - ( ol aleta ancona. La aiOiernia ('0111- 

('11 	ll'iliLIili)Hlt(( 	•\ 	0110-lOi'\)OIj(,Oi 	o Fit. 

Co rn ent a rio 

\UOc-tl'11 anI'dinia dc 12 a dos oua ('liad, 
lacia uoia cilIcolUoLol do 1 ano ola 'ao- 

laiun. ('lila 1i.'i'lzada por aflCliiEi Y lic- 
i1u)l)tiic), ('111 	'U 	lllI110E Y rxa(:o:1'iEIi - jooilc'c) 

OCL'i(í(ll('lic). 	1 a 	prestincimi ola 	liioI!lIrl10 
o - coite a 	(01111 	1 	VI. c)l)íC11(i)0 	Mor 	la (ti- 

iili't 	\' la i'adioilopia, ÍIIe o'oflhitiioaola 	po)i 
111 hiopí.iia 	puinio oua r 	ti ti Lo 	liLlO>) lo ok' 

al 	(IIliO)l io'oo (O>fl 	( -dIez) 	La- 
((1LIO-) 	eiif&'iiiieotaoles 	1ifflloptiza iit- 	11111)- 
(O 1011(0 nC- 	di) la 	11 fIl 10111, ('0)11(0 ia 	non- 
0 li 1 j('('t) -t -) ILIL) 	('(l€'if>o>S cxl iflIiOO-1. iItikie1 lii- 
(iatioli(oc). 	see i0Clioz 	l)iIi - lfl1lflionarcs 

tI'C('110'/ 	niltial. 	11iT(:iO)ic) 	y 	luheoaloIoO)ii-1, 
('I(. 1 olei'on climimujos por 1 > 	( 110 (0) iii- 
0111(0), 1Ii(10iLgico 	Y de laboflliIoI'ioa 
III) 11)011 iCilto) 	idl('l ilo 	I111 tu i ( - 1 o 1) 10 i' U ('1' 

haber 	ioto eficaz. D gi'aeiadaiioo:nte, ba- 
bia (1(10  Cit)eo')oI' ni;i 1 icilipo bUe o'c)loc) Ioi- 
11(1011 j>)1il( 	loer c)i E') \)ileOlC'i(l. 	1 - -)  Ulla 
(le 11)11 o')ii'Ioo-1ei'itic;ic) de la 	II 1.1. e 	zu 
iCllll11lOii 	l:o11lanri 1(01 	pCo)ololooc) ilILO-1 (0 
niollo- L il'iiO(11. 

i-; '1 1 	,\I E 1< 

1oifo',tnedacl (loanoosl u:ada poot -  hipI-la 
piilotiooiiai' Cii 1_lillo nIña ile 12 olios. y ti'a 
lada lan' 1(01 ])dtí(1(lo da 2 años, con 
sián de la leahia cii' cara ib: la olida 

La lii'.]., (0,c (011)0 ciobi'oneoIiol ole olio-
logia des' norida, patogenil.l mt - bco - la lic-
all('flaia y aspecto \'ao'oloI)iç's, caiaaleriza-
ola fiIlialali1eoil aJillelli e ])oi' alOtilija Ii l°_ 
al'áflhica, helllol:)lisis 0' 1l1íl1lEd05 l>111i100- 
iial'd-l. l-t1 (liagticostoao pUCOIL 	lJ(e-111iiili-1d 
i'líriicaniente. pero sáb 	>ucd(' eeo'tificao - - 

>0' l)iOpsi)o l>Uliln)llIOi'. -;_i ('II '50) 50' ca-
por eXli(Ui'l>liaiotldS V iCillisiOilUy 

o:sfaintñneas. 
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Lo observado durante la asistencIa de 
una enfema de H Fi. en el Hospital 
del Tórax A. Cetrángolo de Vicente Ló- 
pez, República Argentina, permitió cepa  - 

sar la liteiatura y entabló cuestiones re-
lativas a su etiología patogenia, diagnós-
lico, formas clínicas y métodos terapéu-
ticos. 
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Síndrom.e de W'aardenburg 
importancia del diagnóstico precoz 

\1\R1A \RLN\ E(:I IEC;.RAv 
PEI)R() .\ .AIeI ELINI 14 

lii t fO(I lic (10 U 

La iillJ)OitaIlLa eieiI ic--()c1;l 	(le 	a-a 
lSi(lelar, unidn a la singularelad del 

linuic, MC haii llevadi> a hacci esta 
hiM iiiac!6ii Na un iiei ial final ¡dad 
llaiiiai: la ale 11(1011 SOl)ie la 11€ CSl(l1I(l 
ileigrnsi irn p!ec')z. 

1)c lii lli[Siliii i11dil 	11 (Jll( algtinns eIln- 
cal 	eiiitns del ineialinisniu, el liallaz- 
¡ enipiana de Iz 	congélijia 

r)fllpJfia cii 	uadro. jet undaiñ cii un 
nefcio ltiiiitndo al Pd(ellie. fl lo ene-

rtr 10. a iiieomun ieacioii aucli 1.1 va 1l.1 iii-
con el n-n (iC lo indea. d 	l 	da 
estímulo setisojial ililtioltalil islam 

SU lltSili0flO psii:o-ifltc'Iecl Ma], a la vez 
re imposlhll ita el ;1l.)l'((i 'saje de la pa- 

Cas u ís tic a 

LI d ia 2C-\' 1-1 ¡1(t Sa mt ei ea en mus- 
servicio una Hin: It ti es meses y me- 

	

Lijo de edad, con miii peso de .i. OC) 	y 
agnñsi Po de hi'nnqi.nolitPs 

! )ciando le lado la sntmatoloia del 
¿'undro qm ,  inotivó la illi ci llación, en el 
i'xanien lisien tic 1a enfeninita. nos llaniuí 
la ateneiñn una setie (It lL!i'aclaies, fa les 
(iililo: ¡lo mlieeh')Il lji:iiii 	([(mc' licn'e un 111 
1MWa uht.alia ijiitet'ioi 	(ji' la 1 Ill])laillaei)ti 
¿lel cuti° 	 1 11c.cmici 	1 
ensis :lc Ja íi'enie (fit. 1 , ii base de la 
hiatiz e ancha v chata i I"jg. l hipenola-
-ia lIt la 10t(idii Fiie(.liiiI ile as nejas 

1 	seo(lohipcI'lelniisnioi 1 lg. 1 y tabla 
1 y ílesiiigiiiemi 	 án de ulla zoila del  
is sohit aol 1 ms pupilas. 
ims orejas estúmi ti imnalnienie miriplan-

1 ¡idas. Iudi esl n 'a a la niña el aspc'et o 
laeial de u ea mimje: adulta fi. 1 

F1al]antns de sendnhix'nielom'ismiio \ no 
de hipeite!otisnio verdadero va (Inc  solo 
esta cmi emiladcj la (1 1staneia Liii re li,s ea o-
los internos de lo5 ojOs, siendo normal ca-
he los dmigimmos extemie.s r entre anilias 
liul)llLts, (li'leiniinciiido así. una hendidu-
tu pa lpeI)ral mli.ús peclueña lime lo nomiiia 1 
\ (i((iItc!l'ld ¿ la 1 mci nasal (le la eselein-
lii a 

Uuiv, (;tÓ1ira dc Cndua. C,it€'dra d,' Pediatri' 
P(ot 1)1. Ang'l S&'uj*. 
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VIGLEA 2 

L I-irn 4u moí,Hi )ulrH/t 	III IoHi 	. 	10h11 i 	1u(' 	(/1/ 	iH(IH)lIH. ._ /0/ 2 11, 1 
1(0(1.) (II 	((1S /(/( /)(/(0(H' . 	 1dh)/(/r(lriIflfl. 

(1 1. 1 	1 

II- 
(lIS jhIiY!l((S 	¿1 105 3 111 S-C 

. 	21-2 
ti' 	111i()()S 	Vflt)- 

2 

1 -i1X)tlt10t(( y e\iiflleiles ('olllpleme(it:i-
1 lOS 

f-Teniogima: 	lol.. ro 1, s: 	1.2K() ()0() 
iiilii 	1o1 	1J1fl11(L15 1 0.550 01(11 (OIL 

tioli los 	11 	('OS(!flolllOS 	1 	1 

. linfinitos 02 	flh()liOCitOs 4 
fi emo 1,1 ohi n;1 	14 	' r . 15 - it nsc.Iinieii- 

1iiáii. 4 ti mm. 
1'iniiu. 21 g ' 	Gluoeiiiiii. 075 
Orini : fisieo, quinik.o y 	ir1'oscopiuo 

(10 su.,diniento sil) 1riltiC'1l1hl' 1 d1((l0i4 . 

TLldlogr:tfia :Ie tol1IN : ligein horizonti-
IlzneIán de li-is .ostil1is. ('üpiilas (1101(1(12-

1011(05 dessendid.as. 
1iinien (XUICI1 	(1)C(iI/1((l0: 	eoiijiiii- 

livilis 	;(ml)(:e4 (i]))5. (itil - los 1piimo- 
les o(lUi)iOs \ orificio de salida (.0)1 1(1( (- 

iliilieli(i) lli-Illil 	(111(00. 	ho-o 	('11 ojo 	010(1 
(11) -) l':t1(u 1012211iit0)  ¿i 1i 	1 	111)10, (1i0(1i111hi 

uno peque10 iiiiiio-ha 	1]5i(:eil. Ko 1i •jü i:- 

(iUi1'(t0 101 .1 má:,z 	 cnt 'e las 1 
Y Iiis 2 Iioii'osun tio1ni de abanico. f5m0 
OjO' 0 1 0  iioiiiiol vii su coS hiJ() Y  tiC' acue. 
(lo su edo 1. 

Toda est: signologia nos hizo 001151(1(2 

viir o 	liestl'1i 	Pii1ei1te ('(iii))) pOI'too)I1) 

lIC (III li'astoiiio (It' la 	ilnCiilocihi. 
\( (1lstiilfli(i(11 m)S Hevó a 1111(0) ci do-o-
)1St 00) Ile sitiolioflie de \\'aai:lenhurg.' 

)hiCinl)) °iiie  el 	inisnio SO iW).)111Il1.»hf 

leo.  1IelltelhleJlfe de -oidmi coligmlito. - 
lIcitollioo- Oil OXOfliOli audiom1.rio'o €'jo: 
(ia]1za(lo, lo colal lite iinjiosiihle de i0'a. 

/iil )oiI' la ec.lai_t itt' la parieilt.e. atiliqi : 
iI iinii Ok' 1i1p(.ia0Y 

sia va que 110 icsiiohide  a eslimu los s 
(2(0)1)5 filIl VOS ni ORI1OI.O5. 

1 TiOltilOS (iil(4110511(() dilí_'ieneial ('(111: 

es de tres tipos y 
ola (111(1 tiene una fo i ni a dlei-entc 
ita (isI-nhl liso: 

gent - i.lizado: liei'ene i (-e1•eSIva 
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CATEM DE PEOATMA u 
ANEi. SEGURA 

( 	 eHi(Jyj( 	(I( 	¡( /flUi('/(/(. 	.!(•. (((/ 	/(( ji 	(?(H(( [((sni[ 	/(f .P((d(()),( 

lOta 1 zatio eii Li P11.'P,  iahcllo o 
au1Ifl ira íloiniiuinie: 
alhni-iiio 

	aID- 

limita(b) U los ojos: litadi 
YO. 

Se (LI1iL(ICIlYa po: la CXII cadi Plan-
e (le la pU'] 	' CI (:Ul)Cl1O, CI ((liii 	íi- 
Y SCdOsU. Laj al1(.)lidIdaiJCS 	ulares 

que le anarípañan sen: ojos insalos e 
treslúchitm. cstiahisinur o 	 e 
:o:obia. 

