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Editorial

LA LEUCEMIA EN PEDIATRIA

SIGUE stendo una penosa responsabilidad para el pediatra la
atencion de mnifios enfermos de leucemia, afeccion que con-
serva un pronostico obstinadamente fatal. Los “antimetabolitos” no
la curan: los antifélicos (Farber, 1948) y las antipurinas (Burche-
nal, 1953) consiguen mejorias —remisiones— en no pocos enfer-
mos; pero esas mejorias son transitorias y, tras una o varias, el em-
peoramiento definitivo sobreviene. Las hormonas hipéfisoadrenales
no son mds eficaces: logran remisiones prontas, pero breves. Por lo
demdas, en los dltimos aiios, la sobrevida media de los enfermos no
se ha prolongado de manera alentadora (Bodley Scott, Lancet, 172,
6978, 1957). Todo ello explica algunas posiciones abstencionistas.
Asi Mickle y colaboradores, aun reconociendo el interés cientifico de
los antifélicos, no son partidarios de su empleo en clinica, pues, a
nids de ser muy toéxicos rinden precarios resultados. Y mno faltan
pareceres en favor de una pasividad deliberade que, al no retardar
el desenlace, haga mds breve la desesperanzada angustia de enfer-
mos y familiares. (The J. of Pediatrics, 33, 442, 1951).

Hay razones para no compartir tal eriterio. Si los leucémicos no
viven hoy mucho mds, es incuestionable que muchos viven mejor;
el estado general suele mantenerse aceptable hasta el desmejoramien-
to altimo, y a menudo enfermos hospitalizados pueden regresar al
medio familiar. Durante semanas y aun meses, buena parte de los
niiios leucémicos son pacientes “de consultorio externo”. Como
dice Burchenal se les ha prolongado la “vida #til”.

Ademds, unos pocos meses de sobrevida pueden ser de gran
valor: mo es imposible que durante ellos comience a usarse alguna
droga nueva capoz de obtener mejorias mds obstensibles. Los ensa-
yos ‘con “antileucémicos”’ son de vez en vez mds numerosos, y las
publicaciones, afirma Jiménez de Asia, “desbordan hoy la capaci-
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dad de lectura del mds especializado.” Tales tanteos terapéuticos
pueden desembocar en cualquier momento en hallazgos de real efica-
cia: segin Farber, si el actual ritmo de investigaciones no se inte-
rrumpe, probablemente la leucemia serd dominada antes de un lus-
tro. Lograrlo es tanto mds premioso cuanto asistimos o un framco
acrecentamiento de su incidencia. Asi lo semialan, en distintos paises
y para todas las edades __también en la infancia— recientes estadis-
ticas -sugestivamente coincidentes (J.AM.A., 150, 1551, 1952; J.
Amer. Med. Ass., 152, 1028, 1954; Canad. Med. Ass., 73, 626, 1955;
Blood, 11, 882, 1956).

El pediatra mo debe desconocer pues que la. leucemia estd de
jando de ser una enfermedad infrecuente. Ello le exige nformacion
sobre su proteiforme sintomatologia inicial y el adecuado manejo de
los medios de diagnéstico. Confirmado éste, el tratamiento con anti-
metabélicos y hormonas, incapaz de curar, le permitird prolongar la
vida de los enfermos y aliviar sus padecimientos. Junto al “trata-
miento especifico” las medidas sintomdticas (transfusiones, antibio-
ticos), conservan reconocido valor. (Leikin, J. of Pediatrics, 41, 40,
1952).

M. ROCCATAGLIATA




Accion de las drogas hipoglucemiantes
por via oral en la diabetes infantil (%)
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INTRODUCCION

ACE cerca de un afio un hecho nuevo trajo un rayo de esperanza

en el ambiente diabético: se habia descubierto un compuesto

sulfamidico de accién hipoglucemiante que permitia reemplazar en

ciertos casos la insulina. Se comprobé luego que sélo actuaba con efi-

cacia en las diabetes que aparecen luego de los 45 afios de edad, de

evolucién benigna y con un requerimiento bajo de insulina. A pesar

de que las comunicaciones de conjunto sobre el tema, anotaban su

ineficacia en las diabetes l4biles como las que se desarrollan en el

nifio ¥ el joven, no encontramos trabajos que confirmaran esa infor-

macién. El profesor Landabure en el acto organizado por la Sociedad

Argentina de Diabetes, en la Asociacién Médica Argentina, junta-

mente con el profesor Houssay al tratar el tema de las drogas hipo-

glucemiantes dijo: “los diabéticos juveniles, los nifios, etc., no son

buenos candidatos para el uso de estas drogas. Sin embargo —conti-

nfia— no se debe ser terminante en este aserto, pues el niimero de

observaciones es escaso, es necesario ampliarlas bajo seguro control i

‘ y ademas queda la posibilidad de usarlas asociadas a la insulina como
va existen observaciones.

En efecto, en los trabajos publicados, especialmente sobre el
B-Z-55 que pasan de 400, no existen, salvo rara excepcién, referencias 3
en nifios, como veremos luego. En nuestro Servicio del Instituto Na- -
cional de la Nutricién, donde concurren varios centenares de nifios X
diabéticos, decidimos ensayarlas (B-Z-55 y D-860) siguiendo las di-

_ rectivas impuestas para un ensayo analogo en los enfermos adultos.

(*) Trabajo presentado en la sesién de la S. A. P., el 19 de diciembre de 1956.
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PRIMERA PARTE

Bajo el control consfeuiente comenzamos en el mes de mayo pa-
sado a tratar aquellos nifios diabéticos, cuyos familiares eran cumpli-
dores de nuestras indicaciones y habian demostrado interés en que
se hiciera la investigacién. En este estudio se considerara sucesiva-
mente: a) Caracteristicas de los enfermos estudiados; b) condicio-
nes en que se realizé el estudio; ¢) drogas utilizadas; d) cantidad y
forma de administraciéon de las drogas; e) tolerancia.

a) Caracteristicas de los enfermos estudiados: Fueron tratados
25 nifios diabéticos, considerdandose a continuacion:

( femenino: 15 enfermos (60 9)

19 Sex0 L rE R e e
z masculino: 10 enfermos (40 %)
de 0 a 3 anos: 1 enfermo (49%)
2) Edad de los enfermos ....... de 4 a 6 afnos: 3 enfermos (12 %)
de 7 a 12 afios: 21 enfermos (84 9%)
menos de 1 mes: 3 enfermos (12 %)
3) Antigiiedad de la diabetes ... { menos de un afio y mas de un mes: 8 enf. (32 %)

méas de un afo: 14 enfermos (56 %

4)  Tratamients cumplido/antes de con dieta solamente: 3 enfermos (12 %)

la investigacion ............. : : ; .
8 con dieta e insulina: 22 enfermos (88 %)

; . hasta 10 unidades: 1 enfer 49
5) Dosis promedio de insulina F i shlgnmo- (456

que recibian ................ de 10 a 20 unidades: 2 enfermos (8 %)

(22 enfermos) : . :
mas de 20 unidades: 22 enfermos (88 %)

De los 25 enfermos, tres eran diabéticos recientes que no habian
recibido atn insulina.

b) Condiciones en que se realizé el estudio: De los 25 enfermos
estudiados, 24 fueron internados y sélo uno ambulatorio pero con
perfecta vigilancia. La dieta que cumplian era de acuerdo a los re-
querimientos normales, con ligera disminucién de los hidratos de car-
bono, pero con proteinas, minerales y vitaminas de acuerdo a los va-
lores fisiologicos. El valor calérico total oscilé entre 1200 y 2400 ca-
lorias. La férmula sintética del régimen en aquellos diabéticos nuevos
que no recibian insulina fué de 35 % de hidratos, 20 % de proteinas
v 45 % de grasas; en los otros fué la habitual en los nifios diabéticos:
40 %, 20 % y 40 9 respectivamente. En gramos los hidratos ofre-
cidos fueron entre 120 g y 220 g. En su alimentacién eran contro-
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lados diariamente por la dietista, en la preparacién y distribucién de
las comidas. Cada uno de los enfermos estudiados estuvo bajo una
estricta vigilancia clinica y de laboratorio. Para el control de los en-
fermos se efectuaron diariamente exdmenes clinicos y determinacio-
nes de laboratorio, éstas a veces varias en el dia, en otras dia por
medio, bajo la direccion del profesor Waisman.

La observacién de los enfermos se hizo en dos etapas: la pri-
mera, previa a la investigacion, con glucemia en ayunas, perfil glu-
cémico del dia, glucosuria total diaria y perfil glucosirico, investiga-
cion de cetonuyia, citolégico completo y plaquetas y luego de la me-
dicacion se repetian las mismas determinaciones, agregando el dosaje
de sulfamida en sangre, cuando el enfermo tomaba B-Z-55, con el
D-860 no puede atn dosarse, pues sélo existe un procedimiento no
empleado todavia en nuestro pais. (De Laboratorios Upjohn, modi-
ficado por Leech.

¢) Drogas utilizadas: En 18 casos utilizamos el compuesto n-sul-
fanilil-*-n-butilurea, cominmente llamado B-Z-55, y Carbutamida en
los Estados Unidos, usando los productos comerciales de origen ale-
mén, Nadisan (Boehringer), Invenol (Hoetchst) y el Glucidoral, de
Laboratorios Servier Orleans, de origen francés, y en 7 casos el D-860
N.4-metil-benzolsulfonil-N'-butilcarbamina, llamado Artosin, que co-
mo vemos tiene estructura distinta, careciendo de accién antibac-
teriana.

d) Cantidad y forma de administracion de la droga: De acuerdo
a las dosis usadas en los adultos, empleamos en los nifios 50-60 mg
por kilo y por dia el primero; luego bajamos a 40-30 mg el segundo
y tercer dia, siguiendo con 20 mg diariamente. Como los comprimi-
dos estan dosados como las sulfa en general a razén de 0,50 cg, dimos
en la mayor parte de los casos: 4 comprimidos el primer dia, luego 3
el segundo y tercero y luego 2 por dia. Como para obtener efectos
hipoglucemiantes se requiere obtener una sulfamidemia no menor de
12 mg %, en algunos casos debimos aumentar las dosis diarias de la
droga. Segiin los autores alemanes niveles superiores a 15 mg % no
son ftiles y ademéas determinan sopor.

Los comprimidos se ingieren con facilidad, no tienen mal sabor,
pudiendo ingerirse enteros o disueltos.

Al comienzo se administré la droga una sola vez, por la manana,

luego la fraccionamos con intervalos de 6 a 8 horas. La dosis total
oscilé entre 20 comprimidos y 270 comprimidos a lo largo de 6 meses.

e) Tolerancia: La tolerancia hasta la fecha ha sido perfecta y
no hemos debido abandonar en ningiin caso la medicacién por intole-
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rancia. La vigilancia no s6lo ha sido médica, sino también hemato-
légica, con repeticién de analisis, especialmente de plaquetas, dado
que Duncan insiste en ese aspecto. Segun informaciones de origen
americano, se considera la intolerancia a la droga en un 5,2 9 de los
enfermos tratados, que actualmente suman muchos millares.

En los casos de tratamiento prolongado (un solo caso, en los
nuestros) debe realizarse ademés periédicamente —cada 6 sema-
nas— pruebas de insuficiencia hepatica.

SEGUNDA PARTE

ACCION DE LAS DROGAS SOBRE EL NINO DIABETICO

Teniendo en cuenta que en la diabetes el dismetabolismo hidro-
carbonado es un indice bastante seguro de regulacién de la enferme-
dad y se exterioriza en el nivel glucémico y en la existencia o no de
glucosuria, se decidié basar el grado de control de la enfermedad du-
rante un periodo limitado de dias, semanas o meses, en los valores
de la glucemia en ayunas, y de la glucosuria total diaria, es decir el
grado de compensacion de la diabetes.

Conviene dejar aclarado que este control momenténeo de la en-
fermedad, mediante estos indices, no debe ser confundido con el con-
cepto de control de la enfermedad en su larga evolucion, cuyas nor-
mas tienden a considerar no sélo el estado de regulacién glucémica,
sino, también, la existencia o no de acidosis, de coma, cumplimiento
de la dieta, vigilancia clinica y de laboratorio.

Hemos seguido el siguiente criterio para la valoracién de la efi-
cacia de la droga en la diabetes, estableciéndose tres grados. Primer
grado, eficaz: cuando se obtiene buen control de la enfermedad y
permite la supresién de la insulina. Segundo grado, parcialmente efi-
caz: si se obtiene buen control y puede disminuirse acentuadamente
la insulina, y tercer grado ineficaz: cuando no se obtiene control al
disminuir la insulina.

Como todos los nifios diabéticos requieren insulina y su supre-
sién brusca puede acarreas acidosis, hemos seguido el siguiente pro-
cedimiento: al comenza con la droga no suprimiamos la insulina,
sino luego de varios dias y en base a los andlisis efectuados, dismi-
nuiamos la insulina en un tercio, luego de varios dias en otro tercio
hasta la supresién total, bajo vigilancia rigurosa. A pesar de ello y
por error al comienzo del estudio en dos casos se hizo la supresion
brusca de insulina al comenzar el tratamiento, en un caso, sélo 20
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horas después de la hora habitual de la inyeccién entré en coma, y
en el otro caso pocas horas después acidosis grave.

RESULTADOS OBTENIDOS

A pesar de las distintas edades de nuestros enfermos y de que 3
de ellos padecieran una diabetes reciente y no habian sido tratados
con insulina, aparentemente los mejores casos para el estudio, los
resultados obtenidos son anilogos con una sola excepeion como ve-
remos luego. Asimismo no hay diferencia en la accion del B-Z-55 y
al D-860 pese a que segin los autores seria mejor tolerado este ultimo.

Debemos considerar en I y II los resultados en 18 enfermos con
el B-Z-55, la sulfamidemia, la glucemia y glucosuria.

1 — Relacién entre las dosis de B-Z-55 Yy sulfamidemia:

a) En la mayor parte de los casos (62 %) existe relacion di-
recta entre suifamidemia y la cantidad de B-Z-55 adminis-
trada por dia. '

b) En la mayoria de los casos existe relacién directa entre sul-
famidemia y la cantidad de B-Z-55 administrada por kilo
de peso actual, comprobandose con la dosis de50-60 mg por
kilo de peso actual, sélo se logra sulfamidemia de 10-11 mg
por ciento, inferiores a las necesarias para actuar.

¢) En la cuarta parte de los casos (25 %) la sulfamidemia esta
en relacién directa con el tiempo que se mantuvo una de-
terminada dosis de la droga.

II — Relacién entre sulfamidemia, glucemia y glucosuria:

a) S6lo en un caso con una sulfamidemia considerada normal
para actuar (mas de 12 mg %) se obtuvo relacion entre
aquélla, la glucemia y glucosuria, en las restantes no huho
accién, hecho resultante de la ineficacia de las drogas men-
‘cionadas en las diabetes infantiles y juveniles.

b) En un caso, a pesar de obtener con las dosis normales de
droga una sulfamidemia de 16 mg % no hubo apcic’m gobre la
glucemia que permanecié elevada.

111 — Relacién entre el B-Z-55 y D-860 y la glucemia, glucosuria Yy
cetonuria:
En los resultados que exponemos se engloban los 25 casos tra-
tados con las dos drogas: :
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a) En 2 casos hubo desaparicion completa de la glucosuria y
ligera hipoglucemia quimica, pero al bajar en un tercio la
insulina hubo inmediata hiperglucemia (2 70 y 3,15 %) glu-
cosuria elevada y cetonuria. i

b) En la mayoria de los casos no hubo hipoglucemia clinica ni
quimica, y al disminuir la dosis de insulina se produjo aci-
dosis.

c) Es un hecho referido por los autores alemanes y comproba-
do por nosotros que tanto el B-Z-55 como el D.860 no acttian
en la acidosis.

IV — Accion de las drogas sobre la diuresis:

Se estudié la diuresis antes y después del suministro de la dro-
ga, resultando que en la mayoria de los casos (60 %) hubo aumento
de la diuresis coincidiendo con aumento de la glucemia y glucosuria.

En un 20 % de los casos hubo aumento de la diuresis a pesar
de una glucemia y glucosuria sin modificacién, hecho que justifica
la necesidad del estudio como lo haremos del balance de agua en re-
lacién con la ingesta de la droga y su posible efecto diurético.

V — Influencia sobre el peso corporal:

En una alta proporcién de los casos, 70 %, hubo aumento de
peso a pesar del mal control de la enfermedad, lo cual justifica tam-
bién el estudio del balance de agua y de nitrégeno en relacién con
la droga para establecer si tal hecho es consecuencia de retencién
de agua o de un efecto anabélico de la droga.

VALORACION DE LA EFICACIA DE LAS DROGAS HIPOGL.UCEMIANTES
¥ EN LA DIABETES INFANTIL

De los 25 casos estudiados de nifios diabéticos, como hemos in-
formado antes y tratados durante periodos variables de semanas y
meses con las drogas de accién hipoglucemiante se llega a la con-
clusion que ha sido ineficaz en 24 casos (96 %) y ha resultado eficaz
en un solo caso (4 %).

Se trata del siguiente caso que describiremos:

M. B. Ficha 117.385, sexo femenino, 12 aiios de edad, diabética
desde un afo antes. Abuela diabética. Peso actual 48 kilos, talla 142.
Se hallaba normalizada, con una glucemia de 0,83 % en ayunas y
preprandial de 1,80 %, glucosuria de 16.85 % con una diuresis de
660 m®, y en una inyeccion 20 unidades de protamina mas 10 unida-

o
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des de insulina regular. Comienza con el B-Z-55 el 8 de junio, con 5
comprimidos (2,50 g), luego 4, 4, 3 y luego con 2 comprimidos dia-
rios hasta la fecha, en que lleva tomados 270 comprimidos en forma
alternada de B-Z-55. Luego de cinco dias del comienzo, bajamos en
!5 la insulina y ocho dias después otro tercio y desde el 25 de junio
se suprime la insulina. Su peso actual es de 53 kilos, la glucemia se
mantiene algo més elevada entre 0,83 y 1,81 %, poca glucosuria y
libre de cetonuria. La sulfamidemia oscilé entre 9,5 mg % a 4,5 %.
Sigue el régimen correspondiente de 2400 calorias, con 220 g de hi-
dratos y una formula sintética de 40 % de hidratos, 20 9, de protei-
nas y 40 9 de grasas. En una oportunidad hizo una ingestién fuera
del régimen de hidratos y la glucemia se elevé a 2,94% ; luego se nor-
maliz6. Coemo es de imaginar, nuestra vigilancia es permanente, es-
pecialmente vascular y hepatica, funciones que actualmente se man-
tienen normales. Houssay refiere que Achelis traté mas de 100 dia-
béticos durante 1 a 18 meses sin observar trastornos hepaticos y re-
nales con las pruebas funcionales. Franke y Fuchs no han visto efec-
fos secundarios toxicos luego de mas de un afio de tratamiento con-
tinuado.

