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Hace 50 afios «Acta Pediatrica Espafiola» publicaba...

ANO XV ACTA PEDIATRICA ESPANOLA NUM. 171

SUMARIO DEL NUMERO DE MARZ0 DE 1957

FIGURAS DE LA PEDIATRIA
El profesor Lepine, de Paris
ARTICULOS ORIGINALES

Trabajos doctrinales y casos clinicos

Atresia duodenal en un mongélico, por los doctores José M. Garcia Bravo-Ferrer y Manuel Laffon

Situs inversus totalis, cardiopatfa congénita y otras malformaciones, por el doctor Jests Martinez-Fernandez
Condrodistrofia calcificans congénita, por los doctores Gubern Salisachs, Claret Corominas y A. Doménech Clarés
A propésito de dos casos de estréfulo infantil, por el doctor A. Montero-Rodriguez

Hace 50 afos Acta Pediétrica Espafiola publicé en el nimero
de marzo de 1957 cuatro notas clinicas y dedicd la figura de la
pediatria de este mes al Prof. Lepine, de Paris.

La primera nota clinica se debid a los Dres. José Marfa Gar-
cia Bravo-Ferrer y Manuel Laffon Soto sobre «Atresia duodenal
en un mongolico».

A continuacién el Dr. Jests Martinez-Fernandez tratd sobre
«Situs inversus totalis, cardiopatia congénita y otras malfor-
maciones».

Los Dres. Gubern Salisachs, I. Claret Corominas y A. Domé-
nech Clarés publican de nuevo una nota clinica sobre «Condo-
distroffa calcificans congénita», y finaliza este nimero con el
articulo del Dr. A. Montero Rodriguez «A propdsito de dos ca-
sos de estrafulo infantil».

La primera nota clinica de los Dres. José Maria Garcia Bra-
vo-Ferrer y Manuel Laffon Soto sobre «Atresia duodenal en un
mongélico» comienza afirmando que las obstrucciones duode-
nales en el recién nacido pueden ser divididas en extrinsecas
e intrinsecas. Las causas de las primeras pueden resumirse en:
malrotaciones, membranas peritoneales, pancreas anular vy
presiones producidas por los érganos de vecindad. Las intrin-
secas las clasifican en: atresias, estenosis y diafragmas, ya sean
perforadas o imperforadas.

En esta publicacién presentan con detalle la historia clinica
y la intervencién que les revelé que se podria incluir entre las
atresias congénitas de duodeno, proceso poco frecuente,
pues Moore y Steokes cifran en 1/6.000 partos la frecuencia
de las alteraciones congénitas de duodeno, de las que la atre-
sia representaria aproximadamente menos de la mitad.

En cuanto a la técnica, desecharon los procederes de extir-
pacién, porque era imposible reconocer todas las membranas

obturantes, aun cuando se hubiera realizado alguna con éxito,
y porque, en definitiva, todo procedimiento de exéresis tendria
que ir seguido de anastomosis, con lo que se prolongarfa la in-
tervencion. Las técnicas mas usadas son: duodenoyeyunosto-
mia, gastroyeyunostomia y exteriorizacion. Segin los autores,
la técnica de eleccion es la duodenoyeyunostomia.

En algunos casos, es indispensable realizar la gastroyeyu-
nostomia:

e Cuando la atresia esta situada en la primera porcién del
duodeno.

e Cuando los nifios, por ser prematuros o débiles congénitos,
tienen tan pequefio el intestino que la duodenoyeyunosto-
mia es excesivamente dificultosa.

Los autores describen la patogenia de estas malformaciones
detallando las teorfas de algunos autores, la de Louw y la de
Barnarb, tras sefalar la frecuente asociacion de la atresia duo-
denal con otras malformaciones congénitas, especialmente
con el mongolismo, y mantienen para éstas la teoria de la fal-
ta de la recanalizacion de Tandler, mientras que para las atre-
sias bajas conceden mayor importancia, entre los varios meca-
nismos posibles, a la teorfa vascular.

Un deficiente o nulo aflujo sanguineo por anomalia de las
arcadas anastométicas conduce a la trasformacién en banda
fibrosa del segmento desvascularizado en el medio estéril del
intestino fetal, lo que, después del nacimiento, supondria la
aparicion de una fulminante gangrena y peritonitis. En una ad-
mirable experiencia, ligando en fetos de perros vasos mesen-
téricos, producen una alteracién idéntica a la atresia intestinal
congénita.

En un caso de atresia del colon descendente y pélvico se
comprobd la ausencia de la arteria mesentérica inferior.
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Marafién en nuestro medio —afiaden los autores— sefiala
que el factor mas importante es el cansancio fisico y sexual de
las madres, agravado por los episodios de terror y privaciones.
Hoy se atribuye el aumento de casos a la contienda en Espafia
(1957).

