Lipidos, breve estudio de los mismos.
Hiperlipemia familiar idiopatica'”

Presentacidn de un caso

Por ¢l Di. Pepro M. Herninpez GARCiA

Los lipidos son sustaneias quimicas
ingolubles en agua pero solubles en los
llamados dizelventes de las grasas como
son el aleohol, el éter, el henzeno, elo.
roformo, ete.

Se clasifican en:

1. Monoaminofosfatidos: éstercs de
acido graso con un alechel polivalente
fosforilado y unidos con un grupo nitro-
genado. Su relacion P:N es 1:1 (algunos
monoaminos fosfitidos contienen otros
grupos organicos ademis de los men-
eclonados.

Lecitina: diésteres del acido Lealfa.
fosforico con diglicéridos y colina,

Liso.lecitina: diésteres del deido L-al
fa-fosforico con monoglicéridos satura-
dos y colina.

Cefalina: llevan la totalidad de su
nitrégeno en forma de grupes amino
primarios (etanolamina o serina).

a) Lealfa-fosfatidil etanolamina: diés-
teres del dcido L-alfa-fosfirico con
diglicéridos y etanolamina,

h) L-alfa-fosfatidil serina: productos
de hidrélisis: deidos grasoes, acido
fosférieco, alcoholes polivalentes, se.
rina.

2. Plasmalogenos (acetalfosfatidos) :
diésteres del deido L-alfa-fosforico con
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aldehidos de la serie grasa (su estruc-
tura se haya aiin sujeta a investigacion

3. [Inositolfosfatidos: obtenidos el
cerchro, semilla de soya v ciertas hae
lerins.

4. Acidos L-alfe-fosfatidicos, cardioli-
pidos: productos de hidrélisis: dcidos
srasos, aleoholes polivalentes, dcidos fos
foricos (combinados en forma de mono-
ester,

5. Fosfatide de los bacterias dcido
resistentes: productos de hidrdlisis: dci.
do fosférico, compuestos polihidroxida-
dos (tales como hidratos de carbono.
inogitol) , dcidos grasos con cadena sim-
ple v con cadena ramificada.

6. Esfingolipidos: diaminofosfatidos
{esfingomielinas} : aminodcido de la es.
fingosina con dcidos grasos (seramidas),
enlazados en forma de éster con la fosfo-
rileolina.

7. Gilncoesfingosidos jeerehrosidos)
aminodcidos de dcidos grasos con deido
esflinneuraminico, acidos grasos, galacto-
sa, glucosa y condrosamina,

8, Ester de los cerebrosidos csterifica-
do con el dcide sulfirico en ¢l carbone
6 de la galactosa.

9, Gangliosidos: estructura descono-
cida, producto de hidrélisis: esfingosina,
dcido meuraminico, dcido graso, galac-
tosa, glucosa (?) v condrosamina (7).
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La grasa de los alimentos esta formada
principalmente por grasa neutra con pe-
queiias cantidades de dcidos grasos li-
hres, leeitinas v ésteres de la colesterina.

Durante la ebullicién tiene lugar al-
guna hidrolisis de las grasas neutras y
el proceso puede continuar en el esto-
mago donde se agrega una enzima lipo-
lipica o lipasa gastrica y también por la
lipasa pancreitica que suele regurgitar
al mismo aunque disminuida esta accion
por el jugo ghstrico por lo que en casos
de aquilia gistrica sea mds marcada y
también en los animales lactantes.

La mayor parte de la digestion de
las grasas™ * tiene lugar en el intestino
delgado por la lipasa paneredtica ayuda-
da de muchas maneras por la bilis, €l
juge intestinal tiene también cierta
accién lipolitica. La lipasa actda hidro-
lizando los triglicéridos en varias fases
separando sucesivamente cada una de
las tres moléculag de deidos grasos; al
quitar la primera deja un diglicérido
{que tiene dos dcidos grasos) ; al separar
la segunda deja monoglicérido y la su-
presion del tercero glicérido.