CONSIDERACIONES GENERALES

Como hemos referido anteriormente, en la bisqueda bibliogra-
fica realizada, s6lo hemos hallado escasas referencias sobre la accién
de dichas drogas en la diabetes infantil. Los doctores Chute y Bain,
de Toronto, refieren haber tratado 5 nifios diabéticos con el B-Z-55.
Tres eran diabéticos recientes, no tratados ain con insulina y los
otros dos, uno de 7 afios, con diabetes desde los 2 afios y el otro de
11 anos y medio, diabético desde hacia un afio y medio. En los tres
hubo que suspender la droga por erupcién eritematosa con prurito
interpretada como manifestacién de sensibilidad a la droga y des-
apareciendo entonces rdpidamente los sintomas y a los dos restan-
tes la disminucién de la insulina traia acidosis, que luego ante el fra-
caso se suspendi6 la droga. Franke y Fuchs, Bertrian y colaborado-
res, citan casos de diabéticos juveniles en los cuales la droga frecasé
€n unos y en ofro caso sigue normalizado con la droga (B-Z-55) y
s6lo 24 unidades de insulina en vez de 48 que requeria sin la droga.
Clarke refiere la accién del D-860 (Orinase)) en los enfermos dia-
béticos y el caso 6 es unjoven de 17 aiios, con diabetes desde hacia 2
anos sin insulina pero con un régimen restringido, tenia 1,60 g de
glucemia en ayunas y 1,30 antes de la merienda, con el D-860 bajé a
0,95 y 0,85 la glucemia habierido aumentado 6 libras de peso.
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Posiblemente tengan estas drogas otra accion en los estados
llamados prediabéticos. Kinsell, dice que como posiblemente dichas
substancias ahorren insulina, podria ser posible disminuir la carga
sobre las células beta y retrasar la iniciacién de una diabetes clinica.
Refiere el caso de un nifio de 8 afios de edad con una glucosuria asin-
tomatica y una curva anormalmente alta de tolerancia a la glucosa
hecha varias veces, que tratado con 0,50 cg diarios de B-Z-55 se con-
siguié desaparicion de la glucosuria, normalizacién de la curva y
perfecta salud en el nifio. Luego disminuye la dosis a 0,25 cg por una
hipoglucemia clinica. Solamente el tiempo dira si la diabetes clinica
puede ser diferida permanentemente en este nifio y otros pacientes
similares.

De acuerdo a lo informado por nuestras observaciones y las de
la mayoria de los autores las drogas hipoglucemiantes referidas no
actian o lo hacen excepcionalmente en los diabéticos infantiles y ju-
veniles. ’

Con bastante fundamento se afirma que para su accion necesi-
tan insulina endbégena o exdgena y seglin la teoria de Wrenshall el
diabético adulto tiene en su pancreas el 50 % del contenido insulini-
co del pancreas normarl y en el diabético infantil el contenido seria
0. Constituye el tipo 0 de Mollerstron (0 = falta absoluta de insu-
lina). De esto se deduce la gravedad de la diabetes infantil y su
caracter evolutivo.

El modo de actuar de los compuestosssulfamidicos se mantiene
atn en completa obscuridad, solo en forma hipotética unos admiten
que su accién puede obedecer a una reduccién del grado de destruc-
ci6n de la insulina en el organismo o a una estimulacién de las cé-
lulas beta de los islotes productores de la insulina. Otros creen que
disminuye la accién de la hormona hiperglucemiante: el glucagodn,
pero no se ha hallado lesiones tipicas en las células alfa que demues-
tren este aserto. Experimentalmente se han encontrado lesiones pe-
ro usando dosis toxicas (1 a3,5¢g kilo dia). Para Houssay la téenica
de coloracién de las células alfa es un problema aun no resuelto.

Para finalizar, diremos que como ocurre siempre con un nuevo
medicamento promisorio se presentan ilusiones y esperanzas que
s6lo la observacién critica y prolongada de muchos mas casos reve-
lard si las nuevas drogas hipoglucemiantes constituyen un avance
exento de inconvenientes en la terapia de la diabetes.
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CONCLUSIONES

Como en la mayoria de los casos resulta ineficaz, pero el hecho
de haber encontrado un caso aislado en que ha resultado eficaz jus-
tifica el estudio de un mayor nimero de casos bajo control riguroso
para extraer una conclusién definitiva. :

RESUMEN

Se refiere el estudio hecho en el Servicio de Ninos del Instituto
Nacional de la Nutricién, en 25 nifios diabéticos tratados con las
drogas de accion hipoglucemiante, la B-Z-55 y D-860, habiendo tra-
tado 18 casos con la primera y 7 con la segunda. En 3 nifios la dia-
betes era reciente y no habian recibido aun insulina, los restantes de
varios afios de enfermedad. La edad oscil6 entre 2 y 12 anos. Se pro-
cur6é normalizar previamente la diabetes, realizando examen clinico
y de laboratorio, glucemias, orina y citolégico. Luego del tratamien-
to con las drogas, se repitieron los exdmenes, agregando la sulfami-
demia en los tratados con B-Z-55. Los productos usados fueron el
Nadisan, Invenol, Glucidoral y el Artosin. Se suministré a dosis de
50-60 mg el primer dia, luego 40-30 mg para seguir con 30 mg segun
los casos, semanas y meses. Como resultado se hallé relacién direc-
ta entre droga y sulfamidemia, pero con las dosis usuales es dificil
aleanzar cifras de mas de 12 mg % aconsejada para que actie. No
se encontré relacién salvo en un caso entre sulfamidemia y glucemia
y glucosuria, y en los casos en que por error fué suprimida total-
mente la insulina hubo acidosis grave y semicoma. En los restantes
casos en que se fué disminuyendo la insulina se presento6 acidosis. En
dos casos hubo hipoglucemia quimica, pero al disminuir la insulina
se produjo hiperglucemia y cetonuria con glucosuria. Se constato
aumento de la diuresis y del peso corporal aun en aquellos casos en
que hubo mal control. Sélo se constaté resultado eficaz en un caso
de una nifia de 12 afios que se mantiene normalizada luego de cinco
meses de la supresion de las 30 unidades de insulina, habiendo to-
mado a la fecha 270 comprimidos de B-Z-55.

Luego de algunas consideraciones generales gsobre el modo de
actuar-de las drogas hipoglucemiante de accién relativamente inefi-
caz en el nifio diabético, el estudio de un mayor nimero de casos bajo
estricta vigilancia médica y en el internado dira si realmente cons-
tituye un beneficio para el diabético exento de .inconvenientes.

SUMMARY

Clinical study in 25 juvenile subjects of the Children Ward of
the Instituto Nacional de la Nutricion with the new drugs of hypo-
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glycaemic effect B-Z-55 and D-860. 18 were treated with B-Z-55
and 7 with D-860. In 3 cases diabetes had been recently discovered
and insulin therapy had not as yet been instituted, the rest had been
diabetics for several years. The age oscillated between 2 to 12 years.
First diabetes was controlled through clinical and laboratory tests
glycemia, urine and blood count. After treatment with the drugs the
tests were repeated adding sulfonamide blood levels in patients
treated with B-Z-55. The products used were Nadisan, Invenol, Glu-
cidoral and Artosin. The first day a dose of 50-60 mg was adminis-
tered, then 40-30 mg to follow with 20 mg for week or months ac-
cordeing to the cases. The results were a direct relation between the
drug and the sulfonamide blood levels, but with the usual doses it
is difficult to attain figures above 12 mg % recommended for effec-
tiveness. No relation was found, except in a case between sulfona-
mide blood levels, glycemia and glycosuria, and in cases when by
error insulin had totally been discontinued there was severe acidosis
and semicoma. As for the rest of the cases where insulin was gra-
dually reduced acidosis appeared. In 2 cases there was chemical
hypoglycemia, but in reducing the insulin hyperglycemia and que-
tonuria* with glycosuria appeared. Increase of diuresis and body
weight were noted even in those cases in which the control was bad.
Only in the case of a 12 year old girl was the result efficacious, she
continues normalized five months after the insulin therapy (30
units) has been withdrawn. Up to date she taken 270 tablets of
B-Z-55.

After a few general considerations regarding the mode of ac-
tion of the hypoglycaemic drugs of relatively efficacious action in
diabetic children, the study of a greater number of cases under strict
medical vigilance and in the ward will tell if it is of real benefit in
juvenile diabetes.

ZUSAMMENFASSUNG

Bericht beziiglich 25 im Instituto Nacional de la Nutriciéon —
Kinderabteilung— mit blutzuckersenkenden Priiparaten behandelten
zuckerkranken Kinder; 18 erhielten BZ 55, 7 D 860. In 3 Fillen
waren die Kinder vor Kurzem erkrankt und hatten kein Insulin
erhalten; in den iibrigen Fillen bestandt die Krankheit seit lingerer
Zeit. Das Alter schwankte zwischen 2 und 12 Jahren. Man ver-
suchte zunichst die Einstellung bei klinischer Untersuchung, Labo-
ratoriumspriifung, Blut- und Harnzuckerbestimmung und Hémo-
gramm. Nach Beendigung der Behandlung wurden sdmtliche
Priifungen wiederholt, einschliesslich der Blutsulphamidspiegelbe-
stimmung in den Bz-55-Fiillen. Die angewandten Préparate waren
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NADISAN, INVENOL, GLUCIDORAL und ARTOSIN. Die Dosen
waren en 50 - 60 mg am ersten Tag, 40 - 30 mg in den folgenden und

schliesslich 20 mg wihrend Wochen oder Monaje je nach Bediirfnis.
Es wurde eine direkte Beziehung zwischen Priiparat und Blutsul- -

phaspiegel gefunden; aber bei den iiblichen Dosen sind die zur
Wirkssanmkeit erforderlichen Werte ,iiber 12 mg 9. schwierig zu
erreichen. Ausser einem einzigen Fall fand man keine Beziehung
zwischen Blutsulphaspiegel und Blut- oder Harnzucker; in den
Fillen in welchen irrtiimlicherweise die Insulingaben vollstindig
aufgehoben worden waren, kam es zu schwerer Azidose und Semi-
koma. In den iibrigen Fillen, mit langsamer Reduzierung des
Insulins, stellte sich Azidose ein. In 2 Fillen sah man chemische
Hypoglykdemie und Ketonurie mit Glykosurie. Man beobachtete
Diurese- und Kérpergewichtzunahme, auch bei den schlechteinstell-
baren Fillen. Wirksames Resultat wurde lediglich in einem Falle
bemerk, dem eines 12jihrigen Midchens, welches 5 Monate nach
Entzug von 30 E Insulin noch gut eingestellt geblieben ist un bisher
270 Tabletten eingenommen hat. Nach einigen Betrachtungen iiber
Wirkungsweise der im zuckerkranken Kinde verhdltnisméssig un-
wirksamen blutzuckersenkenden Priparate stellen. V£, das Studium
eines grisseren hospitalisierten Materials unter strenger und stin-
diger drztlichen Uberwachung in Aussicht, das entscheiden soll ob
diese Substanzen einen wirklichen Nutzen fiir die zuckerkranken
Kinder darstellen,
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DISCUSION

® Dr. Burgos. — Considera que de acuerdo a los resultados expuestos por los comu-
nicantes, los derivados sulfamidicos no han dado los resultados que se esperaban en
la diabetes infantil. La observacién del caso donde justamente parece haber dado ve-
sultados. es la mas interesante para hacer hincapié en el estudio de la evolucién futu-
ra, porque sabemos por experiencia en &1 tratamiento de la diabetes infantil, que algu-
nos casos en el primer tiempo de su enfermedad, requieren poca cantidad de insulina
v posteriormente demandan mayor cantidad yendo hacia la etapa evolutiva mas ace-
lerada y més aguda. De modo que este caso. pudo haber estado colocado en esta
situacién, v la evolucién futura dar el verdadero valor del sulfamidado en su tra-
tamiento. ’

Recuerda que siempre el profesor Escudero, maestro comin, les decia que las
diabetes benignas, como son algunas formas del adulto, sabian andar bien con cual-
quier tratamiento y a veces sin él, porque habia nada més que un dismetabolismo
gliicido y no caian en acidosis y coma, mientras ‘que la diabetes infantil es distinta,
es una diabetes grave, con dismetabolismo glticido y lipido, llegando con facilidad

3

B al coma.

I'l El valor de este tratamiento est4 dado por su resultado en la diabetes infantil.
por eso considera sumamente interesante las conclusiones y cree que esa observacién

lu1 tiene mucho valor. especialmente para ver sus resultados alejados.

i

® Dr. Montagna. — Agradece la contribucién del Dr. Burgos y aclara que después
' de seis meses de tratamiento estin en una encrucijada final, pues esa nifia ha tomado
s ya 150 grs. de sulfamidas. La tolerancia ha sido perfecta; en la fase hematolégica se
o halla perfectamente normal, pero no saben hasta qué punto pueden seguir dando sulfas.

En los adultos se da durante un periodo determinado, se suspende la sulfa y sigue
bien la diabetes, pero en los nifios no es asi, se suspende la sulfa y hay que dar insu-
‘ lina. En realidad si damos la sulfa es porque hay en la gente un deseo extraordinario
de suprimir la inyeccién de insulina, pero en realidad, practicamente, cree que es
' una contribucién relativa, quizds sea el comienzo de una etapa futura en que algo mas
g se pueda hacer en el tratamiento.

\




NEUROBLASTOMA
TIPO HUTCHINSON

Dres. ANGEL F. ORTIZ, JUAN J.
PIANTANIDA. RAUL BARQUIN vy
FRANCISCO MOLINE.

HAREMOS previamente una breve resefia sobre los tumores de origen
simpéatico o simpatomas.

Son tumores poco frecuentes, originados en células inmaduras del
sistema nervioso simpéatico. Se localizan en los ganglios simpéaticos y
capsulas suprarrenales, en su pprcién medular, que es donde se ori-
ginan., '

De acuerdo a su diferenciacién histolégica y caracter evolutivo
ge distinguen tres variedades: a) simpaticogoniomas, b) simpatico-
blastomas, y ¢) simpaticocitomas o ganglioneuromas.

A las dos primeras variedades se las denomina neuroblastomas
en general, observandose frecuentemente combinaciones de ambas en
distinta proporecion. Las formas puras son raras.

Tienen la particularidad de no producir sintomatologia hormonal,
y pueden evidenciarse por manifestaciones locales o metastaticas.

Se propagan por via linfatica y hemética al mediastino y huesos
craneanos respectivamente, como lo dmostré Hutchinson en el afio
1907. Se observan casi exclusivamente en la edad infantil; més de
la mitad provocan sintomas antes de los tres afios, y pocos son diag-
nosticados después de los 15 afios. Por las formas clinicas se distin-
guen tres tipos: 1) el tipo Pepper, 2) el tipo Hutchinson, y 3) el tipo
Esser Herwig.

El primero puede ser congénito y aparece antes del afio de edad;
presenta principalmente grandes metéstasis hepaticas, comprobando-
ge una hepatomegalia tumoral, sin ascitis ni ictericia. Es de evolucion
muy maligna y siempre fatal.

El segundo se evidencia en nifios algo mayores que el grupo an-
terior, antes de los diez afios, con manifestaciones metastaticas pre-

(*) Trabajo presentado en la sesién del 26 de junio de 1956. Casa Cuna, Sala III,

i
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coces en los huesos craneanos, acompaifados de exoftalmia unilateral,
y menos generalmente bilateral, por la localizacién orbitaria de las
metastasis, pudiendo también estar afectados otros huesos (costillas,
pelvis, huesos largos, columna) y pulmones. El tumor suprarrenal es
s6lo accesible a la exploracién clinica en una minoria de casos. Puede
evidenciarse recurriendo al enfisema perirrenal. El estado general se
afecta precozmente, con decaimiento, anemia, fiebre y adelgazamien-
to. El examen radiografico de las lesiones 6seas muestra imagenes
osteoliticas u osteoplasticas, sin reaccién peritumoral.

El tercero produce principalmente anemia, agregado a la cual
existen también metastasis 6seas multiples, evolucionando en forma
semejante al tipo Hutchinson.

Histolégicamente, la aplicacién del método argéntico de Biel-
chowsky por Herxheimer en 1914, permite sostener la naturaleza ner-
viosa de las fibrillas de un neuroblastoma adrenal, y su origen en las
células tumorales. Dichas fibrillas no fueron reconocidas como nervio-
sas por otros autores; no obstante se aceptaba que eran distintas a las
colagenas. Los ganglioneuromas fueron sefialados como de naturaleza
nerviosa mucho antes que las formas inmaduras, ya que sus células,
por su madurez, son suficientemente caracteristicas para ser recono-
cidas facilmente. En los neuroblastomas o simpatoblastomas, las cé-
lulas tienen el nicleo mas grande provisto de nucleolo, el citoplasma
abundante y con fibrillas, siendo frecuente la ordenacion en rosetas,
en cuyo centro se hallan las fibrillas provenientes de las mismas. En
las formas méas inmaduras o simpaticogeniomas, el estudio histolégico
muestra células linfocitoides dispuestas en forma difusa, de nicleo
redondeado, oscuro y escaso citoplasma, sin diferenciacion fibrilar. En
las formas mas maduras de esta variedad, las células se ordenan en
rosetas, observandose finas prolongaciones y fibras; el estroma con-
juntivo es escaso. Los ganglioneuromas revelan numerosas fibras ner-
viosas, entre las que se encuentran células grandes con prolongacion
axonica, provistas de uno o varios ntcleos vesiculosos con nucleolo
y citoplasma abundante. Algunos ganglioneuromas dan metastasis pe-
ro en realidad se trata de formas de transicion, en las cuales existen
elementos inmaduros que son los que proliferan y diseminan.

El diagnéstico clinico sélo puede ser de presuncion, en base a la
edad del enfermo, caracteres semiolégicos y evolucién. El diagndstico
de certeza sélo se efectia por el estudio histolégico del tumor o de sus
metéstasis, por biopsia o necropsia.

El diagnéstico diferencial debe hacerse en primer lugar con el

embrioma renal o tumor de Wilms, el cual sigue en frecuencia al neu-'

roblastoma entre los tumores malignos que se observan en la infancia;
aparece antes de los dos afios y en un 90 % antes de los siete anos.

v
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Es una masa tumoral que ocupa la mayor parte del abdomen, se acom-
pana de hipertermia y a veces de hipertensién arterial. Los signos
urinarios pueden faltar, La pielografia muestra el desplazamiento re-
nal y la deformacion pielocalicial. Puede también ser negativa. El es-
tudio histolégico revela células de niicleos hipertréficos e hipercréomi-
cos, células epiteliales ordenadas en tubos o estratificadas, estructuras
semejantes al glomérulo, musculo liso y estriado, focos 6seos y carti-
laginosos.