Marafién y Richet, en una publicacién ya clésica, conceden
la mayor importancia morfogenética a la unidad funcional y
anatémica constituida por la hipéfisis y el hipotalamo, que «es
una determinada version del embrién la responsable de todas
las anomalias en general»; esa region actuaria como un centro
eutréfico que rige «la armonia orgdnica y la correcta arquitec-
tura de la forma»; su alteracion se manifestara, en cada indivi-
duo, por una u otra variedad en las anomalfas congénitas.

Los autores van describiendo los estudios anatémicos y mi-
croscopicos (figura 1).

En la actualidad, «uno de los miembros del equipo explora el
sistema diencéfalo-hip6fisis en todos los pacientes afectados
de malformaciones congénitas susceptibles de tratamiento
quirdrgicoy.

La segunda nota clinica del Dr. Jesis Martinez-Fernandez
trata sobre «Situs inversus totalis: cardiopatia congénita y
otras malformaciones».

Después de redactar la nota clinica, los autores comentan
que es interesante en este caso el diagndstico presuntivo de
la enfermedad cardiovascular congénita, la cual parece identi-
ficarse con una tetralogia de Fallot. Una prueba definitiva sélo
podria ser suministrada por los métodos modernos de explora-
cién de las cavidades cardiacas (figura 2).

El sintoma de la cianosis persistente, frecuente, con tos con
ruido de soplo, excluye todas las cardiopatias congénitas sin
cianosis, con cianosis tardia u ocasional o con cianosis persis-
tente y sin ruido de soplo. Indudablemente, esta sistematiza-
cion tedrico-clinica sélo puede servir al enfoque general de la
exposicién médica, careciendo del rigor del estudio que puede
aportar un estudio angiocardiografico.

El diagnéstico diferencial deberfa realizarse, pues, con las
siguientes enfermedades:

¢ Complejo de Eisenmenger.
e Transposicion de los grandes vasos.
e Dextrocardia incompleta.

La transposicion total de visceras obtiene en nuestra esta-
distica un porcentaje del 3/1.000 exdmenes radiolégicos.

El tercer trabajo, sobre «Condrodistrofia calcificans congéni-
ta», de los Dres. L. Gubern Salisach, I. Claret Corominas y A.
Doménech Clarés, comienza afirmando que la condrodistrofia
calcificans congénita es una afeccién excepcional (segin M.
Orch, se presenta con una frecuencia de 1/500.000).

Hasta 1952 se encuentran descritos en la literatura médica
s6lo 40 casos, y aun en ellos estéan incluidos algunos dudosos.

I

Atresia duodeno.

Alresia de aorta,

_JUU

Estenosis aoria.

Estenosis duodeno.

Diafragma duodeno,

Figura 1

En Espafia ha publicado una detallada observacion Carrasco
Azemar, en 1954, en una nifia de 2 meses a la que ha seguido
durante varios afios. Conrado, en 1914, presenta la primera
observacion en una nifia de 3 semanas, con acortamiento de la
extremidad inferior derecha y catarata bilateral. En 1931, Hu-
nermann designa la enfermedad con el nombre de condrodis-
trofia calcificans congénita. Muchos de los casos han sido re-
latados con diversos nombres, como displasia metafisaria, y
todo ha contribuido a dificultar el exacto conacimiento de la
enfermedad.

A pesar de ello, ésta es una afeccion claramente diferencia-
da que se caracteriza especialmente por sus signos radiolégi-
cos y que debe deslindarse totalmente de las formas condro-
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Figura 2

distréficas de la acondroplasia, con las que generalmente se
ha confundio. Recientemente, Cochi expone que la afeccion
nada tiene en comln con la condrodistrofia hereditaria, pues
si bien el examen histoldgico revela trastornos en la vasculari-
zacion de los cartilagos, no por ello esta perturbada la conver-
sion del cartilago en esponjosa metafisaria. De aqui que no se
altere el crecimiento.

Las alteraciones tfpicas de la afeccion son los hallazgos ra-
dioldgicos, con la presencia de zonas punteadas de calcifica-
cién en el tejido conjuntivo degenerado de los cartilagos de
crecimiento en épocas anteriores a la aparicién de los ndcleos
de osificacién.

La localizacion del punteado es epifisaria o articular en los
huesos largos de las extremidades y alrededor de los ntcleos
de osificacion de los huesos cortos.

Bororskyi y Arendt describen también calcificaciones en los
tejidos sinoviales. En contraste con la acondroplasia, no hay
acortamiento, o s6lo muy ligero, de los huesas tubulares, y la
maduracion de las epifisis esté acelerada. La afeccion no esté
limitada a las extremidades, sino que se observan calcificacio-
nes en el esterndn, la escapula, las vértebras, las costillas y el
pubis. Caffey, por ejemplo, ha observado en 2 casos depésitos
masivos de calcio en el cuello, aparentemente junto al hueso
hioides y los cartilagos laringeos. Similar distribuciéon hemos
observado en este caso estudiado por los autores.