En condiciones normales la digestion
es incompleta siende los ultimos pro-
ductos los triglicéridos, diglicéridos, mo-
roglicéridos, acidos grasos y glicerina.

La lipasa es activada por las sales bi-
liares; la tripsina la destruye rapida-
mente in vitro pero no in vivo, esti con-
trarrestada también por el medio ligera.
mente acide del intestino delgado, ya
que necesita medio alealino.

Las grasas se dividen en particulas
muy pequeilas para unirse varias molé-
culas de la misma con una de dcido bi-
liares para formar compuestos laxos
lamados complejos dcidos grasos-dcidos
hiliares que son estables em el medio
intestinal, hidrosolubles y difusibles pu-
diendo atravesar ¢l intestine siendo la
gragsa recogida nuevamente en la super-
ficie de las célulaz del mismo por la
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mezcla de lipidos de que estd compuesta
permaneciendo fuera las sales biliares
para repetir el ciclo.

La gliceril-fosforil colina que se en-
cuentra en las células intestinales aetda
como receptor de los dcidos grasos, re-
sintetizando la lecitina y los dcidos gra-
sos originados en el interior del tubo in-
testinal, durante la digestion pueden ser
transferidos después de la esterificacién,
con gliceril-fosforil colina, el glicerol
para la sintesis intracelular de la grasa
néutra.

Todos estos procesos v algunos mas
que por no estar bien aclarados no des-
cribimos son favorecidos mecinicamente
por las contracciones aspirativas de las
vellosidades intestinales euyo tejido con-
trietil encierra uno o mas quiliferos y
capilares, no conociéndose los estimulos
que rigen dichas contracciones que son
anatémicas.

Las soluciones de jabones de dcidos
grasos de cadena corta ¥ los monogli-
céridos se dirigen directamente a las
ramificaciones de la vena porta, mien-
tras que la srasa neutra no disociada
gque se encuentra en la fase oleosa es
transportada a través de los quiliferos
hacia el conducto toricico y desde alli
a la sangre venosa para mas tarde ser
distribuida por todo ¢l erganisme en su
mayor parte en forma de quilomicrones.

Después de absorbidas las grasas pue-
den sufrir su metabolismo intermediario
en el higado o pueden almacenarse en
las células del tejido adiposo o de otros
tejidos como el nervioso y ciertas hor-
monas,

Cuando las grasas han de ser utiliza-
das por el organismo éste las toma de
laz recién absorbidaz o de las reservas
del tejide adiposo por proceses enzi-
midticos controlados por el sistema ner-
vioso y endoerino pasando al higado que
es el lugar donde sufren principalmente
su metaholismo intermediario degradan.
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dose tan rapidamente como llegan, lo
mismo la fraccion glicerina que consti-
tuye un 10% de la totalidad de la
molécula ¥ que es oxidada hasta formar
anhidride carbénico y agua o hien ex-
perimentando ciertos fenémenos de sin-
tesis hasta convertirse en azicar ¢ inter
venir ¢n el metabolismo de los hidratos
de carbono, antes de sufrir la degrada-
cion explicada por la teoria de la heta-
oxidacién, durante la cual el grupo final
CH2.COOH seria separado en forma de
dcido acético y oxidado ulteriormente a
anhidrido carhénico ¥ agua repitiéndose
este proeceso que es realizado por la ac-
cién de la coenzima A hasta la oxidacién
total de la cadena del acido grase o
también puede recombinarse para for-
mar acido aceto-acético llamandose a
este tiltimo proceso cetogénesis gque al
final también llegan a oxidarse en los
tejidos dande anhidride earbénico, agua
¥ energia.

Los lipides son tramsportados en el
suerps casi  exclusivamente, formando
agregados con moléculas proteicas de
diferentes tamaiios y de propiedades fi-
sicoquimicas distintas es decir formando
las lipoproteinas.! Estas no constituyen
entidades quimicas no definidas, de com-
posicion estequiométricas uniforme sino
que gon agregados proteicos que se mo-
difican constantemente y que transpor-
tan principalmente las grasas neutras y
acidos grases (200 a 250), lecitinas y
fosfolipidos (150 a 200) y colesterol
libre o sus ésteres {colestéridos: 150 a
250) hacia los tejidos librandose de la
proteina por medio de la lipasa lipo-
proteinica.