La hidronefrosis y los rinones poliquisticos pueden ser causa de
error, pero el estudio radiol6gico es concluyente. Los tumores retro-
peritoneales de tipo sarcomatoso también presentan un ripido creci-
miento; en estos casos, la laparatomia exploradora y la biopsia dan la
solucién. El quiste pararrenal desarrollado a expensas de restos del
conducto de Wolff, es de rapido crecimiento, su constitucién quistica
y la falta de afectacién del estado general permiten sospechar su na-
turaleza.

La enfermedad de Hodking presenta adenopatias que aparecen
en una regioén aislada, para luego generalizarse lentamente. Su locali-
vacion en los huesos provoca osteolisis. '

En el linfosarcoma las adenopatias son de rapido crecimiento ad-
hiriéndose a los planos vecinos.

En las leucemias, agudas o cronicas, el cuadro heméatico y el mie-
lograma son caracteristicos.

La presencia de metéstasis 6seas del neuroblastoma obliga a dife-
renciarlo de las lesiones del mieloma, de la enfermedad de Hand
Schiiller Christian, de la carcinomatosis generalizada y de la osteo-
distrofia paratiroidea.

El mieloma es raro en la infancia, las imdgenes radiograficas en
gacabocados sin reaccién condensante en los huesos, sobre todo del
craneo, las deformaciones y fracturas espontineas de los miembros
y la albumosa de Bence Jones en la orina, junto con la puncién bibpsica
de la médula 6sea, lo ratifican.

En la enfermedad de Hand Schiiller Christian los huesos del cra-
neo e iliacos presentan imagenes de osteolisis, claras e irregulares,
denominadas en carta geografica. La diabetes insipida, exoftalmia
unilateral, la hipercolesterolemia y los xantomas cutédneo completan
el cuadro clinico, La biopsia permite comprobar los acimulos de cé-
lulas claras por depésito de colesterol en su citoplasma.

Las metéstasis 6seas de los tumores malignos dan imégenes osteo-
liticas u osteoplasticas (tumor de Erwing). El diagnéstico puede
realizarse una vez localizado el tumor primitivo o por el estudio biopsia
de las metéstasis.

La osteodistrofia parati'roidea» se presenta generalmente en la
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pubertad. Su evolucién es crénica. El diagnéstico radiolégico suele ser
dificil. El aumento de la calcemia a veces al doble de su cifra normal,
acompafiada de calciuria orienta en el diagnoéstico de esta enfermedad.

Pronéstico: los tumores indiferenciados de la serie simpatica, es
decir ,los neuroblastomas, una vez diseminados tienen invariablemente
una evolucién fatal. Diagnosticados precozmente su radiosensibilidad
permite esperar la curacién. Wells indica la posibilidad de que estos
tumores puedan alcanzar espontineamente la madurez celular y per-
der asi su malignidad.

Tratamiento: radioterapia precoz y cirugia en los neuroblasto-
mas. La extirpacién quirirgica seguida o no de radioterapia, trae co-
mo consecuencia la curacién en los ganglioneuromas.

Fotografia 1

Historia clinica. Se trata de una enfermita de 4 afios de edad, que ingresa a nuestro
Servicio el dia 11 de agosto de 195+ con el niumero de historia 71 de ese afio, por pre-
santar desde hacia dos meses dolores difusos en las piernas y abdomen, sintomas éstos
que se acompafian de febricula y palidez. Antecedentes familiares y personales sin im-
portancia.

Examinada e n nuestro Servicio se comprucba deficiente estado nutritivo, hdbito
asténico, intensa palidez de piel y mucosas, masas musculares hipotréficas, tejido celular
de escaso dssarrollo, con micropoliadenopatias cervical y suboccipital, llamando la aten-
cién el aspecto de la facies, donde los globos oculares se presentan propulsados e im-
presionan coms de mayor tamafio y con un ligero estrabismo divergente; la raiz de la
nariz estd ensanchada debido a una ligera distasis de la sutura mediofrontal. El abdomen




. Radiografia 2
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‘es ligeramente globuloso de paredes medianamente tensas, depresibles, higado a mivel
del reborde costal, bazo no se palpa. Se comprueba tos de mediana intensidad y frecuen-
cia, blanda, con regular cantidad de rales medianos y gruesos diseminados.

Se solicitan examenes de laboratorio: Wassermann, microrreaccién de Pagniez, exa-
men de materias fecales y reaccién de Mantoux al 1 %,, todas negativas; el recuento glo-
bular muestra una anemia de tipo hipoplastico, leve aumento del tiempo de sangria.
{ndice de Katz 94.

SR g s 4T
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Radiografia 3

A la semana de su ingreso se constata una hepatomegalia llamativa (5 em. del re-
borde costal a nivel de la linea mamilar) se acentiian los dolores dseos en ambas piernas
y se desmejora ain maés el estado general. Pensando en una lencemia se realiza entonces
un mielograma por puncién esternal, pero su lectura no revela atipias celulares, sino que
tiene el aspecto de una aplasia medular (Dr. Bno. Rodriguez).

Se efectiia también el dosaje del calcio, fosforo y fosfatasas en sangre, cuyos resul-
tados son normales.

Remiten los dolores y la enfermita se encuentra algo mejorada, pero a los quince
dias los vuelve a presentar, la fiebre se exacerba, alcanzando a 38’ axilar, aumentan las
adenopatias extendiéndose a ambas regiones retroauriculares; los ganglios son numerosos,
de pequefio tamaiio, libres y dolorosos a la palpacién. Una semana mds tarde cede la
fiebre, los dolores ostedscopos son menos intensos, se mantiene la micropoliadenopatia,
llamando la atencién la reduccién del tamafio del higado, y la aparicién de hematomas
difusos en miembros y parpados. En el craneo, en la zona temporoparietal izquierda se
palpa una tumoracion blanda, aplanada, de unos cinco centimetros de didmetro. La fiebre
remite, pero pocos dies después, coincidiendo con otro periodo febril, aparece otra tumora-
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cién en en region temporoparietal derecha y otra en regién frontal con los mismos
caracteres que la descripta en primer término. Al mismo tiempo la exoftalmia se va
acentuando, principalmente la del ojo derecho, que aparece méas propulsado que el iz-
quierdo. Se aprecia ahora en forma franca la diastasis mediofrontal, a la que se agrega
la del resto de las suturas craneanas, facilmente comprobables clinica y radiolégicamente.
Como es logico, la circunferencia craneana aumenta sensiblemente de tamafio (fotografia
N*° 2).

El mal estado general se acentiia atin mas, las micropoliadenopatias se generalizan.
Se extrae entonces un ganglio de la region preauricular, que se envia al Instituto de
Anatomia Patolégica de la Facultad de Medicina de Buenos Aires, para su analisis.
Nuevo dosaje de fosforo, calcio y fosfatasas en sangre normales, recuento globular sin
variantes, proteinemia y colesterolemia normales.

Microfotografia 1

Los dolores se instalan ya permanentemente, la protrusion del globo ocular derecho
se hace tan marcada que impide la oclusién palpebral, motivo por el cual hace su apa-
ricién una pequeiia tilcera de cérmea, que pese a los cuidados suministrados no puede
evitarse su infeccién. M4s adelante, el ojo izquierdo también hace su tlcera (ver foto-
grafia N° 1).

Unos quince dias después, ya en periodo terminal, el abdomen estd muy distendido,
se comprueba nuevamente el aumento del tamafio del higado en forma considerable,
y la palpacién de su cara anterior la muestra sembrada de pequefios nddulos.

El estado general se va agravando progresivamente, llevando a la enfermita a la
caquexia, los nédulos hepaticos aumentan de tamaifio y se hacen visibles por el relieve
gue hacen en la pared abdominal. El globo ocular derecho ha hecho una panoftalmia
que lo lleva a la necrosis, falleciendo en este estado a los dos meses y siete dias de su
ingreso. |

La necropsia no puede practicarse dado que los familiares retiran su cadaver. Pero
el examen anatomopatolégico del ganglio preauricular revela que se trata de una me-
tistasis ganglionar de neuroblastoma, observéndose las rosetas caracteristicas (ver micro-
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fotografia N* 1), segtin protocolo N° 45.509 del 27 de octubre de 1954. Destacamos aqui
nuestro agradecimiento a los doctores A. Copello y L. R. A. Garcia, del Instituto de
Anatomia Patolégica de Buenos Aires, quienes gentilmente se ocuparan con particular
interés de la biopsia correspondiente, y lo mismo al sefor F.  Hoffman, autor de las
wmicrofotografias.

El examen radiolégico del craneo revela un aspecto moteado de los huesos de la
calota, la diastasis de las suturas, e imégenes en peine en la region occipital por el
aumento del diploe (ver fotografia N°® 3).

En huesos largos se ven imagenes de osteolisis simétricas que abarcan toda la diafisis
(ver fotogrefia N° 4).

La misma imagen se observa en el hueso coxal.

CONCLUSIONES

Los simpatomas son tumores poco frecuentes, originados en cé-
lulas inmaduras del sistema simpético, que se localizan en los ganglios
simpéaticos y glindulas suprarrenales, sin participacién hormonal

El diagnéstico clinico en sus comienzos, es sumamente dificil de
realizar por su escasa sintomatologia. Se lo certifica por el examen
histopatolégico.

El pronéstico depende de la mayor o menor madurez celular y
estado evolutivo. Los ganglioneuromas, como son de mayor diferen-
ciacion celular son mas benignos.

RESUMEN

Los autores presentan el caso de una nifia de cuatro afios de edad,
con deformacién craneofacial, exoftalmia unilateral, micropoliadeno-
patias de regién suboccipital y cervical, que evoluciona con alteracion
franca del estado general, febril, trastornos éseos clinicos y radiologi-
cos. Los exadmenes complementarios de laboratorio son negativos, lle-
gandose al diagnéstico de certeza por la biopsia ganglionar que
muestra las células agrupadas en rosetas, tipica detneuroblastoma.

La evolucién fatal en el plazo de dos meses y siete dias, com-
prueba la malignidad del proceso.
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DISCUSION

© Dr. Bottaro Castilla: Sefala la utilidad del medulograma en ciertos casos de neuro-
blastomas con mtastasis 6seas y la importancia del diagnéstico diferencial con la leuce-
mia. Desde hace dos afios han ingresado en la Sala 67 del Hospital de Clinicas, cuatro
nifios con neuroblastomas confirmados con la histologia. Uno de ellos ingresé con el
diagnéstico de leucemia linfatica, con und tumoracién semejando un bazo y un 'mxelo-
grama aparentemente tipico. Se diagnostica neuroblastoma luego de una semiologia pro-
lija ¥ de un examen del frotis por el doctor Luis D. Podest4. Se extirpa el tumor y la
impresién del mismo sobre un portaobjeto, muestra una histologia idéntica al preparado
de la médula 6sea (simpaticogonioma). ]

Las radiografias de esta nifia son semejantes a las presentadas por los autores.
Fallece a los ocho meses a pesar de la radioterapia postoperatoria. Insiste en la correcta
semiologia, principalmente en la zona lumbar y en el detenido examen de histo-
lI;I‘;:Il.)logl'a por la facilidad de confundir a las células nerviosas metastasicas con pequernos
infocitos.

® Dr. Béranger: En el afio 1940 presenté a la Sociedad una ob_servacién con la designa-
cién de probable simpatoblastoma tipo Hutchinson. Era una nifia de dos afios que pre-
gentaba tumoraciones bilaterales con asiento en la region ten_lporal, que se acompailaban
de exoftalmia bilateral, con dilatacién venosa y un ligero tinte verdoso de la zona tu-
moral. Presentaba una anzmia grave, hepatoesplenomegalia y dolores 6seos generalizados,
Las imégenes radioldgicas de craneo son completamente similares a las del caso pre-
sentado.

Fué presentada, con la duda de si se trataba de un s_impatoblastoma. pues el examen
histolégico, realizado por un distinguido hematologo, informaba la existencia de una
linfoadenosarcasis. Pero las caracteristicas somaticas y funcionales hizo que a posteriori,
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cuando aparecieron en la literatura observaciones especialmente de médicos uruguayos
y concomitantemente una presentacién que hiciera el doctor Cervini, de un simpato-
blastoma tipo Pepper, no tuvimos ninguna duda de que nuestra observacién correspondia
a un proceso de esta naturaleza. (Muestra radiografias y microfotografias.)

® Dr. Banzas: Aporta el caso de un nifio de 19 meses de edad, portador de una tumo-
racién abdominal que resulté un simpatoma simpatoblastico. Operado e irradiado, en la
actualidad tiene seis afios y goza de excelente salud.

® Dr. Llambias: Ha tenido oportunidad de operar varios casos de neuroblastomas y no
siempre es posible diferenciar el neuroblastoma del tumor de Willms. El concepto semio-
légico de que el Willms se dirige hacia la linea media y el neuroblastoma sigue la co-
lumna, no es valedero; tiene un caso demostrativo, un enfermo operado hace cuatro afios
con diagnoéstico presuntivo de T, de Willms por su semiologia, y que resulté un neuro-
blastoma, viviendo todavia.

Con respecto a lo que dice el relator, de que no pudo realizar la necropsia, le dice
que no gané ni perdié nada, pues tienen casos, entre ellos un tumor de higado, que
resulté una metéstasis de neuroblastoma; fallecido el enfermo se hizo la autopsia total
y no se pudo hallar el tumor original.

En lo que respecto a la divisién entre tipo Pepper 'y Hutchinson opina que debe de-
jarse de lado este concepto. Con referencia a su malignidad debe depender no solo de
la histologia sino de las condiciones en que el enfermo sea tomado.

Recuerda haber operado una nifia de dos meses, que en la actualidad tiene tres afios
y se halla perfectamente. El informe de la Facultad era de neuroblastoma. Opina que
estos tumores deben ser operados directamente y la radioterapia hacerla después de la
operacién. La radioterapia previa dificulta el acto quirtirgico, pues obliga a un manaseo
que facilita la produccién de metastasis.




5 NEUMATOSIS QUISTICA DE
' INTESTINO EN EL NINO (¢

Dres. JOSE RAUL VASQUEZ, JOSE
ALBERTO TORRES, OSCAR VE-
NANCIO MALLO Y JOSE ENRIQUE
MOSQUERA.

SE denomina neumatosis la presencia de aire o gases en una parte
u 6rgano que no los contiene normalmente o los contiene en muy
escasa cantidad (Cardenal). :
Neumatosis intestinal es el hallazgo de aquéllos en los tejidos de
la pared intestinal. ]
Neumatosis quistica de intestino es la localizacién de aire o gases
en regiones circunseriptas del mismo. No nos parece aceptable, por ser
poco frecuente en la infancia, la denominacién de “cystoides intestina-

les” propuesta también para esta enfermedad, ya que la misma sig-
nifica presencia de gases s6lo en la tanica serosa del intestino.

Historia N* 5106, Sala XV, Hospital de Nifios.
Nino C.C., edad: 40 dias. Peso; 3.100 gramos.

Antecedentes hereditarios: Sin importancia. Tienen 4 hijos vivos; 3 fallecidos; 2 con
ictericia ¥ uno con cardiopatia congénita.

Antecedentes personales: Nacido a término, de parto eutdcico. Peso: 3.100 gramos.
Caida espontanea de cordén umbilical a los 6 dias. Pecho a las 48 horas, durante 8 dias.
Luego alimentacién artificial.

Enfermedad actual: Desde el nacimiento palidez de piel y mucosas. Hace 15 dias
tinte subictérico, astenia, anorexia. Posteriormente se agregan vémitos alimenticios fa-
ciles, hipertermia. Al ingreso, somnoliento, en grave estado general. Actitud indiferente
con llanto débil. Insuficiencia cardiovascular. Regular estado nutritivo. Craneo normo-
céfalo, con fontanela posterior puntiforme y anterior hipertensa, 4 x 4. Frente am-
plia, con cabellos bien implantados. Ojos: pupilas en miosis; motilidad normal. Piel
ictérica de turgencia conservada.

Térax: Excusién respiratoria normal. Percusién sin particularidades. Pulmones:
murmullo vesicular normal. No se auscultan ruidos agregados. Aparato circulatorio:
pulso: frecuencia 135 por minuto, de ritmo irregular, cardcter igual, hipotenso. Ruidos
cardiacos normales. ‘

Aparato digestivo: Abdomen globuloso. depresible, indoloro. Higado a 2 traveses
del reborde costal, Bazo, no se palpa. ‘

- Aparato genitourinario, 6seo y muscular, sin particularidades. Sistema nervioso:
contractura de nuca e hiperreflexia generalizada.

Diagnistico semioldgico: Sindrome meningeo. Ictericia, vomitos, diarrea, hiper-
termia.

* Trabajo realizado en la Sala XV del Hospital de Nifios de Buenos Aires, que
irige el doctor Benjamin Paz. Presentado en la S.AP. en la sesion del 24 de julio
de 1956. .

o
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Con el fin de llegar a un diagnéstico clinico de certeza, en cuanto a la naturaleza
del sindrome meningeo y de la ictericia, se practicaron durante la internacién los si-
guientes examenes complementarios, que efectut el doctor J. D. Vidal.

Liquido céfalo-raquideo. Protocolo 28.127 (11/4/55). No se observan hematies
estrellados; resto normal. .

Hemograma: Protocolo 28.163 (12/4/956). Hematies 2.740.000. Leucocitos 16.600.
Hemoglobina 60 9%. Neutrofilos no segmentados 3 9%. Neutrofilos segmentados 26 o
Eosinofilos 2 %. Linfocitos 59 %. Monocitos 10 %. Hematies: discreta anisocitosis, dis-
cromia, algunas formas microciticas, pocos policromaticos. Franca anemia hipocrémica
microcitica.

Orina: Protocolo 28.139 (12/4/955). Color rojo pardo, aspecto turbio. Albtimina
0,20 g. %. Hemoglobina: no contiene. No se encuentra pus. Examen microscopico: es-
casos datos, algunas células, regular cantidad de hematies.

Hepatograma (1°): Protocolo 28.169 (15/4/955). Tiempo de protrombina 25°. Con-
centracién de protrombina 20 9%. Bilirrubina total 8.784 mg. %. Bilirrubina directa
7.056 mg. %. Bilirrubina indirecta 1.728 mg. 9%. Colesterol 229,4 mg. Proteinas totales
7,312 g. %. Albuminas 4.820 g. %-. Globulinas 2,2492 g. %. Relacién albumina
globulina 1,93. Reaccién de Hanger: 94 hs., negativa; 48 hs., positiva.

Conclusiones: Ictericia obstructiva.
Materias fecales: Protocolo 28.216 (17/4/955). Contiene estercobilina.

