
Glicogellosis Ti/w 11 

RelHJrte del2do. ellSO e" Cuba 

1'0' 1.,. D,~ .. , 

A.w ••.• s..,.,o Ih;.~."'D'''.· ~AL\'AOO" I'.]U,,,, GÓ" • .z." 
lU"o.~ C. ... "OH AO'D'.'''' y A" • . \ho;, .\r •• CADO El.";.....,, .... 

So,;. B",. ,;d<>. _A_ "., GI;,,,t'''''''' T;,., H. 11,,,,,, .. d., !J •. e .... •• c,,""_ Jl ... .., .... _ 
P.d_ ", 1, l~". 

S. W"'" .. u. "., •• ,,'" de , ,,k.m,d. d ,J,- P."' .... qo, ....... d, ,"0;' , .. .... ""i",,,. 
,lioi ... r ";'CG. p' •• ;" d.' ,;.d",." .• ~ 1 .. di ..... ,'i, .. '. ' . '-;d. '" ;n';'" '. " "'.' 
.,., or.".~i 'H'O d., !'K y b 1"".";' ... on ,¡ .d", "", rk "',1'."'. <o m ..... "', ., •• 4; .. · 
"",,,_ ,.".pl.~,.",;.,.,;.. '-'"1°''' do •• .-h" .. _ •• '; ", ..... ,;, ,;"" JI ..... '" p"~ 
,; ..... " ... ",dio , . ...... ,..", ... ,, .,¡I; ... d. l. ,01 • .,,;.;" ... ' I'." _S, """ l. ""'"", d . .... 
1;"'''';'0' ,"o , .. 1";0.,, d. ,1 ;";" '"0. 

H.ce 6 .,i ... '" pu¡'l;có en ~:uloa el 
p.imer ca"" de En/","""""¡ <k 1''''''1"'.' 
En .q""na oportuni,la<1 in.;"imo. '''' lo 
""I"''''."do q"e 'on" e l E-C.G. por. 
el Jiognó"i«> de lo ''''id.d, . de,ni, de 
1 .. m. ,M"'"'.c'o"e. d,nic," )' "di"I,,
~ic,.. 

1,0' ,,,L'j ... do Eh""" )' ."",;n;·P;~· 
ka- ¡, ... i." 'd ...... , .. i •• l. 1., .. ",1 .. 1 dol 
1'11 }' , ;",1'0"''' ,Id '\V.P.\\'. ",.pectiu. 
me,"e. 

F.l c."" quo .h.,.i!.i",,,,, <"'M','" I"e· 
stn,.b. un . ,,,d,om e ,I~ Wolf·p',kin· 
,.,,,.\'1"1."" .. l,·mi. ,101 <"rtejo ,in''''''a' 
,i,.., de l • • "f ... ,,,.,lo<l ,1 .. I'o"'pe, 

I' .. ~ f'cili, .. el d i." nó"ico <1i,neo 
Di Sanf A"gn"",,' )' Col •.• ]>o)'.n,lo .. ~" 

• F~ .. ';.I;,,,~. ",;" ... ~ ." .... ,n ...-<Ii,,"., 
,,-ro<;. ... .. .. ¡;.I •• i. , H. ,.;"I '.f, .,a d."nto 
"";lIi , m Sol,,". Ay'. "'. >,,,",; ....., ,. m. 
11.\00 •• 1. C.¡,,_ 

.. ¡,i-<!;,. ""di" .. S.,,·ki. d. ",d; . I.,;. 
Il.~,i,. , ;ol,.,iI <l."",, "Willi •• , >'01 .. "_ 
... )oI,~, .... ';,' •. 11 ... ;", ;n"",il """ •. 

,~" \I;';IH,,,, $01..,". " 
.... p.,ó,., ..... ,¡.U"._ !lo,p;,,1 ;.f'." 1 

J""""" -\1;' ;1];,,,, Sol .. ". 

..""Ii, .. d'''ic"., 'Iu'",i"o. )' p .. ológi. 
00" e.o . I,lcc iN·o" "n •• ",j • • l~ «il<'';o, 
'1"" expon.n,,,,, • co",innodón, 

1) C ... lion",~.li • . 