2 	.AIP It disiiio 	la la nielaiiina en 
e eiel \' l)ii11)O }lIlOSO pic 	-ttt 	o 

ci irís. \o IliiV iiislagiiitis ni IOIOHI.)i(I. 
ordcia I1cI\IoSa. 

le \ gt-Navatiati : U\t:i-
jSiO1I(-1U. alopi'i - ia. joIi 	e vil litio. 

)kcUsión 

(le \\Ud  II cilinlU ninisi 
e. eleinismo e a li o ilcra L)fllo orinas 

::iaiites ile Iii 	oria, siendo el 

}:diiisino 1111 	(1iL1rttl' ticiicl'alrilciite 	cte.- 
sien. l'isle bebo ha i;iiisado iliteresaiilc 
t')(.'CU]iI(.'iflflCS 	soloe 	Li 	l)i11ti(I)cSi5. 	Vii 
(11t' lafltc) lUS i'('lll!e-: pígiiien1iilas umno 
Li- eiiIiilas del g;nigiio espiral. provienell 
d e la tice a OVO ]I 1 

Jd - 1e síiiili'eni 	llir Ilcsrl'1]eto por \Vaai - 
(.lVlll)t1 ( j- 	u i' 	 iii IZO 	('0010 	inI ('- 
uTiinles i)I'lilril):i]es (III.' CSta nueva (1111 
'Jad, lO ltci'oriornia del iris, el dcspla-
zUmiento Inicial del en liii) ined del 
oi'lIt-;o lapiinial de anllH)s ojos, asot'iado 
Ii soi'dcra (:OflLil'flhl.a, to,.lo lo ('UOl es ilt'-

('1 . 11111001(1 jV iit1 iCUf leol e. 
\ (51115 ¿1 nolna lías se a,leL1H1, un co-

siineharnitiito de la base de la nariz. Li-
lJ'l)l-iia ' lliC(liUl ile las cc-
jaS \ 1111 ii€t'li6ii ldtiieo o gris CII la 1:111-
le media e hiel-br de la iinplantacián del 
enrio iabelinlo: (ii la iuveiitud se ag1'ejII 
(llCafle('ilfl cifio I etoz 

('ori eto- dalns e sabinialo del tichc-
nliiilsnl) ti'ih(-'tití) dr 	III ('llfi.'l'hlledlhll 	¡105 
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pe(ligl'ee (le l' 	La observacion animal confirma estos 
que observamos h '. ho en 1 11 exPeVienuia de \\ oltf 	Si 

(1 ispusi mes o realizar e 
familia, con el leSUlta(lo 
en las figuras 2 y 2. 

De los datos aportados por la literatu- 
hemos llegado a la conclusi u (le que 

o la vez de estar ante un sindi'onie de 
importante- implicancias sociales, la en-
termedod se expresa ricamente en la ge-
neEllogia de nuestra paciente. 

('orno dijimos, el síndrome está gené-
tieamente (leterminado y su forma (le tras-
mitiise es del ti l• () autosórnico domi-
na ni e. 

De teclas las cal'LlCteI'íSti('as Clue  hemos 
señalado, debemos hacer hincapié en el 
fenómeno aU(litivo que acompaña a esta 
ent.lad y que es la sordera congénita, 
debida según F'isch , a un defecto de la 
eiesta neui'al, hipótesis no compartida 
pol' el resto d.c los autores que se han 
ocupado del tCfllEl. 

La aflEltOITllE1 patológica ha encontrado 
una agenesia total o parcial del árgano de 
Coiti, del ganglio espiral y del núcleo co-
c]Car. 

Tietz i  llamó la atención sobre el hecho 
de una patogenia conjunto entre la 501-

dera congénita y el albinismo, va que co-
mo dijimos anteriormente. (El rl t o las 
células pigmentadas como el ganglio es-
PirEil, derivan (le la ('resto neural.  

chel 11 , \\ i [ son ', y iAl ueorge 
En otro orden de cosas, nuestro estu-

dio (leseehE la pretensión (le Margalis 
(lUiCfl sostiene ciue se trata (le una heren-
cia ligada al s:.'xo. 

Conclirsión 

La sordera ('ongénita no diagnosticada 
o tiemno produce ausencia del aprendi-
zaje de la palElbl'a, retraso en el (lesarco-
1 lo psicoite1ectcial y pérdida (le un in-
dividuo poteneialmete útil a la sociedad. 

La penetrando genética de la sordera 
dentro del sífl(ll'omc es del 2tP , y (len-
ti'o de las sorderas hereditarias llega a 
representar el 1(1 ';. 1 Sank, 1902 

Todo este nos lleva a la conclusión (le 
que el examen auditivo, en los niños con 
trastornos (le la pigmentación, nos pél-
rnit'á diagnosticar tempranamente las 
S01'dei'ElS congénitas. El síndrome de \Va-
arclenburg es un ejemplo. 

Hecho el diagnóstico, el beneficio para 
el enfermo es inapreciable. 

ll hermano de nuestra paciente ( figu-
ea 3 1, cOn tratamiento foniótrico, ha (les-
arrollado notablemente la comunicación 
hablada con el mundo que lo rodea 
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Un caso de síndrome de Edwards con 
cariotipo normal 

LEONARI)() SA1XD() 
JOAQUIN PAZ 
OSVALDO M UTCHINICK 
EDUARDO CASTILLA 

(1). 1(1 ¡ f) 5('in ( 'co tífica de la S./ .1'., ci  

Introducción 

.1. H. llwa '(ls V col l)ol'a(lotes 1  en el 
aI 1 r)U( describen por primera vez un 
:ndromc de mal foi - maones múltiples en 
ci lactante e u v o estudi)) cromosomlco 

:'vcI6 una ti - isomía pai'a un clomosonni 
grupo P.,  llihO ) que ellos o 

'rpretai -on coiiiu un número 17. J-osi e-
Tr,rnentc 1). Smith V (.01. identificaron 

:orfologienmenle al e'ofliosoma involu-
:'acln coni':i un numero 18, hecho final-

:_lentc corroborado por K. l'atau en 1 ¶)íú. 
igual concl usidu llegaton otros auto- 
ir niétoclos autorrudioi4'lúl'i(os:'' 

Varios (lentos de Caws con síndronie de 
ivards han siclo publicados en el niun- 
hasta 1a fecha comprobd ndose en Iri 

TarVOlía cte ellos la ti-isornua para el c o- 
Taosoma 151 No obstante, es I:leresa]io 
untualiza' que el cuadi o clínico (síuclro- 
e de Edwar( Is ) _justirica solo la scspechj t  

o el Wgnc5-itico cTe la anomalía cro- 
tflS0flií ib 1, no debiendo Liti- 

J'.€ =Ss expresiones coino SiflOnilTiOs 

P01 nitis que ambos hechos se encuentren 
frecuentemente asociados. 

Se presenta aquí un caso que ilustra 
estos conceptos. 

Presentadóii del caso 

1 - .t)icc(Iío1cs p)'(' !/ 

(:)i -den dT gestad ti: 5Q. orden de purldLul: 
IP. Coiicel.iide en ag')stc 1967 nace en junio 
1t)ii5. l)Lllc'i(n (le gestación t() selilaílaS. l)u-
'ante el ernleii'a'i.i.i la mache i)a(ll'('i( de anu-
sitis crcnica pelo lic ('ecihl,) ll'atiilTlil'itn al-
gulio. ln vi primer ti'niestre ingirió 'unas 
pastillas para T"nWr la ])resi(n'' no tacar-
dan cte ci toga ni dosis. Present aCj() ti cc tú ¡cii. 
I)uiación da trabajo cte l)I't0 13 hs. I'art.o 
esipüritúiieo cutilcico. vaginal. 

Nciniient. siinpic. 

2 - al nteredenles /)Ost)i(ltOic'S 

5 e x 0 InhisCulIn,,. Peso al nacci: 2.950 g. 
(oi'dón uml)i leal tiene tres vasos: se cliagnos-
Pean maifoi'maciones niultiples: pt.tntaje cte 
Apgar de 1 (uno) al minuto del nacimiento 
sólo late c'o1ain ) . Se efectúa i'esucitaciu'ii, 

notúndosç' i -u1)etidas COO vuisiones genera liza-
cias .S u" pasa senda flasoglist lico \' se extrae 
1 1 111 (le líquido verdaso. 
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3 	/au io : e. físico a le edad d doS /i e rii 

Mtn(n (la pi i > 1(1 mc neja (1(51 froillal COn (lepre-
sion reltil va de base (le flariz y ile OjOS. Ore-
,as de Franca iniplartlaei6n baja. Paladtn lien-
dido medial 2/3 ciscos \' 1/3 ]i1i.do Mareado 
micrognalisn'i<> Hombros rígido en aol ever-
SiOfl. nlalniíis hipeitelórirtis y umbilicodas. 
Esternón nhidc 'i Cm. Miii(a(l(t liipei'ti'icosi 
en espalda. Nr se a useu Ita o si plos ca rcl jacos. 
Uñas hipereonvextis en mande y pies. En am- 

Al 

TOS 	

'' .) 
í 

,/ 

1. 
F!Gtilli'.S 	1 	y 	2 

has manos: \'ai'ias rigideces metacarpofalón-
Ocas e intei'falóiigicas en flexión, afectando a 
los diez dedos. Codos y rodillas móviles. Ca-
deras rígidas, la flexión sobre la pelvis no 
l(a (le 15 (tel plano de la ('anta, y la ahdue-
cion no paso de ll con la línea media, siendo 
esta limitac3in bilateral y simétrica. Las pier-
las se afinan progresivamente (le las rodillas 
liana los tobiltos. Pie equinovaro con mcta-
(arene ad(luclijs hilatci'al. En los diez dedos 
(le los pies hay i'igideces en extensión mcta-
ttisiifti 1 íuilí(i('iiS 1. 11 tei'fa 1  t'mngieas. 

Extimen realizado iiom' lectura directa con 
01(11(1 de dol)le niego. Figurt.is isa. dedos: 

1 .\: tti'i': l'(': prEti1li iuliital; '.': figura ilci- 
1 ,ti seciinnnia ('NpUOCtii ('orrcspomldo (le 

(1(11(1 . a 1 cii Inano izquiei'cla continuando (,ffl 
(lidOs 1 ti .) (It' 1101(1 (Ic roche. 

.11< 	Iiiillti'ioyis 	Ii 	o. 	f'titrO'OIl: 	tUi iliones 
1) 0(1 aliSe/dr. V Ii/Ui' C5Cto. 	a/me 1 0 tihdinicn. 
l'31;iil osea 	para 	'Oc iii] iiiu'ido 	le téi'- 
mtno. Pla (sil c'goiilo. Cef'ti3'lieiiitjtoni (111 ir-
'iloil Y cdcji,e Frontal. l.a sU 1 Ui'a 'tmnileloidca 
es i'isililciueote yoós anc'llti gue las rOI'oOariis, 
sospochémidosc' e/Odio/FC (10 l)lil/(lV-\Vtllker, 

I']i't/,o'?oo 

E' oid :  l'Nliccv ti la edad ile It) borne. 1,-, liii- 
U 1,/lOs, 

7 - 	1 itt (51/1 otee foii/io,'(s 

l'31a(l niatcroa, :11 eñe e_ltid ititei'mlt(, :11. 
se detecte coiistmn aflitlad. Henintindtal comn-
pm.iissttI (le ((ti lien/iltillil y (los hvm'ni:tna.z eI1ios 
Y (le no alerto esl(oiltalleO. 

llama mt/terne: 11ev tres tíos y tiLo lies, 
sellos. con tlesci'ndcncia conipuista (le (los va- 
('FIles V (1111/ mUjer, tOe (le los \'tO'(illCs 111/diO 
('Oil nml)clla(-ióii  congemlmta (le falanges cliste-
les de dedos 2, 3 V 1 (le iiiano zqUerda 

1 lema paterna: hay 1 res tíos y cuatro tías. 
sanos, (:011 d€sce(idcllnit( eompnesta poi' doe 
\'tll'OIlLs V Ulla 111UlCi'. siendo esta última oigo- 
frén lea sin diagnóstico etiológico establecido. 
Celle lllencto/iam' (fue esta (lina es. pi'udcinto (le 
illiitl'iiliOtliO consanguíneo ('111 re Pi'I°S  her-
mallos. 

