‘Grabajos Originales

Obesidad familiar

(Presentacién de tres casos)
Por lozs Doctores:

PROF. TEODOSIO VALLEDOR, LIANE BORBOLLA, ESTHER PRIETO,
LILIA URQUIZA, ORESTES VALDES y GONZALO ALVAREZ FLORES

La obesidad en el nifio es ecorriente, segiin Eberlein y eols.! un
15 a 25% de los pacientes vistos en elinicas de enfermedades endo-
erinas pediftricas son gordos,

Actualmente, se acepta que dicha eondicién poecas veces es se-
cundaria a alteraciones endocrinas v que el nifio obeso ingiere mis
calorias de las necesarias pava =u goslo encrgético, pero la razdén
por lo cual lo haee, es deseonceida,

Miiltiples faetores pueden producir obesidad, citaremos el ape-
tito excesive o hiperfagin, ya sea por hibito, cansas psicogénicas,
trastornos hipotalimicos; disminucién del gasto energético por vida
sedentaria, factor constitucional, reposo prolongado en cama, enfer.
medades que afeetan la musculatura esquelética, por ejemplo la
poliomielitis, la amiotonia congénita, ete, y enando existen altera-
ciones del metabolismo de las grasas, asi en el sindrome de Cushing
se encuentra disminueién del anabolizmo proteico con gluconeogdé-
nesis aumentada, lipogénesis v trastornos de la oxidacién de las
grasas y por iltimo lo que llama Von Bergmann® “lipofilia tisular”
gue seria la afinidad espeeial de las eélulas adiposas para almaeenar
grasas, como $i fueran verdaderos “cuerpos extraios”.

Lias eausas verdaderamente endoerinas de obesidad son muy
poeo frecuentes. El nifo hipotiroideo raramente es obeso. Aetunl-
mente el diagnéstico de sindrome de Froelich esti virtualmente
abandonado. Los endocrindlogos piensan que ¢l caso deserito por
dicho autor era un nifio, preadolescente obeso, con un tumtor pitui-
tario, cuya obesidad no era hipogonadal ni hipofisaria. El sindrome
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de Laurence Moon Biedl, heredofamiliar, earacterizado por hipogo-
nadismo, déficit mental, retinitis pigmentaria, sindactilia o poli-
dactilia y obesidad es debido posiblemente segiin la opinién de
Wilkins® a trastornos de desarrollo del hipotilamo. La asoeiacién
de los distintos signos que hemos enumerado es tan tipica que el
diagndstico elinico de esta afeccién no ofreee difienltad.

El sindrome de Cushing muestra una sintomatologia también
caracteristica y por altimo se sefiala que los tumores del pincreas
productores de insulina pueden provocar obesidad pero su incidencia
es extraordinariamente baja. Hilde Brueh* 5 ¢ insiste en la impor-
tancia de los factores psicogénicos eomo causas principales de obe-
sidad en nifios malajustados emocionalmente, con problemas ¥ con-
flictos familiares, frustracién, celos y ansiedad, siendo para ellos
una derivacién y compensacién satisfacer su apetito exagerado.
Casi siempre la madre de estos nifios es sobreprotectora y el 70%
de los casos de la autora mencionada® eran hijos tinicos o los més
pequeiios de la familia, También el hibito de la “buena comida”
que consiste en el consumo de alimentos excesivamente ricos en
calorias es muy frecuente en las familias de obesos. Los padres a
menudo no saben expresar su afecto y solamente lo hacen sobre-
alimentando a sus hijos representando este hecho para ellos una
forma de seguridad, de proteccién contra la enfermedad. Es facil
de comprender que en un ambiente de esta naturaleza, el niiio per-
manecerid obeso, salvo si son atendidos sus eonflictos emocionales
¥ los de sus padres, lo que la mayoria de las veees es muy dificil.

Ademis de estos pacientes de familias de “grandes comedores”
encontramos otros, con obesidad al parecer determinada por fae-
tores genéticos,

Como hemos tenido la oportunidad de observar tres hermanos
con una obesidad verdaderamente extraordinaria que comenzé préc-
ticamente desde el nacimiento, nos ha parecido interesante hacer
algunas consideraciones sobre estos casos y el posible eardcter here-
ditario de su afeccién.

NUESTRAS OBSERVACIONES
Be trata de trez hermanos de una familia campesina de POCOS TeCUrsons

ccondmicos y ambiente higiénico deficiente que viven en lo que en Cuba se
Hama “bohio”, casa con piso de tlerra ¥ techoe de goano, procedentes de la

—i 48—



OBESIDAD FAMILIAR

provineia de Pinar del Rio ¥ que son remitidos a nuestro Servicio por
obesidad.