2) Mue"e On,e, de l .¡;". 
.1) A.pe"" ,lb " nc.je ,le lo. ,'o"'" 

l,i"olo&i <'O; ,101 mio ... O"d;o. 

4) lho"", .... "ión 'luími c. <> 1';""'1"" 
",ic. J " q"e el ~1;<"Ó~.no <. '" 
, u.,anci , o.u.an'e de l. i"fih •• -
ción. 

" " ob.'~n'~, par. e' i'lue'u un e • .., 
<0"'0 . "fe,m.d .. 1 J e 1'0"'1' . .. n"e" ,
do <len,.,." .. el ,léri<i, ,· ... im,;"'·o '1"0 
o,i~in. l •• eumul.don ,no,m.1 ,Id Sli . 
<"Ó~en" .n 'od .. d o,~."i.mo. 

En l. f"i~_ 1. "" p" .. I'·n oh ... ,,· •• 'o· 
do. 1.,.. p~.o_ •• ".imi,;"" quo "" pro ' 
Ju""n en l. ,I .. ~,.d.ci";" Mm,.1 ,lel ~ Ii. 

ro~.n<>. 

E. cu,iu.o que l~ ",.h ... '.el,l. ( . 
~I"""."t. •• 1'''''' 0",.1 ) "n i",""·i.,,. ,l; . 
",d,,,,,. n,e en l. dt~,",j.oión ,1.1 ~Ii . 

<"Ó~<"'" )' ~ • • 'n cmlo.,~o l. li"ic. J e
fi<l .. "d, ,,".imo';e. < "oo,~,"J. ,." Jo 



enl.ronedad de Pompe, ¡""uo ~eneral;
.. da de ~l¡eogeno,; .. 

f.n 10 Fig. 2 te p'_ n'a un ""adro 
g.", •• al d. la .l .. ilkadón actual d. la. 
~lioo~."o.i .. "",n l. inci,lenoi •• n % de 
.oda una de en ... 

A l'"" de 1<><10 1" au,erío. y d. lo 
hipo'o"'. muaeulor, macrogl.,.io, <el'" 
"" p.i"""'OIO' y g,an •• rdiomegoHo, en 
""". ion .. , 1 diagn",'i"" M se oo.pe<ho 
en .-ida. 

S in cm borg<>. .oluolmenle el diogno._ 
,i"" pu<:<l. oo.p«h .... por e l euaJro d i· 
ni"" y comprobar.., medi.,,'e l. de",o._ 
'rodón de 1 ... p'nul ... de gli.6~.no ~" 

lo. Hnlodto • .lB la u ogre pe r.I';,i •• , 
utili zondo l. oolora.ió" de PAS (Perio_ 
di. A.id $ehiff)' que no .., eneuenlt. 
en lo. ci'opla.mo. 00"".1 ••. 

También puede de'en"i,, __ la .c,i
viJad en.im ... i ••• n 1<>0 linfoci.os y del 
musculo ob.enido por a. pira.;ón. 

Con .odos .. 'o. elemen,o., el dio",60-
,ico de la enfermedad M Pompe, en 

vida, ea no .. bl emen 'e probable. 

El •• .., que vamos. d ... ribir o con_ 
tinuo.;ón lue un ho lla.,o nre,op. i"",. 
AnaH .. do 'et .... p"",iv.m.nl<!, el dio,_ 
no.1Íeo no ol",ció sraod •• dificultad ... 

, ..... _ .. _---, 
<. ·t, r .... dobr.ncIw.' 
T1~...,. ..... --.- ... 

~';';i~;';';';;¡ 
I:li,.,.."..1 ~ '--- _. __ ...• 

n" , 

,.------- ---, 
· t -, Fod"'il .... ,--------_., . .. 