/?ee o/lada (le la (o lope/a 

l,.ti conclosjones positivas miel exemeil no-
crópsic'o, apLtrte de las iilallfíi'fllaciltflos exter-
(las (lcls('i'iptes clíni('amerlte, incluyen: 1) ate-
lectasia m'nocierada con obstrLcción mucosa 
llronquiolai': 21 hotel anatómico pei'sistem}te; 
31 hi(li'o('afalia coilgénita y (liltitación d( , l ('tien-
to \'cmlti'í('u lo (síndrome de Dalld\'-Walkci' 
1) coilgestión esnIéllica -  ri ) bemoi'i'agias intra-
pulmonares .1 aslmim'ación amniótica; (ti entre- 



.\!u i..'VI't - NI 2 - ABIUI, I90 

.30 	» 3 

ZI 	u 

F1(.L'R% :3 

II.: 	lj 	;it 11'. 	.11 	Iii 	(-I.i 	II 	ji. 
cO ;!cc' 	iRiiiiieOin: 	1 1 	Iii'c.i:1('lii]:I 	II 

Ii;I;de. 	Y 	?I 	i'ai:ic':ini 	]icLO' 

1; lii 31 - ii 

OX1iIlii:'O 	clii' L<l'illI ¡1:: 	tilO 	ie;i!izziai 	ca 
1 l l 0 	Il';IY 	po]' 	(_. 1 l 11 i v 	1 u' 

: 	.aei'c 	101(11111 c,I'il,nicja 	ji, c,I;iiI iI 
liii'] iP 	lii ziciji, ca tui 	Iificacjai, 

S 	 aflz',i'occ Pi) 111 e t aí:, - ic 	pc' ,j)0li'\;ci'Ioli 
di 	1111':1'Oz('l'il(l 	c,)11ICcO111;I11 i,1 (0i' 

i: 	 ji 	cIict;i{;cc 	í:'t(lcl';líi;l1I;I, 	('1:11 	lii';, 
lilial cli: 1.)O (11001(1 '(Y, 

nullwr', 	('lId lliciil]l'lI('() 	11)1' 	1 netnlaac 	1111: 

co ri; 	ial 	uIise'i'ii c,liiae ccii;i do 
1lI('il(IY de la. Eiln llOi11'iliU('lofl 

uploicii;i ( c UJiial ya 1 Fillili)i' a faol'c'a 
ea. 

ningciic;c ile loa Pu) nicial'aaea nn;ilizadaa 

'iln1ua, aten(lci i_'l 	('al'Ic>tiJ)il ciorni;iI 	1:>' 
-lo \ \' i(hi';ig'ii ('oiifei'eoi'e, 

C.3ment ana 

1 e:e-o aqui pi'eselit1ldo fllOti\'( la 
tle' sill(ll'ollle cJe l'd\\'0i'dS -ni ou;i- 

diii el ifl'oo, f'llild;cIn('nla miente: 	1 ;i e ¡ e J 
liip);iiliaCl(n baja (le ore-

115, nhiç'i'c)Ll1at 11111111, taJ ¡peo equinovaro, 
llinil 0(1011 el] lIl)(lU('('O'Oi (le 1' 0 (1 ( u' as Y 
11Oi11l)I'(,)."i, (l'f'I'llll(l;eles (111 1 lexolIl (It' 105 
eios dI' la ulanos y les lino Iii- 

P('I'COIl  Pi't'sent;-i ha ¿1 lliás, u (1113 cc 
ni;illou'nlaeiicfleo 11(11115 ('Oi11l)1l bies ('Oil 

sill(j1'Ilill(' Jti L(l\Val'(L-i: ('ritau'ala polar pos-
tli;oi, Y (Il;ilriei6yi del ('Ululo \'eult]'í('lllo. 

l',;j 111111;l(liIu'I'z íI€' 105 lHl€as l);11)iliI't'o tic 
lii plIIpe]o1.: Cte los dedos (U' 
50i() siete dc los hez tiedos hl('l'011 anali-
zah!es ('1)0 ('t'l'tc'Za siendo I;is figuras ob- 

	

ilos 1)10)15 \. (1110(1 pi'( 	Una eulii- 
1 

121 lltiiU&'l'ci de al'('(]S €S chuto ill)]1(.il'lllnte 
tno'ri el ili;croi;stioi'c (.11,' iniidi'oinr' cii' 	EcI- 
\\'I) 	 ('Oil 	mavio' 

(¡1 It' ('11 	 >lac'ioo 	gr'ne(';i] 
no 51511] Iii (')i,  r'st& (5150 ('Ono] Oyente III 	ii- 

Ic i'm;o'ioii 	hl ei o Li. 
Hit';, iIllc:I'll)aCjoIi i'\isli' t'ii la Picrato- 

('5i)E'('t') 	5111) ii cole (e l'1i 1 \\'a o: k ion 
'lii cii jo 	II 0(01111. h'obo l)osiilIe iente oes- 

i(Il) h°" 	tench'N'i;i 	'eneu'n1 a piihl;c';iv 
515(5 	1:011 	11111 03111] ¡LIS 	('i'1'>Ili05illi("LJi 
ciii] ini lo a (sos 11)505 ('111111111 tI col (1-

Iii) 01'olflOsiiuliO'o I's i]l)i'ilO-ll, Fiil\\'('fl \' cu l . 
[jooh 	Yunis. ltdP,'' y T;cv]iii' y  

Jial,po Id ero lo 'a5c:35 i [e 
clu'onw tic EiI\\';ir:]o ('01) ('Lli'ioHpO 	loi'illa] 

bis pos]]'iles t'xp]ioariones [loca iiain si- 
1'ii'iii Soi \';il'lL]s, clii 'e cHas: 	1 1 	Que 

tinte di' liii 01051] uLpio 	)ai'a 111S1)111 fa 
1 . no h;ibiHin]oso ('llrontr;cc,'o la línea re 
lila y 1 'lOt 1111(0 ('Ol'l el 111(10(1)5 tIc esi udio 
:itiln'rcdo,2 	Que se' tu'ate de 111111 lu'isornía 

cc pac'cia] oai'a ci c]'ofllosonla 1 	tras- 
ooaiio LI (liii) (:1'OITIOSOITlO i.Pn ]Iegac' 11 1110-  

(]1]jP0]' \'isihL'llleiflle sti esti'1l('lu]';1, :-t 1 Que 
se tinte ile 111111 ,i.'('110('Ol)i;l 	O 	feliOu.'l)ia, 
E-ita ultma posi bu ida;.i debe oci' ('ollolde-
'nilo ('1)1111.> I1IU\ probabli.' en ('0505 'ii  (tle, 

('01110 e] ti(]Ui pI'Cselltado, se evalúa 110 
í'c'i iot 1 1,)1) ex('lusjvanleute ('lílli(S) Sil) 
flleritc)o 1 cioei_ifrnn'os que Ic. 1)l'c'('ise' 11  

l)e oi.: tilo 1-índl'011leo asociados 11 tl'iSo-
furia aolosoil'iicas: sutic,lron'i€' (te Edw'arris. 
de Palau, y ile 1 )own, el 1) 111 11010 Cte ellos 
es e] 1211'flcuS ('spe('l'í1('0, Eiu ( -1] 1 111e111 ('1 (le 
Ccuuen y Ei ki'nan ('11 1 " de apc'oximoi' 
110 diagnástic(c l'etl'ospectl\'u de síui:.]u'o-
roe de Ldwa ido y de Palau en al 
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estudio (le las descripciones de hallazgos 
clínicos y necuípsicos en historias del 
''Hospital for Sick Childsen'' de Toronto, 
Canadá, les fue posible establecer un cri-
teijo diagnóstico para síndrome (le Patau, 
pelo flO Pal a síndrome de Edvaids ilacla 
la poca especificidad de este último. 

La definición de síncliorne de EdWar(iS 
corresponde al fenotipo clínico y. Si bien 
casi SiCflTpi'( se encuent a asoCiido a 1(1-
Sornia IR, no se (lebe considei as iue 'Síu-
diorne de Ed wards" y ''tuisomía 18" sean 
Sinónimos, ya que la definición de triso-
ioía corresponde a un nicI citogenético 
y iio clínico. Esta corlelacion, pero no si-
nonimia, es también aplicable a ''síndio-
me de Palau" vs. tiisomía 13'', y  a ''sin-
diorne de Down' vs. ''tiisoflljd 21' 7 . 

Es necesario remanaly la poca preci-
Sión del diagnóstico clínico como ileler-
minante de una tilsomia i. la cual pue-
de sólo ser soslJeciudl:l  el inicamente, -v la  

necesidad, de efectuar un estudio (10010-
sómico antes de establecer el dagnóstuco. 
concepto éste opuesto al eXpICsa(io 1)0 
[leinuichs y Allen, 10h3' 7  respecto a l. 
iii necesaiiedad (le realizar estudios cro-
mosornicos a medida que se precisa uiiá-
el espect u -o (1 inico del snid orne de Ed-
Wailis. 

11 E s IT ivI fN 

Se oresenta un recién nacido vivo, mas-
culino e o n malformaciones (ongénita 
múltiples compatibles con diagnóstico clí-
nico (le síndionie de Edwaids. El estudi 
cromosómico en Sangre periférica unos-
tio un caliotipo normal 40 XY. Se pu-
tualiza la poca precisión del diagnósticd' 
el ¡nico y la necesidad de efectuar estudios 
croniosóiTuicos ante todo síndrome (le Ei-
w a rcl s. 
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Acerca de un caso con síndronie de 
Patau y trisomía 13 

4. i nlentarios ieSpC(t() de sti fteeueiieia 

i )t \Rt.)() (.\Si'l Ii .\ 
JO\QLIN 
( )SV.A.Ii)(.) \ILTCHIN I(1k 
JORGE NO(1111 F;-\SOLJN() 
\I\RIÁ IÁ ISA AGEIFOS 
MARiA TERFSÁ \IART!N 5  
FAT L IA F\RIÑ; 

7ttt/iutt ptt .ttfttt/n (1) /tt /P 	(5ittti ( 	/ttt (O 	itt ,..l.I'.. ( 1 2-.V-HfJ. 

1 n t ro d u C(. ió II 

 de 1l1.Oi1 hO Sl(lO ()Fig1l1l - 

T:fle1llC ( e( ipto p01 Caus P-1tL1U 011 
;O como cunden (lÍn]Co l (eUl(l(a II- 

liii CI fll000fllP del grupo 11 
Cd (it -O) ( LIC wjuí CC p10sefltu ((ilisi lt LI- 

Pillfl ci conocirnieiito de los atitores. 
j~er caso con coni nn.iún (1togcn- 

7 . t:olflUfl!Und.o 00 MLIC (lo pni5. 

Tri,'ii1 ¡t(iflhI (141 (ilSo 

!/ ttt1t1ts 

_'-ddje 	Iuiiliiite'ia 	\' 	iinjl 	Fei.liti 	(it'I 
::nitt 1)eii(Jt)  niclistrilal I](tittiit] : 1 l/7/d7. le-

ia pidciltlt' de ct.tntepri n: 21/7/1-7. 1'etiin (le 
CiflhiCfltit: 	22/1/OC. 	1 1111 citiri tic gesttttleit: 

IUrtlI1tC el segundo (udS ile ,(deSttt(it(il la fha-
'•' 	!'ecll)i(( pi gcste1011it pol (10(1(5 cli lo le- 

Sn 	Unhl)t)5i(i0 	titi 1)10(11(5 0 	pi(tl(Lil)iC t11111- 
.a.zit de 	 1(t) ttir-( ttrtO. lltt liil e) 

121 	(5(t)  ((el ('Iili)illilZtt COle)) ciii (((Iii- 
Otll('5. 	\aii:is 	tltetinjll(eittlles 	t e 	1)11- 

1(iliZti(ltis en 	OleE  

hi( e 	i)()t 	hlh(cthhll.ettjl,llitin(i 	liii 	Cii 	lii 	lace. 
I(il(lt 1 	SdIe 	i(stilba(lhts 	 1(1 S.  