Antecedentes patologicos familiares: refevidos por la madre, el padre ¥
ella son saludables, no son obesos ¥ son primos hermaneos. Los otros hijos,
hermanos de nuestros pacientes son un vardn de 20 afies ¥ otros dos, ge-
melos, hembra ¥ vardn de 17 afios, todos normales. Es de notar que esta
familia vive en un valle aislado donde el grado de consanguinidad en los
matrimonios de esta zona es muy elevado.

A continuacion, referimos los datos personales de los tres hermanos:

CAS0O N+ 1

Marfa del Carmen C. H., de 12 afioz 2 meses de edad, cuya obesidad
gegiin la informante data de los primeros meses de vida. Observd la madre
que la nifia aumentaba exageradamente de peso, de tal manera que siendo
al nacer normal, a los 3 meses pesaba 27 libras ¥ & los 10 afles, 217 libras.
Hace varios meses le fue impuesto a la paclente un régimen dietético por
preseripeién facultativa pere la falta de recursos econdmicos necesarios
para el mantenimiento de la dieta hizo que la madre se viera obligada a
abandonarla. No son referidas otras alteraciones de interds. El apetito de
Ia nifia izuwal que el de sus otros hermanos obesos nunca ha side voraz;
por otra parte realizaba al principio una actividad propia de su edad, aunque
dltimamente ha disminufdo por mostrarse rewraida ¥ timida.

Antecedentes obstdlricos: embarazo ¥ parto normales, peso al nacer
% libras, no se vefiere patologia post matal.

Antecedentes potoldgicos personales: sarampién, varicela, catarros con
poca frecuencia.

Desarrolle psicomoter: aparentemente normal.
Inmmunizaciones: ninguna.

Alimentacién: pecho hasta el afio, despuds leche de vaea, 3 6 4 vasos al
dia, en ¢! momento actual, carne ¥ huevos 2 a 3 veces por semana, viandas,
granos, pan, galletas, dulces a veces. Los demds de la familia comen lo
misme, ez declr una dleta a base de alimentos hldrocarbonados, poco va-
riados, en cantidades ne excesivas, pues el factor econdmico lo impide.

Denticidn: formula de su edad.

Ezamen fisico general; nifia de 12 afios 2 meses de edad, muy obesa
con notable aumento de la grasa corporal, de distribucidn uniforme sin
adoptar un tipo acumulativoe especial (fig. 1) peso 190 lbs., talla 143 cms.
{58.6 pulgadas); peso que le corresponde para su edad: 80.6 1bs, talla ideal:
37.6 pulgadas. Segmento superior: 77 ems., segmento inferfor: 72 cms.,
Indice de Wilkins: 1.068 (fig. 5), cabello rojizo, ausencia de vello axilar ¥
cgengo vello pubiane. Efélides numerosaz en cora ¥ hrazos,
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Fic. 1

Cago No. 1—Marfa del Carmen C. H.:

se obscrva la gran obesidad de la nifa

que pesa 190 lbs, grasa corporal de
distribucidn uniforme,

Examen fisico regional y por aparalos:

Cabeza: erdneo: configuracién normal, circunferencia cefdlica: 54 cms.
Cuello: nada a senalar.

Térax: efrcunferencia tordcica: 113 cms. adiposidad de lax mamas.
Aparate respliratorio: normal.

Aparate cireulatorio: taguicacdia, pulse 115 por minuto, iensién arte-
rial 14090, latidos femorales palpables.
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Abdomen: pendular, circunferencia abdominal 118 cms., "vergetures”
no hepato ni esplenomegniin.

Aparato génito-urinario: genitales externos de earvacteres infantiles no
menarquia, leucorrea fétida.

Siztema hemolinfopoyético: nada a sefalar.

Extremidades: Genu Varo.

Siastema nervioso: mareha lenta, arvrastra los pies, resto negativo,

Fondo de ojos: normal.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

Hemograma: hemoglobina: 889%, 14 grs., Valor Globular: 1.

Hematfes: 4.850,000 x mme. leucocitos: 12,450, conteo diferencial: eosi
ndfilos 1165, segmentados: 38%,. linfoecitos: 48¢;, monocitos: 3%.

Hemotocrito: 3866,

Eritrosedimentacidn (Método de Westergreen) : 46 mms. 1lra. hora.

Glicemia: §8 mgzs, x 100 co., urea sanguinea: 30 mgs. x 100 ce., Sero-
logia: negativa.

Heees fecales: examen directo: Huevos de tricocéfalos ¥ hueves de Ne-
cator Americanus algunos. Willis: Huevos de tricocélalos ¥ hueves de Neca-
tor Americanus algunos.

Orina: densidad 1024, reaccldén dcida, albimina: no, glucosa no, hema-
ties: ma, leucocitos: numerosos, acimulos de plocitos algunos.

Proteinas totales v fraccinnadas: Totales: 540 grs. x 100 ce. Serina:
1.66 grs. x 100 ¢c., globulina: 3.95% gra. x 100 cc.