Materias fecales: Protocolo 28.218 (19/4/955). No contienen estercobilina. Contienen
sangre. ‘ '

Hepatograma (2°): Protocolo 28.245 (28/4/955). Tiempo de protrombina 13", Bili-
rrubina total 11,520 mg. %. Bilirrubina directa 10,456 mg. %. Bilirrubina indirecta
1,064 mg %. Colesterol 350,85 mg 9. Proteinas totales 6.887 g 9. Albtimina 4,923 g %.
Globulinas 1,964 g. %. Relacion albumina globulina 2,45. Reaccion de Hanger: 24 hs,
positiva = ; 48 hs., positiva +-+.

Conclusiones: Ictericia obstructiva con ligera participacién hepatocelular.

Orina: Protocolo 28.255 (28/4/955). Turbia, contiene abundante cantidad de pig-
mentos biliares. No se observan elementos renales.

Hemograma (2°): Protocolo 28.261 (28/4/955). Eritrocitos 5.680.000. Leucocitos
8.800. Hemoglobina 128 9%. Neutréfilos no segmentados 2 %. Neutrofilos segmentados
33 9. Eosinofilos 5 %. Linfocitos: 54 %. Monocitos 6 %. Hematies: normales.

Reaccién de Kahn: Protocolo 28.270 (28/4/955). Negativa.

Hepatograma (3°): Protocolo 28.310 (6/5/955). Tiempo de protrombina 15", Bili-
rrubina directa 10, 562 mg. %. Bilirrubina indirecta 1,186 mg. %. Bilirrubina total
11,748 mg. %. Colesterol 361,25 mg. %-. Proteinas 7,102 g %. Albiminas 4,821 g. %-
Globulinas 2,281 g. %. Relacién albiimina globulina 2,11. Reaccién de Hanger: 24 hs,
positiva 4 ; 48 hs., positiva 4.

Conelusiones: Ictericia obstructiva mejorando la participacién hepatocelular.

Hepatograma (4°): Protocolo 28.374 (14/5/9556). Bilirrubina total 12,27 mg. %.
Bilirrubina directa 11,056 mg. %. Bilirrubina indirecta 1,22 mg. 9%. Proteinas 6,105 mg.
por ciento. Albimina 4,522 g. 9%. Globulinas 1,583 g. %- Relacién albiimina globulina
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2,92. GﬂlﬂlemL 368,36 mg. %. Reaccion de Hanger: 24 hs., positiva +; 48 hs., posi-
tiva +. 7

Oomlmiow Ictericia obstructiva con ligera participacién hepatocelular.

Colangiografia transparietal: Se intenta su realizacién y se efecttian tres explora-
ciones cercanas al ileohepético no cayendo en ninguna oportunidad en el canaliculo bi-
liar. Razén por la cual no se practica.

Biopsia por puncion hepatica (7/5/955): Realizada por el doctor Rinaldi. Segin
el inioménimmpatolégico del doctor J. E. Mosquera, se observa marcada alteracién
de la disposicién fasciculada de los hepatocitos, la mayoria de los cuales se encuentran
tumefactos, algunos con estado hidrépico del citoplasma y por el método de Best se
comprueba que corresponde a una carga de glucégeno. El nicleo central con estado
hipercromatico; granulos de pigmentos parduscos (bilirrubina) en el citgplasma y ver-
daderos tapones biliares en los capilares. Los mismos tapones biliares se encuentran en
los colangiolos, algunos de los cuales llegan a formar verdaderos espacios lacunares.
Los espacios de Kierman se presentan aplanados y en ellos es posible distinguir la vena
y las arteriolas, pero no asi los ductus biliares. Las células de Kuffer tumefactas, algunas
desprendidas de los sinusoides en cuyos espacios se observa también abundante material
seroso impregnado de bilis. La tincién por el sudan III no muestra alteracién grasa.

Este cuadro histolégico corresponde a una estasis biliar por el abundante material
espesado observado en los colangiolos, y debido tal vez a la falta de visualizacién de los
ductus biliares en los espacios de Kierman.

Diagnéstico andtomo-patoldgico: Estasis biliar y anomalia de las vias excretoras
intrahepaticas?

Los resultados de los hepatogramas nos permitieron llegar al diagndstico clinico
de una ictericia obstructiva y los de la biopsia puncién, a que ésta era debida a una
anomalia de las vias excretoras intrahepaticas.

Ademas, por el resultado de los analisis atribuimos el sindrome meningeo a la hiper-
termia, y sintamas concomitantes que presenté el nifio al ingreso.

Evolucién: De acuerdo con el diagnéstico establecido se instituye tratamiento con el
fin de mejorar en parte el estado general bastante comprometido. Debemos recordar
asi mismo que el nifio presentaba una anemia hipocrémica y macrocitica, razon por la
cual se practican transfusiones de sangre que asociamos a antibiéticos, vitamina C y K
y protectores hepaticos,

En estas condiciones aparecen melenas pertinaces de intensidad variable que no son
acompaiiadas de otros sintomas hemorrdgicos. Presenta ademds, nuestro enfermo, dis-
tensién abdominal y meteorismo. Suponiendo que nos encontrdbamos ante una nueva
enfermedad, complicando y agravando a la primitiva, que tal vez pudiera ser de orden
quirtirgico, solicitamos la colaboracién del doctor J. E. Rivarola, quien propone la
realizacién de un examen radiolégico con el fin de estudiar el tractus gastrointestinal.

i De las radiografias resultan interesantes las relacionadas con el intestino grueso. Es asi

que en las placas obtenidas —una por enema opaco y ofra por insuflacion previo enema—

G se observa a nivel del ciego y del colon transverso imdgenes redondeadas de contenido

f aéreo que se exteriorizan como ventanas circunscriptas transparentes en la luz del
intestino, las que nos hacen suponer que estamos en presencia de una neumatosis quis-
tica de intestino (figs. 1 y 2).

El nifio contintia grave, persisten las melenas. La ictericia se acentiia y fallece dos
dias después de obtenidas las placas y a los 45 dias del ingreso.
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Estudio andtomo-patolégico: (autopsia 2987) Diagnéstico anatémico: Ictericia con
marcada impregnacién biliar hepética. Neumatosis intestinal (ciego, colon ascendente

y porcién proximal y media del transverso). Impregnacién biliar difusa del encéfalo.

Descripcién histolégica: Higado: los espacios de Kierman mayores presentan venas

Ficura N° 1: Radiografia de intestino grue-

so, previa emema con mezcla opaca. Se

comprueba a nivel del ciego y del colon

ascendente y transverso imagenes redondea-

das bien delimitadas —seifialadas con las fle-

chas— que corresponden a los guistes neu-
matG6sicos.

Ficura N° 2: Corresponde a la misma radio

grafia anterior luego de evacuado el bario

y de haber insuflado ligeramente el intes-

tino. Se comprueban las mismas imagenes

menos netas, pero bien delimitadas, en espe-

cial la de la derecha. Las flechas sefialan los
quistes neumatosicos.

Ficura N° 3: Microscopia de higado: Espacio de Kierman
de menor tamafio. 1) vena; 2) arteriola. No se observa con-
ducto biliar.
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dilatadas, arteriolas sin particularidades y conductos biliares cuyo epitelio se encuentra
parcialmente desprendido, en algunos sectores de la basal (estasis linfatica?).

La luz de los conductos biliares estd disminuida y en algunos casos adquiere aspecto
puntiforme. Algunos espacios de Kierman no muestran conductos biliares (fig. 3).

Las venas centrolobulillares son amplias y dilatadas. En algunos sectores los sinuo-
soides estan también dilatados y con distinta intensidad de estasis hematica. En algunos
lobulillos y en la porcién centrolobulillar, se observa dislocacién de los fasciculos celu-
lares, uno gque otro hepatocito se encuentra tumefacto con estado homogéneo del cito-
plasma y desaparicion de sus niicleos y con marcada sobrecarga pigmentaria. Estas alte-
raciones se comprueban también en otros sectores en los que se aprecian marcada
reaccion del reticulo con células de Kuffer globulosas cargadas de pigmento en forn.:
de granulos. i

En otras zonas se llega a la necrosis de los elementos, que forman pequeiios focos )
constituidos por detritus celulares.

3 =

Ficura N° 4: Macroscopia: Mucosa del colon transverso. Las
flechas sefialan las vesiculas de enfisema que le dan irre-

. gularidad.

Trombos biliares espesos ocupan los colangiolos. En la mayoria de los hepatocitos
se observan granos de pigmento. Zonas de los espacios de Disse distendidas. En los sinuo-
soides se observan abundantes elementos figurados circulantes, en la mayoria linfocitos
¥ monocitos.

Intestino grueso: La mucosa no presenta ninguna particularidad, con excepcién del
aplanamiento de algunos sectores, La muscularis mucosa sin alteraciones. La submucosa
esta reemplazada por una especie de espacio claro en el que faltan los elementos histold-
gicos habituales, vale decir que el tejido conectivo se encuentra reemplazado por un espa- -
cio aéreo amplio y delimitado por la estructura normal de sus extremidades. Las capas
musculares que forman la pared externa son normales y estin provistas de sus plexos
nerviosos, La subserosa muestra también deshiscencia de sus elementos constitutivos que
quedan delimitados por la subserosa.
No se observa proceso inflamatorio y én los preparados examinados no se com- ‘_
probé efracién de la mucosa (figs. 4, 5y 6). =

Encéfalo: Zonas de devastacién constituidas por detritus celulares y algunos lipidos. | 5
| Llama la atencién la incrustacién de sales de calcio y hierro en las arteriolas, algunas y
L de las cuales muestran obliteracién total de la luz, ocupada por tejido laxo; en las 1

- i L’
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zonas de detritus se observan grén'ulos tenidos de azul por la hematoxilina que se iden-
tifican con los granulos de calcio (fig. 7).

Consideraciones generales:

1°) El examen macroscopico de las vias biliares muestra hipoplasia (disminucién
del calibre) de los conductos excretores externos. La disminucién del calibre comprende
el colédoco y al hepético en su porcion externa. La falta de los conductos biliares en
algunos de los espacios de Kierman, permite suponer una alteracién del desarrollo de los
conductos biliares intrahepéticos. Esto explicaria la coloestasis.

Ficura N° 5: Macroscopia: Pequefias vesiculas de enfisema
subseroso a nivel del colon.

2°) Neumatosis quistica de intestino sin efraccion mucosa.

3%) Proceso de devastacion de la sustancia nerviosa encefélica con calcificacion de la

. . . ° s .
elastica interna arteriolar, sin elementos encapsulados. Probablemente esta calcificacion
es debida a la anoxia sufrida por el mifio seglin se acepta como patogenia de esta

anomalia, entre otras causas.

- Ficura N 6: Microscopia: Corte de la pared intes.tinal;
1) mucosa; 2) espacio aéreo; 3) tejido conectivo en dehiscen-
cia; 4) capa muscular.




Ficura N° 7: Microscopia de cerebro: 1) Arteriola cerebral
con calcificacion de la elastica: 2) espesamiento de la endo-
arterial. 8

COMENTARIO

Segtin Paris, 255 es el niimero de casos de la bibliografia mundial. ‘ .|

De los cuales 31 pertenecen a nifnos y de entre ellos sélo 6 resistirian 1
‘toda critica.! : 3

Mac Kay '2 cita 254 casos a los cuales agrega uno que le per- ]
tenece. - | r'm' v ‘Z

De acuerdo con Figueroa y Mondragén hasta 1949 habia 30 casos
en la infancia; Gudje presenta 17, y los autores ya citados, 10, lo
cual da un total de 57 observaciones. Si a éstos agregamos los dos
publicados por Mac Kay en 1955 y el de Paris, llegamos a 60 en total e
(4-5-7-8-9-10-11-13-14-15).

Al agregar el nuestro sumarian 61 los casos en la infancia.

De acuerdo con la bibliografia a nuestro alcance creemos que es X
el primer caso publicado en nuestro medio. :

" Bl nimero de observaciones en el nifio da un porcentaje mayor
para la primera infancia. ‘

El cuadro patolégico es caracteristico pero la etiologia no esta R

afin bien definida. Es una afeccién de origen obscuro y rara frecuen- :

|f cia que se caracteriza, como hemos expuesto, por la presencia de gas
entre la prred intestinal, tejido adiposo mesentérico adyacente y a *
' veces linfaticos regionales. Presenta una localizacin preferente se-
giin la edad. Asi en el adulto es subserosa, en tanto que en la infancia
es submucosa y s6lo excepcionalmente subserosa. La mucosa suele
formar prominencia en la luz intestinal. En nuestro caso encontramos
pequefias ampollas subserosas ademés de las submucosas. El tamaiio
de las vesfculas gaseosas varia desde el de una cabeza de alfiler al de
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una nuez. Cuando se localiza en el intestino delgado —en el ileon—
en el 80 % de los casos tiene predileccién por el borde mesentérico,
aunque el aire puede localizarse en la subserosa, en estos casos fam-
bién es lo habitual que se haga en la submucosa. Se han encontrado
ampollas neumatésicas también en el colon ascendente y descendente
v muy raramente en el transverso. En nuestra observacion la neuma-
tosis abarca ciego, colon ascendente y parte del transverso.

En el adulto ocasionalmente es primitivo ya que esta asociado
a tlceras pépticas estenosantes, ya sean géstricas o duodenales, y a
carcinomas de estémago.

Otra diferenciacién entre la neumatosis intestinal del adulto y
la del nifio es que en la primera se observan células gigantes que
no se encuentran en la infancia, por este motivo algunos autores
han propuesto la denominacién de neumatosis intestinal cronica para
el adulto y neumatosis intestinal aguda para el nifo.

Entre las teorias propuestas, las que han tenido una acogida mas
favorable han sido la bacteriana y la mecinica, siendo esta ultima la
aceptada hasta el presente. Existen cuatro teorias: 1°) Teoria mecd-
nica: El gas entra a través de la pared por una ulceracion micros-
cépica. Figueroa y Mondragén le dan importancia a la asociacion con
un proceso enteral que abre el camino en la mucosa agravado por la
distensién gaseosa intestinal originada por el ileo paralitico. Mc Ken-
zie invalida en parte esta teoria, ya que sefiala que en la obstruccion
intestinal a pesar del hiperperistaltismo, de la distensién intestinal
y de la delgadez de la mucosa, no es de observacién frecuente la neu-
matosis concomitante. En nuestro caso no pudimos observar efraccion
de la mucosa.

29) La teoria bacteriana: Parte de la idea de la produccién de
gas por las bacterias, en la pared intestinal.

3 ) La teoria neopldsica: considera que las células que limitan
los bordes de los quistes neumatésicos son neoplasicas y tiemen la
propiedad de formar gases.

49) La teoria quimica: Supone que algunas células de origen neo-
plasico por intercambios quimicos adquieren la facultad de formar
gases. R

Estas dos tltimas teorias no han encontrado el apoyo de los auto-
res, ya que no han sido halladas las células productoras de gas. Stienon
por su parte propone una nueva teoria.?

<

La neumatosis en la infancia, de acuerdo con la descripeion, esta
asociada por lo general a una enteritis aguda con diarreas mucosas.
melenas, ileo, distensién abdominal y vémitos.
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En nuestro enfermo hemos tenido diarreas, melena persistente y
variable, meteorismo y vomitos.

Stienon describe como hallazgos frecuentes en estos enfermos, ne-
frosis, edemas, ascitis y enfermedades pulmonares.

Sin embargo, en la literatura median las publicaciones de neuma-
tosis quistica intestinal asociada con afecciones hepaticas.

Es asi que en dos de los casos que publican Botsford y Krakower
hubo evidente lesion hepéitica v en otro, una cirrosis biliar no obs-
tructiva fué la causa principal de la enfermedad. Stienon senala tam-
bién la incidencia de la ictericia. Uno de los casos de Mackenzie tenia
una atrofia de los conductos biliares. En el nuestro una ictericia obs-
tructiva por anomalia de las vias excretoras intrahepaticas, era la
enfermedad primitiva, en el curso de la cual aparece la neumatosis.

Algunos autores citan la crepitacién intestinal, que nosotros no
comprobamos, como signo palpatorio caracteristico.

Diagnéstico clinico: la posibilidad de una neumatosis puede te-
nerse en la mente cuando hay una enfermedad aguda o eronica del
intestino delgado, grueso o del aparato digestivo Los signos mas evi-
dentes son: vomitos, diarreas mucosas, melenas. ileo y distension ab-
dominal. A la palpacién podria encontrarse la crepitacién ya citada.

Diagnostico radiolégico: Se realiza con una placa simple de
abdomen en donde aparecen sombras anulares de gas en los flancos
izquierdo y derecho alrededor del colon y en el ileo.

Estas imagenes pueden estar acompafnadas por sombras y engro-
samientos de la pared, encontrindose aire subdiafragmatico en los
casos de perforaciones intestinales. Se puede recurrir también para
completar el estudio a las radiografias con sustancia de contraste,
como accidentalmente lo hicimos nosotros. Stienon consigna 6 signos
de importancia en el diagnéstico radiolégico: 1?) apariencia reticular
tipica del abdomen producida por los quistes con gas; 29) la sombra
de doble anillo; 3?) un neumoperitoneo inexplicable; 49) acumula-
cién poco‘usual de aire en la vagina, tejidos retroperitoneales, peri-
neales v vejiga; 5%) separacion del higado de diafragma; 6°) colitis
ulcerativa atipica.

Complicaciones: Los quistes neumatdsicos pueden ocluir la luz
intestinal e iniciar una invaginacién o un volvulus.

Tratamiento: En algunos casos, por las complicaciones que ha
determinado la enfermedad, se ha practicado la intervencién quirar-
gica con la resecciéon de ansas neumatésicas, En otros, mientras no se
produzean las mencionadas complicaciones el tratamiento sera es-
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RESUMEN

Presentamos el primer caso de neumatosis quistica intestinal en
la infancia, acompafiado de una ictericia obstructiva intercanalicular,
publicado en la Argentina.

Esta afeccién se caracteriza por la localizacién de aire o gases
en regiones circunscriptas de la pared intestinal. _

Enfermedad de etiologia obscura y de rara frecuencia, debemos
pesquisarla en presencia de malformaciones digestivas o de enferme-
dades intestinales agudas o crénicas.

Los sintomas mas destacados son: diarreas mucosas y melenas,
meteorismo e ileo.

Se ha descripto como signo palpatorio crepitaciéon localizada
a nivel del abdomen.

El examen radiolégico, la mayoria de las veces, permite el
diagnéstico. .

El tratamiento quedara supeditado a los trastornos y complica-
ciones que determinen la enfermedad.