1-arte uspOhlT;ilieo. 	agiiiitl. Cul(ClCt. ile 
Itt 	n- (le i.lntclett 

2 - 	.1 t/t  (('(í(Jti(e j)tt(tlt(t/tt/( 	!/ 	tt(itttitt 

(Xtt iilihS(Iiliiltt_ Iestt il lindel': 17(10g. Litio-
Itt eejtfltttflCt.t. -e tlittgiiesticait inafoentario-
Il€-. 1111(1 ti pies. 

1)ealc ti l)ttCillijCilI(t litistti cii lilUelil'. ti 
((10(1 de 22 dios. sUfre repetida, (lisie dc apiiea 
\ 	titl1t5l5, ¡05 (1U' 51(1) pttlttfleiidtl5 y de re- 
1115(0 LslittiUúliea.  PIO seflIti iliídiiiltei tilinien- 

1 0 1 intni ín1i 	(le ieílt_'jo (le sucCitni. y el pceo 
tilellliflhi'C ¡tt0gICsrvitln(iiI 

i'.ttieo,t (ts)ct, o it ((i(t(i tic 	1C (10(5 

i'iiilii: .10 cm. ['estt: 117U9. 1>ciínielii celo-
111(1: 	12 (lii. 	Piiíjii(titt 	titti(ici: 	:S:l tui 	Peri- 
tileUn tilttlttlnhilnl: ti clii 	Peso, ialln y 
itt teto lici - e entiieiiti-:tii 

	períme- 
por (lelitijo del 1 ci- 

]tett(litil( 	jitt' 	tito!. 

00 Cin tro dr Cien e Lira Medica CIP la SiUrPti( Ci)) 
d-Inc edo de cal Ud Pu bu (1). 

Ile la Sal a Pr linera (1(1 Hospital de Pediatría Dr. 
Pedio de EIieilO. 
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\liccohutqi:iccfaIia. Icc11tal Cii lo!)ogan voli 
prominencia de la suturo metol)ica. 0n la 
frente hay I).rOtlIsO vello en lineas ])a1l((a)S 
oh1jcua plitieOdO (le la loica mcdi:i hacia atrds 
y arril:>a. Aplasia CUtis vdi•tex en ponto lomb-
da. l'abOliOnCs auriculal . c.s (1i4)idstiCOs y dc 
imp]antación hoja. Hiei'lehaisnto ocular. Co-
loboinu de iris bilateral. Vasto heinangioina 
capilar i'oj \'i11OO en regido IJarietO-oceipit:iI 
ilec'eçhi. 1 iliiü ICl)O1'inO l)ilOtCi)il (ÚtliplClO y 
paladar hendido total. 

Cuello corto con exceso (le piel en la nuco. 
Se ausculto un solo holosistdlico intenso 

dirundido sobre toda el ¡ieii precoidial. Crip-
torqidia 1illOtei')ll. 

Pie e(huiooyaio lij]ateial. \lalioi'ni:.icones ('11 
flexidn a nivel nietiifildngico (listal cii 
dedo 29, y rigidez en [lexidii inteifalúngico 
proximal en dedo 51 Cstos rigideces son irle-
cluctililesy bilaterales. Lo ami as monos se 
observa un inico pliegue le flcxido palmar 
transverso. bis odas son lii 

I)iogndstico clínico: Síndrome ile Catan. 

1 — /1ro )oiii. )o(lo?loqi(o 

Tncluvc crdneo: frente y iieifil: liesos lai-
gos, pelvis, columna vertebral de frente y lo-
i')iCOa'l)dOliiiliOl. lOs eleiiimnt.os positivos son los 
siguientes: .1 ) micrubi'aqiiicefa]a: 2) fontane-
la antei'bir anorunolnientc amplia; 1) detecto 
óseo craneal en punto lambda: II talilliós c-qui-
novaro bilateral: 1) acenesia bilateral de la 
duodécima costilla: U> los peionés son pi'opol-
cionalmente iios anchos (l1 u normal. 

— lIte co o cc de tubo tu /o rio 

(rupo 	souguínecc 	[1 	POsitivo. 
1-Teniahorilo: 	III) 	/i 	l-lcmogioldiia: 	0, 1 g 1. 
Ttccmc'no-) de liemat le5: 	1.1.1 mil loiies loo'  iiiiiii.  
llecuen t o 	de 	1 e 0cm ib e.: 	12200 	)ii ir 	nl iii 

Neatióti las: 	(0 	%, linfocitos: 	2, 	C 
Lenc'ciin 	di-' 	Vagnieo'.: 	no 	reactivo. 
Electioforesis 	di: 	hemoglobinas: 	Cien por 

cieiitt) ile li€inoglohiiia P. 	con 	ausencia (le he- 
ninglnhin:i 	,\- l - 

Morfología 	de 	polimoi'fonucleai'es: 	Se oh- 
oervan 	gaticliie. 	croni.atullicos 	en 	11 	1e los 
'00 	ni1elc'i e. 	i:bsei'vo lis. 

Electrocardiograma: 	Muestra 	un 	ritmo 
iiusat con frecuencia de lóO l°' minuto. 111 eje 
oldel rico Ci47 120' a la derecha. 

(1 - 4 (1 t ere (1(21 1 ti lO 1 / 1 1 LUÍ Ci 

Madre y 	idre iii, €'llilClI'Clitil(los, alillI)os tic 
20 ados ileedad. Casados sois meses antes de 
la con cci )('i dii del p111 losi tic. 

l-Term:indad: Madre primigcsto, 
Rama paterna: Fn lío nacido de parto lis-

tócicu, apíirelit( mente sin niilforrnacioiies d-

ternas, que podecio convulsocnes y falleció a 
la edad dr 71 horas 

Tamzi materna: t tfl  tío sano, soltero. sin 
desceniIeiicia, 

fadrc: (irupri ti. Lb Positiva.  

T)et,ei'miiioc'ióii ctioiil itat.ivo di 	li hnio- 
giol>ina F: contiene 1,7 '2 por ciisn;ilina- 
11/.0(1(11 o cali no. 

— l'llecti'ot'oi'esis de lo lien oizlobino .\ 	.\-2 
ipilieIiicil)(nt e norinal. 

- 'lución úcida de la hemoglobina eruto-
cuico: aspecto alcorentmlleilte norii):il de 
la heniogliilmina 1' erit.m'oeitir:i ( leche y 
N lcib•iuei' 

-. Resistencia globo Iai o5111(ili('íi iiicriuia2 
Sickltng negativo. 
Investigación de l)i'ecitiitOiiOs intr)lelitmo-
(itIiiiis (le lO lieinoliiliiiicj FI ilegal l\'O. 

\f:icim'e: (Irupi A. Lb •nccUlmivo. 
— 1)etem'minac'ión cuantitativa de la benni-

glol cina F: contienen 2,2 ''1 poc' desnatui'c-c-
1 Loción alcalino. 

-- lllectrofom'esis ile la hemoglobina 1: 
O luid) tC mente lliunial. 

-- Lución úchlo ile lo hemoglobina eiiti'o-
citarlo: asta  cta ap:lrdsmtememlte iiornial 

t-iii he y Kl ci houei' 1 
-- Resistencia glolnilai' osniotn'a noioil 
- Sicking negativo. 
- Investigación de preci1otados ioti - oei'ilio- 

('it:liiics (le lo hemoglobina H : tiC OtlV)I. 
1 )iogoóstii'o titial heniotologici) cii iroli'e y 

mac lic: nicrnolis. 

1 oó//.cOc i'/(iOOc/oc)/(O 

II] examen cic:unccsonilrc 	c realiz( cii mt'ta- 
foses mil)sic:ls olttennjos por cutivo de linfo-
citos de sangre pei'ilem'cca extraído o la edoil 
de iu día, . 111 niémulo utilizado es cilio mcdiii-
cOcioil clii ciesclillte por \looi'lieod y cololiccia-
dores.- 

Se analizaron it) niot:ifoses por ohsemy;icioti 
directa ii mtcrosccpii coiit'erciccciLocdose Sí cO -
i'iolipos ile mneialasc's fictogiofiailas ii cuco orn -
pliación finid (le 1.1100 clioniel 'os. 

121 número cronlosonildo por metafases fue 
ile 47 to 11 (clubs, de lii en uno, lic 111 en 
cus, (le ji en cina, y de melios Ile -Li cml ilos. 
Fin ninguno ile las 511 inetolases analizadas se 
olisei'y:o -on oPetaciones cstiUctum'ales (li' los 
croniosonias y en todos ellos se cicsei'vti'oo 
siete ('iiftilo'111105 oil i1 giopo _)i 1. 01111 cii 
los oneuploiclicas La lolid-losión del anólisis 
ci'oniosóiiiicc es de tm'isccioío 1:115 17, NY, 
im;P. 

Sí — //ezcil/o0i de ui  

,\liat'te ile las cnolI'oi'mociones cxterilas va 
c.lesc'i'iptas. he. ciatos 1ccsitivics aportados p01' 
el exornen onotomop:itológieo si/II Itis siguien-
tes 

u Cei'eluic ron cliómetio lengiludinol tedu-
cido lisbozo (le miciogilia Ansuncia de 
nervios olfotai)i:cs'. Al corte: cavidades 
ventl'idilares sin lioc'ticUloridacles. 

2) Corozon: coinunicacion intei'aumiculn' al-
lo, intei'esando al tobi(1ue inteivifli rico-
lai'. O i 1 f ic io anricttlivínti'iciilam' único 
i'ulmenai' estrecha pem'nic''ih'e cciii din'-
tus pei'sistent e A0Ito dilol.:i(lO. Conlu-
sión: canal ati'ioventriculam -  común. 



i1() LXI'UL - 	- 'BIt11 1)7(1 

\!j(]()s(((1)j;i 	InI;?1: 	1x(es() 1k 	(InsarolI 
('II  

(iC 	li('lIillL 

E ((Inentarios 

1 (CIC(( (le! I eiiotijiu (1? /1/rl 

/ u/lotcl//]opuIolo(Jicn 

s l )]d!onln de lau 	(jIlStiiIJ\r ((11;? 
eeOIiOCi(11 	5'ia(i0]1 (IL' mal- 

rationes (ongéllilas (ti as frecuencias 
tiv;is han iO flo(tu1i nl(mte 1t'Vu-al-
P° d?\ (505 ;iutoi(s. 

(human lenu ,  las íiieas iíts afecladas 
a: facies. ni¿inus Y l)1C5, en 1 auto (J1IU tas 

fmaciones internas SuOlen pieselil a 
a:uvor varialululad 

ln la taIlla 1 se (oniroIllan ti (wc1I'(( 
a;lico y neciñpsico (le! (as) l)1e€mt( col? 

I7stad() de 29 ninlfoninaenmes extniiun 

'1' A TI L 1 	1 
(11 hi ula 	pl II)' IL II lazgI ) 	< 1 Ífl ((ls 	V 	II (- 

(JI '(CUS ('II síndr(,nlr de J'alati SegIiD Titvh,i. 
iliM. (((ti el (1I'() qm .  ?i(Jllí se 1)I5t'il1l: 

- 	I'i'e-ienle. 
—: Aiisenle. 

Nu se aI)€. 
inicrI ((('tUlia 

1 (1 
- (Úl01)O?I1U (Ir i 

- orejas (1)' i(OptaTii U(IUfl hIIj; 
-- l;itP, InI)? 	111(1 

liE'iiíi ¡ui 
- heTianeP11ia api IU1 

ha 
II5a5 ('  

1all(' 	('(i11i)io\;lrel 
difi()ilt:1(l (U) il1i(111()U1U 

ir? erina 
(1(1 	(i(')iril!e1ii 

- hl 10]( nía 
cFi-ls 1 pnciFas 

- ('oflviilsione 

- 	liuit?l!'Il 	isu?i 	(((lila? 

