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1. ;Cudl es el mejor método para pre-
decir conflictos materno-fetales gra-
ves en los embarazos de mujeres Rh
negativas?

Bowman y Pollock (Pediatrics; 35:
815 (May), 1965) son partidarios de la
amniocentesis cada dos o tres semanas,
a partir de las 30 32 semanas de emba-
razo, para determinar en el espectro-
fotémetro la concentracién del pigmento
amarillo del liquide ammiético, segin
técnica precomizada por Liley. Se ig-
nora cnil es la via que signe este pig:
mento para llegar al liguide amnidtico
En su constitucién entran por lo menos
7 pigmentos bilirrubinoides, los que con-
tribuyen al maximo de absorcién carac.
teristico a 450 mu. A causa de su iden-
tificacién dificil v su baja concentracién
es preferible el estudio espectrofotomé-
trico a la determinacién biogquimica.

2. Hablando de eritroblastosis ;conoce
usted algiin método para tratarla an-
tes de gque nazca el nifio?

Liley (Pediatrics: 35:836 (May),
1965) ha practicado 40 transfusiones in-
traperitoneales en 31 fetos a través de
una amniocentesis, Un amniograma pre-
vio, mediante la inyeccién de Urogra.
fina u otra sustancia de contraste, le
permite localizar el peritoneo fetal, pla-
centa y otras estructuras que orientaran
la puncién. Salvaron 11 de los 31 casos
transfundidos, lo que representa un éxito
extraordinario, pues posiblemente todos
hubieran fallecido de no hacerse las
transfusiones.

Adamsons y col. (Pediatrics; 35:848
{May), 1965) también han empleado
transfusiones en fetos. Reportan un caso
donde la transfusion fue intravenosa,
pasando un catéter de polictileno en la
arteria femoral. Como es natural, tu-
vieron quec hacer una histerectomia pre-
via, con extraccidn de la extremidad a
través de la ineisién y diseccion de la
arteria femoral. E] parto ocurrié pre-
cipitadamente a las 36 horas de la in-
tervencién. El recién nacido, un prema-
turo de 800 gramos, ligeramente ede-
matoso, fallecié a los 3 dias por un
sindrome respiratorio.

3. gConoce usted el sindrome de hipo-

perfusion respiratoria?

Asi llaman Chu v col. (Pediatrics:
35:733 (May), 1965) al sindrome d=
angustia respiratoria del recién nacido
{membrana hialina). Creen que la en-
tidad traduce wna wvasoconstriccion re-
fleja, que tiende a centralizar la circu-
lacion de la sangre cuando el feto o
recién nacido sufren situaciones de ten-
si6n, como hipoxemia, acidemia, hipo-
termia o hipovelemia. Este tipo de res
puesta se ha observado en varias especies
animales, teniendo por objeto preservar
el flujo sanguineo al cerebro, corazdn
v placenta, a expensas del flujo a otros
drgancs, especialmente intestino, rino-
nes y pulmones. Como el ductus arte-
riosuz esta permeable en el recién
nacido, al sohrevenir la vasoconstriccion,
el flujo sanguineo a los capilares pul-
monares quedaria virtnalmente supri-
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mido, va que casi toda la sangre de la
arteria pulmonar pasaria a la aorta a
través del ductus. En estas condiciones
¢l daiio isquémico es mas probable en
el pulmon que en otros drganos.

La atelectasia pulmonar, con el de-
posito de fibrina en los espacios aéreos
se considera, desde hace tiempo, como
el factor principal del sindrome, lo que
desde el punto de vista patogénico ex-
plica las manifestaciones clinicas y lo
caracteriza desde ¢l punto de vista mor-
foldgico. En los pulmones de recién
nacidos fallecidos por membrana hia-
lina no se puede demostrar el “factor
anti-atelectizsico™ o sustancia limitante
activa en la superficie alveolar (*sur-
face active alveolar lining substance™),
lo que vino a reforzar la opinién pre-
valeciente acerca del pape! jugado por
la atelectasia, dirigiendo la atencién en
este sentido.

El razonamiento que condujo a los
autores a pensar que la anormalidad
funcional crueial del =indrome era la
vasoconstriceion de los capilares pul-
monares tuvo su origen en la demostra-
cidn del “surfactante™ pulmonar o factor
anti-atelectisico y en la sugestion de
que éste era segregado por elementos
glandulares del epitelio alveolar. Con
un flujo sanguineo disminuide la pro-
duccién del *surfactante™ quedara dis-
minuida también como consecuencia del
dafio sufride por las eélulas alveolares.
La falta de “surfactante™ y la efusion
en los espacios alveolares son fendmenos
asociados, porque la formacion del “sur-
factante™ y el mantenimiento de la per-
meabilidad de la pared alvéolocapilar
requieren sintesiz de lipoproteinas. Esta
gintesis estd alterada en la enfermedad
por membrana hialina o cuando hay
oclusion de las arterias pulmonares.