Electroforesis en papel de las proteinas séricas: proteinas totales:
{Kingsicy Reinhold: 7.5 grs. 4, serina: 583794, alfa 1 globulina: 2.86%%:.
alfn 2 globulina: £.12%, bLeta zlobulina: 11¢:, gamma glebulina: 19.619%.

Pruebas Funcionales Hepdticas: Takata-Arva: negative., Turbidez del
Timol: 1.5 U. Hanger: negativo.

Lipidos totales (Método de Kunkel): 4994 mgs, x 100,

Colesterol (Método de Ferro Ham): 305 mgs, x 100, 240 mgs. x 100,

Esteres del Colesterol: 145 mgs. x100.

Fosfolipides totales (Métode de Fiske ¥ Bubarow): 207.5 mgs. x 100

Electroforesis en papel de lipoproteinas séricas: alfa llpoproteinas: 337,
heta lpoproteinas: 679

Prucha de Thorn (ACTH: 25 mgs.) : lra. muestra: 1140 eosindfilos x mme.
2ida. muestra: 530 cosindfilos X mme.

Metabolizsmo basal: Tg.

Edad é&sea: adelantada unos siete afos, cipula radial de direccidn
ablicua.

Urograma descendente: no se comprueban alteraclones orgdnicas ni fun.
cionales del tractus urinario.
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Telecardiograma: difimetros cardieadrticos ¥ pulmones normales.

Place de crdneo: no ¢ encuentran alteraciones patoldgieas, silla tureca
normal.

Exudado vaginal: examen directo: leucocitos algunos, células epiteliales
numerosas, ne trichomonas, no monilias.

Coloracidn de Gram: muy abundantes cocos gram positives en racimos,
numerosos bacilogs gram negativos, escasos lencocitos, numerozas células epi-
telinles, no monilias. Siembra en Agar sangre: se observan colonias de ba-
cilos difteroides, bacilos esporulades, Slembra en medio Sabouraud: no
exiaten colonias de Hyphomicetos del Género Candida.

Flectrocardiograma: taguicardia sinusal, corazdén vertical con blogueo
de rama derecha ¥ alteraciones primarvias de la onda T ¥ del segmento ST..
compatible con trastorno metabdlico miocdrdico.

Test mental: examen psicométrico, psicomotriz: Medlos de investiga-
cldn. Test para la inteligencia de Ternan ¥ Merrill (forma L), Test de eje-
cucidn de pintura Paterson, Test de madurez psicomotriz, observacidn de
la conducta ezpontdinea.

Resultado cuantitativo: edad mental: 6 afios, &8 meses. Edad crono-
légliea: 12 afios 2 meses. C. I.: B5.

Resultado cualitative: cenducta observada timida, inhibida, desconfiada
noe hay suficiente cooperacidn; atencidn sostenida insuficiente, psicomotri-
cldad: marcada dificultad de la coordinacidn visual motriz; otros déficits:
procesos ahstractos vy asociativos, memoria de evocacidn psicocritico, obzer-
vacidn., Conclusionesz: de acuerdo con la imprezidn general recogida en este
caso, podemos considerar el C. 1. obtenido en el mizsmo como una consecuen-
cia de su sistema de vida ¥ ausencia total de adiestramiento intelectual. Por
lo tanto, estimo que es como una oligofrénica leve (fronteriza) pero no como
una oligofrénica media (mordn) gque es lo gque ha dado la eifra de C. 1.
(Informe de la Dra. Masvidal).

17 ketosteroides: 4.90 mgs, x 24 horas.

17 hidroxicorticoides: 7.30 mgs. x 24 horas.

11 corticoides: 1.28 mgs. x 24 horas.

Cromosomas sexuales: eromatina sexual positiva (concordante con el
20X0).

Indo proteico: 5.8 gammas x 100 cc. de suero.

CASO N+ 2

Ozvaldo C. C. H., de 9 afioz 11 meses de edad, obezo desde loz primeros
tiempos despuds del nacimiento como su hermana, de tal manera que a
los 40 dias pesaba 16 lbs, ¥ siguid aumentando sin que la madre recuerde
los pesoz a las difcrentes cdoades, pero siompre fueron excesivos.

La conducta e inteligencia del nifio parecen normales ¥ no ha recibido
instruccidn por dificultadez en medioz de transporte ¥ por vivir en el campo
alejado de la eseuela rural. El apetito es bueno sin que sea exagerado. La
madre tambidén le notd una coloracidn oscura en ¢l cuello desde los dos afios,
habiéndose mantenido hasta ¢l momento.
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Antecedentes obstdiricos: embarazo ¥ parto normales, pesd al nacer
7 bz ¥ o los 40 dias como se ha sefialado pesaba aproximadamente 16 lbs.
ninguna patelogia post-natal.

Desarrollo psicomaelor: normal.

Vacuna: ninguna.

Fro. 2

Caso No. 2—0szvaldo C. H.: hermano
de la anterior, pesa 164 lbs. con una
edad de 9 afios 11 meses.

