Archivos hace 75 anos

Arch Argent Pediatr 2024;122(2):e202410316




Archivos hace 75 afios / Arch Argent Pediatr 2024;122(2):e202410316

q;ag‘;- R T T L T T T, T
208 ARCHIVOS ARGENTINOS DE FPEDIATRIA

A los veinte dias de su ingresc presentd una diarrea mucopurulenta con
estrias de sangre, gran deshidratacién y colapso periférico, que mejora con
plasma, sucro glucosado sulfatiazol. La enfermita se recupera, la curva

Microfolografia N° 1

A pegueiio aumento se observa la hiperplasia v esclerosis del tejido conjuntivo
que rodea v aisla los lobulilles pancriticos

Microfotografia N° 2

A mayor aumento se observa la diseciacién de los acinos por el tejido conjuntive,
Los islotes de Langherans no acusan mayores lesiones

de peso asciende. Hay buen apetito y tolerancia digestiva, restando su mal
estado de nutricion.
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Sale del hospital, retirada por los padres, a los 75 dias de su inter-
nacion con 8,200 gramos. )

Tres meses después reingresa en grave cstado general con edemas gene-
ralizados. Deciibite dorsal pasive. Pesaba 6,700 gramos. Afebrl, piel seca,
cianosis y descamacién en las extremidades. En el aparato circulatorio hay
gran taquicardia ¢ hipotensién. En el aparato respiratorio se compruchan
roncus y rales diseminados en ambos campos pulmonares. Abdomen meteo-
rizado con gran hipotonia. Higado ligeramente palpable, En el muslo
derecho hay un absceso extenso que fué drenado saliendo aproximadamente
50 a 60 cm® de pus.

El examen citologico de sangre di6: glébulos rojos 3.870.000; glébulos
blancos, 12.250; hemoglobina, 60 %. Formula leucocitaria ; neutréfilos, 77 9.
Eosindfilos, 1 %. Linfocitos, 22 9%, Protidemia, 20 g '%. Examen de sangre,
nada de particular,

Dos dias después fallece. El protocolo de autopsia practicado por el
Prof. Dr. Alfredo Ferraris, resume los siguientes datos:

Pulmones: Graves lesiones del parénquima representados por focos de
condensacidn  bronconeuménica que interesa la totalidad de ambos pul-
mones. Pleuras: adherencias al nivel de las lesiones bronconcuménicas.

Abdomen: Higado aumentado de tamaiio, blande y de color amarillo.
Pincreas: el tamafio y la forma son normales, pero al corte se tiene la
impresién que la trama conjuntiva estd aumentada y es de cardcter fibroso,
Las otras visceras de la cavidad abdominal no acusan lesiones macroscopicas.

Estudio microscépico: Pulmones: neumonia en focos con caricter pre-
valente hemorragico.

Pincreas: Aumento intenso del conjuntivo interacinoso (Figs. 1 v 2).

Diagndstico andtomo patolégico: Fibrosis del pancreas, bronconeumeonia,

higado graso.
COMENTARIO

La fibrosis quistica del pancreas, llamada también enfermedad fibro-
quistica del pancreas, deficiencia pancredtica congénita, esteatorrea con-
génita o familiar, pancreatitis intersticial del nifio, broncopancreocsis o dis-
poria enterobroncopancreitica congénita familiar, es un grave cuadro
clinico originado por una insuficiencia exocrina del pancreas. Se presenta
con cardcter congénito y en muches casos familiar. Suele agregarse a la
deficiencia pancreitica y cuando la supervivencia de los enfermos pasa
los primeros meses, un sindrome de bronguitis cronica, bronceneumonia
o bronquiectasia.

Segiin sca la edad que tiene el enfermito cuando se hace ostensible
¢l sindrome y las manifestaciones clinicas dominantes, Andersen y Fan-
coni clasifican la enfermedad en tres grupos:

1 Comprende a los recién nacides con ileomeconial, caracterizado
por un cuadro de oclusién congénita del intestino delgade quedando libre
la luz del intestino grueso.