Como corolario, estos aulores han en-
contrado que la infusién de acetileolina
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o de bicarbonato es capaz de aumentar
el flujo sanguineo de los capilares pul-
monares, mejorande el prondstico en los
casos asi tratados.

4. sEn qué consiste la enfermedad de
Takayasu?

Warshaw y Spach (Pediatrics; 35:620
(April) 1965) reportan un caso de esta
enfermedad, bautizada con el nombre
del autor japonés Takayasu porque fue
el primero en describrirla. Esencial-
mente consiste en la ausencia de los
pulsos arteriales en las extremidades su-
periores, con disminucién de la visiém
y formacién de cataratas. Estas altera-
ciones son debidas a arteritis de los
grandes vasos que se originan en el ca-
vado u otros segmentos de la aorta. Las
manifestaciones sistémicas precoces de
la enfermedad son vagas antes de ha-
cerse aparcnte la desaparicion del pulso.
Incluyen fichre, astenia, cefalea, anemia
v pérdida de peso. Puede haber artral-
gias y evidencias de sufrimiento del mio.
cardio (ECG, cardiomegalia). General-
mente la eritrosedimentacién esta acele-
rada, encontrindose en el hemograma
leucocitosis con neutrofilia. Con fre.
cuencia la prueba de tuberculina ez po-
sitiva.

A medida que se desarrolla la fase
obstructiva van apareciendo los sinto-
mas de claudicacién y dolores abdomi-
nales. Cuando se toman las subclavias
hay pérdida del pulso radial y braguial,
con entumecimiento de los dedos y hom-
hros. A veces se perciben soplos en el
cuello. En ocasiones hay signos de cireun-
lacion arterial colateral (erosion miatad
inferior costillas). El reflejo carotideo
pude estar hiperactivo. Cuando las le-
siones afectan las cardtidas y secunda-
riamente los wvasos del ojo, aparecen
las manifestaciones oculares: dismipu.
cion de la vision, atrofia del iris, for
macion de cataratas, ete. También pue-



de haber sintomas neurolégicos: sincope,
cefalea, crisis convulsivas y alteraciones
ECG. Estos pacientes casi siempre adop-
tan una actitud caracteristica, con la ca-.
heza en flexion. Usualmente hay eaida
del pelo exagerada.

Cuando estd tomada la aorta abdo-
minal ¥ como consccuencia las arterias
renales, habri hipertension y posterior-
mente insuficiencia renal. En estos casos
hay dolores ahdominales, circulacion co-
lateral y debilidad y claudicacion de
las extremidades inferiores.

La mayoria de los casos publicados
corresponden al sexo femenino, entre los
20 y los 30 afios de edad, aunque tam-
bién afecta con cierta frecuencia a nifios.

Ademis de “enfermedad de Takaya-
su™ esta entidad se conoce con los nom-
bres de “enfermedad sin pulso™ y “sin-
drome del arco adrtico™.

La etiologia permanece atin sin dilu-
cidar, aunque se han planteado causas
infecciosas, sobre todo wuberculosis por
la frecuencia de la prucha de tubercu-
lina positiva. Se ha tratado de explicar
la patogenia por mecanismos de auto-
inmunizacién, sin que existan pruehas
suficientes para confirmarlo.

El prondstico es variable. Algunos
casos fallecen en pocas semanas, olros
siguen un curso prolongade, caracteri-
zado por remisiones y exacerbaciones.
En fin, otros evolucionan a la curacion.

Como tratamiente ¢ han empleado
los esteroides y el ACTH, con resultados
no uniformes. Tambisn se han utilizado
los anticoagulantes durante largos pe-
riodos de tiempo. Algunos casos son sus-
ceptibles de correccion quirirgica.

5. ¢Recuerda lus carncteristicas princi-
pales de la enfermedad de Wollman?

En 1961 ¢l Dr. Wollman, de Israel.
degeribio dos casos en hermanos con una
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lipoidosis que no correspondia a las
conocidas hasta entonces, permitiendo
los hallazgos clinicopatolégicos clasifi-
carla eomo una entidad separada. Cinco
anos antes habia publicado un casp si-
milar en otre hermano de la misma fa.
milia.