Alimentacidn: lo allmentd con pecho hasta el afio ¥y medio ¥y después
dieta variada, deficiente en proteinas igual que la de sus hermanos. Segin
In madre, la comida no ¢z mayor en cantidad de la de sus hermanos nor-
males en peso.
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Denticidn: formula de sa edad.

Eramen figico gencral: nifio de 9 aflos 11 meses de edad, muy obeso con
distribucién generalizada de la grasa, de 164 lbs. de peso ¥y 141.5 cms.
(65.7 pulgadas) de talla, que deambula libremente: peso normal para su
edad: 64.8 lbs, talla ideal: 522 pulgadas, Segmento superior: 70.5 oms.,
segmento inferior: 71 ems., Imdice de Wilkina: 1.01 (figs. Nos. 2 ¥ 5).

Caso No. 2.—0svaldo C. H.: en la nuca del nifio oz
posible apreciar las lesiones de acantosis nigricans,

Erxamen fisico general ¥ por aparaios: cabeza: erdneo de configuracion
normal, efreunferencia cefdlica: 53.5 ems, distribucidn ¥ caracteres del pelo
normal, cara redondeada con cachetez colgantes ¥ papada. Resto, nada a
sefialar.

Cuello: ne hay adenopatias, engrosamicento de la piel con formaciones
papilomatosas pigmentadas en la nuea {acantosis nigrieans) (fig. 2).
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Torax: cireunferencia torfdciea: 107 ecms., adiposidad de las mamas.

Aparato respiratorio: normal.

Aparato cirenlatorio: choque de la punta no visible, se palpa en 4to. es-
pacio intercostal por dentro de la linea mamilar, tonos ecardiacos normales,
pulso: 100 pulzsacionez por minuto, tensién arterial: 150/90, pulsosz femo-

rales: presentes,

Abdomen: circunferencia abdominal: 1085 cms., penduloso, no hepato
ni ezplenomegalia, resto negativo.

Aparato génito-urinario: pene poco desarrolladoe, testiculo izquierdo apa-
rentemente normal, el der¢cho no estd descendido, mds pequefio.

FExtremidades: axilas: engrozomiento de la piel con formaciones papilo-
matosas pigmentadas mas diseretas gue las del cuello pero de igual naturaleza.

Sistema nervioso: marcha, actitud de pie ¥ en el lecho normales, tono
¥ [uerza muscular conservados, reflectividad profunda ¥ superficial sin
alteraclones.

Fondo de ojos: nada a sefialar.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

Hemogramn: hemoglobina: 92¢;, 13.5 grs., valor globular: 0.9, hematies:
4.760,000 x mme., leucocitos: 12,0580, conteo diferencial: eosindfilos: 10,
segmeniados: 5294, linfocitos: 3195, monocitos: 79, hematocrito: J4¢p.

Eritrosedimentacion (Mdétodo de Westergreen) : 34 mms. en la lra. hora.

Meinfcke: noegativo, glicemia: 99 mg=. x 100 cc, urea: 32 mgs. x 100 oc.
de sangre.

Heces fecales: examen directo: huevos de tricocélalos algunos: Willis:
hueves de tricocéfalos nunerosos.

Orina, densidad: 1012, veaccidn dcida, albiimina ne, glucosa: no, hema-
ties: no, leucocites algunos, epitelios planos.

Proteinas totales ¥ [raccionadas: totales: 7.60 gZis. x 100 ce.. zerinac:
4.90 grs. x 100 ce., globulina: 2.70 grs. x 100 cc,

Electroforesis en papel de las proteinas séricas: proteinas totales (Kings-
ley Reinhold): 7.7 grs. x 100 co., serina: 61.719%%, globulinas: alfa 1: 2.70%%,
alfa 2: 7.659%, beta: 124619, gamma: 16.31%%.

Pruebas funcionales hepdticas: Takata-Ara: negativo.

Turbidez del timol: 2.8 U. Hanger: xx.

Lipidos totales: (Método de Kunkel): 416.5 megs. x 100,

Colesterol: (Método de Ferro Ham): 2561 mgs. x 100, 208 mgs. x 100.

Esteres del Colesterol: 138 mgs. x 100,
Fosfolipidos totales: (Método de Fiske ¥ Subarow): 2320 mgs x 100.
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Electroforesis en papel de lipoproteinas séricas: alfa lipoproteinas: 28,
beta lipoproteinas: T29%.

Pruéba de Thorn (ACTH: 25 mgs. ) : 1ra. muestra: 394 eosindfilos x mme.,
2da. muestra: 280 eosindfilos x mme.

Metabolismo basal: 15¢.
Edad dgea: adelantada unos dos afios, eapula radial de direccidn oblicua.

