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Trabajos doctrinales y casos clinicos

Fibroelastosis endocérdica, por el profesor G. Arce y el doctor R.M. Calzada
Torsion recidivante del cordén espermatico, por el doctor R.M. Calzada
Sobre un caso de diabetes insipida tratado con fenilbutazona, por el doctor M. Herndndez Rodriguez

Hace 50 afios, Acta Pediatrica Espafiola publicé en el mes
de marzo de 1960 diversos trabajos doctrinales. El primero de
ellos trataba sobre la «Fibroelastosis endocardica», a cargo
de los doctores G. Arce y R.M. Calzada. El doctor R.M. Calzada
publicé una nota clinica con una amplia distincién etiopatogé-
nica sobre «Torsién recidivante del cordén espermatico». Por
altimo, el doctor M. Hernandez Rodriguez publicé otra nota cli-
nica «Sobre un caso de diabetes insipida tratado con fenilbuta-
zonan.

La figura del mes estuvo dedicada al doctor Juan Luis Mora-
les, de Sevilla.

En el primer trabajo, «Fibroelastosis endocérdica», los doc-
tores G. Arce y R.M. Calzada comienzan afirmando que los
modernos medios de exploracion cardiaca y la perfeccién de
las técnicas exploratorias, junto con el avance experimentado
en la cirugia cardiaca, que exige un diagnéstico preciso, han
propiciado que se conozcan y estudien nuevos sindromes car-
diacos y que sean disgregados otros muchos ya conocidos,
pero que figuraban englobados en grandes sindromes.

Contintian afirmando que se puede decir lo mismo del exten-
so grupo de las miocardosis, debidas a errores metabdlicos:
miocardosis por trastornos del metabolismo hidrocarbonado
con su forma difusa de enfermedad glucogénica del corazén o
sindrome de Pompe, conocida también con las denominaciones
de cardiomegalia glucogénica difusa, enfermedad cardiaca de
Gierke o rabdomiomatosis difusa del corazén.

A este mismo grupo pertenece la enfermedad glucogénica
del corazén y del sistema nervioso, o cardioglucogenosis con
seudomicotonia congénita (Schneider), y la forma difusa de
glucogenosis cardiaca en la enfermedad de Van Creveld-Von
Gierke, o forma hepatorrenal, la forma circunscrita de glucoge-
nosis aislada o multiple, o la rabdomiomatosis en la esclerosis

tuberosa de Bourneville, o la degeneracién glucogénica del
miocardio, de forma nodular.

Estas disglucogenosis son las que podriamos Ilamar primiti-
vas, pero existen otras, las secundarias, debidas a anomalias
cardiacas congénitas, como las de nifios nacidos de madres
diabéticas, las del morbus hemoliticus neonatorumy las de las
ictericias graves del inmaduro durante su fase de adaptacion.

También se han descrito miocardosis por trastornos del metabo-
lismo de las grasas: la miocardosis en la policoria grasa, o sindro-
me de Debré-Semelaigne, el sindrome de Kugel-Stoloff y, por Glti-
mo, la miocardosis grasa de los procesos infecciosos o toxicos.

Existen miocardosis por errores en el metabolismo albumi-
noideo o miocardiosis por disproteinemia, especialmente la
hipoproteinemia de Wuhrmann.

Los autores continian describiendo las miocardiosis con al-
teraciones de los electrdlitos (Ca, Na, Cl y K), la hipertrofia en
la hipertension esencial de enfermedades renales v, por dlti-
mo, la fibroelastosis endocardica.

Gowing ha definido la fibroelastosis endocardica como «una
afeccion congénita, de etiologia desconocida, en la que existe
un engrosamiento difuso del endocardio parietal, asociado, en
la mayor parte de los casos, a hipertrofia del miocardio y que
conduce precozmente a la muerte».

Los autores prosiguen con la historia y la sinonimia de esta
enfermedad, y destacan que su frecuencia es escasa, aunque
tampoco se puede considerar una enfermedad rara. Sacrez, en
1957, logré reunir hasta 13 casos, entre los pacientes ingresados
en la Clinica Infantil de Estrasburgo durante el decenio anterior.

Respecto a la edad de presentacion de la enfermedad, se
considera que es propia del lactante y puede aparecer durante
los primeros afios de vida.
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Respecto al sexo, esta enfermedad no tiene predileccion, ya
que afecta en igual proporcién a los nifios y a las nifias.

A continuacién se enumeran las formas clinicas de la fibro-
elastosis endocdrdica y su sintomatologia.

Rossi admite dos formas fundamentales:
1. Forma primitiva, congénita.
2. Forma secundaria o adquirida.

Dentro de la forma primitiva admite dos variables:
e Forma aislada, pura.
e Forma combinada con lesiones valvulares u otras cardiopatias.

La sintomatologfa de la forma primitiva responde a tres tipos
evolutivos diferentes:

1. Forma fulminante.

2. Forma aguda.

3. Forma crénica.

Los autores contindan con la clinica de todas las formas,
pasando a las exploraciones electrocardiograficas, radiogréafi-
cas, angiocardiograficas y cateterismo cardiaco, para terminar
con la anatomia patolégica.