Los aspectos principales de la enfer-
medad (Crocker y col.: Pediatries, 35:
627 (April) 1965) son los siguientes:
poco aumento en peso, sintomas gastro-
intestinales, comp vomitos v diarreas.
hepatoesplenomegalia con abdomen pro-
minente, calcificacién de las glandulas
suprarrenales visibles a los rayos X y
actimulo en las viseeras de células espu-
mosas cargadas de colesterol v triglicé-
ridos. Evolucidn a la distrofia, muriendo
los nifios entre los 2 ¥ 4 meses de edad.
Pueden encontrarse células espumosas
en la médula ésea. asi como linfocitos
vacuolados en la sangre periférica, ha-
llazgos similares a los que aparecen en
la enfermedad de Niemann-Pick. No se
han descrito casos con lesiones cutdneas.
Las cifras de lipidos en el suero son
normales,

Un siguo casi patognomdnico es la
presencia de unas suprarrenales aumen-
tadas de tamaiio, pero conservando su
forma normal, visibles en la radiografia
por los depésitos cileicos puntiformes.
En las calcificaciones por neuroblastoma
vy consecutivas hemorragias generalmen-
te se altera la forma de la glindula. Es
tan caracteristica esta caleificacion que
Wollfman describis sus casos con el ti-
tulo de “xantomatosis familiar primitiva
con compromiso v caleificacion de las
suprarrenales”.

6. ¢Cudl es el sindrome del “maullide
del guta”?

Lejeune deseribié en 1963 un sindro-
me clnico caracterizado (Dumars y col.

Am. J. Dis. Child.: 108: 533 (Nov)
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1964) ( Neil Macintyre y col., Am. J. Dis,
Child., 108: 538 (Nov.) 1964) por una
anormalidad autosémica similar en todos
los casos estudiados. El cariotipo consis-
tid en 46 cromosomas aparcntemente
normales, exeepto un cromosoma grande,
acroeéntrico, perteneciente al grupo B
probablemente (No. 4 & 5, Denver), con
supresion casi total de sus ramas cortas.
Clinicamente estos lactantes wostraban
desarrollo  pondoestatural inferior al
normal para su edad, microcefalia, re-
traso mental, micro y retrognatia, hiper.
telorismo, hendiduras palpebrales ohli-
cuas, epicanto, estrabizsmo, implantaeién
baja de las orejaz, cara de “luna llena™
y un llanto singular, posiblemente debi-
do a malformacién laringea (laringoma-
lacia) que recordaba el maullido de un
gato, lo que hizo que Lejeuns bautizara
¢l sindrome con ese nombre.

Es interezante ¢l heche de que esta
anomalia parcee ser delinitivamente
compatible con la vida, ya que antes
se creia que toda supresién de partes
importantes del autosoma era indefecti-
blemente fatal.

1. ¢Qué significacion tienen los anti.
cuerpos circulantes contra la leche?

Rothberg y Farr (Pediatrics; 35: 571
{April) 1965) demuestran que una gran
proporeion de lactantes y nifios (alre-
dedor del 759 ) tienen anticuerpos con-
tra la sercalbimina bovina vy la alfa.
lacto-albiimina, lo que se explicaria por
alteraciones de la barrera intestinal en
algunas situaciones, lo gue permitiria
la absorcién de las proteinas licteas sin
modificacidn, formindose como conse-
cuencia anticuerpos contra las mismas.

La presencia de estos anticuerpos no
va acompaiiada de enfermedad necesa-
riamente, ya que una gran proporcién
de los casos estudiados se encontraban

fild

completamente asintomaticos. El anti-
cuerpo es una condicién necesaria, pero
que por si sola no es capaz de producir
los sintomas al exponerse de nuevo al
antigeno. Hay otros factores indispen-
sables, come la iniciacion de la sintesis
del anticuerpo, la cantidad y calidad
del anticuerpo producido, la suscepti-
bilidad del érgane afectado, la permea-
hilidad de la barrera intestinal (en
cazsos de sensibilizacion oral) v la dosis
del antigeno.

Estoz datozs noe deben interpretarse
en el sentido de que estos antigenos no
pucden causar enfermedad, ya que la
alerzia a la leche esti perfectamente de-
mostrada en algunos casos, en los que
su eliminacion de la dieta ha sido se-
guida de curacién, provocindose una
recaida cuando se vaelve a introdueir
en la alimentacién. El diagndstico de
alergia a la leche dehe basarse, por
tanto, en esa prueha clinica. Dehe re-
currirse a ese método cuando ze obtiene
una prucha cutinea positiva o se de-
muestran anticuerpos circulantes en el
suero contra las proteinas ldcteas,

8. ;Qué valor tienen las medidas pro-
fildcticas poara cvitar la infeccién
estafilocdecica en los cuneros de re
cién nacidos? ;En qué consisten esas
medidas?

