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Bl mds alto grado de la medicina es el amor:
El amor ensefia tal arte, y sin amor

. no se pitede ser médico.

Charlar y decir frases agradables

¢s tarea de la boca; ayudar, ser

til, es tarea del corazon.

Por el corazon se forma el médico.
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Prologo

La lectora del Lbro Mémorabilia. Una introduccion a la pediairia,
de autoria del Profesor Fernando Mafié Garzdn, constituye un
verdadero deleite por la forma amena y en gran parte anecddtica como
estd elaborado. N

Sus cincuenta y ocho capftalos son todos, sin excepcion, del
mayor interés cientifico y literario, pues recrean al lector con cyantiosa
informacién médica redactada en un lenguaje fino v agradable.

Mafié siempre se caracterizé por el interés que en €l han
despertado la comprobacidn de enfermedades y de sindromes
considerados raros por su frecuencia o su apariencia clinica, lo cual
por supuesto se ha apoyado en una sélida formacidn basica pedidtrica
vy cultural. Como consecuencia de ello puede ficilmente deducirse
que su produccidn cientifica ha enriquecido notablemente nuestra
pediatria. :

Ademds debe agregarse que Mafié ha sabido transmitir
generosamente sus conocimientos y adquisiciones en ia docencia,
tanto de pregrado como de posgrado. Todo ello es expresién de una
destacada inteligencia, que le ha llevado a ser un excelente
investigador con una inquietud permanente por el conocimiento
pedidtrico y fa investigacién clinica. Debe resaltarse el gran contenido
humano en el ejercicio de la profesion médica revelado por Mafié. El
anterior es un aspecto que conviens rescatar en esta época modema
de fa medicina, en la que en particular en lo concerniente a la medicina
colectiva el paciente a menudo deja de ser persona v se transforma
ya no en un caso clinico sino simplemente en una cosa. La premura
por atender una clientela en general numerosa ha llevado lamentable-
mente en muchos casos a que el médico prescinda de la silla (la
conocida silla de Mussio Fournier en su corfdicion de ensefiante que
menciona Mafié). A veces el apuro y quizds también la falta de
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educacion llevan a que el médico moderno haga casi siempre su
consulta en posicidn de pie, omitiendo extender la mano al paciente
0 a lo sumo ofreciéndole sdlo el mefiique.

Esto se complementa con ¢l sindrome de Lepedi-Lopasé que
describe Mafé y que expresa la no poco frecuente irresponsabilidad
del médico en el desempefio de su profesidn. Elio estd también
vinculado al tema de las mal Hamadas subespecialidades pedidtricas,
que durante tanto tiempo dependieron de las especialidades de la
medicina del adulto considerandoe al nifio como un adulto pequeiio.
Debe hablarse pues de especialidades pedidtricas partiendo de la base
de que el nifio no es un adulto pequefio sino Ja expresién de un periodo
de la vida del ser humano con el conjunto de sus caracteristicas propias
dominadas por el crecimiento y el desarrollo.

Por dltimo me adhiero formalmente a la idea de Maiié de crear
un Anuario Latinoamericano de Pediatria. Es imprescindible que el
mvestigador uruguayo conozca en primer término la bibliograffa
nacional, seguida ésta del conocimiento de la latinoamericana y de la
universal. En América Latina no existe adecuada informacién médica
reciproca, a pesar de que como bien dice Maiié todos nuestros paises
padecen una patologfa similar dominada por las condiciones sociales
y ambientales de nuestro pueblos

Agradezco muy formalmente al Dr. Aldo Lista Paoli
{Coordinador del Centro de Publicaciones y Difusién del Sindicato
Meédico del Uruguay) la deferencia que ha tenido hacia mi persona al
solicitarme que escribiera el prélogo de este libro, tarea que he
realizado en términos modestos pero enriquectdos por el placer de
hacerlo para quien fuera uno de mis primeros discipulos y luego
brillante colaborador en el Servicio que durante afios dirigiera en el
lamentablemente destruido Hospital Doctor Pedro Visca, que tantos
recuerdos y ensefanzas nos ha aportado. De esta colaboracion surgid
el afecto y la amistad que me han ligade al Dr. Maii€, a quien felicito
muy sinceramente.

Me permito sugerir que se aconseje a todos los pediatras la
lectura de este libro. Los veteranos evocardn qxppriencias vividas y
aprenderdn. Los j6venes aprenderdn, y mucho

“ Jésé Marfa Portillo




Prefacio

El acio del médico debe emplearlo
en el estudio y la meditacidn.

“Teodoro M. Vilardebs!

En este libro me he propuesto hacer una introduccion a la pediatria,
basada en casos, situaciones o aspectos que me han proporcionado
ensefianzas v que forman la trama de mi conocimiento clinice,
adquirido a través de una larga dedicacidn, tanto a la asistencia, como
a la docencia y la investigacion. En efecto, en mdés de cuarenta afios
de vivir la pediatria en las tres vertientes antedichas, he realizado
todos los frabajos inherentes a ella: interno de sala de Iactantes y de
nifios mayores v responsable de la puerta de urgesicia {hoy
emergencia); becado para realizar perfeccionamiento en Europa,
principalmente en la Chinica de Pediatrfa de Robert Debré, de
Neuropediatria de Stéphane Thieffry, de Genética Chinica de Maurice
Lamy, de Pediatr{a Social y Peericultura, con Marcel Lelong; carrera
docente completa desde el grado 2 hasta el grado 5, de Profesor Titular,
querealicé por entero junto a mi maestro fosé Marfa Portillo; médico
de urgencia pediatrica, por concurso de oposicidn, del Ministerio de
Salud Puiblica; médico de guardia del Hospital Pedro Visca; médico
neonatdlogo, por concurso de oposicidn, del Bps, y posteriormente