Para algunos la alteracion de esta li-
pasa lipoproteinica da origen a un au-
mento de las grasas neutras en el plasma
sanguineo tomando aspeeto lechoso dan.
do lugar a una afeccion conocida comao
hiperlipemia familiar idiopdtica.’. ® °

Hay varias teorias mas para darnos
una explicacion al aumento del tiempo
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de retencion de las grasas en el plasma
que es lo que da origen a dicha enfer-
medad, unos creen que puede ser debido
a un mecanismo impropio de la dispe-
steion de la grasa a través de los capi-
lares que pueden deberse tanto a alte-
raciones anatémicas comeo funcionales
del mismo. Otros autores piensan que se
deba a un déficit de Heparina pues
esta sustancia administrada en grandes
dosis baja el tenor de lipidos en sangre
o que esta sustancia contrarrestre la
presencia de un inhibidor que se en-
cuentra en la sangre de estos enfermos.
Algunos la refieren al déficit de la co-
proteina.

Todas estas teorias y varias mds no
expuestas, nos indican que la patogenia
del fenémeno de retencién de los lipidos
en el plasma sanguineo estd ain muy
OfCura.

Esta enfermedad es relativamente rara
pues solamente se han publicado 24
cazos hasta 1961 siendo 11 del sexo fe-
menino ¥ 13 del masculino.

La raza no juega ningin papel pues
2e ve lo mizmo en negros gue en hlan
cos, Se trata de una enfermedad con-
zénita trapsmitida como rasgo recesivo
cosa que nos es demostrada por su pre-
sentacion familiar,

Clinicamente en la piel encontramos
dos tipos de lesiones, la forma eruptiva
del xantoma que son papulaz de color
amarillento caroteno que se localiza pre.
ferentemente en las superficies estenso-
ras de las extremidades v en las regiones
shiteas, aungue pueden aparecer tam-
hién sobre los labios, paladar, parpados.
orejas v los dedos de los pies, que apa-
recen v desaparecen paralelamente. El
otro tipe de lesion descrito son infiltra-
ciones en forma de cordones que bajo
Iz presion adquieren un color marfileno.

El cuadro histolégico de estas lesio
nes es de eélulas espumosas, escasas en
nimers. presentando también, reaceion
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inflamatoria, pero no se ohservan célu-
ias gigantes, ni la técnica de coloracién
de Locrain-Smith-Dietrich nes propor-
ciona una coloracion azul megro intensa
como ocurre en el Niemann-Pick que se
cree sea debido al eolor que toma la
esfingomielina,

Encontramos también una hepatoes-
plenomegalia que fluetia de acuerdo con
el contenido en lipidos del suero v que
se debe al acdmulo de éstos en las
mismas por la hiperlipemia existente.

Las crisis dolorosas abdominales loca.
lizadas en el epigastrio en su linea media
e irradiada a todo el abdomen, de tipo
calico v que se pueden acompaiar de
niuseas, vomitos v colapso periférico al
que se puede afadic fichre elevada. Al
zunos sostienen que la hiperlipemia no
juega ningin papel en estas erisis re.
firiendo loz mismos eomo causados por
pancreatitis producida por la aglutina.
cion de] material lipido, otros si pien-
san que el aumento de lipido puede
jugar papel en las mismas. Algunos pien-
san que se deben a obstruceidn tem.
poral del conducto toricico debido a
las grasas v la exudacién en los tejidos
peritoneales y vetroperitoneales que se
quitan espontancamente.

Otros sintomas y signos menos nota-
bles son: anorexia, adelgazamiento, pso-
riasig, fatiga, palidez de piel ¥y mucosas,
hipotonia muscular, dolores de espalda,
dolores anginosos, infartos del miocardio
que también se ven en esta afeecidn
aunque menos que en la hipercoleste
rolemia.