Urograma dezcendente: no se compruchan alteraciones patoldgicas or-
ganicas ni funcionales del tractus urinario. En este examen simple, no
obgervamos anormalidad de las edpsulas suprarrenales; columna lumbar:
normal.

Telecardiograma: difimetros cardioadrticos normales, pulmones no al-
teraciones.

Placa de crdneo: silla turca normal.
Electrocardiograma: normal.

Test mental: tipo de examen psicométrico pzicomotriz, medios de inves-
tigacidn: Test para la inteligencia de Ternan y Merrill (Forma L), Test de
cjecucidn de Pintrier Paterson, Test de madurez psicomotriz, observacidn
de lan conducta espontianea.

Resultado ecuantitativo: edad mental: 6 afios 10 mesez. Edad cronold-
gica: 9 afios 11 meses. C. 1.0 69,

Resultado enalitativo: conducta observada: cooperacidén buena, autoeri-
tica, atencidn: estable, sostenida, psicomotricidad: déficit en la coordinacidn
visual motriz, otros déficits: procesos abstractos ¥ asociatives, memoria
auditive verbal. Conclusiones: de acuerdo con la impresion general que se
ha recogido en este nifio, podemos considerar el C. I. obtenido en ¢l mizsmo
como una consecuencia de un sistema de vida ¥ ausencia abzoluta de adiestra-
miento intelectual ¥ no como una oligofrenia leve gue es lo que ha dado
la cifra de sa C. I. (Informe de la Dra. Masvidal).

17 Ketosteroides: 6.60 mgs. x 24 horas.
17 Hidroxicorticoidez: 210 mgs. x 24 horas,
11 Corticoides: 1.46 mgs. x 24 horas.

Cromosomas sexuales: cromatima sexual negativa (concordante con el
s0X0).

Iodo proteico: 4.3 gammas x 100 ce. de suero.
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Caszo No. 1 Cazo No. 2 Cazo No. 3

Edad cronoldégica . . . . . . 12 5. 2 m. 9 a. 11 m, 2@ B om.
Edad talla. . . . . . < o . . 12% a. 11 a. 48 m,
Bdad S50, o s i o wia i a 19 =@, 12 @, 4 a8,
Edad mental. . . . . . . . . 6 a. 8 m. 6 a. 10 m. 2 a 4 m.
Peso Ibs. . . . . . .« . « . . 190 154 106

Talln pulgse. . . + . « ¢ « = & 38.6 35,7 30

Talla ems.. . . . . - « . . . 149 141.5 HE
Segmento superior cms. . . . Fii 71 50
Segmento inferior cms. . . . 72 70.5 49
Circunferencia cefdlica ¢ms. . 54 53.5 50
Circunferéncia tordcica ems. . 113 107 53
Circunferencia abdominal ems. 118 108.5 5

Indice de Wilklns . . . . . . 1.06 1.01 1.04

Fi16. &
Mediciones comparadas en los tres hermanos.
CAS0O Nv 3

Marta Xiomara C. H., de 2 afios 8 meses de edad, nacid con un peso
de 9 1bs, siendo por lo demds aparentemente normal. Al eursar de Ias se-
manas, le liamd la atencidn a la madre el progreso exagerado de peso, 1le-
condo o pesar a los dos meses, 26 1bs. Al afio de edad, su peso era superior
a 50 bz, ¥ en el momento actual pesa 106 1hs. No refiere ninguna alteraeidn
de importancia salve la obesidad; el apetito de la nifin nunca ha sido exa-
gerado ¥ la ingestidon de alimentos no e2 mayor proporcionalmente a la
de sus hermanos normales,

Antecedentes obstdtricos: embarazo ¥ parto normales, pesd al nacer
9 1., ne patelogia necnatal,

Antecedentes patoldgicos personales: sin importancia.

Dezgarrollo pgicomotor: sostuvo la cabeza a los 4 meses, ze sentd a los
14 meses, actualmente se pone de pie con avuda, ¢l resto dentro de lo normal.

Immuenizaciones: ninguna.

Almentacidn: pecho hasta después del afio, actualmente la misma que
sus hermanos.

Denticion: férmula de su edad.

Examen fisico general: nifia de 2 afios 8 meses de edad, obesa con au-
mento exagerado del panieulo adiposo, distribuido uniformemente sin adoptar

un tipo acumulativo especial, eon un peso de 106 1bs., talla: 99 ems. (39 pul-
gadas) peso normal: 33.4 1bs., talla ideal: 33.4 pulgadas.

Sezgmento superfor: 50 c¢ms, segmento Inferior: 4% cms., indice de
Wilkins: 1.04 (figs. Nos. 4 ¥ 5), piel ¥ faneras: nada a sefialar.



VALLEDOR, BORBOLLA, PRIETO, URQUIZA, VALDES ¥ ALVAREZ
Examen fisico regional y por aparalos:
Cabeza: cireunferencia eraneal: 50 ems., resto negativo,

Cuello: no adenopatias, recuerda un poco ¢! de bifalo, con rodetes de
graseg en la nuca.