Glucoso-1.1<:»1.", "'ucoso-1-I<:»IOIo 

'"' 

l·--[~~~: t-·····---[~~: 
GI_'_6_I<:»IOIo Glucoso -'·1<:»1010 

:" '''I;.;,:q;,¡.;.~ '' ... ___ ._ ~ .. ¿(i';';';;6:k,;I~i;';' ': '_ ~ .... _. _.' .---~ /~-;L_. ___________ , 
Glucos.a 

LCI'G_ ..... fdI...cfifoofo\lh .. 'o.a-plrof"'fotil ... 
GPUT: GoIKIOIa- l.f<:»l.to-u,ld'l t ron.¡"' ... 
·QA=GaIoc......a. 
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1"" J.A,_n.,. P • • <. Jo"'" ", • .J. ""~'" 
l. , . n1i_,,,,,I;. , ""¡o 11' )' ..1 ~QJ""¡o d • •. <p«'. ;./1<-." .. ;" . 

.. 1 "'O''' ,1;. l .. }· ,1"".,;,;" d.' .... 'M;O: ., 
"".do .,., .. , .. tom ... ;~ .\ 11."," " .. ;, 
on'j"",h .. ,o. h;"Jo.l, !'" 1 ,,", .. '"""~ 

'''', """." •• "'''''''~~''"''' ~;'.,";n,J". 5. o""',,'' ,"., , .... i .... no , .. , v.o; ...... <. d 
...... t. " .. ,1;.,·.".1" . To . .. ",,,,i, ••. '-""u,.· 
, ;. ,le 11~ X ";0, 1',,1, •• ,"";r" ••. ,, p",."to, 

r".,.." .. ;. ~"p; .. , ... ;. lO X "Oo. ,. ........ ,,'p 
t; 'o. 

L. m.d,,, .... .Id di. :!'J. I,,~. ,],' .U 1./10-
,¡ .. i, ,,o, 01 ni" ", . ... " . , ], .... ".. .. ""pi,,,o. 
.... ,. 1.11 .... 

1'_";0'. "/1",;,,. ,..".,hi" 
,",_.Ii,;, 1,00 ,.! X M ' , 

o"i,,,,.,, ... ,.;,. 
T, .. ,I.,;Ó" 
~' .. ~J .. .k .. ",' •. 

1 .. ·.";,,,;",,, ""¡i .. J .. , 

,," 

T",.,,, .. lio, .. ,,,, C" 4;",,,,· .. 1; • ... ,¡., IV 
h',," r;,. ¡l. 

2\ ! ';, )\.,""1,, .1,. ""'''" ;"11,,,,,,0'" 
'" ,] ,,,,1m;" d.,~"ho, 

E.K" ;. !!.,. / :1, Rh ... , .",,,,1. r,,, ..... i. 
"";,,, ... ]:'>. F",,,,,"ci. ,,"~i,.l ... m. 
M , ,,·. lo I'.H, ~ ... , 1.,..,..10 QT 1,2'". 

\.Q,IU;, m., .... , S;,n", de ¡""", 'n"'¡' 

m;",". 10;,,.,,', .... 1 .... S;nd","", d, W. 
r .'; ·, •. Fi" <.) 

r • .c.R., X.""', 
C .... hi •• , :->."",,,. 
So .. I",;., X,',,,;,. •. 

F¡~. J ·8, Vi". O.A.lJ. do,d, ... "''' ...... '1 
..., ........ ;,.,,, d,1 "./' S" ~, "",; .. i .. ,o .. ,,,.1 .. ,..,.,,,,,", 

, 
"-

1,"'1.' ....... !, 
'1 J. l' ..1m 

[ "., 
;.JJ " ' 

;'L!!!J ¡ 
L.,;:: .";' 

-H-, 
O!E 

' .. ' 1 

" ',.-'.' ~ 
,~, ",¡_. 
, ; 

-;' 
l.,fi,L 1...¡ ....... .r 
,.. t:!b .:.:.. ••. 1-

fi~, ,._ Oh',," _" "¡,m" .'1 f."" cm;,.;,.· 
'c ~;"."',i<"u,,,. ,1 PN "",m. y el . .... " •. 
.,; ... , ••• ,. """ •• "" ..... " d,l Q.lU. " c," .. ",.j", 1".,/, ... " d. IV.1'3';J . 