Cuando los lipidos estin grandemente
aumentados en el plasma se produee
la lipemia retiniana en la cual ¢l fondo
de ojo no se ve alterade nada mis que
en sus vasos que en lugar de rojos se
ven amarillentos.

El plasma adquiere un aspecto blan-
cuzco, quiloso o lechoso debido al exeeso
de grasas nentras v que es caracteristico
de esta enfermedad.
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Lo: fosfolipides se ven aumentades
en pequenas proporcion debido al au-
mento de las lecitinas aunque las cefa-
linas disminoyen. La esfingomielina no
sufre alteracién lo que demuesira gque
no esta rometida al mecanismo que pro-
duce la enfermedad.® El colesterol y sus
ésteres aumentan pero en pequena pro-
porcién ¥ la relacidn ésterescolesterol
s¢ mantienc lo que indica que no hay
dafie hepatico.

La hiperlipemia total se observa de
manera transitoria después de una co-
mida rica en grasas, llegando a su md-
xima expresion a las 3 horas pudiendo
ser de alguna duracién si la dieta es
deficiente en otro sentide. También
puede aumentar en el caso opuesto, es
decir en ¢l ayuno prolengado.

Se ohserva en diversos estados pato-
logicos como: algunas enfermedades in-
feceiosas como las neumonitis, en la
anemia por la anoxemia que produce.
En la diabetes. En algunas afecciones
renales eomo: sindrome nefrotico, glo-
mérulonefritis, tromhesis de la vena
renal, En la enfermelad celiaca v dia-
rreas graves, Intoxicaciones por: fésforo,
cloroformo, tetraclerure de carhone ete.
Desnutricion, leucosis, enfermedad de
Niemann-Pick, Gaucher, Von Gierke.
cirrosis hiliar xantomatosa, pancreatitis
créonica v la hipercolesterolemia fami-
liar.

La enfermedad tiene un curso relati-
vamente henigno, en 13 de los casos
publicados se trataba de adultos, Sin
embarga a veees ocurren complicacio-
nes senaladas por algunos autores como
son: pancreatitiz, ateroesclerosis, angina
de pecho, infarto del miocardio que se
puede producir en cualgquier edad y que
explica muchas muertes sihitas de esta
enfermedad aunque con menos frecuen-
cia que en la hipercolesterolemia fa-
miliar.

El tratamiento debido a gue s pato-
wemin es pricticamente desconocida no
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es especifico. Lag dietas pobres en grasas
provocan ciertos descensos de la lipemia
pero no se llegan a alcanzar concentra-
ciones normale: aunque con ello regre-
san algunos sintomas.

Se puede llegar a normalizar la lipe-
mia con el uso de heparina endovenosa’
a grandes dosis y periodos prolongados
regresando todos los sintomas pero sélo
recomendando esta forma de tratamiento
&1 el paciente tiene predisposicion a la
arterioesclerosi= o ateroesclerosis,

PRESENTACION DE UN CASO

Paciente: M.LL.K. F.N. 4 meses.

Historia de fo enfermedad actual: Nos
refiere la madre que la nina después
de haber sostenido bien su cabeza a la
edad de dos meses empieza a no hacerlo
asi, notando 2lla que le aumentaba de
volomen, no dindole importancia a este
hecho hasta hoy que la trae a numestra
consulta, La palidez que la nifa pre
senta la tiene desde su nacimiento.

Antecedentes patologicos familisres:
Niega: Luaes, T.B., diabetes, epilepsia v
psicopalia,

Por la rama materna: asma ¥ calarros
frecuentes, un primo tiene la cabeza
grande (hidrocefalia 7).

Los padres son primos segundos,

Antecedentes patologicos personales:
Antecedentes prenatales, natales v post.
natales nada a sefalar.

Desarrollo psicomotor: Sostuvo la ca.
heza al mes, haciéndolo con difienltad
mis tarde como ya hemos expuesto. Se
vira €n la cama. Resto: nada a sefialar.
Gastroenteritis ¢n una oportunidad, es
trefiimiento, catarros frecuentes,

Examen fisico: Paciente normolinco
con palidez de piel ¥ mucosas carmeli-
tosas. Pelo pajizo. Pesé 14 libras. Cir-
cunferencia cefilica: 47 ems., eircunfe-
renein tordacica: 41 emes. eircunferencia
abdominal: 46 cms.