! Mafié Garzda, F., Vilardebd (1989), 280,
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jete de Pediatifa de la misma institucién; médico de urgencia, por
concurse de oposicion, y fuego jefe de Pediatria del CASMU; jefe de la
Unidad de Neonatologfa del Hospital de Clinicas; en los dltimos veinte
aftos pediatra consultante de varias instituciones de asistencia, tanto
ptiblicas como privadas. Blio muestra a las claras e6mo he perdido y
ganado el tiempo en el desempefio de todas las tareas resefiadas,

Una no menor dedicacion a la docencia me permite guardar Ia
inquietud por aprender y el respeto por el que quiere aprender, Siempre
motivado por la investigacién, nunca dejé de tener como meta
principal, integradora e indispensable esa ineludible actividad de todo
docente uriversitario, ;

I

Pretendo que la particularidad de este esfuerzo muesire cdmo se
aprende mediante una actividad inquisitiva permanente, una
formacién bdsica adquirida junto a maestros y en la competencia
académica, una informacién de primera mano obtenida mediante ia
compulsa, frecuentacion y continua lectura no sélo de bibliografia
s reciente sino también de la cldsica, tantas veces descuidada pero
que alberga siempre recénditas ensefianzas Y puntos de vista que
pueden verse hoy postergados. ‘

He prestado también preferente atencién a la bibliografia
nacional, tan rica en contribuciones sobre las cuales debemos elevar
nuestro esfiierzo, y no como se hace a menudo reiniciando un intento
ya hecho basado en informacién extranjera, y con el descuido de
observaciones, hallazgos e hipétesis de singular valor nacidas entre
nosotros. o

Una persistente dedicacion a la historia de la medicina clinica
y en particular pedidtrica me tienta con frecuencia a hacer
connotaciones histdricas referidas a enfermedades y al origen de
ciertas ideas clinicas. Considero que ellas hacen mds profundos y
amenos los relatos v facilitan su recuerdo.
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Todo lo expuesto no deja de ser narcisista. Tampoco deja de ser cierto.
Por tanto, serfa muy poco perspicaz, capaz o dedicado, si habiendo
realizado todas las tareas resefiadas ellas no resultaran en una
formacion, si no excelente, al menos completa y extensa en todo lo
que puede afectar al nifio. Si bien no puedo decir como el poeta:
«Jai bu tous les vins et j’ai Iu tous les livres», el deseo de saborear
—¢l de la sabidurfa— no ha dejado nunca de enardecerme. Y si no he
leido todos los libros, afanoso busco en ellos lo que més me inquieta,
y cuando lo encuentro me deleito con la ilusion de que hailaré la
respuesta a la inquietud que me anima o que me permitird plasmar
algo hasta ahora no sentide, ni visto, ni pensado, y que se sublima en
otros versos del mismo poeta:

Car ¢’est vraiment, Seigneur,le meilleur témoignage
Que nous puissions donner de notre dignité

Que cet ardent sanglot qui roule d'4ge en Age

Et vient mourir au bord de votre éternité!?

v

Sobre muchos de los temas expuestos doy opiniones muy personales,
nacidas de mi experiencia, que pueden no sélo no ser exactas sino
también aventuradas. Las expongo no con el fin de imponerlas, sino
con el de que sean discutidas, analizadas, modificadas o rechazadas,
y, por qué no, también francamente aceptadas. En ello baso la vitalidad
que aspiro a que conserve esta introduccién a la pediatria.

En la consideracién de la mayorfa de los temas me he limitado
en general al plano clinico (semioclinico y etioldgico), con escasas
consideraciones fisico-patoldgicas por saber que ellas se encontrardn
mejor expuestas.en los textos y trabajos de investigadores que tienen

% Baudelaire, Ch., Les Phares, en Les Fleurs du Maf.
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formacién y préctica en la medicina experimental adquirida en
laboratorios especializados.

Cuando los clinicos hacemos muchas apreciaciones fisico-
patoldgicas basdndonos en andlisis cuyas técnicas desconocemos y
que nunca hemos hecho personalmente, pisamos un campo gue no es
el nuestro y con facilidad caemos en aquello que Pasteur decia de
nosotros: «Les médicing sont portés & faire de la science avec ce
qu’ils ignorents.

Hagamos pues ciencia clinica, que bien la podemos hacer. La
clinica es nuestra ciencia, como también nuestro arte, que de arte
tiene siempre toda buena ciencia.

Quien no sienta un placer estético en lo que mvemga no serd
nunca ni un buen investigador ni un buen clinico. La imaginacion,
no la fantasfa, es el mayor don para vivir en la ciencia como también
en el arte,

v

En un momento que se considera crucial de laevolucién de la medicina
clinica, y en particular de la pediatrfa —que no siendo una especialidad
pues considera al organismo como un todo, se ha visto desmembrada
en numerosas especialidades que han permitido su enorme desairollo—
no estd de mds reafirmar los valores de la pediatria general. Luego de
casi dos siglos de triunfos parece que la estrella de Ia clinica como
tal indefectiblemente declina para dar lugar a nuevos modos de
detectar la enfermedad e incluso de predecirla. El razonamiento clinico
ha dejado su lugar a la inmanencia de la lesién mediante métodos
imagenolégicos {tie- se superponen al directamente anatémico.
Métodos de cuantificacion bioquimicos, enzimdticos, inmunolégicos,
no gravimétricos y por tanto de una exactitud imponente, técnicas de
biologfa molecular, individualizacién previa de genes normales v
patolégicos, nos conducen no sélo al diagnéstico sino a la valoracién
dindmica de la enfermedad, como también a la cuaniificacion precisa
y eficiente de la accién terapéutica, La atencidn primaria, 0 mejor la
atenci6n en salud, conduce cada dia mds a la deteccién del riesgo
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genético o armbiental de enfermedades v a la ndividualizacion
preclinica, tanto de errores congénitos del metabolismo, como de la
morfogénesis, que hubieran condicionado trastormnos no sélo mortales
sino sobre todo invalidantes: el determinismo predictivo va invadiendo
de manera triunfal y exitosa la conducta médica.