R, C. ~. 
EN .. O.~ ..... ~ ,,.74 



':"'_H ~,D'_., \"" •• ~ ... . '~." .. ", 
n. _ .. _" n~ ... , 1 .......... , , .... . 

10. .. ",." 31, 1;.I.d, .. , •• ; ,,;, .... ~ 
' ." 1', ....... "rl .. , . ¡. 

,. <:. ... ~; ... ,,, do- l . .. "" .. " 
'''I .. _~.~ PO' .Ion .... ~._. ~. ,1, . 
....... ........ 1; .... ~ " .. ; ...... 1· ...... 
,¡ ... Jl l , ... ;"I;~, ... *' ol ..... a l ••• 

So ..... . " __ ' .. ..! ...... .. I .. Po' 

"'p'" ... I .. bi".,,;'-ool.,. '0. _ .... .... . 
• , . ..... ; • ..,. ,,~ .... . ,..¡ .. ;,.;.-... '1 •• •. 
~ , , ; ., . .......... n· .......... l. 1" . 
• ~I •• , ', .. 1) y m .... I. ,,,,"do, _l •. 
.. ~. ' H ,.b.I .. ..... 1 .. p •• ,;""'1<o , ,ti, . 
....... • ".dlO . .. ";.J,, ... .. 101 .. "" ... 
l. ... "'" ,;m . ... _01'" li.li ,;, ... , . 
1.._ .. " .. ,¡,. m'".l. Ó"" y d<",,,, ... . 
l .... , 

j " • • J (' .......... .¡,¡ ..... _ ....... "'-1 .. ""..- c. 0" .. ... 11 . .... , 
, ..... ,. "w'<Mho<o ... lo ........ ¡,¡,.."..,¡ .... -..-

/o, bI •• ".""./~ ~.",.". 1. 1.11" .. , ........ h • .-..... I. , ... ~ ' .. 

1'1,." ' .',,,",," .M."" '"" ., , .. ",,' .. '. I,.,,,i.,,/.,. m .. " • • ".I .. ,. ,"", . •• ,1. MJ"''''''!'" " . " ,. ,,", .. l •. , ",,,,c.J,,,,. r ,.¡ .~,.M, ',,,0«",;"'" 
1"""" ~_I "_1"",,,. ," .".,. "'"'''' ,J •• ,"'~_,.;. 1.1_ 0"",,;_, 

.. C. P 
•••• O~' ..... D '" 



rit<o C.~\f""., .. o.""'" ." ~ .. ,. ."'"'",. ", l., ,u"., _i""'"'di,..., ,",," ,1 ,ipi_ 
."",,, ...... -""¡I.·· • -''''''1<" ",""...:id. 1"" 1 .... ",.""" , -ocuol4. ..... ~"m''',o" .,,,,pG<Ia. po' ¡,. ' " Ii" ..... iú" .... ""'do> de K/kó."",. 

ICoI. ~.,""'.x"'",,. ,"""iOn. lijad"" .,. ' ,,,,,,,,/h,,,). 

f"iK.~, "'ho,n'o~,.¡ia " ti ,.jido h.,..,ko .w",J. ~ ....... c .. ".,,,.hl. ,..""oI,,,,,,,ó,, 
",nplo'm""",,_ ''''i <oI.,""i." ... d..,,,,,,,,,, , '"i¡~ p,..c;"',o,. l. "oM .... "".1 .... 

d,1 m., .... 1 i"¡"".",,. ~litVK'"V y ad''''4< IIpi""". 

R_ C_ P. 
E M •• o_F " ., •• 1 97" 



Aunque el c.'" p •• .enl.rlo ... mi. lo. 
~.i,~.io, de Pi 5<"" ""p"", p~ .. el 
,li"~",¡"i.o de la glic<>~ no.i" el n,i.<no 
re'uh" .., . U" ltonugo n«"';p,i.o. 