Van describiendo la etiopatogenia, comenzando con la de-
signacion «endocarditis fetal». La etiopatogenia es muy contro-
vertida y se comenta ampliamente en este articulo. Presenta
diferentes diagnésticos diferenciales, y los autores afirman
que su prondstico es infausto.

En cuanto al tratamiento, los autores recomiendan adminis-
trar tonicos cardiacos del tipo de la estrofantina y la digital,
que en algunos casos pueden cesar el acceso agudo de insufi-
ciencia cardiaca.

Algunos autores han empleado ACTH y cortisona, y aunque
manifiestan haber obtenido éxitos inesperados, la mayor parte
niega la eficacia de los esteroides en esta enfermedad.

A continuacién, los autores de este trabajo presentan una
historia clinica detallada de su experiencia.

En el segundo trabajo, del doctor R.M. Calzada, sobre «Tor-
sion recidivante del cordén espermético», se afirma que la
torsién del corddn espermético, o vélvulo del testiculo, consis-
te en el arrollamiento de aquella formacién anatémica sobre su
eje longitudinal, arrastrando en este movimiento de rotacién al
testiculo y a los 6rganos ajenos.

Se suele aseverar que la frecuencia de la torsién del cordén
espermatico es relativamente elevada, afirmacion con la que
el doctor Calzada no esta de acuerdo, puesto que entre mas de
60.000 historias clinicas, recogidas tanto de su servicio como
consultas privadas, se han registrado sélo 7 casos, y 2 de ellos
sin comprobacidn operatoria ni clinica.

La edad de presentacion de esta enfermedad es muy varia-
ble, cuestion respecto a la cual expone los informes de su ex-
periencia:

¢ Uno, 12 meses.

¢ Uno, 2 afios.

e Uno, 3 afios y 6 meses.
¢ Uno, 9 afios.

¢ Dos, 11 afos.

El autor describe las formas anatémicas: la intravaginal, la tor-
sién baja o vélvulo del testiculo, que es, con diferencia, la mas
frecuente y de la que presenta 5 casos de pacientes operados
por él mismo; la extravaginal, o supravaginal o torsion alta, es
mucho més rara.

Desde el punto de vista etioldgico, deben tenerse en cuenta
los traumatismos violentos, o leves pero repetidos (equitacion,
ciclismo, etc.), asf como los esfuerzos corporales o estiramien-
tos capaces de producir una contraccion brusca del creméster.

Los sintomas suelen ser de comienzo brusco, con un dolor
muy intenso, que se acompafia de Ilanto en el nifio pequefio;
en el nifio mayor se localiza en las bolsas y el bajo vientre, y se
propaga también hacia los muslos.

En ocasiones, el estado general se perturba: se comprueba
la aparicion de febricula mas o menos intensa, vémitos, estado
nauseoso, a veces signos de shock, taquicardia y pulso imper-
ceptible, facies peritoneal, palidez, frialdad periférica y, en
ocasiones, una ligera obnubilacién hasta la pérdida del conoci-
miento.

Abandonado el proceso a su evolucién esponténea o tratado
médicamente a partir de un diagndstico dudoso, la sintomato-
logfa va atenuéndose, disminuyendo el dolor a partir del tercer
o cuarto dia; la fiebre desaparece; también retrocede la tume-
faccion de las bolsas y todo entra en una aparente normalidad
en unos cuantos dias, si no ha habido ninguna complicacion.
Las lesiones irreparables de la glandula germinal se hacen ca-
da vez mas patentes: pasados algunos meses se comprueba
que el testiculo afectado ha quedado atrofiado, reducido a una
pequefia masa dura, poco mévil, del tamafio de un guisante.

Teniendo en cuenta las peculiaridades clinicas y evolutivas
de la enfermedad, el autor distingue varias formas clinicas. En
primer lugar, la forma aguda, cuyo cuadro clinico corresponde,
poco més o0 menos, al que acabamos de describir. Otra forma
es la subaguda, destorsionada o recidivante. La tercera se pue-
de llamar torsion del cordén en los testiculos ectépicos o in-
completamente descendidos.

La torsién del corddn durante la vida intrauterina se admite
desde la descripcion de un lactante de 17 meses de edad, en
el que la mitad izquierda de las bolsas estaba vacia desde el
nacimiento, con invaginacion de su contenido y ausencia abso-
luta de cordén espermético. No son raras las observaciones de
torsion del corddn en el recién nacido.

El diagnéstico ofrece pocas dificultades si se saben valorar
los signos sefialados y, ante la menor duda, se impone la inter-
vencion sin vacilar.
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El diagnéstico diferencial debe establecerse, en primer lu-
gar, con los accidentes semejantes experimentados por las
formaciones yuxtatesticulares: torsién de la hidatide, sésil y
pediculada de los vasos aberrantes y cuerpo de Giraldés, y muy
especialmente, en los recién nacidos, con el llamado infarto
hemorrdagico idiopatico del testiculo.