-- I))icis5_iiIIl 	- 1(1) 
- cueflo ((UI)) 

11(1(11 
CLI H(-N?O11 II) 

p;ilin;0 du 	tirO?:) 
II 1111)1 tir;il 	II 	1 ())iiii1i(i 

-1- (1iJ)t0iOlii(liU 
;(1(s(11(ia (It' PiPiolo- ()J.tal)UIH- 

(I(_' pehis 1 - rol;?! 
- po!i(!stosIs ('('lO)) tui] ii-al 

- nial ti it1Uji?? ¡lites? II ial  

Y a uialloiiiiacioiies nienas consi;lei - a las 
(nulo lJ'e(-Wntes en ('1 síndrome de Patai; 

ui -  \ iigela rFi\.l()r ( ltl(:-) ('o liii liaba- 
JO tCn(li(01l( a establecer un 	i(j 	(Ijc)j- 
111 maule pata el diagiuísi it:O d ifeleminia] d, ,  
lo 5Íll(li - oum:les iIt' 1ata(] ' cte Edwal - Ils. De 
esta (Onh'OfltaClón Se (()llelUVe (ILIC ('1
serite (ase> puede S(I' (0l(5i(1e1'a;l() conO 
lina forma t IpicE! Y conipleta (le slfld('0Il1( 
(le 1 > ltflfl ('7)1)0 a(h(1l)7j5 sen;mlai (uit' 10(11(5 
lOs (:'IOilleii los fenolfpicos presentes en e] 
han solo pi'eviaint- ute tlesci - iplos (11 tI ci-
t?(lO Sí? (1 mille. 

2 1 	l ('('i((/ (It' ¡O  

lxisten en. el siiidronie (le Palau calar-
Ictísticas )i(lpj7)5 7.1 fli\('l deini7)l()UlLflco 
digital 

 
palinar y p,lanlar. 11  

l- n t'l l>i5eflt(' casO. a >('sai' (le haber--
se obtenido impresiones y tic haberse o-
ieiitauio el nilélisis pc)r le(luii7m diteela, Lime 
i]Ilposil)]e 	stahlecei-  P7?iítiu(trO5 con 
1e7, -( tI t (10 17? 1117n'(';Ul7) hipotrofia de las 
ccsta p;lp;larcs. 110(11 éste senalado lO-
1)10 íi - E'cuejte p01 ]ol;m ni 

1 U 1li'eseilci 	del I1iel1c de 1'leNn)n 1)1- 
loar,  it tuco tra ns\erso cri amba ,',  m;rnos 
ftie uiennioi;ado ci? exarneii lisie?). 

1 	4 i'(, - (s( (/('  

1 	'isisleiu'ia de hemoglobina f , ela11 
en este síndrome reconocida 1)01 

a Vez pot Powal's y C017?l)Oi'l(loceS en 
¡(SI cuino también la ])e]sisteucia 

(le heiiioglebitia einl)niáflic7l en ciertos es- 
11  ('5 (- nside) - adu (0lflo Un;? m;u íes-

('1(00 nids (ltl neta ('(lo del (les;i1 - rotlo pm-
seflte en este ruad ro 

\ pusar de la pnca 50])JL'\i1l7( ([el ()(50 
tueseilte. la existencia (le 100 ' (le lic--
illoglOI)i]1;m letal 7? la edad de ií' (líi(5 (lelo' 
ser (ST]isld€']a(171 (:01)10 ]:)ntc]dglca. 

La presencia (1(1 ganchos emonialtuicos en 
los nio - lens de los polimorfoiiueleaics, del 
tipo C de 1Çoseni1v. cml casos (lesíndronn 
1€' PítI ¡SU IUL' p01' l)1'01101im veZ reconocida 

pr 1-lotos Y colaboradores Cii 111(14 y 
h)oI- leiiolin(mlte coiilproltado ])0l olios uL1 
lores. H c1Lo pit'Seiitinl() atiiii 
lo tanihién ('sin c;(racteiísti(a i:Iel cuad o. 
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4 1 	(('fC (1 del ((1 fjHl i/fl, 

r1i.t.oll1ii] 1)al ,a un cruillusonla deI 5iU -
])(i T), j)Osi1.Cn1C1)te (l par 13 (h_ ac'u€'iili> 
j e51J1(lioii a >1lO1'1'L1(l1 )i>'ati(() - ' i's (1 
tipo >15 a ni ilialía Ci -onloSIllCa Filas lee-
rueni emente isoi - ia> la ron síndonue i 
i atau. Lo l)equ000 CiU1)() ni) ol)staflte PVe-
SCutil algu> a (le las di versas variantes ( - 1-

tngco i( deas: i - eari - ei.tlos, 1)11 isai(l 0(5. 1 

InC luso alLL1fl0s (1>50 ('1)0 (-aliotipI) 001-

nil. Iista iniliolia Ciii) ilisl 0105 1 i()5 rito-
gendtiros. iitio (1ue hl-sonia. no son (lÍni-
eiinentc' (llIC'ien(ialiles. va (.1111'  Jet>inii-
nao u o mismo teno) tpo. ((11 P uI iilile ex-
repelón ile algunos c - msos ile 11)OS1i1(sfi)i) 
('01) Fenot mpii iflCiiflh1ii(1iiH 

i liten ti raso pi - escote ni i ttene es> u-
dio automm'ailiogi'afito m -emliz;ido. y en base 
a flhu)i'lolotija el - o>nosom a no se l ti e >1 e 
estai 1 crer quc el crotrosoilla involuerado 
(lO la irisnfliia sea el jilli' Pt, ello puede sí 
asumO-se en base clínica dada la rencor-
daneia de su ienotino to>i el i -erinoido 
)a1i ti'isormifa 1 

5) :1 cejen de lo eec oc o en, i/e 
S/iui/roo>e (Le Puíni, 

La fiecueiwia ile 5im)dlOUie ile Palau ha 
indo est inida 1)01' ilivem'sos aUtores entre 
exti'eimios (te 1 en 2.20); y ] en 1 4.51)11 
flaemilli lotos, de ióndose tu ni ilmlllentalfliCfl-
te est a gran valiacidi), a di I'eren(ias en 
(liset'mo opeiac 10)1111 del estudio c a  varla- 
Ción rnUest)'li 1 pi o imza 1. 

1 .a 	reciente mee isiáii -1i)i)i'e e'i temo. 
efectuada 1>01 Ai1ela rl >\_l or  en 1 )lói 
refeic1a a etuutios i - ualizados en los 1'1s-
todos 1 nidos y en el Ilt'ino Vilido, cid IFnI> 
ilielia llecuen('ia en 1 en 7.1000 flaeifluiCfl-
tos. 

F.as iinh(is ii tras existentes en nuestn 
ineulio coi - i -esponclen al tstuu lii) Espeeil 
de Malformaciones en Nai,-i do \'iyç) enol'-
c1inrlo 1)01 el llegistro Nacional de lnfoi-
niacón (I1emót tea 1e la 5eeeta ía de Es-
iado iP' Salud 1-'úimlira: en este estudio 
ningúii taso ile sífldi'oine (le Pataim ha si-
do obsem'vim.lo en 84000 naiifliiefltOs viVos 
ronst'(Utivor exarnivados en el ¿Lea de 
Capital Vei lera] y cu}flui'l)aflO en el lapso 

.1 0 111) 11)07 II diriembie lh)08. 
Es poco probable (1111' la 1 i'et'Ueneii real 

Cte lilia anomalía (1'Ofl10Slii1(ll il C II 1(1 a 

a no-clisvuni'ii.tii primaria 
III>>' segul) gi - tipos iLtfl 1c05 O ¿11't'i15 co-

.rm'óficas en una especie dada. l'oi lo tan-
to, las ib tei - en1as entre las ohservacones 
iiladas (le la litelIml11iIi y las eíectiitiulas 
en nuesi rl país ilelon mesponhlel' pilni'I_ 
it>lillenle a .leteinnnioiles n)etoilológicos. 

Dos dr esti's mi m>'eren epesiil atención. 
Il ti no: >e>ni ente a rapi - itaei(n del gTu-
!° obseivadoi' en e] l - ecoilocmnhiento Clí-
niro 11U] sí>)(li'ollle. val - jable (- sta difícil de 
e\aluiiml. 1 o intento de e 'a luaHón se ha 
mt aLzad> onipuiiiiidi> la Ir i'>ueili'i> oh- 

riin la e.ierada segun olios ¿Fn-
1>l1e5, nain (milos síndi'omes. espe>'ialnien-
te S Í 11 (t 1' 0 1)) e ile l)oivn, obseivandose 
( -omieoldani'a, lo iud indtt>i'ia tille la CC)-
liertura í's r>ei_'iitt>bit' l'l 11111). 1 - especia) al 
sesgo evi> lente II OC sUr ge de obtener ('0-
mii ci í>a de treeuenrii el pionmeulio de 
estudios que lJettn a publicarse Colinde 
5>2 t'011(iet() III Ohseivaci(ii ilt' por lo 11W-

nOs iii) ca-o hecho este teuuleneioso e-
11) estlil)leei lo por lar eO-tiliid)l'es Ci) pu) mli-
ración de liaba jos. L'iilizmndo oil método 
1,'iii11 test'i' \'to'iación muestr;il se iue-
le esi tilIa> que si 111 \e1'daul'l'a frceueneir 
1 Hl smndm'one tueca 1 en 10000 nileiflulCil-

tos, la tirohabilulad u' no observar >110-
qúmi (1>51) en 84001) naeimi cotos es ile 
1)05. lo CIII 1 esta en el 1 imIte de lo aeep-
taihle 1)0)' disuei'sión i'amsual. Si. po)' otl'l 
pal - te es) iillóiafllos la Ii - el Uenc - ia i'eal cc 
1 en 5000 nmeimteutos, esta pi'o1iabilida 
Ilasim a Ser 11It'flOc de 0,0 1 , lo cual hace m-
Ilieptabi e el het-ho ('1)010 vtimiaei (1 110 
iva i. Pom lo tanto en el citado estudio ev 
1I11>2St)'0 país debe existo' un (lCteclC) (le 
(ohl2rttiF1l pai'a el sínuli'OIlle de Pa la u. 
siellipi e que los supuestos ictereutes a 
fiectleneii real y a imposibiliu Oid (le v-
marino racial o geogm -ófiei sean i'eales. 

r s e ]\1 1-: N 

St' pi'cseml ha un 1 11 s 1) de síndrome u.: 
Ptmhau típico en 0 n lactante de sexo mas 
eulino ile 12 (líais (le edad. El fenotipo iI> 
nici), iadiológico, (le ltiho>titorio y anate 
nlulptllológiel) ('ofleUel'dll con el cm..ladl'o cli-
nico dc'sei'ipto en asoeia.nIon con 1 i - isorníz 
ul>'l pimr t'li,fllOsOmlci) 18. [il estudio ero-
lliuSonlicO cii linfocitos confirma el diab- 
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('lío ('O. Se presentan, aíle lás, los 
:-sulta(h)s (te eStudiOs (le heiioglobinas 
i:oi fología de poIimOrfOflu('leal'eS. Fi rial-
riente se discuten las (ifras aceptarlas pa- 

ia frecuencia (le este síndrome en recién 
naci(los en base a observaciones del Estu-
dio Especial (1V Ma] fOi'ITIa('iOfles en nuco-
(lo Vii C( 1 jo. 
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Pediatría de urgencia 

Organización de 
un servicio de terapia 
intensiva 

.IOSI -\. VAc(:AR() 

1 a mii oc moitulidad en los hospitales pediat urOS acaece ileni o 
de laS primeras ZIS horas (le u eiriiicióri y así lo dernuestran las estai lis-
ticas que son bien elocuentes A pesar cic lii nueva du los 
servicios de guardia en toda el área metropolitana. que provee gente 
cap citada para la atención de la emergencia, es la atención integral, 
con equipos modernos y personal adiestrado en el manejo cte estos cii-
'cimas, la que ha de lograr una red nceion sensible (le esa mortalidad 

1 l'o de la tecnología médica han sido extraordinarios \ 
a el los debemos recui'I'ir para lograr en forma pl'eeoz Ufl (1 iagnúsrt li 

tratamiento correctos. 
I)entro de la ocganiziicion de los servicios hospitalarios se ha creia 1 

la i.inidad de cuidado intensivo del paciente. Se define como tal, al ser-
vicio para internación de en leemos con ceadros clínicos graves pelo con 
posibilidades (le lCU] )eracion. que requieren atención médica y de en-
fei'niei'ía pel'munente. Se concentra así en una superficie (letei'minada, 
personal médico y de enfermería bien prepul'ad() con equipos szuficienl es 
para actuar en cualquier momento. El propósito fundamental es logia' 
iii máxima utilización del recurso huniano, notoriamente e5Cl5O. 