La evolucién desfavorable del enfermo permitié la confirmacion
anatomo-patologica.
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GARGOYLISMO
A PROPOSITO DE UN CASO ™

Por los Dres. OSCAR J. RONCHI,(2)
BELISARIO RUIZ GARASINO vy
NESTOR BONAZZOLA

PRESENTAMOS a vuestra consideracién un caso clinico poco fre-
cuente, tanto, que en la bibliografia nacional a nuestro aleance, tan
s6lo se encuentra el publicado por Gonzalez Alvarez. La bibliografia
mundial hasta 1950 contaba con 138 casos, a los que se deben agregar
10 méas de Jarvis. . ‘

Este raro sindrome fué descripto por primera vez por Hunter
en 1917. En 1919 Hurler agrega 2 casos mas, en los que destaca
como hechos predominantes las alteraciones esqueléticas, el déficit
mental y la opacidad de las cérneas. En nuestro pais, tenemos cono-
cimiento de 3 casos mas, 2 pertenecientes al doctor Insaurralde y otro
al doctor M. Oliver, ninguno de los cuales han sido publicados. En
el Paraguay, el doctor C. Thompson, en una familia de 6 hermanos,
en 4 de ellos constaté la enfermedad.

En una afeccién congénita, sin limitaciones raciales y al parecer
sin prevalencia de sexos, con tendencia a la incidencia familiar y
hay opinién de que se transmitiria con cardcter mendeliano recesivo.

A esta enfermedad se la conoce también como disostosis multi-
ple, sindrome de Phaundler Hunler y lipocondrodistrofia.

Su etiologia permanece ignorada, su patogenia se discute. La
anatomia patolégica ha mostrado, en los casos en que ha sido posible
realizar la autopsia o biopsia, dos hechos fundamentales: un tras-
torno en la osificacién y la infiltracién de los tejidos de diversos 6r-
ganos, por una sustancia extrafia. Estas alteraciones serian las que
en fGltima instancia condicionan el cuadro clinico caracteristico de
estos enfermos.

El trastorno de la osificacién se manifiesta no sélo en la osifica-’

cién encondral sino también en la subperidstica y, entonces, las mal-
formaciones se traducen no sélo en la longitud del hueso sino tam-

1 Comunicacién presentz;da a la Filial Entre Rios de la Soc, Arg. de Pe-

diatria, en Concordia, el 28-1X-1952,
2 Hospital de Nifios “San Roque”. Parand, Entre Rios.
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bién en su diametro y forma. Microscopicamente la alteracion de

_la osificacién encondral se muestra en estrechez de la zona de carti-

lago proliferante y en algunos lugares por ausencia del mismo, y en
vez de columnas paralelas al cuerpo del hueso, se ven nidos irregu-
lares de células proliferantes con escasas columnas dirigidas diago-
nalmente o en direccién transversal. No hay trastorno alguno en la
calcificacion.

La alteracién de la osificacién subperiéstica, negada por la ma-
yoria de los autores, ha sido puesta en evidencia por Caffey, quien
estudi6é radiolégicamente en forma seriada, dos enfermitos, desde los
primeros dias del nacimiento. Esta estaria alterada probablemente
desde el periodo prenatal y se traduce por la aparicién de una vaina
6sea que envuelve la diafisis primitiva, la que se reabsorbe por pro-
ceso osteoclistico, quedando la cavidad medular ensanchada. Esta
vaina constituye la diafisis primitiva y su forma inicial no suf:e mo-
dificaciones como consecuencia de la falta de capacidad de modela-
ci6én normal.

La otra alteracién anatomopatolégica, se caracteriza por la infil-
tracién intra y extracelular de una sustancia extrana en diversos
6rganos, especialmente el cerebro, higado, bazo, endo y miocardio,
tubos renales, ganglios linfaticos, hipéfisis, tiroides, paratiroides y
médula suprarrenal. La naturaleza intima de esta sustancia no se ha
dilucidado atn por su incapacidad para tomar tinte identificable.
Tuthill, que fué el primero en ponerla en evidencia en el cerebro de
uno de los casos de Hurler, la interpreté como de naturaleza lipida
y, en general, asi se ha aceptado hasta 1944, en que Lange, Strauss y
colaboradores, manifiestan su presuncién de que se trataria de un
complejo glicido, una glucoproteina. El hecho de no encontrarla en
las autopsias seria debido a la rapida glicélisis postmortem. Autop-
sias hechas 17 horas después de la muerte, ya no permiten encon-
trarla. Asi parece demostrarlo el hecho de que en una biopsia de
cartilago epifisial de peroné, las células cartilaginosas estaban ates-
tadas de granulos tefiibles por el carmin de Best. Estas alteraciones
implican una perturbacién metabdlica, que por sus caracteristicas

permitiria encuadrar la enfermedad dentro de las tesaurismosis.

Otro hecho a destacar es que se ha negado relacién de causali-
dad entre el trastorno metabélico y la alteracién del proceso de osi-

‘ficacién. Las observaciones de Caffey, hechas en base a los estudios

radiolégicos de los huesos de sus enfermitos, en las primeras sema-
nas de la vida, ademds de las vainas subperiésticas muestran un
aspecto osteoporético que hace suponer que estas lesiones que repre-
sentarian la fase inicial del gargoylismo, estarian dadas por la inva-
sién de los huesos por dicha sustancia extrana,
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CUADRO CLINICO

Clinicamente estos enfermos presentan tal similitud que parecen
caleados unos de otros. Nuestro caso (figs. 1 y 2) es tipico y en él
encontramos reunidos con pocas excepciones, todos los caracteres de
la enfermedad.

La talla reducida. Esta reduccién puede ser considerable como
en uno de los casos de J. A. Washington, nifio de diez y medio anos

Figura 1

cuya estatura estaba 25 cm por debajo de la que le corresponderia
a su edad. Esto hace que a esta enfermedad se la pueda congiderar,
como lo destaca Gonzélez Alvarez, dentro de los nanismos. La re-
duceién de la talla no es evidente en los primeros afios y eso lo vemos
en nuestro enfermo, que a los tres anos y medio, mide 103 cm, vale
decir que se encuentra dentro de lo normal,

La macrocefalia, en la que contrasta el volumen del craneo con
la relativa pequefiez de la cara, es otra caracteristica destacada y que
se puede apreciar bien en nuestro enfermo, el cual tiene una circun-
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ferencia occipitofrontal de 53 cm. Esta enorme cabeza parece que
asentara directamente sobre los hombros, tal es la brevedad del cuello.
Otro sintoma destacable es la xifosis dorsolumbar. En nuestro

_ caso se evidencia bien. Suele apreciarse después del primer semestre

de vida, es frecuente y uno de los sintomas mas precoces. Es ocasio-
nada por el crecimiento deficiente de una vértebra, por lo general
la XII D.o I L.

Figura 2

El tronco aparenta ser demasiado corto en relacién a las pier-
nas, aunque éstas y los brazos son mds breves que lo normal.

Al abdomen se lo ve sobresalir muy abultado entre el térax y las
piernas. Muestra con caricter asiduo una hernia umbilical. En la
actitud erecta —y esto es muy visible en nuestro caso— las articu-
laciones de las rodillas se ven en semiflexién; también es observable
esta actitud en los codos, en que existe real imposibilidad de la exten-
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sién completa a dicho nivel. Esta alteracién, presente también en las
articulaciones de las segundas con las terceras falanges de todos los
dedos de las manos, le confieren una actitud “como si estuvieran
rascando” (Washington).

La facie de estos enfermitos impresiona al primer golpe de vista
como la del mixedematoso. Los rasgos son vulgares y groseros, En
detalle se destacan: prominencias frontales pronunciadas; parpados
engrosados; mejillas abultadas y su:cos nasogenianos y submento-
niano muy pronunciados. La nariz en silla de montar, con la raiz
hundida, la base ancha, carnosa y ventanas nasales dilatadas. Labios
gruesos y ent eabie:tos. En la boca se comprueba paladar ojival,
mala implantacién dentaria y macroglosia.

Es comin, en nuestro enfermo lo comprobamos, la respiracion
ruidosa que obedece a obst uccién nasal. Estos enfermos desde pe-
guefios suelen ser perseguidos por catar:os de las vias respirato:ias
supe iores, lo que es motivo frecuente de otitis medias. La repeti-
cién de estos trastornos suele traer aparejado una disminucién de
la agudeza auditiva, como acontece con nuestro enfermo.

La opacidad bilateral de la c¢6 nea que se diferencia de la que-
ratitis luética por la falta de vascularizacién, se presenta en el 50
por ciento de los casos. En el nuestro no existe. '

La hepato y esplenp&egalia, sintomas bastante frecuentes, no se
deben necesariamente 4 la infiltracién de las visce as por la sustan-
cia extrafia; unas veces es motivada también por la proliferacion del
tejido conectivo, y ot as, puede ser un aumento aparente, existiendo
en 1ealidad una visceroptosis por aplanamiento del diafragma que,
unido a la bz evedad de la columna, reducen el espacio destinado a las
visceras, las que hacen protrusién en el abdomen por pérdida de
domicilio. En nuestro enfermo constatamos hepatoesplenomegalia.

Las alteraciones de los miembros, aparte de las citadas mas
arriba, adquieren especial inte és en las manos; éstas se muestran
cortas, anchas, con dedos cortos y gruesos, con la Gltima falange
constrefiida, lo cual, unido a la semiflexion irreductible de la misma,
le confiere un particular aspecto de garra.

Las mufiecas, como en el caso nuestro, suelen encontrarse engro-
sadas por la incurvacién de la extremidad inferior del cabito y radio
cuyas metafisis se miran por sus carillas articulares.

Finalmente, en la mayoria de los casos se observa déficit men-
tal, Nuestro enfermo lo presenta en grado bien apreciable. Existen
casos en que tal déficit no se presenta como en el de Sjolin, que se
trataba de un nifio de diez afios con inteligencia normal, con ena-
nismo proporcionado, cabeza monstruosa con fontanelas y suturas
abiertas; este autor lo clasificé como forma frustra. El déficit men-
tal seria imputable al atesoramiento de la sustancia extrafia por el
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tejido cerebral, hecho comprobado histolégicamente en el cerebro de
algunos de estos enfermos. Estas lesiones se asemejan a las que se
encuentran en la idiocia amaurética y se caracterizan por depdsitos
granulares de sustancia lipédica en el interior de las células ganglio-
nares y al mismo tiempo desplazamiento de los ntcleos. La sustancia
de Niss alterada y, a veces, ausente. Las neurofibrillas desplazadas
hacia la periferia. -

Se han descripto otros sintomas: coxavalga; coxavara; retardo
en el cierre de la fontanela; hipertricosis en espalda y hombros
__nuestro enfermo lo presenta—; edema de papila, y atrofia del
nervio 6ptico.

RADIOLOGIA

Creemos que si las caracteristicas clinicas enunciadas definen
el gargoylismo, débese, con igual jerarquia, destacar la importancia
del cuadro radiolégico, por cuanto éste, por si, puede hacer el diag-
noéstico cuando como en nuestro caso se acompana de todas o casi
todas las caracteristicas radiolégicas del mismo.

Figura 3

Crdameo y cara (fig. 3).— Generalmente se encuentra una cra-
neostenosis tipo escafocefalica, con aumento del indice craneofacial,
con o sin aumento de las digitaciones craneales, con o sin platibasia.
Hay una falta o disminucién de neumatizacién sinusal y mastoidea,
como en este caso, y persistencia de algunas sincondrosis, que van
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a dar la configuracion al eraneo. Tal vez una de las mas persistentes
sea la basiesfenoidal, que debe cerrarse a los 7 u 8 afios, y que se la
ve abierta hasta los 16 anos o mas. La silla turca es, en general,
grande, con apofisis clinoides posteriores erectas, toscas, ensancha-
das. La rama ascendente del maxilar inferior es irregular, corta, con
un cuello ancho ¥ un condilo achatado.

Torax (fig. 4). — La clavicula aparece deformada por un en-
sanchamiento o abultamiento de su mitad o tercio interno. Las cos-
tillas presentan un ensanchamiento a nivel de su arco medio y an-
terior, mientias que su arco posterior estid adelgazado, pudiendo

Figura 4

acusar hacia su extremidad posterior irregularidades de conforma-
cién o de direccién, Sobre todo las inferiores, presentan un aspecto
que se puede comparar a la “paleta de cesta”, como ya lo ha senalado
Lamahieu. La cortical estd muy uadelgazada, la trabeculacién de la
medular que estd ensanchada, es fina, con dibujo bien visible, pu-
diendo recordar a veces el aspecto que se olserva en algunas anemias
(Hurley). Las escapulas son pequenas, elevadas; la cavidad glenoi-
dea poco profunda mientras el acromion es grande y ancho.




Figura 6

Figura 5

Figura 7
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Eztremidades (figs. 4, 5, 6).— Las alteraciones son siempre
mas acusadas en las extremidades superiores que en las inferiores
v en aquellas adoptatn caracteristicas patognoménicas.

Los huesos tubulares son cortos, toscos, anchos y mal modelados.
Contribuye a ello, el déficit de crecimiento en largo, la falta de mo-
delacion tubular y la expansién medular. Dan la impresion de que
algunos huesos hubiesen sido inflados. La cortical suele estar suma-
mente adelgazada.

Figura 8

El hiimero esti ensanchado y es corto, la cabeza es grande ge-
neralmente y a medida que crece hay una menor angulacion hume-
ral; la cortical es pobre y la medular es ancha, presentando, contra
riamente a lo anotado en las costillas, una trabeculacién escasa.

Los huesos del antebrazo son cortos y siguiendo la regla, anchos,
con medular ensanchada, pero ademds las superficies metafisiarias
inferiores del ctibito y radio, aparecen oblicuas o inclinadas, de tal
modo que se miran entre si, lo cual se debe al reta- do del crecimiento
en largo del cartilago de crecimiento, mayor, sobre el lado mas corto
de estas diafisis. Todo ello termira incurvando estos huesos.

Los metacarpianos son caracteristicos, se comparan a salchichas
o bananas, como consecuencia de habe * perdido su talle y su elegan-
cia habitual y ser anormalmente co.tos. Véase la cortical sumamente
adelgazada y la medular muy amplia con malla trabecular amplia,
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La tercera falanga, en la mano, es hipoplasica aun cuando su
configuracion es normal. Las otras dos falanges particpan de la
regla general pudiendo la cortical, en el primer afio, estar espesada.

Son, pues, huesos muy cortos, anchos, sin talle, sin cortical, pero-

en la segunda falange sobre todo, el ensanchamiento del hueso se
hace mucho mayor en la extremidad proximal que en la distal, la
cual termina afinidndose en punta roma. El primer metacarpiano
se parece a las falanges, mientras que los otros, presentan una mor-
fologia inversa, es decir, la extremidad afilada es la proximal. Esto
obedece a la situacién del cartilago de c ecimiento activo en largo.

Figura 9

Cintura pelviana y extremidades inferiores (figs. 7, 8).— Las
alteraciones son minimas, Cuando las hay pueden observarse alte-
taciones semejantes a las descriptas en los metacarpianos y falan-
ges, para las falanges del piey metatarsianos. Es frecuente obser-
var una coxavalga vy un aplanamiento del acetibulo. En nuestro
caso hemos encontrado ademés unas calcificaciones pequenas, no-
dulares, irregulares, por fuera de ambas caderas, que puede inter-
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pretarse como una condromatosis y que ya ha sido senalada por

Lemahieu en 1949. Finalmente cabe destacar, que las epifisis no .

ofrecen al examen, nada anormal y que la zona metafisiaria es nor-
mal del punto de vista radiolégico.

Los nueleos de osificacion son pequenos, en forma absoluta y
relativa, comparados a las muy ensanchadas diafisis. Puede haber
concomitantemente un retardo en la aparicién de estos nucleos de
osificacién.

Figura 10

Columna (fig. 9). — La xifosis de la columna es una malfor-
macién casi constante. La iesponsable de ello es la hipoplasia del
cuerpo de una vértebra, en general la duodécima dorsal o primera
lumbar, como en nuestro caso. Suele faltar a esta vértebra un cua-
drante anterior, adoptando una forma de gancho. En nuestro caso
se acompafia de una hipoplasia del cuerpo de las dos vérteb:ras
adyacentes,




R e ™ WP oy (o it N TP P R ey Ve - v P e el BR_S iy |

262 ARCHIVOS ARGENTINOS DE PEDIATRIA

EVOLUCION

En general el porvenir de estos enfermos es sombrio no sélo
por su escasa sobrevida, sino también por la imposibilidad de me-
jorar su déficit mental cuando existe. Los casos de Smith, se dis-
tinguen por su relativa avanzada edad, 28 y 29 afios respectivamente.

La muerte se desencadena a menudo por insuficiencia cardiaca
o procesos broncopulmonares. Nuestro enfermo presenta un primer
ruido cardiaco impuro y una presién arterial maxima de 12 cm de Hg.

Cuando las alteraciones predominan en el esqueletto y no exis-
te déficit mental ni opacidad de las cérneas, el prondstico mejora.

DIAGNOSTICO

Al decir de los autores esta enfermedad, por sus caracteristi-
cas, permite, una vez visto uno de estos pacientes, hacer el diag-
néstico con facilidad. Sin embargo. existen enfermedades que pue-
den plantear la necesidad del diagnéstico diferencial. Entre ellas:

Hipotiroidismo. — Cuando éste es acentuado y se acmpoaiia de
mixedema con la consiguiente disminuciéon de la talla puede plan-
tear dudas. Nuestros enfermo al primer golpe de vista nos hizo
pensar en él, pero al ahondar el examen, recogimos elementos de
juicio para rechazarlo. Estos fueron: la piel de caracteristicas nor-
males en cuanto a temperatura, grasitud, elasticidad y falta de in-
filtracion mixedematosa. Los cabellos y las ufas sin las alteraciones
propias de aquél. La activdad exagerada que despliega el enfermito:
la ausencia de constipacién. La glucemia, la colesterolemia y la pro-
tidemia normales. Ademas en nuestro enfermo, contrariamente a lo
que ocurre en el mixedema, los puntos de osificaciéon no estan re-
tardados y méis aun, en la mufeca, se ve el semilunar que en cierto
modo indica una edad 6sea mayor que la que tiene el paciente. Agreé-
guese a ello las alteraciones 6seas tipicas del gargoylismo.

Entran también en consideracién, desde el punto de vista del
D.D., las otras condrodistrofias, vale decir, la acondroplasia y la
enfermedad de Morquio. Ahora bien, existen diferencias en la épo-
ca de presentacion y también en la distribucién de las lesiones dseas,
dado que, en el gargoylismo asientan en las diafisis y epifisis y en
las otras dos casi exclusivamente en las epifisis.