E, ,lo deotac.<. que 'auto en "_te, co· 
mo e n el.,,,, Y' puhlicado an'c.io ..... M_ 
'e. exi .. ,. con"nguiniJ.J y ,nleo«le". 
' ''' d •• noxi, neona,. I. lo que ...:>n, .iI,,,. 
J"ú • que te plantea .. e .. .. 'e c.so una 
< •• d iop'''' prim • • io rn "" en.,..I.I"I>'· 
,ir,.. 

Ae.ualmen ... el Ji ' gn';'li"" po«le a l'''" 
) .• , .. en el I.ho ... ,o,io. al demo"'&< lo. 
~,,;n,,l<» dc gliOO~cn,. en 1 ... ¡inloci,,,", 
,le b •• ngr. "'·"I.;.i ,· •. • 

El E.C.C. ¡". en "",1,,,,, <'"", "" .:, .. 
men'o J. gron v.I,. •• 1 evidenci •• un 
, ind"''''e de \\' .l'.\\'. y ",,">r'''', ,l. b 
" pol.duc;" n ,·0",';.,,1 •• , h""ho que 
""ido a la .lin;ea dehe ,i.mp.e ha< .. · 
"0' _ t"chu ""a ~ I ;,og<'no,i .. 

~,i. B," ... i.I.~ ". " 01. TT,.·/l ,I"o&'''', .,ó, . R.""" al/h_ ,,,ond ó. C.". R ••. C. b. 
1',~ ... , l. 1t; •. 

" ...,.. ... , .1 1'.",,, ... ~, .. ",. ~·hi,h d .. p'" ,h. r." of ho, m • • 11 ,h •• 1'.',.1 o. a ~~c.G 
," ... "",,,, .. ,. "'" .... " l. ,h;. " ·""'0'" " .. "., ,li'O"o,,,1 i" m,. ,. ,",,""tra .• :"'pho.i. 
" .. o'¡" .po. 'h< ,·. 1", .1 1'11 ,h ... ""., •• ".1) .. o. " .... "'""" of , 1I;·01ll·I'o,l,.,0 •. "\I01>i" 
".d'!_ .... m.I •• ,,", ... ,li".""" .!,"".,~ h " ", .. l.d' d ,h .. ' 1 "--""".][ ~." •••• ""<,,d. 
o ¡>rnph .. ol. hl.o~ .. ud, .h."la ¡", ¡>r"o,..".d " ' ;"0 P.AS ."m'", l •• 1>mpb.<" ... "",h 
.lr" o'. '",1 ... ,,,,,~ . 

1."'.0.1<"" p ••• ~,~." "" .. ' " . ro, d, l. ",.",a;. ,¡" l'o .. p. qur .,.1.,.. b <",,\i,'"'~''''' 
<I.ooq"". " I U .. (,. """p" d" . ,nd ... ",·. ¡; o po. .,. d ... ".,\;~..,; du ,·¡"n'. 110 i.,;.l'.' 
' ". lo , ·,1," ..... l •• l;m; •• ,,¡ ... d" 1'11 <l l ........... cl. "nd .. ... a. "\IO'.III.p .. k; n,o. 
",,""", cl .. "'""Ato d, •• "o,,;"", <"(>m"I,m,,""' .. ~ On , •• rl", "o·'n ro, ,k ,",_,,, ,1'"", 
.1,· .... <"",., do. ',po' 11. " " 01.', ¡" .. . 0. ¡,.d. d ... nJ "",p~'';q ••• ~ '''pl. ,.o"' l. ,.1.,. 
.oho" d.· ' . . ' _'. po'" l. h·, l .. ,,'" d •• " ", .... ,.,,, " ... <1 ... in,lu'" •••• lr .,,., ....... 

""'" CaBJIo BeRBBlfJleC A •• H ~p, rJllD(JreHJ3 Tlllla n. Coo6:o;eRQe 8NporJ 
CJIY'lM B H¡,~eR CTpa~e_ Re v. Cubo hd. ~6, l. 197~. 

Ro c. P . 
<'.:." " ." " 0"0. 1974 
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