El autor continta afirmando que deben tenerse en cuenta las
orquiepididimitis agudas, entre las cuales puede haber una
forma aguda de la tuberculosis testicular, o bien las secundarias
a afecciones propias de la infancia: escarlatina, sarampion, pa-
rotiditis en el nifio mayor, infeccién tifoidea y blenorragia. No
hay que olvidar la sifilis, que puede dar lugar a orquiepididimi-
tis, incluso en el recién nacido, que evoluciona de manera tor-
pida, indolora, y suele ser bilateral.

En resumen, en caso de plantearse un diagnéstico dudoso,
nos inclinaremos a admitir la torsién del espermatico y, por
tanto, a establecer una indicacion quirlrgica inmediata y quiza
conseguir la salvacion funcional del testiculo, indicacién que,
por otra parte, no perjudicarfa gravemente a los érganos escro-
tales, ni siquiera en caso de error.

No queda méas remedio que el tratamiento operatorio, esta-
blecido muy precozmente, si se quiere tener alguna probabili-
dad de éxito.

Como tratamiento complementario deben administrarse an-
tibidticos y sulfamidas para prevenir la infeccién en un terreno
propicio a ésta: reposo absoluto en cama y aplicacién de bol-
sas de hielo.

El autor presenta una historia clinica de su propia experien-
cia con un diagnéstico patolégico de desorganizacion total y
atrofia del epitelio seminal.

El Gltimo trabajo es una nota clinica, «Sobre un caso de
diabetes insipida tratado con fenilbutazona», realizada por el
doctor M. Hernandez Rodriguez. Se afirma que son muchos
los problemas e incdgnitas en el orden etiopatogénico que
plantea la diabetes insfpida. En més de una ocasién se nos
escapa la interpretacién satisfactoria de las causas de la en-
fermedad, e igualmente resulta contradictoria la evolucién de
ésta antes del efecto de los diversos farmacos utilizados pa-
ra su correccion.

Justamente, por las especiales particularidades que ofrecen
algunos casos que ha observado el autor, tanto en lo que se
refiere a la posible etiopatogenia (coexistencia de anteceden-
tes hereditarios sin que se ajuste a una transmisién genética
satisfactoria, desigual respuesta a la accién de la hormona an-
tidiurética, reveladora de una situacion inconstante en la reac-
tibilidad del sector renal, fracaso parcial ante el empleo de la

medicacion clésica y evidente eficacia de la medicacién que
podrfamos llamar «paraespecifica»), esto es lo que le parecié
obligado dar a conocer el caso clinico, con el objetivo de insis-
tiren lo que se acaba de destacar.

Esta historia clinica la resume de una forma muy pormenori-
zada:

1. Se trata de una dismetabolia hidrosalina, de naturaleza pro-
bablemente congénita (o adquirida en época muy precoz),
que coexiste con un retraso en el desarrollo corporal, que
por su grado debe calificarse de disauxia.

2. Sorprende la respuesta favorable, en una primera etapa, a la
administracion de la hormona antidiurética retrohipofisaria
y la posterior resistencia a ésta en el curso evolutivo del
proceso.

3. Mala tolerancia a la pitresina (dolores, célicos, palidez), que
mejora con la solucion oleosa de tanato.

4. La aparicién de dos procesos exantematicos (uno de etiolo-
gia desconocida, y el otro de naturaleza sarampionosa) estu-
vo precedida de una clara exageracién de la poliuria.

5. Respuesta muy favorable a la administracion oral de 200 mg
de butazolidina, con normalizacién de la diuresis e ingesta
liquida, elevacion del peso especifico de la orina y accién
favorable sobre el apetito y el estado nutricional.

6. No se apreciaron diferencias ostensibles con la asociacion
de butazolidina y metil-bisexo-vister, manteniéndose los
mismos resultados cuando se utilizo butazolidina.

7. Tanto con el empleo de butozolidina como de metil-bisexo-
vister, no se apreciaron manifestaciones téxicas.

Desde el punto de vista terapéutico, que es el que mas intere-
sa destacar y que, en definitiva, ha sido el mévil de esta comu-
nicacion, el autor considera de interés continuar los ensayos de
lo que hasta el momento han sido hallazgos aislados, en busca
de un tratamiento eficaz para estos casos de resistencia a la
accion antidiurética de la hormona hipofisaria, y mas cémodo
en aquellos en los que, aun siendo sensibles a la terapéutica
con pitresina, las acciones secundarias hacen que los pacien-
tes abandonen el tratamiento y prefieran «soportar» la enfer-
medad.

Todos estos trabajos que ahora nos parecen (y en realidad lo
son) antiguos, me recuerdan la frase de L. Tolstoi en su libro
¢;Qué debes hacer?, donde se afirma: «El que hace sufrir al
préjimo se causa dafio a si mismo. El que ayuda a los demés se
ayuda a si mismon.

No cabe duda de que los trabajos de los citados autores,
nuestros maestros, nos ayudan y nos ayudaran en el futuro a
ayudar a los demés, como ellos han ayudado con su esfuerzo
hace 50 afios. Il
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