En la acondroplasia, de aparicién esporadica como el gargoy-
lismo, llama la atencién la forma de la cabeza que estd dada en
funcién de la osificacién precoz del hueso tribasilar; la brevedad
de los miembros en relacién al tronco; los himeros y los fémures
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erecen menos que los huesos del antebrazo y de la pierna; la limi-
tacién de la movilidad articular que estd dada por el excesivo creci-
miento de las epifisis. La columna vertebral a menudo no se altera
y finalmente la mentalidad, en la gran mayoria, suele ser normal.

La enfermeda dde Morquio, se presenta en forma heredofa-
miliar y clinicamente se caracteriza por su aparicién tardia; por
las alteaciones minimas del crdneo y porque las lesiones éseas ra-
dican fundamentalmente en la columna vertebral, siendo pequenas
las lesiones de los miembros. e manifesta tardiamente, hacia los
cuatro o cinco anos. Se destaca en estos enfermos la brevedad del
tronco que responde a la falta de crecimiento y aplastamiento de
los cuerpos vertebrales. La columna cervical, por el mismo meca-
nismo, es la responsable de que en estos enfermos, parezca que la
cabeza apoya di~ectamente sobve los hombros. La brevedad del ra-
quis motiva la deformacién toracica en forma de pecho de paloma,
contribuyendo a ello la hovizontalidad que toma el esternén y la mo-
dificacién en la orientacién de las costillas. El abdomen es promi-
nente ¥ es comiin que se palpe el higado y el bazo. EI crecimiento
exagerado de las epifisis es el responsable de la limitacién de los
movimientos de las grandes articulaciones. La capacidad mental es
normal,

Finalmente, respecto al diagnéstico, es interesante apuntar lo
que dice J. A. Washington, sobre la situacién que se le plantea al
obse*vado~, cuando se encuentra por primera vez frente a uno de
estos enfermos (gargoylismo). Expresa el mencionado autor: “El
analisis fisico revela en seguida, que una entidad clinica perfecta-
mente definida se encuentra delante de é] y el observador no puede
clasificarla”.

. HISTORIA CLINICA

V. F. Juan Eduardo. — Edad: 3 afios 6 meses. Parani, Entre Rios.

Fecha del primer examen: 5-XII-51. 1 .

A. Hereditarios: Los padres viven y son sanos. Es hijo tnico. No existen

antecedentes dignos de mencion.
A. Personales: Nacido a término, parto normal, peso de nac. 4.200 grs. Pec_ho
materro exclurivo practicamente hasta los dos afios, Primeros dlentes al afo,
primeras palab-as al afio y medio. Deambul6 a los dos afios. Ha padeclflo'res-
frios y bronquitis a repeticién desde corta edad y esto se acompafi6 en mu]tly!es
oportunidades de otitis medias agudas que evolucionaban hacia la supuracion.
Hace seis meses le extirparon amigdalas y vegetaciones. A los dos afios en-
fermé6 de sarampién que curéisin complicaciones. -

E. Actual: Expre-a la madre que desde los primeros meses llamé su aten-
cién, la respiracién ruidosa de su hijito y ello motivg la primera 99nsulta al
méd'co. Con posterioridad, le preocupé —dentro del afio— la aparicién de una
deformidad en la columna vertebral y tltimamente al pobreza dgl l.engua,]e y el
comportamiento del nifio, razén por la cual, gonsulta a un psiquiatra, que al
decir de la misma, no le di6 mayor importancia. !

Estado Actual: Nifio con buen estado general y de nutricién. Su talla se
encuentra dentro de la que le corresponde por la edad, 103 cm.; pesa 21 kilos.
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Se muestra irascible y llorén. Despliega gran actividad motora, sus movimien-
tos son bruscos y torpes; todo esto contrasta con su fasie mixedematoide. Res-
piracién ruidosa. Su lenguaje es pobre, no construye frases. Utiliza algin verbo
v sustantivos. Dislalia. Dice malas palabras y silba con energia. Apetito voraz,
gusta de las golosinas. Muestra apego por la madre. rehuye a los extranos y
no gusta de la compaifiia de otros ninos. Bs desobediente.

Examinado en posicién de pie y desnudo, cabe destacar los siguientes ca-
racteres: macrocefalia; cuello sumamente corto lo que condiciona la impresion
de que la cabeza descansara directamente sobre los hombros; térax de consti-
tucién atlética; abdomen prominente y hernia badominal; xifosis dorsolumbar;
miembros robustos y semiflexioriados a nivel del codo y rodillas; genu-valgum.

Piel: morena. suave. elastica con excepcion de la que recubre la tltima
falance de los dedos de la mano, la cual presenta aspecto ceruleo. Se observan
nevus pigmentarios en mejilla izquierda, dorso y miembros. Vello abundante. fino
y suave en hombros, espalda, brazos y piernas.

Paniculo adiposo abundante. Sistema linfatico sin particularidades. Sis-
tema muscular, bien desarrollado. con tonismo y fuerza conservados.

CABEZA: Craneo de tipo escafocefilico con prominencias frontales pro-
nunciadas. Cabello abundante, grueso. de grasitud normal. bien implantado. Cir-
cunsferencia occipito-frontal 53 cm. Cara: fasie mixedematoide; ojos: parpados
engrosados, especialmente el inferior. Epicantus.

Conjuntivas congestivas, Cornea limpida. Motilidad intrinseca y extrinseca
conservada., Pupilas sin alteraciones. Fondo de ojos —Dr. Villarrodona— no
presenta alteracion alguna, Oidos: hipoacusia acentuada para el derecho. Nariz.
en silla de montar., Raiz estrecha y hundida, base ancha y carnosa. Ventanas
nasales dilatadas. Fosas nasales parcialmente permeables. Boca: labios gruesos,
entreabiertos. Macroglosia. Paladar ojival. Arcada inferior ancha, tiene los
20 dientes de leche. bien implantados con caries multiples.

Debemos agregar que los rasgos faciales son gruesos, toscos. Las mejillas
abultadas y los surcos nasogenianos y submerntoniano muy acusados.

CUELLO: cilindrico. muy corto y grueso. Circunsferencia: 32 cm.

TORAX: bien desarrollado. Perimetro: 62 cm. Xifosis dorsolumbar. Pul-
mones. semiolégicamente normales. Corazén, la punta se palpa a nivel del 5Y
espacio intercostal izquierdo, linea mamilar, Primer ruido impure. Pulso. tenso,
amplio, regular, igual. de una frecuencia de 94 por minuto. Presion arterial
maxima, 12 cem, ¥

ABDOMEN: promirente. Hernia umbilicar. Paredes ténicas. Depresible.
indoloro a la palpacién superficial y profunda. Higado, su borde inferior se
palpa a tves traveses de dedos por debajo del reborde costal. El polo inferior
del bazo, se logra a dos traveses de dedos por debajo del reborde.

APARATO GENITAL: sus 6rganos sexuales muestran caracteristicas vy
desarrollo acorde con la edad.

MIEMBROS: Los, superiores son relativamente cortos. La extremidad de
los dedos de la mano, aleanzan a la union del tercio superior con el tercio
medio del muslo. Brazos gruesos fuertes. La articulacion del codo se encuentra
en semiflexion y es imposible la extension completa. Munecas gruesas, Manos
cortas. anchas, carnosas. Dedos cortos y gruesos. En eéstos se destaca notable-
mente la semiflexion a nivel de la articulacién de la segunda con la tercera
falange. con imposibilidad de extension, aun forzada (manos en garra). A este
nivel se enangostan los dedos y la piel adquiere un aspecto ceryleo. Las unas
son lisas, fuertes y rosadas. En los miembros inferiores debemos destacar la
semiflexion a nivel de la rodilla con imposibilidad de extensién completa. Genu-
valgum. Pies cortos y anchos y sin otras alteraciones.

SISTEMA NERVIOSO: reflejos osteotendinosos, cutaneos y mucosos; com-
servados, \

PSIQUISMO: mugstra un déficit considerable para la edad.

EXAMENES DE LABORATORIO

ORINA: normal, SANGRE: hematimetria: hematies 3.800.000; leucocitos
7.500; Hb, 11,90 grs. %; valor globular 1,08, F. Leucocitavia: G. Neutrofilos
60 %. G. BEosinofilos 0 %, G. Baséfilos 0 %, Linfocitos 36 %, Monocitos 4 7.
Evitrosedimentacién: 1% h: 13 mm, 2% H: 33 mm, I. de Katz: 14,75. Suerologia
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para lues: R. de B. Wassermann, Kahn St. y Pt., Etcheverry-Marcchissio: ne-
gativas. Glucemia: 1.20 gr.%. Fosfatasa alcalina: 7 unidades Bodansky. Fos-
fatemia: 0,018 g %. Colesterolemia: 2 grs %. Protidemia total: 8 grs %. Sero-
albimina: 5,50 gr %, Sero-globulina 2.50 gr %. Indice albimino-globulinico: 2,05.
LIQUIDO CEFALO-RAQUIDEO: normal. R. DE MANTOUX al 1 % negativa.

RESUMEN'

Los autores presentan un caso de gargoylismo que conceptuan
tipico or sus caracteristicas clinicas y radiolégicas,

Resenan la etiologia, patogenia, anatomia patoldgica, sindrome
clinico y radiolégico que caracterizan a la enfermedad.

Finalmente destacan lo escaso de la casuistica nacional al respecto.
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HIPERPARATIROIDISMO DE EVOLUCION
AGUDA EN UN LACTANTE(")

Dres. FELIPE DE ELIZALDE
y OSCAR R. TURRO

N. G., N° de ord. 250/47. Fué internado en nuestra sala el 24-X-47 a los dieciséis
meses de edad. Sus antecedentes sefialaban que nacié a término con 4200 gramos siendo
hijo de padre baciloso y etilista y de madre sana. Siguié en apariencia una evolucién nor-
mal hasta los trece meses habiendo padecido tinicamente sarampion. Fué vacunado con
BCG al nacer. Se lo alimenté al seno hasta los diez meses y luego con leche de vaca
y sopas.

Su enfermedad actual se inicié a los trece meses, época en que tras un traumatismo
de escasa jerarquia, se fractura el fémur derecho, lo que se traté con un yeso. La radio-
grafia que se obtuvo entonces (6-VIII-47) mostré pérdida de substancia dsea en la meta-
fisis femoral asi como imagenes quisticas en fémur izquierdo y ambos isquiones.

Retirado el yeso después de un mes de permanencia se nota imposibilidad de man-
tenerse en pie. Una nueva radiografia sacada entonces (9-IX-47) mostré agravacion de
sus lesiones 6seas con aparicién de cavidades quisticas y marcada descalcificacién de am-
bos fémures, huesos de la pelvis, vértebras de columna lumbosacra y costillas. .

Con esas caracteristicas sigue el nifio un mes y medio mas hasta que a raiz de una
intercurrencia —voémitos y constipacion— se lo interna en nuestra sala.

En esa época levantamos el siguiente estado actual. Nifio distrofico —7.500 gramos—
en actitud indiferente, con facies de dolor, intensa palidez de mucosas, imposibilidad para
mantenerse sentado y menos atin parado, no habla, sensorio licido, antropometria v
denticién normal para su edad. Piel sana, excepto a nivel de pierna derecha en que existe
una zona mas pigmentada y de bordes irregulares. Paniculo adiposo escaso. Ganglios pe-
queiios y duros en niimero de dos a nivel de ambas regiones laterales de torax, que rue-
dan sobre el plano costal. Masas musculares hipotréficas mas llamativamente en ambos
muslos. La presién de sus miembros inferiores es dolorosa; cuando se lo levanta soste-
niéndolo por los hombros flexiona piernas sobre muslo y muslo sobre abdomen. Reflejos
cutédneos y tendinosos existen, vivos. En lo referente al aparato locomotor se observa con-
vexidad aumentada de muslos, cifosis lumbar, costillas rugosas a la palpacion, craneo sin
particularidades a la observacién y a la palpacién.

Angina roja. Hipertrofia amigdalina. Semiologia de cuello,'térax y abdomen normal.

El examen radiolégico de esqueleto practicado a su ingreso mostré agravacion de
sus lesiones dseas, que se observaron en la totalidad del esqueleto. A la presencia de
numerosos quistes se unia una marcada descalcificacién y destruccion de la estructura
trabecular 6sea que se conservaba normal solamente en algunos sectores muy limitados.

(*) Presentado en la sesion del 10 de julio de 1956. Casa Cuna, Sala V de Clinica
Médica, Buenos Aires.
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El estudio humoral mostré la presencia de evidentes signos de hiperparatiroidismo,
ya que existian una calcemia de 22,8 mg. %, fosfatemia de 3 mg. 9% y una tasa de
fosfatasas de 20 U. Bodansky, resultados que se repitieron en los estudios posteriores
aun cuando en éstos tiltimos fué menor la tasa de fosfatasas. La citologia sanguinea mos-
tré una anemia acentuada, con leucopenia. . '

El estudio de su funcién renal mostré inicialmente normalidad, no asi en el correr de
la evolucién en que constatamos retencién ureica. Se puntualizé ademas resistencia globu-
lar normal, proteinemia normal, glucemia normal con curva de hipergluceniia provocada
aplanada. Serologia y alergia tuberculinica negativas. Electrodiagnéstico normal.

Radiografia 1

Se completd su estudio con biopsia de ganglio de pared torécica y de matelritla‘l 65€0
de extremidad superior de tibia. El estudio del ganglio mostré un érgano normal, ligera-
mente congestivo?%l estudio 6seo reaccién de méduldBheh %H%ﬁ@im%@&&aﬂﬂfyﬁo&
existian ademds escasas células muy semejante a"?ns:; #&Hé.‘f’;zf’ﬂamfﬁ?&ﬁ?&}%?:
Brin, que examinara ambos érganos, descartd a AfV4F 4é o eusleie (EfH ko Pt

Ante esos elementos de juicio entendimos estar en presengdf'a 'ﬁ)tlﬁﬂ_ﬁ?‘?ﬂ AFA
tiroides de evoluci6n répidamente progresiva. Cothsiiltadd &1 a8 T Gamuah, Gl Ber- A
vicio de Cirugia de Casa Cuna, nos acompafi S Rtldtio i dgHbkhi8IaBbRRElo Cbpla st
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al paciente. Preparado convenientemente logramos un aumento ponderal de un kilo.
mejorando parcialmente su citologia sanguinea con la practica de numerosas transfu-
siones. Fué asi que se lo iptervino al mes y medio de su ingreso al Servicio cuando el
nifio contaba con dieciocho meses de edad, y a los cuatro meses de la aparente iniciacion
de su enfermedad actual.

Radiografia 2

Explorada minuciosamente la region anterior de cuello no se encontré ninguna tu-
moracién netamente visualizable. Se extrajo no obstante un trozo de tejido que impre-
sioné de distinto aspecto al de las formaciones de la zona y se ligo la arteria tiroidea
inferior derecha. (4-XII-47).

El estudio del material extraido fué hecho por el doctor Brachetto Brian, mostrando
un tejido formado por tubos de estructura glandular acompanados de formaciones ve-
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siculares que contienen escasa substancia semejante a la coloide, impresionando segiin su
criterio como tejido tiroide aberrante con algunas formaciones de tipo embrionario de
probable origen entodérmico.

En el postoperatorio inmediato se produjo fiebre prolongadamente constatandose una
angina roja y una leve infeccion de la herida operatoria que, sin embargo, no alcanzaron
a explicar la prolongacion de la misma.

Radiografia 3

La evolucién posterior no mostrd modificaciones llamativas. Hemos comentado ya
la evolucién humoral. La radiologia de esqueleto mostré acentuacion de la decalcifica-
ci6n, sobre todo a nivel de los miembros inferiores, y aumento de las lesiones poligeddicas.

Fué digno de destacar la tendencia a la constipacién con emision de materias fe
cales en forma de escibalos en muchas ocasiones. La radiologia abdominal nunca mostro
imégenes que pudieran atribuirse a depositos calcicos en rifion o vias excretoras urinarias,
pero si la existencia de materias fecales opacas a rayos, imagen presumiblemente debida
a su mayor tenor en calcio que en condiciones normales, como lo documentaran los
estudios quimicos efectuados.

Antes de ser dado de alta en forma provisoria, a pedido de sus padres y con motivo
de las fiestas de fin de afio, se le hizo un estudio de su balance célcico a la vez que se

-~
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le administraba vitamina D, cuyas directivas nos fueron proporcionadas, asi como las
dosificaciones respectivas, por el doctor Galcerano, de la Seccién Metabolismo Mineral
de la Academia Nacional de Medicina.

A ese fin se le administraron 200.000 U. de vitamina D tres dias seguidos, contro-
landose la calcemia previamente y al dia siguiente de ese tratamiento; sus tasas fueron
17,8 y 12,1 mg. %, respectivamente: las de fosfatemia de 4.2 a 5,9 mg. %.

Radiografia 4

El estudio del balance calcico mostré en los primeros dos dias un balance franca-
mente negativo a expensas de un considerable aumento de la excrecién intestinal, lla-
mando la atencién la escasa eliminacién urinaria. En ese periodo el balance de fdsforo
fué positivo un dia y negativo el otro, siendo asimismo insignificante la eliminacién uri-
naria. El balance del tercer dia habiendo ya terminado la ingestion de vitamina D
mostr6 que era positivo tanto para el calcio como para el fosforo, lo que se estimé
motivado ya sea por mayor absorcién o menor excrecién intestinal, permaneciendo sin
modificarse mayormente la eliminacién renal. La eliminacién de lipidos que también
se estudiara fué exagerada el primer dia y algo por encima de lo normal en los otros
dos. Estos hallazgos confirmaron en criterio del doctor Galcerano el diagnéstico de hiper-
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paratiroidismo con complicaciéon renal. Este estudio fué efectuado al cumplirse cinco
meses de la iniciacién aparente de su enfermedad actual.

Se dié de alta al nino el 31 de diciembre con un kilo de aumento sobre su peso de
ingreso ¥ en notable mejoria psiquica, prescribiéndosele una nueva dosis de 600.000 U.
de vitamina D a tomar los dias 6, 7 y 8 de enero.

El nifio siguié bien hasta el dia 11, en que presenté vomitos y fiebre. Tratado con
sulfas y sueros parecio mejorar. Empero el 16 reinicié sus vomitos, los que continuaron
hasta su reingreso el dia 20 de enero de 1948.