Fro., 4
Caso 3.—Marta Xiomara C. H.:

teriores, peso 106 1bs, obesidad mareada bien apre-
ciable en la fotografia.

hermana de los an-

Tdrax: aparato respiratorio: normal.

Aparato circulatorio: tonos algo alejados de intensidad, timbre ¥ ritmo

normales, latidos femorales palpables, pulso: 80 pulsaciones x minuto, ten-
sién arterial: 130/90.
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Aparato génito urinarvio: negativo.
Sistema hemolinfopoyético: nada a sefialar.

Extremidades: marcadamente gruesas con anmento exagerado del pa-
nicule adiposo.

Sistema nerviozo: negativo.
Fondo de ojos: normal

EXAMENES COMPLEMENTARIOS
Hemograma: hemoglobina: 989, 14.5 grs. Valor globular: 1.

Hematfes: 4,810,000 x mme., leucocitos: 17,550, eosindfilos: 5% segmen-
tados: $19%, linfocitos: 63<f, monocitos: 19, hematocrito: 36%%.

Eritrosedimentacidn (Mdétodo de Westergreen): 5 mms. en la lra. hora.
Serologia: negativa, glicemia: 85 mgs. x 100 ec., urea: 28 mgs. x 100 cc.
Heces fecales: nada a sefialar.

Orvina: densidad: 1020, reaccidn dcida, albiimina: no conticne, glu-
cosa: no, hematies: no, leucocilos! numerosos.

Proteinas totales vy fraccionadas: proteinas tolales: 7.60 grs. x 100 ce.

Serina: 4.66 gra. x 100, globulina: 2.94 grs. x 100.

Electroforesis en papel de las proteinas séricas: Protefnas totales: (Mé-
todo de Kingsley Reinhold): 7.2 grs, x 100, serina: 62.61¢%, globulina alfa 1:
36006, alfa 2: 9909, beta: 12.61%:. gamma: 11.26.

Pruebas funcionales hepdticas: Takata-Ara: negativo. Turbidez del ti-
mol: 2.5 U. Hanger: negativo.

Lipidos totales: (Mdétodo de Kunkel): 433 mgs. x 100.

Colesterol: (Método de Ferro Ham): 278 mgs. x 100, 240 mgs. x 100.

Esteres del Colesterol: 89 mgs, x 100

Fosfolipidos totales: (Método de Fiske ¥ Subarow): 197.56 mgs. x 100.

Electroforesis en papel de las lipoproteinas séricaz: alfa lipoprotel-
nas: 2695, beta lipoproteinas: T49%.

Prueba de Thorn (ACTH: 26 mgs.): 1ra. muestra:; 690 eosindfilos x mme.,
2da. muestra: 330 coszsindfilos x mme.

Metabholismo basal: -+ 1569,

Edad 4sen: adelantada unos dos afios, gran aumento del paniculo adiposo.

Urograma descendente: no sc compruehban alteraciones orgdnicas ni fun-
cionales, gran aumento de la grasa peritoneal.

Telecardiograma: didmetros cardicadrticez y pulmones normales.

Crineo: no se encuentran alteracionces patoldgicaz en la placa simple.

Electrocardiograma: mnormal.

Test mental: tipo de examen psicométrico pslcomotriz, medios de inves-
tigacldn: Test para lz inteligencia de Ternan ¥ Merrill (Forma L), escala
de Merrill Palmer, obgervacién de la condueta espontdinea.

Resultados cuantitativos: edad mental: 2 afios 4 mesez. Edad cronold-
glea: 2 aflos £ meses. O, 1.: 88,
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Resultados cualitativos: conducta observada voluntariosa, negativista
por lo que la colaboracién es pobre. Las pruebas del dibujo no pueden
efectuarse por mostrar una conducta negativista ante estas investigaclones.
Buen equilibric en el desarrolle de sus aptitudes psiquicas pudiendo apre-
ciarse también desde ¢l punto de vista elinico una inteligeneia normal. El
pequefio déficit que acusa cuantitativamente se debe a la poea colaboracidn
del easo. (Informe de la Dra. Masvidal).

17 Ketosteroides: 3.20 mgs. x 24 horas.

17 Hidroxicorticoides: 7.10 mgs. x 24 horas.

11 Corticoides: 0.62 mgs. x 24 horas.

Cromatina zexual en los leucocitos: positiva (concordante con el sexo).
Iodo proteico: 4.26 gammas x 100 ce. de suero.