Regional: Nada a sefalar,

Por aparatos: Aparate cireulatorio:
Soplo sistolico, grade 1 6 2 en punta sin
olraz caracterislicas estetoacusticn,

Apurate digestivo: Higado 3 a 4 ems.,
¥ bazo 1 6 2 ems. por debajo del reborde
costal,
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Resto del examen fisico no presentaba
alteracion alguna.

Después de esta historia elinica hecha
en consulta externa, le indicamos una
seric de analisis en los cuales nos en-
contramos con una serologia negativa,
glicemia normal, prueba de falciforma-
cién de hematies negativa, orina normal
v heces fecales negativa,

Como dato curiosisimo: al hacerle el
hemograma, eritro v demas investiga-
ciones sanguincas, vemos que el plasma
erg intensamente lechoso, no pudién-
dose hacer la lectura en el fotémetro
de Lee para ver su hemoglobina, te
niendo dos millones seiscientos ochenta
mil hematies y veinte de hematocrito.
La eritro no tenia practicamente sedi-
mente v se hizo la lectura de 25 mm.
en ¢l lugar gque lueia mas oscuro.

Por los datos anteriormente expuestos,
ingresamos a la paciente para poder
hacerle un mejor estudio ya que el
plasma lechoso nos hizo pensar en un
aumento de los lipidos en sangre.

En la discusion diagndstica que hici-
mos con el compaiero Dr. Rail Gomesz
Cabrera, los planteamientos sindrémicos
fueron los siguientes:

1. Sindrome morfolégico: dado por el
aumento de volumen de la cabeza.

2. Sindrome anémico: palidez de piel
y mucosas y soplo sistélico grade
1 6 2 en punta.

3. Sindrome hiperlipémico: Que nos
da el plasma lechoso con hepato-
esplenomegalia.

En el primer sindrome planteamos
una hidrocefalia detenida pues no ha
progresado a pesar de que la hemos se-
guido periédicamente. No vamos a hacer
¢l diagnéstico diferencial de la misma
por alargarnos més el tema aunque esta
pendiente de hacerle una neumoencefa-
lografia para confirmar este diagndstico
va que en casos publicadoz de la afec
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cign que sera motive de nuestro primer
planteamiento siempre notamos cierta
macrocefalia sin que nos expliquen el
porgué,

El sindrome anémico lo catalogamos
como una anemia normocitica hipocro-
mica pues es la mas frecuente teniendo
un hemograma a nuestro favor, englo.
hando en este sindrome el soplo sisté-
lico que ereemos sea anémico.

Para hacer el diagndstico diferencial
del sindrome hiperlipémice tcnemos
que recorrer todos los planteamientos
hechos anteriormente. Descartamos los
fisiologicos por no ser planteables en
este caso. La debida a intoxicacién por
algiin compuesto como el fésforo, cloro-
formo etc., la descartamos por no existir
¢l antecedente que en este caso nos daria
la madre y no ser éste su euadro clinico.
Las afecciones renales como son: sindro-
me nefrético, glomérulonefritis, trombo-
sig de la vena renal, los descartamos
por no haber en la historia clinica
ningtin punto de apoyo para plantearlo
Entre los antecedentes patolégicos per-
sonales no nos encontrames diarreas
graves a repeticion lo que nos elimina
varias etiologias. No presenta fiehre ni
sintomas ni signos que nos permita pen-
sar en una enfermedad infecciosa aguda.
Descartamos el hipotiroidisme por no
haber datos a su favor. No nos Juce la
gravedad de un cuadro clinico de leuco-
sis. Descartamos la diabetes por la sinto-
matologia v por tener una glicemia nor-
mal. La anemia no es tan grave como
para explicarse el gran aumento de los
lipidos por anoxemia.