1 a planta fisica se debe estructurar de manera que sea de tipo fun-
cional para pode' así facilit-ii' la ial -su' dentro de la misma. Su i..ibicarióu 
esi. alá pi'óxinua al Se vicio de Emei'geneir y a les Servicios AelXilial'c'S 
de NaWuában El número de canlus no debe ser elevads lo aceptable 
es de G a X rafias: si la demanda ('5 fllliV superior es preferible ilcul 
011as unid iiles CO u] iii isflio hospital. ha unidar.l debe ser espilcl()sa pal'ii 
facilitar la movili 'ui ('Rin cómo:li de todos los equipOs. ¿iSí ('01110 pal'a que 
el personal se pueda desplazar con holgura. Es necesario (lele  la (eflt ial 
(le enfermería, o niejor dicho, el lugar donde desarrolla su accion la cii-
íernici'a tunga 11 1111  tihicacion que pei'rn it a la vi sualizlccn di i'eila 1 Ir 
toda las ala. 

Para la selección ile los equipos ile la unidad se debe tener en cocol ¿u 
(lele ¡os rnismos no sean complejos y aseguren un servicio continuo. 

Es pie t'ei'ihle aúquilir aparatos modo lares a fi o de facilitar su arre-
glo con envío fraccionado. El oxíu.ieno lebe ser provisto por una renta!, 
i151 coilio la aspiración, aunque esto último se puede evitar, siendo i'c-
riuplazable )Ol' fliáqoinas individuales. 

Jele del Departamento de Urgencia. Hoepital de Pediatría P. de Elizaide'. 
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Del )lili ex1t1 1' (leflI ro de la un i(iad caititos ni(u\iies para la atención 
(le! paro (at'dÍaUO (dcsflbi'ilador, niai cl)asO, elLrtlOeal'didgrafo) y para 
el 1)i0()  lespilatolio 1 iai'ingoscoeio, tubos para intubación. i'espiiadoi', 
iesuci tadoi, club 1 at luz (lebe ser intensa r  Sj es oosible giad uable. Las 
camas dePen set apr( radas altas con bat andas deslizables y con ruedas 
pata facilitar la fli()V. Iiziiclon. 

[)entto de la unidad debe haber tem pera tu ta agradable, h umeda( 1 
ientiiacion ('00 \'enientes, y e] ambiente será hi perbático paia evitar 

Ja p(nel racin del aire exterior. 
La ¿iteii(:1(fl (leberá ser permanente. I - s liecesatio establecer ccii-

(0(1 nr ron todos los niedicos del hospital y sean éstos km qc_' sigan u 
sus enfermos hasl a ser (tados cte alta de la unidad. 1 a a ello, u Ii (..00rdi-
nador establecerá conexiones con el cuerpo médico y seia el iespoiisabie 
i lite la (Ii teeción Se esta blecetán demle los un meros momeo tos normas 
(le (liitglióstico y tratamiento a fin de facilitar la acción u ílesarroii,i:. 
Dentro de la organización hay que obtener la rol aboracióri permanente 
del laboratorio. SeI\'i(TO tic tuyos, y 1 tansfusión. Ef ('itu ano y e] anes-
tesista loiinan )u lito con los ('línicos un servicio (le al ención pertila tiente. 
1 ats interrotisultas se 1 ealizatán a nivel de la uni(la(1. 

1 a ente metía ((che estar bien otganiznda, con una enleinieta jefa, 
quien será (it eflcal'gi la (le dictar normas. orientar Y supetvisat': cubi'ii'a 
las necesidades s ietido la responsable directa (le la tal) a de materia íes. 
Idi numelx) (le enftrmeias (le la u nidad es (le 1 ca(la 1 o 4 cunas, siendo 
fo ideal 1 rada 2. Además hay que ('Ontar con personal auxiliar (le en-
ter meria en p 1 Ol)otelófl Cle dos agentes por ('Oda en íemera. 

Se deben tener en planillas especiales teidos los registios aconseja-
dos: puisos wmlwmtuia, piesón arterial - (liulesis, número de leposi-
nones, reSpiraciones (número y tipo) etc. 

Deben existir en el servicio todos los cementos necesarios, 1nr'a 
que el pesonal no tenga ci ue ir eh busca (le mcd iranientos o aparatos. 
lis inipiesrindible dotat -  de una fa imacia a la u ti idad (le tei -apia donde 
rntistaián en planillas lodos los !Tledicaflienllu y la reposición i ntflediitta 
de la falta. 

La admision de los enfermos se debe hacer directamente desde la 
guar(Ila y las inscripciones serán posteriores. Según Alberto Ramírez 
hay tres ciitco - jos clínicos (le a(llviisiOn 

a) Paciente que requiere ('001.101 de signos vitales: diuresis, signos 
de i nestahl idad circulatoria, pet'niitietdo qUe se detecten pse-
( - ozmente signos (le insuficiencia: acidosis dfabética, hernoria-
gias, encelalopatía hipeitensiva. 

b ) 	Pacientes que requiel-ar 1 iataniient.o especializado: respirador. 
1 raqcicotomizado. peritonea), etc. 

e 1 Pacientes clu.o necesitan estar nionitoi'izados. 
Lo conveniente es establecer normas por eprRo resperto a los cus-

ti titos ('rrtei'ios (le admisión. 
Debe existir en la unidad un administrador, delegado (le la adniinis-

tracicn del hospital que esté i ntei'iorizado (le los pioblenias del mismo. 
Cuando se planen Ja Linid1-td de tcrapla intensiva se debe tener pre-

sente que 1)!óxinio a la ni sma debe estar u no su la uai'a tealizar pequeña 
cirugía (traqueotomía, venod isec('ión etc. 1. 

Es conveniente tener un intercomunicadoi' en conexión con dist.ii-
tos ambientes: jefe rnéd lecis, sala de estar (le enfermería, para evitar 
salidas innCceanias. 

En resumen —sigo iendo a Dávila—, para establecer Un servicio (le 
terapia intensiva se deben proveer dependencias tísicas funcionales que 
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facfliten la labor profesionaL determinar una estructura organizativa 
que logre una actividad de grupo, pero con una clara y definida división 
de funciones que permita a cada cual dedicarse en forma exclusiva a su 
disciplina específica: crear los mecanismos para que los servicios auxi-
liares y generales lleguen directa o indirectamente al paciente con la 
celeridad, cantidad y calidad necesarias, disponer de los equipos mate-
riales y de perronal experto en su manejo e interpretación, así como 
también de los suministros para consumo inmediato. 
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Revista de revistas 

a(Liiación combinada conti -a sarampión y viruela. C. iistoi'i y (olahs. 
BátaUn de 1 i Mámi Sanbn-i¿i  
N °  4 ()(tuInc 1 	1. - itg. :22. 

Dada la j1i(p0lIil11cj! (1(1 suialflpilu \ 	ulo la 	iriiolo, eperialiiieiiie cli lo 
paises (11) Víals dC ( 1110110. 00 (f(1C 1 iI 111o1lu1 id11(I por el priIiiel'o eS elevado 
\' [0 viruela coflstitive tui peligro ia-'ail o pL)tOliriail yatendiendo a ]us ventajas 
(1ie 5(' (I(l1\iiIl Ile li- varlinaicioli aounloiiida coliDo estas (los eníciniedades. los 
autores realizaron (lila alOflhlial expi'ii('licia Ll)íu(l nlño) triilan(lI) (le cOilUiliiiati 
los excelentes i'culladis liletaidos por } -iiilcniae, (le l"ila(lefia. en 19h5. Se utilizó 
\arllllii liofi lizauda tuvo Iii ulla Pi la 1;u i'ir(iln auotisaI'ampioiiu.a Inc (le lIL 

)lCl' ó()/ftl ini Ile la c';i Edaucoston fi y para el virus vaicinal liC liD 
¡'II x/U.l oil. Lii vacuno fue inoenlada con el inyector de piesióii utilizando 
(un (lispositivo especial que permite la iflvec'cióii çie t),l nii jl1(1'ad1l11i(o y 0.1 
iii su.ulJcutóneo. Esta técnica se justifica cuajolo el iiúiiiei'a de inoculados es 
llnpoutante, pero palo la \aCUl]a('jól( !liSlii(IO o de grupos Jwqueños liued(' tltlllZiil5e 
eringa y aguja, haciendo p]iuncr(( ulla pópulo intradéi'injc;uy profuhldizalnilo 
ltiego para colocar el roSIo sula'u uneamenie. 

Los iesullados obtenidos iiidieíiii que las vacunas vivas contra el sal'aoipioil 
\ la \I1'IIel;i l>ti(dcui ser titlllzii(las ('(lo exceleites resultados (:líuilcos V 5li0 
i(gieos. 101 convem'sióui sei'oléic'a para ci sarampién valía Sl se anatiza 00' 
grupos etai'ios, así en lis niiios nlaivoi'es (lIs 110 Ofi(( 'Ile tic lP) a y Cli los (le 
X-12 meses de PI,.i '4 lo que ilemucstrai la conveniencia cte usar la \'1i(.'1lI11 
sal'alTlpio]insa solc, oil oi:(s mayores tic un alio. Lii sel'oronversion pali! la 
viruela amblen fue eD'c't ha. Los .\.' preconizan la vacuno no sélo en lactantes 
siIlC CII ('5c0l1ll'(l5, ('sp('('L!Itiliellti' en '5(0105 rurales \''distadas, de liaja i'ouidieion 
s(i{'ioecon(unhi'a, iludo la c'ocillez ud prcedimienlo, el i>ajuu c'ostui y alto reo-
ilii'ii ciii o. 

1' 	(1. (1. 

Intoxicación por pcntaclorofenoJ en ufl nursery para recién nacidos. 1. 
Cuadro clínico y tratamiento. A. Robi-zveu, J. Kissane, N. 1lvick, L. 
íuuic1ave!a, f'ediatu ' ic ' s, Vol. 75, \) 2, póg. 309. 1 I(;i). 

Nueve neullautos liii e i 0 Os cii el liiisiuio hospital presentauu'ioi un cuadro 
rautaclerizallu p01' excesiva sahiv!ici(fl, taquicau'clia. taquipnea, lieiit.oniegalio, 

lisl l'ss respiratorio'', y aicidosis nietaliolica. l)os tic los niños uuuu'ieron El 
primer tiño (e pi'eseuitá este sindu'ome empeoré ralpi(lafllente y fallecic'e en 
sil auuitopsia se encontró infilt raciulhi grasa de hígado y degeneración grasa de 
las células tubulares renales. Seis niños que lireseni alan se\'eIas mainifesbu-
('iOnCs de este síildi'oliie pusleriurmente, fuem'oii trata-idus (liii exsangtmincoti'ansa-
Fusión. En lodos ellos huiso mejou'ia espectacular después de este proceda-
miento. Los u; suhi'evitíei'on, ((.1101) tuinhién 1.111 séptimo caso cue se recuperé 
con teu'apia de sostén solamente. El segundo lallec'jiyiienlu que se produjo. 
fue cii un niño que empeoré tan u'aipidamente que 110 111111(1 posibilidad do 
inicial' la exsanguineoti'ailsfiNión. 