Vi

.Se deshumaniza asf, definitivamente, la medicina clinica? Quizd y
ojald las pdginas que siguen den una respucsta a esta inquietante
pregunta. Con respecto al bienestar humane’ podemos asumir dos
actitudes: verlo desde el punto de vista de la enfermedad, sea ésta
orgdnica, psiquica o social, siendo nuestra intencion reparar el dafio
con la mayor competencia, exactitud y premura; o desde el extremo
opuesto, desde la salud, que como divino tesoro que se nos ha confiado
debemos preservar, estando atentos a todo aquello que pueda intentar
agredirla o ponerta en riesgo.

La clinica cldsica se atenfa al primer punto de vista, el cual
nunca cesard de existir, pero debemos concientizarnos en la nueva
clinica, nueva en proporcitn, intencidn y prospeccidn, que ya tiene
su Jarga historia, la que detecta todo aquello que puede afectar la
felicidad humana. En la Convencién de fa Revolucién Francesa, cuyo
segundo centenario ya festejamos, al tratarse cudles eran las
obligaciones del médico se concluyé que la primera era lograr el
control de los malos gobiernos:

;Quién deberd denunciar al género humano los tiranos sino
los médicos que hacen del hombre su tinico objeto de estudio
y que todos los dias tanto en casa del pobre como en la del
rico, en ¢l civdadano y en el poderoso, en la choza o en el
palacio, conternplan las miserias humanas que no tienen otro
origen sino la tiranfa y la esclavitud??

3 Foucault, M., La naissance de la clinigue, Paris; 1963, 34.
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Vi

Por una curiosa adiccidn a lo holistico, he culiivado siempre la
pediatria general, la pediatria del diagnéstico y, como especialidad
dentro de ella, st es que puede considerarse asi, la genética clinica,
que no conoce de sistema, drganos o reglones sino de expresién clinica
global cuyo determinismo génico se encuentra en la esencia misma
del quehacer médico.

Todo paciente, o mejor dicho todo individuo, es susceptible
de un diagndstico clinico de salud o de enfermedad. Los diagnésticos
no los hacen los exdmenes de laboratorio, por mds exquisitos,
sensibles y costosos que sean. Tampoco los deben hacer los
especialistas. Todo pediatra debe hacer el diagndstico de cada nifio
que se le presente. Para ello utilizard una depurada metodologia
cientf{fica, y por lo tanto clinica, que lo conducird alaevidenciaoala
certeza. Una vez resuelto este paso, solicitari los estudios complemen-
tarios que le posibilitardn pasar de la evidencia a la certeza si no ha
llegado atn a ella, lo que le permitird precisar la etiologia especifica
(genética, dismorfogenética o ambiental), conocer su {ntimo
mecanismo patogénico (alteracidon bioquimica, mecdnica
inmunoldgica), larepercusion funcional (fisiopatologia) y su contexto
sociocultural. Con estos aportes, el diagnéstico, que no ha dejado
nunca de ser clinico, serd ahora anatomoclinico, fisioclinico,
etioclinico o socioclinico. Una vez resuelto el paciente o el individuo
en cuestion, apelard al especialista que crea conveniente, quien
complementard su diagnéstico y adecuard, mediante un cabal
conocimiento de la afeccidn, la conducta terapéutica global. No debe
olvidarse que asi como el pediatra general necesita de los pediatras
especialistas, éstos necesitan también de aquél. Segiin el concepto
bioldgico actual de salud y enfermedad, un especialista no es mds el
que se dedica al estudio de un aparato, sistema o regién enferma,
sino aquel que a través de la enfermedad aparente o real de un aparato,
sisterma o regién ve todo el organismo en salud o en enfermedad.
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No estaria completo este prefacio sin expresar mi
agradecimiento a aquellos que han hecho posible su publicacion. En
primer términe al Comité Fjecutive del Sindicato Médico del Uruguay
que aceptd con entusiasmo nuestra propuesta, o que representa para
el autor un invalorable homenaje. A mi hija y secretaria Teodelina
Mafé Lezica de Harley por una dedicada y paciente transcripcién de
‘manuscritos muchas veces de dificil compaginacién. Al Servicio
Cientifico "Roche”, a través de su director el Dr. Newton Ross,
servicio que lamentablemente se ha suprimido, la colaboracidn que
nos prestd al obtener para este trabajo numerosas fotocopias de
publicaciones tanto antiguas como actuales imposibles de obtener en
nuestras bibliotecas. Por titimo y no sin el mismo énfasis, quiero
dejar expreso agradecimiento a la sefiora Laura Piedra Buena por [a
tan competente como exigente seguridad en la correccidn del texto y
de las pruebas, asf como a la sefora Marfa Rosa Pepe por su tan
perspicaz como creativa disposicion armoniosa de sus pdginas.

[5:%

St logro inguietar a los pediatras jovenes con estas consideraciones
que he expuesto, mi ambicién estard colmada.

Y como a todos nos une la vocacidn por nuestro fascinante
quehacer, la pediatrfa, terminaré este prefacio con un pdarrafo del gran
filésofo de la vida y el hombre, Max Scheler:

No aprendemos a conocer sino lo que amamos y el
conocimiento serd tanto mas comprensivo cuanto el amor o la
pasién hayan sido mas potentes y mds vivos.*

Punta del Diablo, Rocha, Pascua de 1996

* Scheler, M., Dic Stellung der Menshen in Kosmos, 1927F,23.