Mosekilde, tras una revision de la literatura médica, aparte
de los signos radiolégicos, encuentra otros 4 sintomas relati-
vamente constantes: a) micromelia y rizomelia de todas las
extremidades, aunque poco pronunciadas; b) acortamiento en
102 extremidades de 1 a 4 cm; c) posicién en semiflexién con
limitacion de la extension en las articulaciones de las extremi-
dades, y d) catarata congénita bilateral. Ademas, se observan
frecuentemente adactilia, hipodactilia y sindactilia, pies zam-
bos, luxacién congénita de cadera y genu valgum. Los exame-

Figura 3. Imagen muy caracteristica de la enfermedad
en la regidn del tarso

Figura 4. Se aprecian las marcadas calcificaciones andmalas a
nivel de hioides, primera costilla, esternén, vértebras cervicales
y articulacion del hombro

nes de sangre son normales en la mayorfa de los casos. Sola-
mente en unos pocos se sefiala el desigual aumento del
fésforo inorganico y de las fosfatas.

En general, el prondstico quod vitam es malo; frecuentemen-
te, se trata de nifios prematuros, o bien coexisten otros graves
procesos. Sin embargo, el prondstico quod funtionem es bue-
no, como lo demuestran los pocos casos de pacientes que han
sobrevivido (figuras 3-7).

Los autores describen pormenarizadamente el caso clinico
que para entonces se consideraba extraordinario.

Termina este ndmero del mes de marzo con el trabajo «A
propésito de dos casos de estréfulo infantil», por el Dr. A. Mon-
tero-Rodriguez.

El estréfulo es una dermatosis papulosa y se estudia desde
el punto de vista de su etiologia, como una alergosis, concep-
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Figura 7. Radiografia de conjunto. Obsérvese el acortamiento
de la extremidad inferior derecha y la relativa micromelia de todas
las extremidades

tuéndose por ello como una enfermedad alérgica, lo mismo
que la urticaria.

A veces, en la clinica es muy frecuente confundirlo —por la
aparicion andloga de las vesiculas iniciales— con la varicela,
pero con una concepcion etioldgica diferente, pues ésta es una
infeccion por el virus y el estréfulo se considera una sensibili-
zacion del organismo por un alérgeno.

Figuras 5y 6. Obsérvense las calcificaciones

I an0malas a nivel de todas las articulaciones

Siems y Botter, dermatdlogos holandeses, creen que el es-
tréfulo infantil es producido por un virus y, por tanto, hay que
incluirlo en las enfermedades producidas por virus. Para de-
mostrar la veracidad de sus afirmaciones, estos autores hicie-
ron el experimento de transmitir la enfermedad a nifios sanos
con filtrado estéril de madres que tenfan hijos estrofulosos,
que presentaban la enfermedad, y ésta se curé al hacer el ais-
lamiento, pero recidivé posteriormente, al producirse una rein-
feccion, con presencia del virus en el filtrado salival estéril.

Queda demostrado —si no totalmente, por lo menos lanzada
la idea— que un virus puede sensibilizar al organismo hasta el
punto de provocar reacciones alérgicas de la piel.

Por ello, en este caso la alergia esté provocada por la accién
del virus que sensibiliza al organismo, con la manifestacion
alérgica, por lo que se considera que el estréfulo es una eler-
gosis dérmica infecciosa del tipo viridsico.

A propésito del caso dado a la luz por Storck, se describen 2
casos tipicos de estréfulo infantil, sobrevenidos en el decurso
de una varicela, en 2 nifios de 3 afios y de 19 meses.

En la epricritica se afirma que los 2 casos pueden asemejar-
se, ya que son estréfulos en nifios con un fondo alérgico aso-
ciado a una varicela.

En estos casos existe un fondo constitucional alérgico, rini-
tis alérgicas frecuentes, urticarias recidivantes y un eccema
alérgico asociado a una hipersensibilizacién virasica (varice-
la). Con el exudado de las vesiculas llevamos a cabo una
cutirreaccion en un nifio sano, cuyo resultado fue negativo. En
otros nifios inyectamos 0,10 mL de suero vy, al hacer el cuti,
obtuvimos una tipica eflorescencia de prurito.

Con esto termina este nimero del mes de marzo, y jojala!
que con esta «pequefia» seccion de Hace 50 afios se cumpla la
frase de Robert Brault: «Disfruta de las pequefias cosas, por-
que tal vez un dia vuelvas la vista atras y te des cuenta de que
eran las cosas grandes».

Escribiendo esta seccion, me acuerdo de la frase de Panzaini,
literato italiano del siglo XIX: «La pégina abierta de la vida es
hermosa, pero es més bella todavia la pagina selladay. I
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