Posteriores iulvest.igaeiolies u'evelau'on que oIles once niños habían sudo 
afectados pou' formas medianas de este síndrome. Se pudo estaihiecer que eu'ai 
producido pom' ha ai)Soi'eiéli pei't'tilónea de uentacócu'oíenot, el que era usado 
Cuino clesinleetante (lo la I;uvaiidei'ía (1(1 Inuspital. para ropa de caumna y ul(' los 1111105. 

La sialon'ea, la stidoi'ación y la hipertermia en el IN deben evocar este 
cuncho c'litre los chiagnésth'os (hit'ei'elli.'iaites, 

M. 1.. \. 
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Intoxicación por pentacloruieiiol en ulia nu rsery para recién nacidos. U. 
Estudio epiderninlógico y toxicológico. R .Ar nest tung, H. Eiehner. [1. 
Klein, \V. ft:uthel. .1. liennett. V .nsson. II. [3iuce. L. Loveless. 
Pe(lit.lii, VOl. 1N2. j)ag. W7, 1 i)(lí). 

l'n -1 l((_'('ItJ).lI) (Ii 01)111 11 0144)511.) (le lOdo iii ((ti 	 ll(iSl)itlIl, 20 i'eeu'(l 
tiaridos :(reselilaI)(n una 1am ('IiíeIIIledLId ((lacterizada 01)1'  ptoftii-ia e 140115-

(11/ (1 1 sudoración. 1 iqi(lpnc 1 liepatoniegalia i acidosis.  
Nueve (le estos 1 nos OstllVieI'ot( gruveniente enfermos y 2 falle(ieron. En 
la saIlgie (le un enfermo y cli los tejidos (le ((tic) 55 ('ncorltl'aron niveles 
tdXi('OS ile 1)elit(I('101'Of('f101. Un minucioso estu(1io e)idemiol6gieI) )lClVIOStl( que 
la. eflfm(Ue(1a(l aparecía SOIL(fllCiit(' (:11 enfermos qiI' ha0ían estado liospita-
tizados a (lías O mds. La ievisiún (le las l€coicas liospila arias l)c1mit(o (lescli-
l>iii ([00 la lavalide(ia del U()spllal estal)L( usando en forma a[)usiva un p10-

duelo qUO cOI)ieflhii 1ICiltu(IOrIdOflUtO, una siti 50(11(11 ([el ])eflla(101'Oíef101, ([LIC 
e1'a aglegadIl ((((nl) desiiika'tante al dIt [ma elijuague (le III ropa. Altas con-
centraciones de esie [0( 1,ucto se enconhiaron en la rupa (le la )1111'l('('q. El 
toxipo 111(1)111 sido L1l)5O('[)1d0 el) lornia 1)eteutdlle( y dado su solubilidad en agua. 
la  LIlsiI'hn puede haber ido t'aVoi'('Clda Ial' su meztla pan lii (111(10. 

i. U. A 

Insulina sérica en recién nacidos con eritroblastosis fetal. G. F'iom. 14 
l)i Is 1)11 J. Steinke. ikIll (1111 	\ nl 	II 	\° 1 191 0 

En niños afectados de eritioblastosis fetal 4e liaii (le(li[)to: hipetilsia 
(le los islotes de Langei'hans, contenido de iiisulina panc(eallra autilelihaLlo. 
V (fil101' iIi('l(lCflciL( de hiponlinemia. la ('su trIdiabi se nata de delelininat 
si existe un aumento (le la jflsUlfla dccii att-' y si se lo puede (o('('ela((on;lI 
col) tos valores de bc'inatáci'ilo o llililruhinenhia. 

Se 1l(l.(-'(inin)I 	inuhinenda 	(1( 11 1 	nIc'lo(bo 	jItflhiInlllI'(-'O(tIyl( ( 	\ 	14l111'C(li1Ll 	('1 .1 

12 I'ediÓll 	nLl(i(.lOs 	1 li_Y 1 	(Ofl ('I'It('()[)liistOSis fetal 	i El' ( 	\' e11 	JI 	EN 	51(1105, 

¡(1(li('(li(lhitS 	1(1 	1)I1(iIllieL(tO. 	ItJn 	5 	EN 	pal) 	Ef, 	51:' 	(ll)teI'liiiiIlO 	la 	iiisLtliIieiil(a 
al nL(lmieni_o y en el u1i;m: ita previo a la exsangliflcotl'LIl(sfusi(n. Se halla- 
ion niveles (II' insldiflelii]L1 slLZlilhi('ahivanenhIe elevados 1290 	P  5 , 1 ('O Ii 1 r a 
10,1 	12 jUArtl de pt'oulediffl en los nidos con El''. Estos niveles no IL'flia(( 

1'(iadián con la ldlii'ruldi(eniio 1) el hcivatácrito. l,os nl\('lCs ([e insuliiieniiit 
CI) (1 notmenlo (151 1iU(i)iii(t1itO \ p('I'Vi(S',( la exsaliguin5otl'anstL(slon liii nios-
t(aluiln (IlleIclidiLIs. Los niveles sleva(Ios (le ilisUliIlCflhi1( ptohaldeineiite pi - C -
(UÑangun a Ii llipviilfl( (1111 1 \ olili in i extremar el (11(111 ol en lo lun Ion 1 [ 

Se eompai'a a los 1)10(15 ('01) El" ('Un los hidos ([4' madre (L1LII(etica: aml(1L 
iueenlan Jilpeuhlidia (It' l) islotes panci'eútictis i iiivv'cs elevadas (II' jnsuiliiia 

sói'iea. Anilios parecen (P1101' siniilai' predisposición a la hi[(oglnceniia. 

Tó. l. A 

Nefropatía perdedora (le sal. Betiet'. 0. S. y M. .1. l'edi.at.. 75: 1472.111011 

Lo uotoivs pre5'1)t)ln evidencias de ial (11(51(1 tuI tlo-niediilai (:1) lii cesIo 
sordill de Na cii Lilia nTa de Ji aflos de edad. uremica. ('on balance negativo 
(le Na se pudo obtener un balance equilibrado con la adniinislracion OciO g 
(le ('lorm'o (11' 5(10(11/dÍa). En 111 ll('i'I'O]iii se (tIi('Olitl'l) ('nferinedL(d medulo-
)[Llísl.lcLt 1(1)1(1 E' llll(C1'l)lasia (lC sllprarr('nales y pLIlatiroides 

1,14 lOUSIt (le ('stL( ('Xlreflill p(dilla uIt-' sLd el) e-tu nefropatía no Esta aún 
,iificçiit( 111u1t ((1(1 IdI 1 hiperfiRración \ (liLli (515 osinódea (11 los tl.d)Ldos 
remanentes fullelonllntes. [It defecto 1(1110110' el) la reabsoreióii (le sodio. Los 
autores 11(141111 a la ('011('ltlsÍoli (tEl ([US ('fl ('1 dl(S)) estudiado lii, 1)61(11(10 (.I1'iflLil'iI 
de sodio 1111 ln1ele explical'sls 1)01'  hiperfilt 'ación y diwesis esinotica. 'l'at'a 
ello efectuaron las siguientes pruebas: It lies días (le ])I'i'itdlOn ile Na el) 
la dieta, provocando así liipovolemia y 'educción (le la filtración glnmet'uiar: 
2) descenso (le la urea y c1'eatinina ióasiiiótici mediatO_e hemodiáhisis, oPte-
niéndose entonces 1.100 l'CdudliOli di' III (.11(1411 (l5111()tl('a tubular. Resultados: 
en ambos (Oil5 la sor centiacion (le Y LI un naco) siguió alta, ll1('e(lC'dOl' (le 
120 ml'lq/l. () (Ile el 1iid('LlIiiSfllO (le bipet'filtración y diuresis (sinótica 
([(10 explica 1(1 tlel'Uida di' sodio en la iIi50ficiendi1 tonal dI'oflica 101 es 01)11-
('0111€' a esta llefropatía cstii(li Ida 

.1. C. \V 
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Poititeniia en ieCi(i uncidos de termino pCqLIeiiOs para mi (md gesta-
cional (SGi'). Jl;itií!ii 	F.. 	lillubçlt 	1.,  
J. P€'diL. 	e: 	12, 

L 	)ilil(il(s 	il Ui el 	Li 	viii ititisinle 	hirn nl 	Jis 	it niii'i 	d Li.• 	ift 	vi le 
li 	115 •íusis (II 	reilen Ii1l(iiLi.: 1) 	i(qui)iis 	iel)I 	n (Lid 	n'sleriin:il 1 -(.\ 

ile lnillhn(( 	(irIlitie-. 	t 	de JuellUlilli (Cli 	jwSuIJ1iiiie(tii 	lele eh 	(iLlil 
LiC 	LiC[(ihI 	1. 

Pl ()lljCIi( 	1 	(el Y (el ilciji 

 

t_s 	 lii 	j niji lrli,j 	lii 	iiiedn e ineli 
il( 	I1CllClt()(.Iiti 	\ 	Li 	sil)ti(llCili(]Oh_ii 	li' Li(lii(1i(ij( 	(II 	1)1 	t(il}lj(JiiiiIi 	IlliJ)( 
icuita. 	hoinnii;iqie jiilca,c;ihicjil. 	keiiidtcius 	( 	1 U 	11 	i 	hiJ)iIldlil(ul,ifli 	hin. 
J)lLIefllUs iespic;itilhiis. hlJ(i(ieiiuin V 1(1111 liS 	i(iCililih eLtidijica 1. Les ('Lech- 

ns indieiiiiin 	lUi 	ii iii' 1 n;iherite \ecinsi 1 e çniijln' 	Li (:'i.ill(iIlthiniin de tiíiiio  -  
e el 	l(c(lhiije de IieiiiotoLiiia letal (Ial) sILiiUl)eal iVLiflhi-(h( Y 1 	iv 1 n rs 

e11 	I 	lUJii( 	1, 	IliLi1(ti)is 	chic 	Li 	(hI(hit)( 	(le 	i(ti(IJii('ihis 	1(511110 	5liIhiíie)(tl\ 1 

iiiclile 	1)1(111)1 	(-Sl) 	 ('1 	(illItio 	1. 	c:Ietnilii 	eslie'ilillIente 	a 	CII 	inide 	(JllI)(flti 
ii 	1° clin de \idn. Li nne iii 3 ( Pcui'l'ii 	in lis 1)11)5 (.l((svllbJnis. 

Si Lien no se ludo est;itde-r tina 'elaeldu 	iueii segula entre pilieiti'iiiia 
e lii> 	Iieeur;i Csta is'i(i)ieinu pilbier ser fieritsnle y ( III)) leflCrse III CUCUI:i. 

Tus atfl iil(s amp izii lii lujiugravd Y iil(5('i\')ihl (I (Li) hi(I)I llhhihht( 	lis i'ieieli 
iiui'idos ("i(hl 	puilihi 10(11 Lii 	l(Yi'in)ihleeei 1 :151(11 ((uY 	CeS) 	sin 	eunhcaii,)yi 	a li)llhcis 
ii1tIl) ('Uihit(liLR'liillCe Lisi'ii(liis, oto 'i'v:iiilise 	lLie lilei'iwflellle los SG.\ 

lliSLel i 	i ist lis 11 liii-. 

1 e)s lliltolIs rei nutio Li u (1(11 - ' 	Lii [(¡(kt iliffi?lii •)ii 5 	 1 	( 	ile_ruge 
I:iinun 1' Ulla fli(i 1: la 	Ji lieifl)itii'li ti luego del 	iiriluienli 	so 	u 	i'iIltri iii 

('tui I)l(l0SL( nbOule, 	(5,, 	 iOj)i lIhl(hi(i' 	(li 	li 	(111 1-' 	( e:' 1 Sil e 	a 	hl1iu irillheenhiii. 	lii ii 
('illhliLi 	e 	siL)lhos 	lleiil''lS 	1(1. 