I. Las cuatro medicinas”

No hay nada de mayor valor para el hombre actual y para la sociedad
que infegra, que la actitud que en forma individual y colectiva se
debe tomar ante la preservacién de la salud personal y por ende dela
piblica. Ningiin partido politico, ninguna concepcion idecldgica, de
las fendencias mds opuestas, logran mds consenso que cuando se
trata de preservar de forma prospectiva y con solvencia ia vida en
salud y libertad. La pujanza, la riqueza y el bienestar de una nacién
se miden més que por sus despliegues edilicios o militares, por sus
indices de salud, que pretenden ser, y hasta cierto punto son, indices
de felicidad de los pueblos. El orguilo nacional, que tanto dafio ha
hecho a la preservacién de la paz, no estard mds relacionado con el
mayor ndmero ~y que por eilo cuenta con mds recursos bélicos-,
sino con la progresiva felicidad, de la cual la salud es uno de sus
componentes bdsicos junto a la libertad. Si la conquista de esta tlti-
ma es el deber civice de todos, per medio de una politica madura y
libre de compromisos, la conguista de la salud es también tarea de
todos, a través de una politica de salud y bienestar que se centra en
primer (érmine en una medicina generalisia, holfstica, que es por
esencia una ciencia del hombre.

Esta medicina individaal y social ha evolucicnado en Jos dlii-
mos tiempos de una manera tan vertiginosa que es dificil dar hoy una
visi6n conjunta de,la adecuacién médica, social y cultural, pues la
medicina no ha cambiado sclamente en su vertiente técnica, sino
también, como hemos dicho, en su relacion conglhombre y la socie-

* Publicado en Arch. Pediatr. Uruguay, 1994, 65:3-4. (Versién corregida.)
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dad que éste integra. Ha cambiado y debe seguir cambiando, quiz4
més en esta articalacién humanisia que en los tan deslumbradores
avances de la ciencia pura aplicada a fines concretos y operativos.

Podemos decir que hoy existen cuatio medicinas. No cuatro
niveles de atencién (que también existen, y no es nuestro Propasito
analizarios aquf}, sino cuatro dmbitos de relacién de salud.

El primero, el més obvio, es el de la medicina asistencial a
nivel del individuo. Ni fa sociedad ni nadie pueden permitir que al-
guien sufra, se invalide o muera por una enfermedad que no se
individualice, especifique y condicione a un tratamiento, que siem-
pre puede ser curativo radical, paliativo o sintomatico. A esos logros
timitados o absolutos se debe llegar en cada caso para restituir, mejo-
rar o calmar. Esta medicina cada dfa es mds eficaz en restituir la
salud, siguiendo un nivel diagnéstico adecuado y un recurso especia-
lizado concreto. Las innovaciones técnicas de alta sofisticacién son
conquistas casi cotidianas, que van rescatando del fatalismo y la ru-
tina enfermedades que hasta ayer s consideraban incurables. No
dejamos de tener presente este esfuerzo, pues condiciona y serd con-
dicionado por los dmbitos siguientes,

El segundo dmbito es el de la medicina preventiva o social.
Son las normas que cada sociedad, cada pafs, las institucicnes inter-
nacionales promueven a fin de evitar las enfermedades transiuisi-
bles, carenciales y profesionales. Su eficacia se pone de manifiesto
en los logros obtenidos en lo relacionado con las enfermedades
infectocontagiosas, la desnutricidn y los riesgos laborales. El Uri-
guay fue el primer pais de América Latina que propuso y logrd un
Convenio Sanitario Internacional, en Montevideo en 1873, Hoy esta
inquietud se plasma en que es el dnico pafs de América del Sur que
se ha visto libre de la epidemia de célera. Bl avance del stpa consti-
tuye un nuevo desafio; que ya no es tan imposible de superar, Este
segundo dmbito de salud cuenta con una larga tradicién y una proba-
da experiencia en los agentes de su ejecucion, y el camino estd abier-
to a seguir logrando conguistas, Las vacunas, las denuncias de enfer-
medades transmisibles, los dispensarios, los carnés de salud, las ins-
pecciones sanitarias son orgullo de nuestry-pais por su solvencia y
eficacia,
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El tercer nivel es el gue implica un cambio en la mentalidad
médica, y aln es diffcil que sea aceptado por los profesionales for-
mados en los dmbitos asistencial y de medicina preventiva. Ninguna
vacuna o unidad de emergencia mdvil, ningtn antibidtico o trata-
miento intensivo, han logrado mayor eficacia en la prolongacién de
la vida humana que la que ha tenido la adecuada promocién cultural
y la retribucion laboral. No es mds ni tanto la detencidn precoz o la
prevencion de enfermedad, sino la actitud que aparente y paradéjica-
mente niega a la medicina: la promocién de bienestar y salud, de
plenitud y felicidad. s casi una negacion de [a medicina. Decia
Bernard Shaw, gran critico de los médicos, que la medicina, y hones-
tamente o confesamos, es la dnica profesion que conspira contra si
misma: 1o quiere que haya enfermedades. Hoy vamos més lejos, si
nos lo permiten los tan estrechos lazos de la rutina y la fatalidad: la
medicina estd abocada a que se restituya Ja salud individual, aimpul-
sar v lograr mejoras sociales, pero ademds se orienta cada vez con
mayor éxito a promover mayor longevidad y calidad de vida; en una
palabra, mas y mejor salud. Esta medicina, en la que el médico no
previene ni detecta enfermedad, sino que estimula la mejor situacién
psicofisica cultural del hombre, implica una nueva concepcidn filo-
sdfica, politica y bioldgica para el médico. Constituye, pues, otro
desafio. )