Radiografia 5

A su nuevo ingreso constatamos marcada adinamia, facies de dolor, sensorio lliciAdo,
angina roja, neumopatia unifocal en base derecha, 38,5°, pérdida ponderal de un kilo-
gramo. Se lo traté con penicilina, dieta hidrica y realimentacién con babeurre. A pesar
de ello no cedié su neumonia, persistiendo los vomitos y una marcada anorexia. Dado
su grave estado se prescindié de nuevos estudios exhaustivos extrayéndose solamente
orina, que se encontré en buena cantidad aunque impresionando como de csca.sa. den-
sidad y se dosé uremia que resulté de 0,64 g. por mil. Existifan en orina vestigios de
albiimina, pus en escasa cantidad, regular cantidad de urobilina, sedimento normal ex-
tepto pus. 1 " f S

A pesar de la medicacién instituida el nifio fallecié a los seis meses de !u 1r'1fcmuon
supuesta de su enfermedad. En sus tltimos dias llam¢ la atencién la respiracion poco

amplia, con frecuencia normal.
No fué posible hacerle la autopsia, retirdndosele solamente una clavicula, que exa-
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Albimina ..... No No
Glucosar, s oo No No
Pigmentos bilia-
o O W — — L
Indican: = o & 5 Abundante Vestigios
Sangre ........ No No
ST o, S No Contiene
Urobilina ....:. Vestigios Escaso
Acetona ....... — No /
Sedimento ..... Pocas células Pocas células
epiteliales. epiteliales
Abundantes Pocos globulos
granulaciones ° de pus
de urato de sodio Numerosos
\ microorganismos
Urea .......... 17.65
Fosfatos ....... 1,50
Cloruros ....... 3.40
Albiimina Bence
Jones ........ No
Galcruria sz e 098 g. % 0.14 g %
SANGRE
Fosfatemia ... .. 3,90 % mg. 424 mg. %
Calcemia ...... 22.8 9% mg. 12 mg. % 14.1 me. %
Fosfatasas . . .... 20,60 U. B. 8.16 U. B.
Proteinemia . . .. 6.15
Hematocrito . . .. 21
Densidad sangre 1.040
Densidad plasma 1.025
Elreasiat i S 0,32 g. %
Glucemia:
En ayunas ... 094 g. %
1®* hora ...... 1,14 2. %
2% hora ...... 0,94 g. %
Colesterol ... ... 298 mg. %
Resistencia glo - )
bular minima. 4 %o
Resistencia glo -
bular maxima 2,5 %o
Recuento y for-
mula .. .....:
Hemoglobina 50 % 50 %
3.050.000 2.980.000
Valor globular . 0,82 0,86
Leucocitos ..... 5.500 7.200
Neutroéfilos 47 % 68 %
Basotilos .......
Eosinofilos .. ... 2 %
Linfocitos ...... 4 % 29 %
Monocitos ..... 9 % 1%
Hipocromia Anisocitosis e
central hipocromia
Amisocitosis marcada.
Porquilocitosis Ligera poli-
cromatofilia
1 eritoblasto
ortocromatico
Plaguetas ...... 360.000
Waserman
y Kahn ,..... Negativa
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minada por el doctor Brachetto Brian mostré solamente actividad hematopoyética de
la médula Gsea.

COMENTARIO

Lamentablemente no pudimos efectuar un estudio necrépsico
completo de nuestro enfermo, lo que nos impide ser categoricos en su
interpretacion.

No obstante, el conjunto de elementos de juicio recogidos en vida,
sobre todo el estudio humoral y el balance fosfocélcico, permiten for-
mular con cierto fundamento el diagnéstico de hiperparatiroidismo.

Llamaron no obstante la atencién algunas caracteristicas de la
evolucién registrada, como su rapidez, la modalidad de la lesion osea,
la forma como se produjo la excrecién calcica y la inoperancia de la
terapéutica quirargica.

La rapidez evolutiva con lesién de la totalidad del esqueleto y con
repercusién hematica son insélitas en la clinica del hiperparatiroi-
dismo, afeccién que cursa generalmente en mayor tiempo. No obs-
tante la misma puede haberse debido al caracter funcional de la le-
sién paratiroidea en juego, asi como a la precoz edad en que evoluciono.

Es asimismo llamativa la magnitud y rapidez de la lesion dsea
observada que ignoramos haya sido descripta en los estudios sobre
esta endocrinopatia. Es éste el elemento de juicio que motivara nues-
tra mayor duda diagnéstica que acreci¢ atin mas al conocer el tra-
bajo de Christiaens, Goudemant y Raux (3) en el que se comenta una
lesién muy parecida que padeciera un nino de catorce meses y que
resultara motivada por una osteosis cancerosa generalizada metasta-
sica de un simpatoma. No obstante su parecido, en ese caso la calcemia
fué normal, observandose elevacién de la fosfatemia y fosfatasas.
También se produjo una anemia, pero de mayor magnitud que la que
observaramos.

No obstante que el sindrome humoral y el estudio del balance
fosfocaleico de nuestro enfermo fueron mas ilustrativos para hiper-
paratiroidismo que en el caso antes referido, la ausencia de un estu-
dio anatémico completo nos impide ser terminantes en el diagnoéstico,
sobre todo conociendo el tropismo éseo de los simpatomas, aun cuan-
do nos acompaifien en esta manera de pensar las constancias propor-
cionadas por el estudio efectuado por el doctor Brachetto Brian des-
cartando neoplasias.

Fué asimismo llamativa la forma como se produjo expoliacion
céleica. Es usual que la misma se efectie por la via urinaria de-
terminando lesiones caleulosas e insuficiencia de ese sistema excretor.
No obstante encontrarse caleiuria en dos ocasiones, es evidente que
en nuestro enfermo la mayor excrecién célcica se hizo por el intestino
como lo probara sin lugar a dudas el estudio del balance fosfocalcico.



DE y O. R. TURRG. — HIPERPARATIROIDISMO

Sibiéiﬂa falta de estudio anatémico nos impide concluir sobre i A
la integridad del sector tubular renal, los estudios humorales y de
orina nos permiten afirmar que existi¢ suficiencia de la funcién glo-
merular hasta estadios avanzados de la evolucion. -

Finalmente merece comentarse la inoperancia del tratamiento
quirirgico efectuado, que no incidié para nada en la evolucién des- 3
favorable ulterior, no obstante la ligadura de la arteria tiroidea in- 2
ferior efectuada al no hallarse en cuello el tumor presumido. Es co- {
nocida la ubicacion ectopica que pueden tener estos tumores, incluso l
en la cavidad toracica y abdominal, eventualidad en que puede haber :
estado nuestro enfermo. La reintervenecion planeada no pudo llevarse .
a cabo por la rapidez de la evolucién postoperatoria. 2
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ESBOZO DE UN PROGRAMA DE TRABAJO

Saldiin de Rodriguez, Maria Luisa. — (El texto integro de esta comunicacion ha
sido publicado en el niimero de “Archivos de Pediatria del Uruguay”, correspondiente
a mayo del corriente afio (27: 355, 1956).

4

POLIOMIELITIS (EPIDEMIA 1954-1955)

Goémez Malaret. S. v Luzardo, O. — (El texto integro ha sido publicado en el
niimero de agosto ppdo.. de “Archivos de Pediatria del Uruguay” (27: 505-520. 1956)
1956). Reproducimos a continuacion las conclusiones:

Conclusiones:

1) El empuje epidémico de poliomielitis 1954-1955 ha sido el mayor ocurrido
en el Uruguay, en escala nacional.

9) Los departamentos de Canelones. Soriano, Tacuarembé y Rio Negro han sido
los mds afectados. en relacién al mimero de habitantes.

3) En Monteviedo. la morbilidad fué de 25 por 100.000 habitantes. En campaiia.
de 17,8 por 100.000 habitantes. En todo el pais: de 20 por 100.000 habitantes. T.a mis
alta morbilidad fué la de Canelones: 100 por 100.000 habitantes.

4) El mes de mayor frecuencia fué marzo y las estaciones correspondieron al
verano vy al otofio.

5) Es evidente, como lo hemos demostrado por la progresién de los casos, que la

" expansién nacional de la epidemia tuvo su origen en el brote de otofio e invierno del

departamento de San Tosé.

6) La poblacion de Santa Lucia, en el departamento de Canelones, fué el primer
eslabén importante en la cadena de difusion del virus.

7) Esta nocién epidemiolégica, traducida en medidas de control sanitario, pudo
haber limitado, por lo menos, la proyeccién de la epidemia nacional.

8) En los contactos en que la profilaxis pasiva con globulina gamma se hizo
precozmente, no se orodujo la enfermedad.

9) La epidemia afecté en un 60 9 a las clases sociales en peores condiciones hi-
giénicas'y econdmicas.

10) La mortalidad general se encuentra dentro de limites muy moderados (6.67
por ciento) y tuvo su mas alta expresion en el departamento de Canelones (10 %)
que, a su vez, fué el de mas elevada morbilidad.

11) Las cifras de morbilidad registran sélo las formas clinicas neuroldgicas, de
las cuales, solo el 9 % de las estudiadas correspondié a formas no paraliticas.

\
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12) La mayor morbilidad correspondié a la primera infancia (44,4 % en menores
de 3 afios).

13) La morbilidad en edades juveniles y adulta (mas de 14 afios) fué del 14,3 9%.

14) La morbilidad y mortalidad por sexos revelan un manifiesto predominio del
sexo masculino.

15) Las formas clinicas respiratorias alcanzaron al 11,45 9%, con una mortalidad
del 55 %.

16) Sumadas éstas a las formas espinales extensivas (paraplejias, trlple)las y cua-
driplejias) configuran cerca de un 50 9% de formas severas.

17) Cerca de un 50 % de los enfermos de la epidemia se encuentra actualmente
en tratamiento de recuperacién en centros especializados de Montevideo.

ENFERMEDAD DE HEINE-MEDIN EN EL URUGUAY EN 1954-1955

Vidal, Luisa. — Este estudio se realizé en base a los datos del Ministerio de
Salud Publica y de 211 casos de la epidemia, en los que se ahondé aquél:

El empuje de poliomielitis ocurrido en el Uruguay, desde diciembre de 1954 a
mayo de 1955, correspondié a una epidemia, que ha sido la que presenté el mayor
indice de morbilidad y el mayor indice de mortalidad, de todos los ocurridos en el
pais. Los brotes epidémicos han ocurrido, en general, en verano.

La epidemia que se analiza comenzé en abril de 1954, en el departamento de
San José y alcanzé en el pais, su méximo de gravedad, en marzo de 1955. Ha sido
una epidemia por contacto interhumano y no originada en un foco comun hidrico.
La mayor morbilidad fué observada en los departamentos de Canelones, Montevideo,
Rio Negro y Soriano.

Considerando el dia de comienzo del periodo de invasién, en los 211 casos anali-
zados, el mayor niimero de enfermos correspondié a marzo de 1955, coincidiendo con
los datos del Ministerio de Salud Publica, lo que indicé que no hubo demora en hacer
las denuncias por parte de los médicos.

La letalidad se mantuvo dentro de los limites habituales en el pais: 5 %. Fué
mayor en las edades mayores. Hubo una incidencia algo mdyor en los varones de la
muestra (117): 55 %. La mayor incidencia se observé en los menores de 5 afios
(67 %), siendo en los menores de seis meses, de 4 %. Tanto en el total de casos de-
nunciados al Ministerio de Salud Pfiblica, como en los 211 de la muestra analizada,
se observé un ascenso de frecuencia entre 6 y 14 afios, que no ha sido observado en
otros afios calendarios.

Entre los enfermos que procedian de las ciudades, el mayor nimero de casos
ocurrié en menores de 10 afios, en tanto que en los de zonas rurales la frecuencia fué
mayor en los mayores de 10 afios, lo que indica el papel del hacinamiento humano
en el contagio de la enfermedad. En el 76 % de los casos la vivienda era insalubre.
En el 66 % la duracién del periodo de invasién de la enfermedad fué de 1 a 4 dias.

Fué mayor la frecuencia porcentual del uso del pulmén de acero en los mayores
de 10 afios, pero, en cifras absolutas, hay semejanza entre el nimero de casos en
que se empleé el pulmén de acero en ambos grupos de edades, lo que debe ser te-
nido en cuenta a los efectos de la adquisicién de estos aparatos.

En los 30 dias que precedieron a la enfermedad se comprobo: ejercicios violentos
13 %; bafios en las playas en el 15 %: amigdalectomias, realizadas desde 16 dias antes
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hasta muchos afios antes, en 4 casos, todos los cuales obligaron al empleo del pulmon
de acero; vacunaciones preventivas en el 5 %, coincidiendo en algunos casos el lugar
de la inyeccién con el de la paralisis; inyecciones intramusculares durante el periodo
de invasion, en el 11 9% y antes de él, 8 %.

" Falté comparar estos antecedentes en una muestra de poblacién general, para
determinar si ellos eran causa favorecedora de la aparicién de la paralisis, lo que ha
sido estudiado por otros autores, concluyéndose en sentido afirmativo.

Como formas clinicas hubieron: meningeas, el 5 % y paraliticas el 95 %.

Hubo mayor frecuencia de la enfermedad entre los contactos que entre la po-
blacién general.

ASAMBLEA GENERAL EXTRAORDINARIA
20 DE ENERO DE 1956

Presidiendo la Prof. Dra. Maria Luisa Saldin de Rodriguez, asistida por el Se-
cretario de Actas, Dr. Carlos A. Escande, se retine la Asamblea General Extraordi-
naria de la Sociedad Uruguaya de Pediatria, asistiendo los socios doctores Alice Ar-
mand Ugon, C. Boccoleri, C. A. Bauza, H. C. Bazzano, Maria T. Cabrera Roca, L.
Cruz Goyenola, Atanasia de Leén, R. M. del Campo, S. Fabius, A. Farall Mader, D
Fonseca, H. Fossatti, M. A. Jaureguy, Margarita Lasalle, J. R. Marcos, A. Norbis, C.
Pelfort, E. Peluffo, A. U. Ramén-Guerra, A. Rodriguez Castro, J. M. Portillo, A. Sal-
gado Lanza, V. Scolpini, J. A. Soto, H. Mourigan, América Ungo de Folle, Maria E.
Uteda, R. B. Yannicelli y Eugenia Yannuzzi de Lassabe y los Miembros Correspon-
dientes doctores A. L. Matteo y H. Putzig.

La Sra. Presidenta manifiesta que de acuerdo con lo establecido en el Orden del
Dia, se va a proceder a la entrega del Premio “Glaxo” 1954, a los doctores profesor
Alfredo U. Ramén-Guerra, profesor José M. Portillo, Héctores C. Bazzano, profesor
Alberto L. Matteo y Dardo E. Vega, autores del trabajo: “Neumopatias por querosene
y afines. Estudio clinico, radiolégico y experimental”, que fué declarado ganador del
premio, por el Jurado nombrado al efecto.

Previamente, manifiesta que ha sido visto con general satisfaccion el otorga-
miento del Premio Glaxo 1954, a los autores que se han mencionado, porque el trabajo
premiado significa un magnifico esfuerzo del equipo de trabajo que integran los
mismos.

Concede, luego, la palabra al Sr. Gerente General de Laboratorios “Glaxo” (Uru-
guay) S.A., don Francisco Pott, quien hace entrega al profesor Ramén-Guerra, de
un cheque de tres mil pesos uruguayos, importe del premio y felicita a los vencedores
en nombre de la Casa que representa y en nombre propio, expresando al mismo tiempo
su satisfaccién personal porque_ en este mismo dia se cumplen 25 afios de su arribo
al Uruguay y 20 de haber establecido contacto personal con los pediatras uruguayos.

Tanto las palabras de la Sra. Presidenta como las del Sr. Pott fueron seguidas
de entusiastas aplausos de los asistentes.

En nombre de los premiados, el profesor Ramdn-Guerra agradecio las palabras
de elogio pronunciadas por los oradores que lo antecedieron en el uso de la palabra,
asi como a la casa Glaxo, donante del Premio; a sus colaboradores, por la ayuda pres-
tada, asi como también al Director del hospital “Dr. Pedro Visca”, Dr. Lauro Cruz
Goyenola, por haberles facilitado la realizacién de la parte experimental.

Continuando con el Orden del Dia, se pone a consideracién la propuesta de la
Comisién Directiva de la Sociedad, para designar Presidente de Honor de la Sociedad,
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al Dr. Conrado Pelfort, de acuerdo con la disposicién adoptada por la Asamblea Ge-
neral Extraordinaria del 19 de diciembre de 1955, modificando el articulo 27 de los
Estatutos sociales, y estableciendo ese cargo para el Miembro Titular que se haya
destacado por su actuacién en la Sociedad, prestando relevantes y extraordinarios ser-
vicios. La designacién corresponde hacerla a la Asamblea General Extraordinaria, es-
pecialmente convocada para ello y a propuesta de la Comisién Directiva. La Asam-
blea vota unanimemente y por aclamacion la designacién del Dr. Conrado Pelfort como
Presidente de Honor de la Sociedad Uruguaya de Pediatria. °

El Dr. Pelfort, manifiesta su agradecimiento por la distincién que se le acaba
de conferir.

Se entra, finalmente, a discutir el problema de la afiliacién a la Asociacién Mé-
dica del Urugnay, institucién que sucede al Club Médico del Uruguay como repre-
sentante de la clase médica en la Agrupacién de Profesionales Universitarios del Uru-
guay, ¥ que ya habia sido encarada en la asamblea del 19 de diciembre de 1955, apro-
bandose la reforma de los articulos 7 y 8, de los Estatutos, que exige, para ser
miembro de la Sociedad Uruguaya de Pediatria, la condicién de serlo, al mismo tiem-
po, de la Asociacién Médica del Uruguay.

En representacién de esta tiltima, el Dr. Villar del Valle expresa que ya se ha
recibido la adhesién de la mayoria de las Sociedades que sesionan el local de la
Asociacién. , .

Finalmente, se ratifica la reforma realizada en diciembre ultimo y se resuelve
que durante el afio 1956, los sefiores Socios deberdn pagar a la Sociedad, una cuota
mensual de dos pesos y otra igual a la Asociacién.

No habiendo maés asuntos a considerar, la sesién fué levantada.
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“PEDIATRIC DIAGNOSIS"
Morris Green y Julius B. Richmond

Traduccién castellana del Dr. F. Ruiz Torres
Editorial Alhambra, 476 pégs.

No puede verse sino con interés la aparicion de un trabajo sobre diagnéstico pedia
trico. Ellos no abundan en nuestro idioma, y los conocidos han perdido en gran parte
su actualidad.

Si bien los signos y sintomas no varian con el tiempo, si lo hacen la interpretacién
de los mismos y su ordenamiento para constituir nuevas entidades mérbidas.

Tras ojear el libro, prontamente el lector se detiene en uno y otro capitulo; a poco
de leer no le cabe duda de que dispone de un nuevo y eficaz consultor al alcance de

Su mano.

Para el clinico y el pediatra no enterado, ha de parecer asombroso que provenga
de los Estados Unidos una obra sobre diagnéstico fisico. Sin embargo sus capitulos no
son sino una reproduccién de lo que es rutina en la mayor parte de los centros pedia-
tricos estadounidenses.