Simon y col. (Pediatrics; 35: 254
{Feb.) 19653) estudiaron la [recuencia
de colonizacidn estafilocéccica (por gér-
menes coagulasa positiva) en recién na-
cidos, comparando dog grupos similares.
En uno de ellos se emplearon las me-
didas corrientes de higiene, banando los
nifios con agua y jahdn solamente. En
el otro grupo se signié una rutina espe-
cial. Inmediatamente después del naci-
miento los nifos eran cuidadosamente
lavados con pHisohex {antiséptico) apli-
cado manualmente. Se empled un hizopo
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de algodén para el ombligo. Sin secarlo,
se envolvia el nifio en dos sibanas esté-
riles. Al entregarlo a la persona que lo
iba a trasladar al cunero de recién na-
cidos, la enfermera de la sala de partos
retenia la sibana exterior. Tan pronto
ingresaba en el departamento para
recién nacidos el nifio era bafade euni-
dadosamente, repitiéndose todos los dias
¢l bafio mientras permanceia hospitali-
zade. Todo el personal del cunero tenia
que lavarse las manos meticulosamente
antes de entrar en ¢l departamento y
al manipular los nifios, empleando el
pHisohex.

Entre 1961 v 1963 se estudiaron los
cultivos nasales y umbilicales de 800
recién nacidos, encontrando que el 1009
estaban colonizados después de las 48
horas. La colonizacién umbilical ocurris
primero que la nasal. En la experiencia
hecha encontraron que el 64.8% del
grupoe contro]l estaba colonizado antes
de abandonar el hospital, mientras que
solo lo estaba el 3.4% del grupo tra-
tado.

En los tres meses posteriores al naci-
miento ocurrieron enfermedades produ-
cidas por el estafilococo (piodermitis,
conjuntivitis, mastitis, forunculosis) en
el 229% del grupo control ¥ en el 5%
del grupo tratade. La enfermedad pre-
dominé en el sexo masculino en la pro-
porcién de 4.3 a 1. La colonizacién nasal
ocurrié primero que la umbilical en
¢l grupo tratado.

Concluyen que la diferencia de eolo-
nizacion y de enfermedad por el esta.
filococo entre los dos grupos se debe,
probablemente, a la nueva rutina para
el enidado de los recién nacidos.

9. iConoce usted la enfermedad de
Canavan o degeneracidon espon josae
del sistema nervioso?

Hogan y Richardson (Pediatries; 35:
284 (Feb.) 1965) reportan un case y
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revisan brevemente la literatura. Desde
que Canavan la describié en 1931 hay
publicados 22 casos en total. Se trata
de una enfermedad familiar, progresiva,
del sistema mervioso central, que antes
se ereia que afectaba solamente a la raza
judia, habiéndose deserito posteriormen-
e pacientes alemanes ¢ irlandeses. Posi-
blemente la entidad es més frecuente
de lo gue se supone, catalogindose la
mayoria de los nifios afectados como
encefalopiticos a causa de trauma du
rantz el parto o como casos de idiocia
familiar amourética (enfermedad de
Tay-Sachs) atipicos, ya que no hay man-
cha rojo cereza en ¢l fondo de ojo ¥
que la aldelasa fructosa-1-fosfato se en-
cuentra normal. En la enfermedad de
Tay-Sachs hay ausencia de esta enzima,

Clinicamente ¢l comienzo se hace apa-
rente entre los 3 y 6 meses de edad. Los
familiarcs observan detencion o dete
riore del desarrollo psicomotor en lugar
del progreso normal. Cada vez se hace
mis dificil la alimentacién del nifio, ha-
ciéndose evidente un letargo que au-
menta poco a poco.

Al comienzo hay hipotonia muszeular
generalizada, la que es seguida de hiper-
tonia de las extremidades inferiores
primero y mas tarde de las superiores,
tomdindose al final los misculos del
cuello. En los estadios avanzados de la
enfermedad se encuentra atrofia éptica.
Con frecucncia hay nistagmus. La cir.
cunferencia craneana suele estar dentro
de limites normales, aunque hay easos
descritos de macrocefalia. A menudo hay
crisis convulsivas ténicas o ténicocldni-
cas, las que pueden estar oscurecidas
por movimientos anormales, corecatetd.
sicos. En casi todos los caszos sedalan
llanto excesivo.