Pero hay un cuarto dmbito, que como un implacable inspector
va a hacer posible la ejecucidn de los tres &mbitos anteriores. Es la
medicina econdmica, la medicina que administra los recursos. Cada
uno de fos dmbitos anteriores debe lograr sus tres E: Eficacia, Efi-
ciencia y Economia. Eficacia en su aplicacién, eficiencia en su reali-
zacidn y economia en el fogro del justo -no en el menor ni ef even-
tual— término de su costo. 3in retaceos pero sin derroche. Bl subde-
sarrollo, como ha dicho con sobrada perspicacia un destacado eco-
nomista, es derroche, escasez e indiferencia hacia las dos cosas. Cos-
tos asistenciales irracionales, carencia de recursos minimos o béasi-
¢os, y ambos desquicios no interesan a los mas. Es un hecho que no
es posible eludir; cada conquista médica, ya seadiagndstica o tera-
péutica, que despierta un justo y optimista entuiasmo, lleva implici-
ta un incremento absoluto v relativo en el gasto asistencial. Absolu-
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to, en cuanto a la necesidad de nuevos equipos que son renovables
con celeridad y de costosos procedimientos terapéuticos. Bl costo de
la salud es cada vez mayor y por ende la contribucion social y perso-
nal debe tener ese mismo incremento. Para mayor salud, hay que
gastar mds en ella. Pero, y aqui estd lo relativo, no se debe gastar
mal, ni realizar exdmenes costosos e innecesarios. Si ello se obtiene,
el impacto asistencial teenificado serd mucho menor y quizd en mul-
tiples situaciones implique un ahorro evidente. El médico a menudo
olvida que el diagndstico de una enfermedad se hace con la metodo-
logia que corresponde: el diagndstico clinico, confirmade y precisa-
do por los exdmenes pertinentes; pero nunca seré al revés: mediante
los exdmenes hacer el diagnéstico {con excepéion de las técnicas de
tamizado o de diagndstico especifico precoz).

Uruguay, pafs en desarrollo, tiene una estructura de medicina
y problemas de salud similar a la del mundo desarrollado. Existe,
pues, una inadecuacidn sociocultural y econdmica. La superposicién
de servicios, la repeticidn de estructuras preventivoasistenciales, la
falta de armonfa entre el desarrollo de una medicina asistencial cada
vez mas exitosa'y sofisticada y una medicina del tercer dmbito, aten-
¢ién primaria y promocion de salud anquilosadas, superpuestas y
con sistemas de coordinacién poco dindmicos.

Nuestro pequefio gran pafs tiene una mortalidad infantil que
ronda entre 18 y 20 por mil (cifra que guarda relacion directa con la
desnutrici6n del primer afio de vida). Le levan amplia ventaja tres
paises de estructura politica muy diferente: Chile, Costa Rica y Cuba.
1 40% de los nifios que este afio ingresaron a la escuela no llegardn
a terminar la ensefianza primaria. Ello no se debe sélo a la falta de
recursos, sino a una estructura sociocultural que no es suficiente-
mente eficaz. Un pafs como el nuestro, productor de alimentos, no
puede pagar un precio-tan alto por Ja desnutricién. Un pafs como el
nuestro, con un clevado nivel de produccién, no puede tolerar la ge-
neracién de ignorancia. El pediatra, aunque sea un especialista, no
debe perder nunca su honda raiz médico-social; le cabe una respon-
sabilidad prioritaria en ello.

Llevar al 4mbito, ahora sfnacienal, una nueva visién del hom-
bre relacionada con su educacion, la salud y,1a vida es tarea de todos.




IE. Duérmete mi nifio...

Duédrmete nifio
Duérmete un poco
Porgue si no te duermes
iLlamaré al coco!

H

Fui llamado un dia por mi estimado colega y amigo, €l doctor Angel
Boksembaum, para ver en conselta un nifio de cuatro afios que esta-
ba internado hacia pocas horas.

Me esperaba la sigulente historia, que el colega habia obteni-
do de la madre. Era el cuarto episodio que requirié la internacidn de
este nifio y hubo otros de menor intensidad gue remitieron esponta-
neamente. A cualquier hora del dfa, a veces sucediendo al suefio nor-
mal, era imposible despertarlo. Encontrdndose en perfecto estado de
salud, se vefa afectado de un suefio incontenible que se toma por el
normal; pero 1o era posible despertarlo, lo que llevé a la madre a
traerlo y a ser internado. Otras veces con estimulacién (un bafio, la
mamadera; etcétera), se reponfa y volvia a su estado normal. Era hijo
de padres jovenes y sanos. No tenfa ningin antecedente perinatal.

Luego del primer episodio fue consultado un neurélogo infan-
til, quien luego de practicar los exdmenes de rutina —que fueron nor-
males, incluso varios electroencefalogramas— hizo diagnéstico de
narcolepsia y le indicé medicacion estrmulante con anfetaminas, pero
los episodios continuaron y.motivaron tres ulteriores ingresos.

Ante la falta de respuesta al tratamiento indicado, y pensando
en la posibilidad de la existencia de algiin sindrome diencefélico con
manifestaciones metabdlicas, el colega requirid mi opinida luego de
haber obtenido el consentimiento de la madre.

Pasamos entofices a ver al pequefio pacienite. Hstaba sentado,
tomando su desayuno, junto a sa madre. Ya se h_'éib_ig recuperado bas-
tante del estado comatoso con que ingresara la noche anterior. Su
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examen clinico fue otra vez completamente normal. Pero lo intere-
sante no era precisamente el nifo, sino su madre. Fra una hermosa
mujer de unos treinta afios, muy bien corpuesta e insinuante. Vestfa
un fraje negro ajustado que marcaba bien sus hermosas formas, aun-
que un poco abundantes; cinfura fina; pternas de buenas proporcio-
nes, con elegantes zapatos de taco alto; estaba bien maquillada, con
mesura; y tenia el pelo peinado hacia atrds formando un mofio abun-
dante y bien cuidado. Con afectada cortesia contesté mis preguntas
mirdndorme a los ojos con cierta suficiencia, no sé si burlona, provo-
cativa o prescindente, que parecia decir que no deseaba ni le intere-
saba mi opimion. Tras esa corta conversacion fa saludé nuevamente
para conversar con mi colega, y sin darme las gracias ni responder a
mi «mucho gusto sefiora», me dijo en un tono desafiante y casi
intimidatorio: «jOjald, doctor, pueda dar con lo que tiene mi hijo!».