COMENTARIOS

En los tres hermanos, los resultados del examen elinico y de las
pruebas de laboratorio arrojan una disereta hipertension arterial,
hecho corriente en estos pacientes; el estudio del metabolismo de
las grasas s6lo muestra un aumento del colesterol también freenente
en los obesos, siendo normales los lipidos totales, los fosfolipidos
totales ¥ las lipoproteinas por electroforesis, De acuerdo con la
edad eronoldgica las cifras de 17 ketosteroides y los 11 corticoides
son algo elevadas en los tres siendo mis altas relativamente en la
nifia mas pequeiia y los 17 hidroxicorticoides en los dos mayores se
rueden considerar dentro de eifras normales altas y estin aumen-
tados en la nifia mas pequefia, lo cual constituye un hallazgo, sin
embargo el adelanto en la edad ésea en ellos es un dato en contra
del sindvome de Cushing, ya que sabemos gue en éste es tipica la
deteneidn del erecimiento dseo linear. Hilde Bruch? sefiala en los
obesos el adelanto de la edad dsea en dos afios, sin embargo en uno
de nuestros easos, Maria del Carmen, ¢l adelanto en la edad bsea
fue marcado (7 afios) lo que refiere la posibilidad de una talla
definitiva baja. Al no existir signos de hipertensién endoeraneana,
fondo de ojos normal, ninguna alteracién del craneo, la posibilidad
de una lesién orginiea eevebral es muy remota. Las eifras del meta-
bolismo basal estin priacticamente dentro de limites normales aungune
algo disminuidas en dos, hecho observadoe a menudo en los obesos.
Pero si se comparan con las cifras de una persona de la misma
slturg ¥ peso ideal, el metabolismo basal del obeso estd normal o
aumentado. Tampoco estos nifios tienen signos de enfermedad de
Laurence Moon Biedl y podemos pensar que su obesidad no es de
causp endocrina. El faetor familiar llama la ateneitn y la consan-
guinidad de log padrez que son primos entre =i. Otro hecho de
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interés es que su dieta, no diferente a la de los demas campesinos,
al parecer deficiente en proteinas, integrada principalmente por
alimentos hidrocarbonados, no produjo obesidad en los otros her-
manos de ellos normales, que comen en la misma mesa. La actividad
fisica no luce estar disminuida salvo en la més pequefia, pero esto
es muy difieill de valorar.

Para que se produzea la obesidad, se considera necesaria Ia
combinaeitn de dos factores, por un lado la sobrealimentaeién y
del otro la inactividad. En la hiperfagia, interviene el aporte ca-
lovico que depende del apetito, influenciado por muchos procesos
voluntarios o involuntarios del organismo, no bien eonoceidos. Sin
embargo se admite gue existen dos centros paves en los niicleos
medioventrales del hipotilamo intimamente relacionados con la
regulacion - inconsciente del apetito®. La destruceién de la parte
mediana de esta zona en los animales de experimentaciéon eonduce
a la bulimia y obesidad y una lesién de los nieleos mas laterales
en ambos lados por el contrario provoea anorexia marcada. Es decir
que existen “centros laterales pares del apetito” y “mediales de la
saciedad” gue reciben impulsos aferentes de wvarios Grganos del
cuerpo, a través del sistema nervioso anténomo. En algunos casos,
¢l hipotilamo pareee afectarse més por alteraciones metabdlicas ge-
neralizadas gue por estimulacién nerviosa refleja. Mayer® ¥ trata
de explicarlo mediante su teoria “Glucostitica de la regulaecion del
apetito”. De aeuerdo con ella, el eentro del apetito es estimulado
o ¢l eentro de la saciedad inhibido por una disminueién de la gln-
cosa utilizable circulante en la sangre cercbral. Un aporte defi-
ciente de glueosa al hipotdlamo se observa en distintos estados de
hipoglicemia sistémica o con hiperglicemia al existir trastornos de
la utilizacién de la glueosa ya sea por falta de insulina, como en la
diabetes mellitus y en otras alteraciones del metabolismo de los
hidratos de earbono. Ademis los centros hipotalimicos del apetito
son afectados por otros estimulos que se originan en la corteza ce-
rebral ¥ factores voluntarios o psieolégicos corticales se integran
con factores fisioldgicos involuntarios a la altura del hipotilamo
siendo los primeros a veees mis potentes que los segundos y por
tanto, disminuye o anmenta el apetito asi condicionado por causas
psiquicas. Pero el nifio normal ajusta de tal manera su ingestién
de alimentos al gasto energético gque no se produce en el exceso
de peso, El gasto energético depende a su vez de la actividad fisica
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que es muy variable de acuerdo con el sujeto. Los estudios en ani-
males de laboratorio nos ensefan la gran importancia de valorar
la aetividad para poder precisar su participacién en el manteni-
miento del peso normal o en el desarrollo de la obesidad® ?, Se ha
visto también gue existen factores penfticos gue juegan un papel
en Ja actividad. El sindrome de hiperglicemia-obesidad indueido
experimentalmente en los ratones se iransmite como un gene rece-
sivo. 8¢ ha demostrado que estos ratones obesos solamente ingieren
un 209 de calorias en exceso comparados con los normales lo gue
no expliea el aumento tan grande y ripido de su peso. Pero la
inactividad de estos ratones es notable siendo del 1/50 al 1/100 de
la de los normales ¥ por eruces selectivos ha sido posible transmitir
estos “genes de la obesidad”.