La evolucién es progresiva, con dete
riorg psicomotor cada vez mayor, que
conduce a la muerte en algunos meses
o dos o tres afios.
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El estudio histologico del sistema ner-
vioso demuestra alteraciones caracteris-
ticas. La mielina se encuentra deficiente,
siendo aparente la vacuolizacién espon-
josa en las capas profundas de la corteza
cerebral de Alzheimer y gliosis fibrilar
disminuida.

El ECG no ayuda al diagnéstico. El
LCR suele ser normal, mostrando solo
aumento de la presion al principio de
la evolucién. E] neumoencefalograma
tampoco sirve de mucho para catalogar
el caso. El tinico medio de poder ecsta-
blecer un diagndstico definitivo es la
biopsia cerebral, la que los autores creen
justificada para identificar la presencia
de una enfermedad genéticamente deter-
minada y porgue el estudie de tejidos
frescos quien sabe ayude a aclarar la
causa y patogenia de esta entidad, in-
variablemente fatal.

10. ;Qué valor ticne la determinacidn
de la creatinina-kinasa en el estudio
de las miopatias?

Vazella v col. (Pediatries; 35: 322
{Feb.) 1965) revisan el tema, reportan-
do su experiencia. Las enzimas especi-
ficas del miizculo estriado son las mio-
kinasa, la miosina y la creatinina kinasa,
Es precisamente en ¢l miisculo estriado
donde se encuentran los valores mas
altos de esta iltima. Hay coneentracio-
nes 4 6 5 veces menores en el miisculo
cardiaco y en la corteza cercbral. La
cantidad de CK ¢n el higado es minima,
unas mil veces menoz que en el misculo
estriado.

La enzima fue determinada por una
modificacién del método éptico de Tan-
zer y Gilvarg. Los anilisis deben ser
hechos en €l suero inmediatamente des-
pués de obtenida la muestra, a menos
que se conserve en el congelador, ya
gque hay una pérdida de actividad enzi-
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matica de alrededor del 209 si se man-
ticne la muestra a la temperatora am-
biente durante 24 horas. Los valores
normales obtenidos variaron de 0 a 3.8
UL Fisiolégicamente se encuentran ci-
fras ligeramente elevadas en niifios, mu-
jeres embarazadas y sobre todo después
de ejercicios fizsicos violentos.

En estados patolégicos la enzima se
cncucntra constantements aumentada en
la distrofia muscular progresiva tipo III
(Duchenne), alcanzando niveles entre
10 y 200 Ul. Probablemente estos re-
sultados sean expresion de una permea-
bilidad eelular alterada. En los otros
tipos de distrofia muscular progresiva
{tipo I, facio-escapulo-humeral o de
Landouzy-Déjerine) (tipo II o de la
cintura pelviana) los resultados som
mis variables, ya que hay casos que
muestran ligere anmento y otros en gue
las cifras obtenidas caen dentro de los
promedios normales.

Los pacientes con enfermedad de Wer-
dning-Hoffman, esclerosis lateral amio-
trofica, parilisis cerebral com atrofia
muscular y sindromes motores de la neu-
rona inferior de etiologia variada, mos-
traron valores normales. Solo en 3 de 38
determinaciones hahia ligera elevacién
de la cifra de CK. En 6 casos de distro-
fia mioténica de Steinert los resultados
fueron normales o muy ligeramente
altos. Lo mismo ocurrié con 12 casos de
dermatomiositis o polimiositis.

En un grupo heterogéneo de miopa-
tias que comprendia casos observados
después de terapia por esteroides, mio-
patia climatérica y casos de etiologia
oscura con mialgia y debilidad muscular,
las cifras de CK fueron normales! Las
concentraciones de la enzima pueden
estar marcadamente elevadas después
de crisis de tetania o de convulsiones
epilépticas. En casos de ¢guemaduras o
traumas musculares pueden ohservarse

BR. <. P.
Seer. - Dic . 1965



también aumentos en la concentracion
sérica de CK, los que estarin en pro-
porcién a la masa muscular daiiada.

Estiman que la determinacion de esta
enzima es de gran valor para el diag
nostico de la distrofia muscular progre-
siva (tipo III, Duchenne), encontrin-
dose siempre clevada, ain en sus fases
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iniciales, lo que permite diferenciarla
de otras miopatias secundarias o nearo.
génicas, donde los resultados son norma-
les. En las distrofias musculares tipo 1
{Landoozy-Déjerine) o tipo 11 (cintura
pelviana) son mas variables las cifras
halladas, lo que lc resta valor diagnés-
tico.
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