2" Los lactantes que fallecen entre las primeras semanas de la vida
¥ sexto mes. En ellos se presentan signos digestives y respiratorios como
ser distrofia, heces abundantes, grasosas, alternando con diarrcas; bron-
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quitis pertinaz con tos quintosa, cianosis y bronconeumonia. Segin el
predominio de las manifestaciones gastrointestinales o pulmonares, los
autores subdividen este grupo en dos subgrupos.

3° Los casos que sobreviven el sexto mes de cdad. En ellos ¥ en
término general el sindrome es tanto menos grave cuanto mayor es la
edad del nifio. Dentro de los dos primeros afies predomina el cuadro
pulmonar crénico, en cambio en la segunda infancia es el sindrome
somatomorfolégico de la enfermedad celiaca a lo cual se agrega las infec-
ciones del arbol respiratorio.

Nuestro caso encuadra en el tercer grupo de Andersen y su comienzo
data desde el nacimiento, ya que presentaba una progresion de peso por
debajo de lo normal, a pesar de la alimentacion artificial bien regulada.
El carécter familiar sefialado por varios autores no ha sido corroborado,
pero el hecho de que un hermano anterior falleciera a los veinte meses
de edad por bronconeumonia acompafiada de diarreas, es un indicio de
probabilidad de que pudo haber estado afectado de la misma enfermedad.

Dado el caricter grave que la enferma presentaba y el haber fraca-
sado, en dos tentativas, para obtener jugo duodenal por sondaje, fueron
las causas por las cuales no fué pesible confirmar la ausencia o deli-
ciencia de la secrecién externa del pancreas, a la cual se atribuye la
mala utilizacion de las grasas, hidratos de carbono, proteinas, minerales
y vitaminas liposolubles. Por esta razén estos principios alimenticios son
eliminados, en un alto porcentaje, por las heces.

La hipoproteinemia estaba relacionada con las diarrcas liquidas que
tenia la enferma. La falta de manifestaciones clinicas imputables a una
deficiencia de vitamina A, se debe, creemos, a que recibia grandes dosis
diarias de dicha vitamina,

En la autopsia, el estudio histoldgico del pancreas mostrd una hiper-
plasia y esclerosis del tejido conjuntive, que rodeaba y aislaba los lobu-
lillos pancredticos, los cuales se presentaban desiguales, y a la vez diso-
ciaba los acinos. Los islotes de Langherans no acusaban mayares lesio-
nes. Los conductos de Wirsung v Santorini, estaban permeables. No
habia anomalias en otros érganos. En el aparato respiratorio se com-
probaron lesiones bronconeuménicas bilaterales; ademds, los bronquios
estaban ocupados por secreciones mucopurulentas. El higado con infil-
traciom grasa.

Las alteraciones anatomopatolégicas encontradas confirmaron la pre-
suncién clinica. No se ohservaron® formaciones quisticas en los acinos,
pero ellas no estin siempre presentes y son el resultado de la retencion
y cuando el tejido fibroso ahoga los acinos.

El conocimiento como entidad patolégica de la fibrosis pancredtica,
es relativamente reciente y en estos ‘iltimos afios ha despertado un alto
interés a medida que la actuacion del pediatra y anitomopotslogo se
concentran en ella. En la actualidad ha dejado de ser de extrema rareza,
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a deducir de la extensa literatura extranjera; ain mas, muchos autores
creen que esta enfermedad aumenta de frecuencia, representando un por-
centaje no despreciable en las autopsias practicadas en los centros hospi-

talarios,

rara, es esta la primera observacidn.

Se relata la historia clinica de una enferma con fibrosis de pancreas,
diagnéstico confirmado por el estudio andtomopatolégico y que encuadra
en el tercer grupo de la clasificacion de Andersen. Es la primera obser-
vacién de esta enfermedad. Se llama la atencién sobre la necesidad de

ahondar

cuadros clinicos que puedan simular la fibrosis quistica del pincreas,
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En nuestro medio, sea por su desconacimiento o por ser mas
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las investigaciones para establecer el diagndstico en todos aquellos
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