No podemos confundir este cuadro con
la ecirrosis biliar xantomatosa pues en
ésta hay presencia de ictericia de larga
duracidn,

Podemos descartar la enfermedad de
Yon Gierke pues en ésta solo se halla
enormemente aumentado el higado
mientras que el bazo permanece de ta-
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maiio normal, al igual gue en la enfer-
medad de almacenamiento de glueégeno
hepatico,

En la pancreatitis crénica, intermiten-
lemente se presentan dolores abdomina-
les y fiehre, sintomas que no ha presen-
tado nuestrg caso.

El diagnéstico diferencial con las re-
ticuloendoteliosis lo hacemos por el
euadro clinico que no ¢s ¢l de un Hand-
Schuller-Christian en el cual hay exof-
talmia, alteraciones en los huezos mem-
branosos y diabetes insipida y haber hin-
chazén y necrosis de las encias que es
uno de sus primeros sintomas; tampoco
el de un Letterer-Siwe que sigue un
proceso mas agude y grave con un sin-
drome hemorragipare y otro que no
encuadra en nuestro caso. El granuloma
eosindfilo no es planteable.

En todas estas afecciones no hay alte-
raciones en los lipidos y por tanto tam-
poco s¢ ve en ellos el plasma lechoso
que presenta nuestro paciente.

Otrg grupo de enfermedades plantea-
hies son las lipoidosis de las cuales
descartamos en primer lugar la hiperco-
lesterolemia familiar por no presentar
el suero lechoso que indica aumento
de grasas neutras va que silo aumenta
en la misma el colesterol.

El Gaucher de tipo infanti]l nos daria
apatia total, pobre desarrollo, abdomen
aumentade de tamafio a expensas del
hazo que llega a ser enorme y secun-
dariamente del higado cosa que ocurre
en sentido contrario en nuestro caso
donde la hepatomegalia prima sobre la
esplenomegalia.

Descartamos la enfermedad de Tay-
Sachs por el cuadro clinico que en este
caso seria super agudo, grave, con cegue-
ra progresiva, hipotonia marecada, hiper-
acusia, con trastornos neurclégicos gra-
ves que no presénta nuestro paciente.
El sindrome de Hurter-Pfaundler o Gar-
goilismo ademds de que en esta afeceidn
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se ven deformidades dseas groseras que
no encontramos en nuestra paciente.

El Niemann-Pick es una enfermedad
que se presenta en lactantes judios, es
familiar, con curso muy agudo vy grave.
Presenta grandes trastornos neonrolégicos
¥y aungque nuestra paciente porta una
macrocefalia, no presenta ninguna otra
anomalia que nos haga pensar en la
entidad antes dicha.

A nuestro entender la paciente pre-
senta una hiperlipemia familiar idiopi-
tica, por lo benigno de la afeccion, por
no jugar ningin papel en ello la raza.
por la no tan marcada esplenomegalia
y demas sintomas y signos que concuer-
dan con nuestro caso y que ya hemos
dicho anteriormente y sobre todo por el
plasma lechoso que es caracteristico de
esta afeecion v la distingue de las otras
lipoidosis.

Para hacer ¢l diagndstico de certeza
indicaremos biopsia por puncién esplé-
nica, ganglios linfaticos, médula osea y
hepatica, encontrando en ellas células
en espuma que al tefirse con el colo-
rante de Smith-Dietrich las distingnimos
de las del Niemann-Pick, indicandole
también un estudio completo de los
lipidos en sangre en el que veremos un
aumento de grasas neutras mientras que
si fuera otra afeccidon aumentarian otros
lipidos como el colesterol en la hiper-
colesterolemia; lecitinas, colesterol y
dcido graso en sangre y de esfingomie-
lina en las eélulas en el Niemann-Pick,
eteétera.,

En nuestra sala evolueiona favorable.
mente haciéndosele un colesterol euyo
resultado fue de 600

Loz complementarios hechos a  los
padres nos dieron el siguiente resultado.
Padre: colesterol: 190, serologia: nega-
tiva, prucha de Huck: negativa, eritro:
20, hemograma: 4.950.000 hematies con
hemoglobina baja y 45 de hematocrito
con diferencial normal. Madre: coleste-
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rol: 100, serologia: negativa, prueba de
falciformacién de hematies: negativa,
eritro: 13, hemograma: 3.300,000 hema-
ties con 11.20 de hemoglobina y 30 de
hematoerito, leucocitos v diferencial:
normal.