Frente a un paciente cuyo diagndstico es dificil v ha sido visto
por muchos colegas, el que hace el diagndstico es el que llega 6lti-
mo. Es uno de los preceptos evangélicos: «jLos dltimos serdn los
primerosts.

Fuimos a la enfermerfa. Nos sentamos. «;Y qué te parece
Mafi€?», me dijo el colega. Reflexioné unos momentos, para expre-
sar claramente mi opinidn. Al entrar a la habitacidn habia inferido la
duda diagnéstica: el nifio ya estaba muy bien, la apariencia exquisiia
de la madre, st rechazo hacia quien podfa poner en duda un-diagnds-
tico que evidentermente la protegfa pues no queria admitir que se
dudara de €l, y, al verlo puesto en duda, algo que podia mis que ella
marcd la evidencia y su interés en que fuera mantenido.

—Creo ~le dije a Boksembaum~- que lo primero que hay que
pensar es queé aeste nifio se le administran drogas hipndéticas, por lo
cual te sugiers hacerlas-dosificar en orina por el Centro de Toxicologfa
del Hospital del Clinicas.

A la tarde me Hamé Boksembaum: se hallé abundante canti-
dad de benzodiazepina en as muestras analizadas.

¢Qué ocuirié? Se le comumicé a la madre el hecho, 1o que Ia
enfurecid, pero ;contra quién? jContra ung pequefia empleada que
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cuidaba al nifio cuanda ella iba a trabajar! Recién entonces entrd en
escena el padre del nifio, quien también acusé a la pobre muchacha.
Policia, jueces y otras derivaciones. ;Qué ocurria? Una perspicaz
inve stladcmn que flevé a cabo el médico tratante permitis saberlo.
El padre del nifio era viajante de comercio, que hacfa giras al interior
en forma periddica. En estos periodos la madre, hermosa femme de
trente ans, recibia de noche o de tarde a su amante, y para que el nifio
o lo viera —era un nifio muy vivaz, diffcil de dominar, que ya habla-
ba de todo— le administraba dosis variadas, segdn el programa que
iba a desarrollar con su novie, y cuando s¢ anﬂustmba al no poder
despertarlo: jcorria a internarlo!

i

Los trastornos del suefio son un tema de consulta diaria en pediatria.
La enorme mayoria de esas consultas son por falta de suefio, en ge-
neral por interrupcion con llanto de éste en lanoche. Las hipersomnias
son raras, salvo fas que, como la que cormnentamos, tienen origen toxi-
co. Quedan sin correcto diagndstico algunas, en las que nifios de dos
a cuatro afios son llevados a la emergencia de hospitales por depre-
sién neuropsiquica marcada, nunca severa, pues no nos es posible
obtener datos de ingestion de medicamentos y el estudio toxiceldgico
no arroja ninguna anormalidad.

Por tanto, exceptuados estos casos, el exceso de suefio en for-
ma prolongada y profunda, o la crisis paroxistica de suefio o
narcolepsia, asf como la habilidad para estar aleria en el primer sue-
fio o filagripnia, son fendémenos clinicos excepcionales.' La que mds
he tenido ocasiéi de observar es la narcolepsia, que se confunde en
una misma entidad de hérencia autosémica dominante con la cata-
lepsia (crisis brusca de pérdida de tono o pardlisis de causa no orgd-
nica, no tumoral ni metabolica), desencadenada en general por una
emocién. Los estudios recientes de pupilografia con luz uliravioleta

! Parker, 1.D., The Patasommias, Lancet, 19806, 2 2:102{21025. Bste es un magnifico
artfcule que deben procurar lecr aquelios que quieren bc%cllcm a sus pacientes.

-
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han permitido identificar el estado de la pupila en la oscuridad
{midriasis) y en el suefio {miosis) pudiéndose detectar asi muchos
casos de baja expresividad y por tanto asegurar mejor la herencia
dominante.?

Catalepsia, narcolepsia y otras lepsias son més leidas que asis-
tidas, pero sin embargo existen.* He tenido ocasion de tratar algunos
casos y su sintomatologia es igual a 1a referida en la ntoxicacién que
narramos. Casi no se observan mas los casos de origen diencefilico,
generalmente tumorales, descritos en la literatura cldsica. Basta re-
cordar el mencionado por Francisco Soca de una paciente que dur-
mié durante dos afios por un tumor en la base del crineo.® Y los
observados como secuelas de la encefalitis letdrgica de von Economo
Tuego de la epidernia de gripe def afio 1918.° Recordemos las crisis
de suefio gue presenta el sindrome de Pickwick (el famoso nifio de la
novela del mismo nombre de Dickens), que se caracteriza por obesi-
dad, hipercapnia cronica y suefio imperioso.® Debemos incluir aquf

[

Adie, W., Ideopatic narcolepsia, a disease sui generis: with remarks on the mecanism
of sleep, Brain, 49:257-306. Eista es la descripeién princeps, a 1a que hay poce
que agregar. . . )

Baraitser, M. y Parker, 1.D., Genetic study of narcolepsia syndrome, Journ. Med.
Genet., 1978, 15:254-259. .