Quizdas la inactividad museunlar pneda ser un rasgo genético
hereditario enya importaneia en la presentacién de la obesidad es
evidente cuando no se acompaifia de una disminueién proporeional
de la ingestiéon calérica. BEs de observacién corriente que el nifio
obeso es poco aetivo y Illeva una vida exageradamente sedentaria.
En un estudio de de Johnson y cols.!! se vié que las nifnas obesas
comen menos que sus controles normales ¥y Heald!'? determing el
consumo calérico en un grupo de adoleseentes obesos y normales
encontrando gque los obesos comen menos pero que eran mucho menos
activos gue los controles normales. Sin embargo el problema es muy
complejo en el humano y varvias condiciones eontribuyen a la inacti-
vidad, aparte de las genéticas, las familiares y las que dependen
de {rastornos psiceolégicos del propio nifio obeso. Sefialamos estos
hechos para Hamar la atenecidén sobre lag eondiciones hereditarias en
la producecién de la obesidad que asi pareeen existir en nuestros
pacientes. Aunque el estudio aislado de tres casos en una sola gene-
racién no nos permite llegar a ninguna conclusién sobre el posible
factor genético, nos pareee que puede jugar un papel en la aparieién
de tan marcada obesidad familiar,

RESUMEN

Deseribimos las observaciones de obesidad exagerada en tres
hermanos, que se inicié en los primeros meses de la vida. Nuestros
pacientes tienen, el varén 9 afios ¥ las dos hembras 2 y 12 aifios
respectivamente. Los padres son primos hermanos y no son obesos,

Los tres hermanos de nuestros casos son normales y tienen, los
gemelos 17 afios, hembra y vardén v el mayor 20 afios.
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Estos niiios son de familia campesina que vive en un valle ais-
lado donde la consanguinidad es frecuente. Las condieiones de vida
son pobres, higiénica y socialmente, El tipo de alimentacién y aeti-
vidad son similares para todos los miembros de la familia. Los tras-
tornos emocionales son posiblemente seeundarios a su obesidad ¥
ausencia de adiestramiento intelectual.

En nuestros easos, no se enconiraron alteraciones endocrinas,
zalvo un disereto aumento de los 17 ketosteroides y de los 17 hidroxi-
corticoides urinarios especialmente en la nifia mis pequefa.

Sugerimos la posibilidad de factores genéticos como causa de
la obesidad en nuestros paeientes de acuerdo con estos resultados.

RESUME

Nous déerivons les observations de trois fréves atteints d'obésité
extréme depuis les premiers mois de lenr naissance. Nos malades
ont le garvecon 9 ans et les deux socurs 2 et 12 ans respectivement,
Les parents son cousinsg germains et ne sont pas obéses,

Les trois antres frérves de nos eas sont normaux, étant dgés, les
deux jumeaux de 17 ans et 'ainé a 20 ans,

Ces enfants sont d'une famille campagnarde qui vit dans une
vallée isolée oit la consangainité est frégquente. Les conditions de
vie sont pauvres socialement et du point de wvue de hygiéne.
L'alimentation et 'activité sont semblables pour tous les membres
de la famille, Les troubles émotionnels sont possiblement secondaives
i Pobésité et an mangue de developpement intellectuel,

Dans nos cas, nous n'avons pas trouvé d'altérations endocrines
sauf une légére angmentation des 17 ketostéroides et des 17 hydroxi-
corticoides urinairves specialement ehez la plus jeune.

D'apres ces résultats, nous signalons la possibilité de facteurs
génétiques comme cause de l'obesité de nos patients.

Deseamoz dejar constancia de nuestro agradecimiento a los doctores Vi-
eenie Anido ¥ Emilio Unanue por su colaboracién en la determinacidén de
Esteroides v Lipoproteinas on nuestros casos.

SEUMMARY
Three eases of extreme obesity oeeuring in three brothers, one
boy of nine and two girls 2 and 12 years of age are reported.
The parvents ave first cousins and not obese. They have six
children, three of them are normal, twins of 17 years, boy and girl
and a boy of twenty.
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In the three affected children, obesity was noted since the early
months of life.

These children belonged to a country family living in a isolate
valley, where the inter-familiar union are common. The condition
of life is poor, both hygienic and economically. The tipe of food
and activity was similar for the whole family,

Ewmotional disturbances are interpreted as secondary to the
obesity eondition and to the lack of school training.

Laboratory data showed not endocrine disturbances except
a litle inerease in the amount of 17 ketosteroides and 17 hydroxi-
corticoides in the urine, specially in the younger girl,

In view of these vesnlts. the vossibility of a genetic factor as
cause of obesity in our patients 13 suggested,
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