Esta dividida la obra en cuatro secciones: la primera, sobre la “historia pediatrica”
es sobresaliente e impregnada del actual enfoque psicolégico del nifio y sus problemas.
La segunda se refiere al “examen fisico”, aparato por aparato. Se introducen oportuna-
mente datos sobre diagndstico diferencial y esquematicas descripciones de los cuadros
mas importantes de la patologia de cada sistema. Es evidente una orientacién netamen-
te funcional y evolutiva, por ejemplo en los capitulos sobre el examen de los oidos ¥
los ojos, donde se destacan los métodos de exploracion de la fisiologia de la audicion
y la visién en el nifio; y en el capitulo sobre semiologia del lenguaje y en aquel dedi-

cado a la neurologia del desarrollo.

La tercera seccién se ocupa de los “signos y sintomas”, y aqui el libro se trans-
forma en un resumen de patologia infantil, algo apretado, pero claro y moderno.

La tltima seccién se titula: “supervisién de la salud”, y desarrolla brevemente los
fundamentos del cuidado y orientacién del nifio sano, desde el periodo fetal hasta la
adolescencia. El solo justifica la adquisicién de la obra. Esta finaliza con un conjunto
de tablas de peso, talla y medidas seleccionadas.

Un volumen de este tipo, que en menos de quinientas paginas reiine tal monto
de informacién, tiene forzosamente que tener defectos: algunas omisiones importantes,
repeticiones y sobre todo las engorrosas referencias de un capitulo a otro, que hacen en
ocasiones dificil la lectura.

Por otra parte la bibliografia seleccionada es til y de actualidad. Como es ya
costumbre, es solo anglosajona. En resumen, un libro original, de actualidad, excelente
para el estudiante de pediatria y para cuantos se ocupan de la atencién del nino: pe-
diatras, médicos generales, puericultoras, enfermeras, ete. La traduccién correcta.

Carlos A. Gianantonio



VIII JORNADAS ARGENTINAS DE PEDIATRIA

Una vez mas las Jornadas Argentinas de Pediatria, realizadas este ano en la ciu-
dad de Rosario durante los dias 9, 10 y 11 de mayo, al permitir la discusién de temas
de alto interés cientifico y al renovar los sentimientos de camaraderia de los colegas
pediatras llegados de todos los rumbos del pais, han prestado un valioso servicio a la
Pediatria nacional.

La excelente organizacion de las VIII Jornadas, debida a la dedicacion y entusias-
mo de los miembros de la Filial rosarina, permiti6 el desarrollo de un nutrido programa
de mesas redondas, que fueron seguidas, al igual que la prolongada sesion sobre el
tema central y las reuniones sobre temas recomendados, con gran asiduidad y entu-
siasmo cientifico por los numerosos. concurrentes.

En la sesién inaugural, realizada como las subsiguientes en el Teatro El Circulo,
usaron de la palabra el Dr. Angel Invaldi, Presidente de la Filial organizadora, quien
en conceptuosas frases di6 la bienvenida a las delegaciones presentes, y el Dr. José
E. Rivarola, Presidente de la Sociedad Argentina de Pediatria declarando inauguradas
las Jornadas.

Durante el primer dia tuvieron lugar mesas redondas sobre los siguientes temas:
Ensenanza de la Pediatria, integrada por los Profs. Dr. J. C. Recalde Cuesta (Ro-
sario), H. J. Noti (Mendoza), F. de Elizalde (Bs. Aires), F. Escardé (Bs. Aires) y A.
Chattas (Cordoba). Aspectos fundamentales de la Mortalidad -Perinatal: Dr. F. Men-
chaca (Santa Fe), Prof. Dra. M. L. Saldin de Rodriguez (Montevideo), Dr. A. Sal-
gado (Montevideo), Dr. A. Morales (Montevideo) y J. C. Gosende. Nefrosis Lipoidica:
Prof. Dr. J. P. Garrahan y colaboradores (Bs. Aires). Problemas de conducta en la
infaneia: Dr. 0. Bugallo y col. La infeccién dtica en el lactante: Prof. Dres. R. P. Be-
ranguer y Y. Franchini y col.

El segundo dia de las Jornadas fué dedicado al tema central: Hepatopatia en la
infancia, con los siguientes relatos: Patologia de las vias biliares: Dres. A. Larguia,
O. Turro, J. E. Rivarola y M. Llambias (Bs. Aires).

Ezploracién funcional del higado: Drs. R. Bruera y col. (Rosario).

Ictericias: Dr. J. M. Valdez y col. (Cérdoba).

Hepatitis infecciosas en la Infancia: Dr. R. J. Delledonne y col: (La Plata).

Cirrosis en la Infancia: Dr. J. Tormachio y col. (Mendoza).

Hepatopatias y zooparasitosis: Dr. J. C. Galé y col. (Mar del Plata).

Técnica para el estudio del fraccionamiento proteico: Bioq. Drs. E. Schillagi vy
R. A. Ferrario (Rosario)

Esplenoportografia en el nifio: Drs. J. C. Gagneten y K. Milia (Santa Fe).

Ictericias: Dr. C. Actis y col. (Mar del Plata).

Anatomia Patolégica de las Hepatopatias: Dr. J. Mosquera y col. (Bs. Aires).

Hepatitis anictérica: Dr. J. B. Climent y col. (La Plata).

El higado en el lactante distrdfico: Dra. Olga Cueto y col. (Coérdoba)

Patologia de las vias biliares: Dr. H. Notti y col. (Mendoza).

Las mesas redondas del Gltimo dia fueron las siguientes:

Tratamiento quirtirgico de las cardiopatias de la infancia: Moderador: Profesor

Dr. L. Gonzalez Sabathié (Rosario).
Neumopatias agudas, no quirirgicas, del lactante: Coordinador: Prof. Dr. J. Pe-
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Encefalomielitis post-veccinal: Cordinador: Prof. Dr. E. Sujoy.

Papilomatosis laringea difusa de la infancia: Coordinador: Dr.. J. Ameriso.

Odontopediatria: Profilazis de las caries: Dra. M. 1. Egozcue y col.

Escoliosis: Dr. J. M. Corizzo y col. -

El programa de temas recomendados comprendi6 los siguientes:

Contribucién al estudio de las ictericias del recién nacido. Espectrofotometria del
suero sanguineo: Dr. H. O. Denner y col. (Rio Cuarto).

Estudio del electroproteinograma y de las glucoproteinas en el lactante distrdfico:
Dr. J. Miranda y col. (Rio Cuarto).

Hepatomegalias en la infancia. Tesaurismosis y otros procesos: Prof. Dr. J. P.
Garrahan y col. (Buenos Aires).

Nuestra experiencia en fiebre tifoidea: Dr. C. E. Figoli y col. (Sta. Fe).

Tratamiento de la fiebre reumdtica con fenil-butazona: Dr. J. V. Climent y col.

(La Plata).
Ectopia testicular: Dr. M. Cullen y col. (Bs, Aires).

Debemos destacar la auspiciosa presencia de una calificada representacién uru-
guaya encabezada por la Presidenta de la Sociedad de Pediatria del pais hermano Doc-
tora Maria Luisa Saldin de Rodriguez, delegacién que contribuyé con su alto aporte
cientifico y con las reiteradas manifestaciones de confraternidad a que su actuacion
di6 motivo, a una amplia y feliz reanudacién del dialogo pedidtrico rioplatense.

El agradable y variado programa social que se desarrollé paralelamente al plan
cientifico de las Jornadas, permitié a congresistas y acompafiantes la visita a pinto-
rescos lugares vecinos a la ciudad, entre los que debemos destacar, por la emocién
patritica que simpre renueva, la visita al convento y campo de combate de San Lo-
renzo. Un almuerzo criollo en el local de la Sociedad Rural inicié este aspecto de
las Jornadas, que fué clausurado con un banquete y animado baile en los salones del
Hotel Savoy.

En la Asamblea de Clausura, en que pronunciaron discursos los Dres. José E.
Rivarola, Oscar Achard y la Dra. Saldin de Rodriguez, fueron aprobados por acla-
macién los Votos  Recomendaciones sobre el tema central.
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al Dr. Conrado Pelfort, de acuerdo con la disposicién adoptada por la Asamblea Ge-
neral Extraordinaria del 19 de diciembre de 1955, modificando el articulo 27 de los
Estatutos sociales, y estableciendo ese cargo para el Miembro Titular que se haya
destacado por su actuacién en la Sociedad, prestando relevantes y extraordinarios ser-
vicios. La designacién corresponde hacerla a la Asamblea General Extraordinaria, es-
pecialmente convocada para ello y a propuesta de la Comisién Directiva. La Asam-
blea vota unédnimemente y por aclamacién la designacién del Dr. Conrado Pelfort como
Presidente de Honor de la Sociedad Uruguaya de Pediatria.

El Dr. Pelfort, manifiesta su agradecimiento por la distincién que se le acaba
de conferir.

Se entra, finalmente, a discutir el problema de la afiliacién a la Asociacién Mé-
dica del Uruguay, institucién que sucede al Club Médico del Uruguay como repre-
sentante de la clase médica en la Agrupacién de Profesionales Universitarios del Uru-
guay, y que ya habia sido encarada en la asamblea del 19 de diciembre de 1955, apro-
bandose la reforma de los articulos 7 y 8, de los Estatutos, que exige, para ser
miembro de la Sociedad Uruguaya de Pediatria, la condicién de serlo, al mismo tiem-
po, de la Asociacién Médica del Uruguay.

En representacién de esta ultima, el Dr. Villar del Valle expresa que ya se ha
recibido la adhesién de la mayoria de las Sociedades que sesionan en el local de la
Asociacién. ,

Finalmente, se ratifica la reforma realizada en diciembre 1iltimo y se resuelve
que durante el afio 1956, los sefiores Socios deberdn pagar a la Sociedad, una cuota
mensual de dos pesos y otra igual a la Asociacién. :

No habiendo més asuntos a considerar, la sesién fué levantada.
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Bibliografia

“PEDIATRIC DIAGNOSIS™
Morris Green y Julius B. Richmond

Traduccién castellana del Dr. F. Ruiz Torres
Editorial Alhambra, 476 pags.

No puede verse sino con interés la aparicion de un trabajo sobre diagndstico pedia
trico. Ellos no abundan en nuestro idioma, y los conocidos han perdido en gran parte
su actualidad.

Si bien los signos y sintomas no varian con el tiempo, si lo hacen la interpretacion
de los mismos y su ordenamiento para constituir nuevas entidades morbidas.

Tras ojear el libro, prontamente el lector se detiene en uno y otro capitulo; a poco
de leer no le cabe duda de que dispone de un nuevo y eficaz consultor al alcance de
su mano.

Para el clinico y el pediatra no enterado, ha de parecer asombroso que provenga
de los Estados Unidos una obra sobre diagndstico fisico. Sin embargo sus capitulos no
son sino una reproduccién de lo que es rutina en la mayor parte de los centros pedia-
tricos estadounidenses.

Est4 dividida la obra en cuatro secciones: la primera, sobre la “historia pediatrica”
es sobresaliente e impregnada del actual enfoque psicolégico del nifio y sus problemas.
La segunda se refiere al “examen fisico”, aparato por aparato. Se introducen oportuna-
mente datos sobre diagnéstico diferencial y esquematicas descripciones de los cuadros
més importantes de la patologia de cada sistema. Es evidente una orientacion netamen-
te funcional y evolutiva, por ejemplo en los capitulos sobre el examen de los oidos ¥
los ojos, donde se destacan los métodos de exploracion de la fisiologia de la audicion
v la visién en el nifio; y en el capitulo sobre semiologia del lenguaje y en aquel dedi-
cado a la neurologia del desarrollo.

La tercera seccién se ocupa de los “signos y sintomas”, y aqui el libro se trans-
forma en un resumen de patologia infantil, algo apretado, pero claro y moderno.

La tltima seccién se titula: “supervisién de la salud”, y desarrolla brevemente los
fundamentos del cuidado y orientacién del nifio sano, desde el periodo fetal hasta la
adolescencia. El solo justifica la adquisicién de la obra. Esta finaliza con un conjunto
de tablas de peso, talla y medidas seleccionadas.

Un volumen de este tipo, que en menos de quinientas paginas retine tal monto
de informacién, tiene forzosamente que tener defectos; algunas omisiones importantes,
repeticiones y sobre todo las engorrosas referencias de un capitulo a otro, que hacen en
ocasiones dificil la lectura.

Por otra parte la bibliografia seleccionada es tutil y de actualidad. Como es ya
costumbre, es solo anglosajona. En resumen, un libro original, de actualidad, excelente
para el estudiante de pediatria y para cuantos se ocupan de la atencién del nifio: pe-
diatras, médicos generales, puericultoras, enfermeras, etc. La traduccion correcta.

Carlos A. Gianantonio



Cronica

VIII JORNADAS ARGENTINAS DE PEDIATRIA

Una vez mas las Jornadas Argentinas de Pediatria, realizadas este afio en la ciu-
dad de Rosario durante los dias 9, 10 y 11 de mayo, al permitir la discusién de temas
de alto interés cientifico y al renovar los sentimientos de camaraderia de los colegas
pediatras llegados de todos los rumbos del pais, han prestado un valioso servicio a la
Pediatria nacional. :

La excelente organizacién de las VIII Jornadas, debida a la dedicacion y entusias-
mo de los miembros de la Filial rosarina, permitié el desarrollo de un nutrido programa
de mesas redondas, que fueron seguidas, al igual que la prolongada sesion sobre el
tema central y las reuniones sobre temas recomendados, con gran asiduidad y entu-
siasmo cientifico por los numerosos concurrentes.

En la sesién inaugural, realizada como las subsiguientes en el Teatro El Girculo,
usaron de la palabra el Dr. Angel Invaldi, Presidente de la Filial organizadora, quien
en conceptuosas frases dié la bienvenida a las delegaciones presentes, y el Di. José
E. Rivarola, Presidente de la Sociedad Argentina de Pediatria declarando, inauguradas
las Jornadas.

Durante el primer dia tuvieron lugar mesas redondas sobre los siguientes temas:
Ensefianza de la Pediatria, integrada por los Profs. Dr. J. C. Recalde Cuesta (Ro-
sario), H. J. Noti (Mendoza), F. de Elizalde (Bs. Aires), F. Escardd (Bs. Aires) y A.
Chattds (Gordoba). Aspectos fundamentales de la Mortalidad Perinatal: Dr. F. Men-
chaca (Santa Fe), Prof. Dra. M. L. Saldan de Rodriguez (Montevideo), Dr. A. Sal-
gado (Monteyideo), Dr. A. Morales (Montevideo) y J. C. Gosende. Nefrosis Lipoidica:
Prof. Dr. J. P. Garrahan y colaboradores (Bs. Aires). Problemas de conducta en la
infancia: Dr. O. Bugallo y col. La infeccion dtica en el lactante: Prof. Dres. R. P. Be-
ranguer y Y. Franchini y col.

El segundo dia de las Jornadas fué dedicado al tema central: Hepatopatia en la
infancia, con los signientes relatos: Patologia de las vias biliares: Dres. A. Larguia,
O. Turrd, J. E. Rivarola y M. Llambias (Bs. Aires).

Ezploracion funcional del higado: Drs. R. Bruera y col. (Rosario).

Ictericias; Dr. J. M. Valdez y col. (Cérdoba).

Hepatitis infecciosas en la Infancia: Dr. R. J. Delledonne y col. (La Plata).

Cirrosis en la Infancia: Dr. J. Tormachio y col. (Mendoza). :

Hepatopatias y zooparasitosis: Dr. J. C. Galé y col. (Mar del Plata).

Técnica para el estudio del fraccionamiento proteico: Biog. Drs. E. Schillagi y
R. A. Ferrario (Rosario)

Esplenoportografia en el nifo: Drs. J. C. Gagneten y F. Milia (Santa Fe).

Ictericias: Dr. C. Actis y col. (Mar del Plata).

Anatomia Patolégica de las Hepatopatias: Dr. J. Mosquera y col. (Bs. Aires).

Hepatitis anictérica: Dr. J. B. Climent y col. (La Plata).

El higado en el lactante distréfico: Dra. Olga Cueto y col. (Cordoba)

Patologia de las vias biliares: Dr. H. Notti y col. (Mendoza).

Las mesas redondas del altimo dia fueron las siguientes:

Tratamiento quirtrgico de las cardiopatias de la infancia: Moderador: Profesor
Dr. L. Gonzalez Sabathié (Rosario).

Neumopatias agudas. no quirirgicas, del lactante: Coordinador: Prof. Dr. J. Pe-
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Encefalomielitis post-veccinal: Cordinador: Prof. Dr. E. Sujoy.

Papilomatosis laringea difusa de la infancia: Coordinador: Dr. J. Ameriso.

Odontopediatria: Profilazis de las caries: Dra. M. 1. Egozcue y col.

Escoliosis: Dr. J. M. Corizzo y col.

El programa de temas recomendados comprendi6 los siguientes:

Contribucidén al estudio de las ictericias del. recién nacido. Espectrofotometria del
suero sanguineo: Dr. H. O. Denner y col. (Rio Cuarto).

Estudio del electroproteinograma y de las glucoproteinas en el lactante distréfico:
Dr. J. Miranda y col. (Rio Cuarto).

Hepatomegalias en la infancia. Tesaurismosis y otros procesos: Prof. Dr. I. B
Garrahan y col. (Buenos Aires).

Nuestra experiencia ‘en fiebre tifoidea: Dr. C. E. Figoli y col. (Sta. Fe).

Tratamiento de la fiebre reumdtica con fenil-butazona: Dr. J. V. Climent y col.

(La Plata).
Ectopia testicular: Dr. M. Cullen y col. (Bs. Aires).

Debemos destacar la auspiciosa presencia de una calificada representacién uru-
guaya encabezada por la Presidenta de la Sociedad de Pediatria del pais hermano Doc-
tora Maria Luisa Saldéin de Rodriguez, delegacién que contribuyé con su alto aporte
cientifico y con las reiteradas manifestaciones  de confraternidad a que su actuacion
dié motivo, a una amplia y feliz reanudacién del didlogo pediatrico rioplatense.

El agradable y variado programa social que se desarrollé paralelamente al plan
cientifico de las Jornadas, permitié a congresistas y acomparfiantes la visita a pinto-
rescos lugares vecinos a la ciudad, entre los que debemos destacar, por la emocién
patriética que simpre renueva, la visita al convento y campo de combate de San Lo-
renzo. Un almuerzo criollo en el local de la Sociedad Rural inicié este aspecto de
las Jornadas, que fué clausurado con un banquete y animado baile en los salones del
Hotel Savoy. '

En la Asamblea de Clausura, en que pronunciaron discursos los Dres. José E.
Rivarola, Oscar Achard y la Dra. Saldin de Rodriguez, fueron aprobados por acla-
macién los Votos y Recomendaciones sobre el tema central.
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