Soca, F,, Sur un cas de sommeil prolongé par un polyadenome de I'hypophise,
Nouv. [conogr. Salpetridre, 1912,

Economo, C. von, Encephalitis Jethargica, Wien Klin. Wschr,, 1917, 30:581-585.
Esta encefalilis aparecid durante y después de Ia primera guerra mundial como
manifestacion de la pandemia gripal de 1518 que cobré tantas vidas. Hoy se con-
sidera désaparecida. Aparte de muchas expresiones [ocales neurclGgicas se carac-
terizé por ser causa del Hamado Parkinson posencefalitico, gue destruyd no pocas
preciosas vidas. ~

El sindrome de Pickwick lléva este nombre per vno de los principales personajes
de k1 obra de Charles Dickens, The Pickwick Papers (1857), llamado Samuel
Pickwick, que era ur nifio de cara roja, obeso, polifigico y que cafa frecuente-
mente en crisis de somnolencia. Hoy el sindrome, de origen hipotaldmico, se
caracteriza ademds por hipoventilacion alveolar, cianosis intermitente y finalmente
hipertrofia ventricular izquierda. (Burwell, C.S, ot al,, Extreme obesity associated
with alveolar hypoventilation pickwickian syndrome, Ann. Journ, Medic., 1952,
21:811-818.) Debemos sin embargo adjudicar fa prioridad en la descripcidn de
este sfadrome a Mussio Fournier y Proto quienes hitietdn una completa descrip-
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también la disautonomfa o sindrome de Riley” La forma purd es un
episodio cerebral paroxistico de origen genético o desconocido., Sus
caracterfsticas son Ia preseniacion inopinada de un deseo inconteni-
ble de dormir y entrada en un coma del cual espontineamente so
recupera en tiempos variables (minutos y horas). El examen clinico
es normal y s6lo el electroencefalograma aporta algin elemento de
positividad para el diagndstico. B tratamiento que existe no es del
todo eficaz. Se usan los anfetaminas, metilfenidatos y antidepresivos
triciclicos, pero la respuesta a elfos no es segura ni satisfactoria.®

5i bien el diagndstico de narcolepsia es imperioso hacerlo, ¥
aun muchas veces se puede presentar con electrogncefalograma nor-
mal, debe siempre sospecharse ta posibilidad de una intoxicacién
intencional, Las formas de abuso del nifio van desde las traumdticas
hasta fas que son provocadas por drogas o medicamentos.?

i

El caso que comentamos entra perfectamente dentro del sindrome de
nifio abusado. ; Cudl serfa la conducta correcta? Vimaos que Ja inges-
tion ocasiond mas perjuicios que beneficios sobre todo para la victi-
ma, quien generalmente sigue siendo sometida a la agresion.

ci6n y destacan [a triada de obesidad, hipoventilacién alveolar {ritmo de Cheyne-
Stokes) y somnolencia (Mussio Fournier, 1.C. ¥ Proto, A., Syndrome de Froehlich,
narcolepsie, ritine de Cheyne- Stokes, polydipsie ct oedime des membres
inferieures, probeblement dorigine hypothalamique, Bull. Mem. Hop. Paris, 1947,
21:558-560 y Arch. Clin. fnst. Endocr. Montevideo, 1947-1950, 4: 94-97). Con
la doctora Liria Martinez hemos observado un caso tipico de esta afecci6n.
Riley, C.M., Familial autonomie dysfunction, 1aMa, 149:1532-1535.
Axlrod, EB. et al., Familial dysautonomy: a prospective stady of survival, Journ.
Pediatr., 1982, 101:234-235. De I bibliograffa nacional debemos citar a Negro,
R.C.y Gentile Ramos, ., Disautonomia familiar (enfermedad de Riley-Day), Arch.
Pediatr. Uruguay, 1968, 39:400-409.
? Yoss, R.E. y Dale, D.) Narcolepsy in children, Pediatrics, 1960, 25:1025-1029, y
Yoss, R.E,, The inheritance of dirunal sleepness as meswred by pupillography,
May. Clin. Proc. 1970, 45:426-437. -

o w2




SR T L

28 FrrNaNDe MARE Garzon

Recuerdo que cuando yo hice mi posgrade en Pediatrfa, en la
clinica pedidtrica de Robert Debré en el periodo 1954-1956, se pre-
sent6 el caso de un lactante que orinaba sangre. Los pafiales estaban
empapados en ella y la madre se mostraba sumamente angustiada.
Todos los estudios fueron negativos: examen de orina, pielografia,
crasis sangufnea, v otros. En vista de ello, se sustrajo a la madre un
pafial impregnado en sangre y se hizo analizar. El estudio de la he-
moglobina demostrd que ésta era de origen bovino. La sefiora concu-
1mid nuevamente y se mostré muy interesada en que curaran a su hijo.
Luego de una muy delicada consulta entre los médicos se decidid
decirle solamente: «La sangre del pafial no corresponde a la sangre
de su hijo». ’

Cabe hacer una clara distincidn entre este caso, de abuso del
nifio, y el sindrome de Munchausen por procuracién. El que narra-
mos es un acto premeditado dirigido a un fin racional y que supone
una integridad psiquica de la persona que lo lleva a cabo, del cual
obtiene un beneficio real. Si bien en el anterior se trata también del
nifio abusado, existe en general en esto ofra situacion, un estado mo-
mentdneo reiterado o no de desequilibrio psiquico que agrede al nifio
en forma directa, el que se realiza sin un fin racional ni premeditado
(battered child en el sentido cldsico), por ejemplo simulando en &l
una enfermedad, como en el sindrome de Munchausen, y que tam-
bién serfa provocado por un grave estado neurdtico en quien-lo pro-
cura.