Se le hizo un chequeo a tias por la
rama materna dando resultado similar.

Se traslada para el Hospital William
Soler, en La Habana, para completar su
estudio en la forma antes dicha.

El director de dicho centro hospita-
lario profesor Pascual, ¢l Jefe del Ser-
vicio donde ingresa, profesor Perea y su
médico de asistencia, €l Dr. Pedro Her-
nandez Dominguez con los cuales habia
tenide ¢l gusto de trabajar anteriormen-
te nos dieron todas las facilidades para
seguir la evolucién del caso viendo que
¢l mismo tuve des periodos de diarrea y
una neumonitis durante todo el tiempo
que pasé ingresada..

La anemia. la cnta‘]ugarun comg nor-
mocitica hipocrémica.

Las eritros sélo se aceleraron en los
.periodas de infeccion. Las pruebas fun-
cionales hepaticas fueron positivas. De
una serie de colesteroles que se le hi-
cieron fue de 520 mg/%. Los lipidos
totales fueron de 3,148 en dos oportu-
nidades {normal 750).

Se le hicieron varios estudios radio-
grificos uno de los cuales fue de crinco
no presentando alteracion alguna. Un
tele normal. Huesos largos normal ¥
una de térax con una neumonitis que
evoluciond en la sala.

Se le hicieron electrocardiogramas se-
rindos los cuales no presentaron altera-
cion alguna.

Se le hize una electroforesis de las
proteinas cuyo resultado fue: totales:
7.3 gm/%; serina: 68.12%; globulina:
alfa 1: 4.32%; alfa 2: 5.40%; beta:
12.43% v gamma: 9.72%.
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Un liquido céfalorraquideo: célula 3
por mm?*; glucosa: 36; proteina: 17mg/
por ciento: Pandy: negative; cultivo:
negative,

Para hacerle el medulograma se le
extrajo la sangre por puncién informén.
donoz en el estudio morfolégico:

1. Integridad del sistema mega-cario-
poyético,

2, Hiperaetividad del sistema granulo-
povético con desviacion izquierda,

3. Hiperactividad del sistema eritropo-
yético a predominio de eritroblastos,
policromatéfilos y normoblastos.

4. Abundantes células de 40 a 60 micras
de diametro, de citoplasma clare va.
cuolar, mal coloreadas y de aspecto
espumoso con un micleo central o
excéntrico de cromatina gruesa que
se colorea intensamente.

Conclusiones: Las alteraciones de la
serie roja son compatibles con un défieit
de hierro. Las células vacuolares de as-
pecto espumoso aparecidas recuerdan
las que se ven en la enfermedad de
Niemann-Pick y también en la hiperli-
pemia familiar idiopatica.

La biopsia hepitica fue hecha con
fragmentos eilindricos de color amari-
llento donde se obhservan moderado mi-
mero de células de Kupfer, aumentadas
de tamaiio con una vacuolizacion cito-
plasmitica “en espuma” y hepatocito
con cierto grado de degeneracifn vacuo-
lar. El aspecto histolégico luce corres-
ponder a un Niemann-Pick aunque la
hiperlipemia también nos puede dar
este cuadrg anatomopatolégico.

En el fondo de ojo se diagnostica una
hiperlipemia retiniana ya que los vasos
en lugar de tener su color rejo normal
se presentaban de color amarillento,
debiéndose éste al gran aumento de li-
pidos en sangre.

R. C. P.
Anosra 31, 1965



CONCLUSIONES lipemia familiar idiopitica resaltando
1S rasgos mis caracteristicos para a con-

En este trabajo hemos hecho un so- tinuacién presentar el primer caso de
mero estudio de los lipides como intro- la misma que tenemos noticia =e haya
duccion al de la entidad cliniea hiper- publicado en Cuba.
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