Siiuiosio sobre JlI vaelinacion (Oíl BUT cmi í\ iiiea latina. Be lot i u i 1€ la 
Oíiu'iiiu 5.LIhliiLl1lfl Fliti 	'h'i(LilttLi. ;\du •ii-L \oI, ¡XVII. N 	> 	) • 157, 
hlovlOnlLn'c: 	le 1 

lIlhiji(it( 	II 	\\i ("iiirpiso L:illuiieil(ieli:iiii 	(l( 	TnLi'c'i,iIasjs e 	1aLunleiln- 
h1 	Apai:n i 	1 ies1iii';ilili. 	del ii'ailu Cii 	\l i'jhii el lO-! \-(1I, en el sitii e use 

ihh(ii(ji(Il)iil(u, 	e 	llj(_i)I(ili 	ILe 	sii_iiiiiIiti,( 	liLi'iilflehidii(i:ili('.; 

1 	E] 	(su LidiO 	(Id 	1)1- 	1 .U'-)iS 	(l 	hi(isilivi(l)id 	l(Itii-l'(tl'iiiliii 	'ti 	Ile 	\LiieII(I;i(los, 
iu(ck 	sei\il' 	le 	liase 	en 	i':idii 	íiiici 	uIt 	1111 	[luís 	¡Liii') 	iliti'iiinhiir 	el 	gl'tIiiii 	iii' 

edad 1.11 qice del er;•i 	Ih:luic'si 	la cali i i :iiion ion 15 '( 	y aquel etc que 	el lilia 
jil.';tlfj('ll(ll( 	la 	CXl(ll'l 	II 	(it 	Iiríigi'jiiln, 

II! La 	nounializaiii,iu iii! 	((u((i'(inh(iit,i iii' ii ¡ru!) 	tLllli.('intii 	a 	y t'spi' 
'iiIinete el 	lile ji' 	iilii'slliliileiiLo 	ile! 	hir('solhal 	Y 	sIl 	'ohlstli)iii' 	sujier\ lsli)li, 

La 	ado]ii'iohl 	por 	lLtlel'i'tii 1i5lili'O 	lhiti:hhh;iiiOfl:ii 	Je 	liii 	(l'i)CL'itinhjelhle 
i','l:hlh(lL(i' 	Jiili'il 	Li 	Jni(ilLhbi'ioii 	ilr.' 	\').ui'llhia 	Il(( 	ti(jiIi(la 	\ 	¡iLil'fl 	it 	 de 	l;i 

(Si liii. 

[Vi 	Ja (ihi]!aa('i((lI cli 	la 	u'ia ¡lit.[ 	 piril 	le 	t)uiini'Lihli:is ile l'aeuna- 
'idri Clin Li(_(L ya (jiir' 1)1 pr(hliI('ein dv le \'LU'Ufl)l dS (lI(II°5 (estosa, pernhlti' 

:llltie)ir tIna 	 jillede (VLhllILiI 	III ('oherthil'a efertiei 1(0r iLi can- 
11111) 	LIL' 	1(1 	¡(51011 	Vji('(lIlii! 	1 	(ti' 	iii 	('i(L(lrlZ, 	\ 	¡ liS 	ls! iuh!os 	soti('e 	le  
I0(it.e('ti)l'a (l(' 	la 	V)i('IlIl)I 	lini 	siclo el'i:'i'tu:iilos ('((11 	Ostu'  

V) El estudio e li 	 por los p111515 ile un ](i'()tCe(illi rle (,\'iilhlfldlii 
ile illUii(liill de li yieuhla 	FlL( 	((1 el (')ilhlt(i(, ('(Sil 	(ll('!l(fli)i(i((l1 	(le 	(Li 	si-b'yj)ll(S 

lillo lii )1[dleahl y ( lid 	lat(ili')lt('iri( ([Lic 1) 	J)ri.Sllll'i'. 

1 	1)1 lihh'hhhhilLul'(lihl \' 	eieeneii ' n (l(' 	tos 	tib'( ) LliiiilLiiS de 	 ('1(l) 	l-i(i 
iciedianlo llI)fl 	'lise 	itc 	ilaqni', ('oiliIiiIl)i(lli 	1)111 	lic 	íll(iI('[l('lii!l 	sullliiltahlOa ile oll'lis 
lhhflhl.IhliZ:ieioni'S 1) hill\'eS (IL' los ,seryieias iiaeiinah's (le c}ii(lcIuu(ilegi)) 	Y 	1)11)' 
tase (h. 	IllLlhllilill)ilir"IitO Li t1'Li\'5 (le los Sel''iCl()s 	niales ile  

VII 1 ¡a hirogl'iohlae  ion imw aiwar (Jne (II (('liii 	Ii tu 	slhle tollo el teuís y 
lillo 	l.ellgaIh 	('0111(1 	(1(1)) 	ylli"llhlar 	('1 	01) ' 	ile 	la 	1(01i1'sii''lCi11 	susi'cp!_:hiIe, 

hIll 	La (rea('iolh 	¡lcr 1! 	("Inlillí 	IiCj4liihlLit 	lLitiIlsuum (llano tIc 	la 	1.111(11 
[llIern(u'jonal ('0111111 Li 	luhurleuloejs 	ile 1111)1 i'i(lhllsiu)hl du 15('L 	f(il'lllad)( pci 
hIel (hilL iglls, 	i.'1iiIleIlil('d( unes 	i'5idni i Ii Isth'lO.ti'l'i's 	(le 	si 111(), 	cfi' 	50 	el))':! ti) \'Li 

ecl (urganTSbflo pdb'li)Lihielile (le i'stLidio Y i,oiusnite de InC 	 relativo.,  a 
LI Jlrodile('IL II y 	q(hi('ac'ion iii' la yai'Iuuia IlLL en 5115 illl'eienl's aslilelos. 

Nw 



..'.RCEI. AIWENT. PEDIA'I. 

Tratamiento domiciliario (le l' tu berculosis pulmonar can et ham hutol-
isoniacida. Estudio cooperativarealizado en A i'utiva Colombia. 
I'viadoi \' Io'ag1Jav. 'I'i'ihuta ?tlecliea, \o1. lh(). 

\ leu'til' de nieve (¡v 1 9I 	Llil 	 111 	te (1 	tla, 	siilvid cIiemn 	((u 
cieno 	(sqLIehhia IC1(hlieUtiC(l en la 	1111 l('i((1 	liulinotiar () 	haute rl suifli- 
list('i) (I(' €lo.'- 	iiti.ii.tis 1 (O(' vtt otal 	—it_liihiill)litO! 	l.\Iit 	e isllniac(ia 	1 i-i: 
ti paclultus (11 1 v (vi hiiliician te&iiiiilo trt 	i(him lll(\[O 	o 1llt c 11 idll( 11 	cii 

it uticilios von Ll ipervishon (k personai 1 I eia'i,ade De los 1 15 ierttes 
ili( c( ini'iiiveion (0) este esiudio. 12 etilO tuina. Todes Ic;.- eiilc1ni1s lucion 

soilletl(h)5, 1 ev tielite ((1 Ohflhiefllo. a 1111 eyamen itudvci (eslilelo aodlisis 
le lalinatoiio, ilh{IioIIas. etc.: 051 CC eslalleeh) que 	tenían 	urnas urde- 

(ftoenic? 	Vi('iOLtS co) ((tanto O estet ido le-donal y 	) ion me ii\ Cii1'/I((s 
11ii 122 caCillos V 	1 	indiar 	S( ,  (51011ev! 	CitO))) 	oiidiioti 	t(leitsal(1( 
mio iillegrttl la (I)Ct1ICSI)( la Ilteseil(ia ile Mv 	liacteiium tul 'itt Iasis en el 

-5lRit0 	I'o los adultos las drogas st- 	liflinistiahon ti las siguientes dosis: 
i\li1 2j i 	/k/día (ltIi':mte les (los pittt)eio- itoses 	liwgi 1i es /ím/dto: 
¡ IIN 1)) ingulg/día 	inibas (It - rizO -, eh) iiiia -oi' 10010. lus l tiñes iecob:eicin 1 
ini': (le E\l Ilkg/día 	\ 	211 mu/ha/ilía 	it 	11 	)lI_iitiiite 1101) 11 titil 00100110. 
)ui'auiui ¡os 12 mEses que duid el ntinient e lucieron coitltoIe clínicos 
le lalhtato(io. m(li nafieos y havtctiiildgieos. Lii toletainia a las (llegas luv 
buena. no se (ihselvatoh) (fli)iti1i'stil(il)ee le toxici(la(l. lji resultados neceo 
u(UV taVOI'al(lCS, pues se ohtti\ o vi (721 	de cultivos negativos. hecho ohsei - 
vado en tilirnelo eevmo 	irs piiinctos inees: el cierre vavitario st' ohset\o 
tu ci 1)0,1) de los cases: en la evolticioti vliiiica CII la (00(1 lliaV011a liuli 
un rápido retroceso de los sillteflias cienenales. los \.\ i(lsisti'i) en la  
le este tratamiento aflht(Oiatrll1O 1ift  debcoñ ciifltai' vn tlIici'u-atio5 Crircia - 
lizwlo-, y c'oii un servicio ,-,vcial oficirnte 	ai'a sul(c'(viear ti ¡);oieote 	y con- 
tarlos. Lii iii e5lU(li(l intcrviniei'on pol - 
V. 

	.\tciei'ttna los doctores .1 	A. Pi hm.i. 
1 'ultimo, \i 	1)1 1.) inatd 	y ,\ 	'nnjs, 

I1 

Incidencia aumentada (le hiperbilirrubinemia en recién nacidos chinos 
con deficiencia G-6-PD. Tsuug-Co 1 u. l hiovuto \Vei y R. Queni in 
Blael<\vel 1. lediatries, 	'T: [)94, ID)bi. 

En estUdihis anleiloles, estos olitoles olisc'ivaroii que la iiiciden(oi da hipes-
biil'tUl)illemia en fliflos chinos, lauto los nacidos (lC nrmino c'onio los pi - Cuna-
uros, Clii fllftY°r (lu(' la l(r0(lU('idO ('ti 011105 valleasiaitos 

['onsideiai'in los fact res qiie lii] e d e it itividit' vn este fenñm( , no tanto 
intrínsecos como extrinsC(os y se i.liiigieron hacia uit (lefeel,o genético como 
es la (leflcic'flcia ile (b-1 'It i'rltroeitaiia. 

El estudio se i'ealizo sobre i.02 celen iiíiilos i sTO \Lh1'Olies7li mUjeres). 
l)e acuerdo ion los i'esultolos obtenidos v (dIhilOndo los poreentajes. no se 
llego a esel:(l'cc'er perieclameote si Coz niveles altos tic htilit'rnliini se debían 
ui la ilcfii.iehlciti (le C-(i- Dl) i' a litiO mavol' disminucido ([el sistema (le (00 li-
gm'bin di' la hihii'rohina o (le ambos a la vez 

Ile los 070 vaiOnes estudiados se cncuntl'at'Oii 2(1 casos Pi 	1 (:00 (lefI- 
ciencia de (J-h-l't) en los cuales los niveles cte bilii - ruhiníi luei -on significaU-
vumentc mdc alt os que ('r los l)1ematilrus  y nacidos de t di- ruino esttidiiit los 
previanienie Diez de tilos tenían niveles de biliriuhina por oir iba (le 2)) mg/lOO ml 

La vonebision de los autores es que estos estudies deben ser 10'ofun(lizados 
dada la inei(letic'iti (le los numerosos agentes qinmicos que id dan en estos 
sisteinas. in luciendi a lii henoilisis. 

Se coticideia qoe si bien iiingunc cte 1i.is ageste-i heiiioliticos conocidos 
tuvielolt incidencia dUlL)lit( estos estudios, la posihilnl:ut che la presencia de 
otros :igetites herno'ít'cos no cunocidos, tic (lnl)e set (lesineeiada, así corno 
tailildél) factores giiiietico. (11111(1 lo ploptiso Nessas y colahot'uiilores 