v

Pero no quedan aqui los diferentes agravios de los que son objeto los
nifies. Una madre que habia internado a su pequefio bebé en una sala
de lactantes del Hospital Pedro Visca narré que una noche, charlan-
do con otra madre, ésta le dijo algo, acongojada atin por la enferme-
dad de su hijo a quien al dia siguiente le darian el alta. Agquella ma-
dre, vieja conocedora de las Jibertades y deslices de la internacién,
tomando la angustia de la otra por su desegrde permanecer en el
hospital, le dijo muy suelta de cuerpo: «;Noudg:preocupes, dale esta

s
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noche una mamadera de cerveza y mafiana estard de nuevo deshi-

dratado y gravels.
Vv

Ofro tipo de agresion es el que he denominado sindrome de Medea.
Es aquel miembro de la pareja desavenida que ha quedado solo y a
cargo de los hijos, mientras el otro ha formado una nueva familia y
pretende ser feliz como si nada hubiera pasado. Bl primero, enton-
ces, como venganza por el abandeno fisico, psiquico, moral y social,
recurre al medio mds refinado y quizd el dnico al cual el otro micni-
bro es seusible: jla salnd de sus primeros hijos! Liego de usar todos
los medios para configurar enfermedades que urde con enfermiza
imaginacion pero que son refutadas por el médico o por el buen sen-
tido, arremete con desenfrenada pasion morbosa y expone a sus hijos
al factor agresor manejado por su mente o mano. Fomenta el enfria-
miento, el alimento escaso e impropio, la medicacion agresiva, el
vestido miserable, Ia provocacion depresiva, el medio familiar insa-
no. Ast preparados, van a pasar el fin de semana con su otro padre,
que quiere y debe ser feliz en la nueva pareja, muchas veces ya con
un pequeiio hijo. Estos se presentan sucios, en andrajos, tristes, ham-
brientos y cursando diferentes tipos de estados catarrales o digesti-
vos, que les provocan ahora tos, gue producen en la inmaculada casa
del bebé tan cuidado, o vomitos junto al bafiito e inmacalados pafia-
les recién planchados; cosa que tocan, rompen; cosa que tocan, ensu-
clan...

‘Tuve ocasién de asistir a una de estas tragedias, en concreto a
esta tragedia de Buripides en la época moderna, Fueron siete hijos
con quienes una madre diab6licamente agresiva se propuiso vengarse
de su marido de la manera més refinada y cruel. Su prédica maniaca,
avalada en su opinién por la Gracia de Dios, fue socavando friamen-
te ef amor de sus hijos hacia el padre, en pecado infame de divorcio
¥ nuevo casamiento, Mientras permitfa a unos verlo, a otros los ana-
lizaba en el rigor de la afrenta mindndoles todo respeto o carifio.
Unos y otros le eran asf afrentados. Unos por,-gr'ésencia, desprolijos
y torpes, depresivos o agresivos; otros por atsencia, negdndole el
saludo o en ocasion agrediéndole fsicamente. Uho a uno fue pasan-

i
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do por el refinado tormento, que termind por angustiarlos a todos.
Unos cayeron en graves trastornos de conducta; otros en desaprension
total, admitiendo una sola relacién frente a la dadiva y la clandica-
cién.

¢ No es esto lo mismo que hizo Medea con los hijos que tuvo
con Jason?

10 Medea, tragedia de Burfpides (480-406 a. de J.C.), en la cual Medea, la embruja-
da, quien habfa sacrificado todo por el amor de su esposo Jasdn, se ve abandona-
da por éste para unjrse a Glauké, hija del rey Credn. Desesperada por esta situa-
cidn despierta todo su espirite maligno y para destruir ja felicidad de Jasén mata
a sus propios hijos,;nacidos de la unién con Jasén. Rgcordemos el sobrecogedor
retrato de Medea llevande a sus hijos a ta muerte, dteo de la escuelz de Roberti
(siglo xvi). 552

il



111, Vita mea mors tua

I

He observado en ocasiones un curioso y trgico fénémeno: la enfer-
medad grave y a veces mortal que afecta a uno de los padies de an
nifio luego que éste se recupera de una enfermedad grave y prolonga-
da, que puso en riesgo su vida durante muchos dias. Da la impresion
de que aquel organismo que sufrio las angustias de la incertidumbre
durante ese tiempo se mantenia al lado de su hijo para fortalecerlo y
darle todo su amor para luchar més y mejor contra el terrible mal que
amenazaba su vida, y cuando éste es vencido ese padre o esa madre
cae como fulminado por otro mal que lo acechaba.

H

El primer caso que observé fue siendo jefe de Clinica, en 1958, en
ocasidn de diagnosticar y asistir a una nifia afectada de acrodinia.
Fue éste el Gnico que vi a lo largo de toda mi carrera pedidtrica. Al
leer 1a descripeion de la enfermedad, que por otre lado es muy caracte-
ristica, tipica e iniconfundible, uno se imagina la angustia y el dolor
que produce, tanto en ef paciente como en los padres, que ven dete-
riorarse la salud de un tierno nifio, lenta, progresiva e inexorable-
mente en forma tan peculiar y desconcertante.

Relataré primero el caso. Se trataba de una nifia de un afio y
tres meses, Teresita Tortorella, hija de dos agricultores italianos,
calabreses de ésos’en que la pureza y el prijmitivismo paisanos se
plasman como si el tiempo y el progreso ne-hubieran transcurrido.

s
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Quinteros de la periferia de Montevideo, cultivaban su huerta con el
primor y dedicacién que traian de sus lejanos pagos. Estaba yo de
guardia en el Hospital Pedro Visca cuando el interno me llam¢ para
ver esa nifia. La trafan ya desesperados, luego de haber consultado
varios médicos de su barrio; vivian en las proximidades de Bl Man-
ga. La nifia lloraba continuamente, no se alimentaba, transpiraba,
estaba blanda, no se paraba, no se sentaba, y cuando lo hacia cafa
hacia adelante quedando su tronco entre sus dos piernas. La expre-
sidn de dolor de su rostro era permanente; recordaba la cara de un
adulto preocupado, desagradado. El examen aportaba-sélo algunos
datos mds: la piel estaba swifante, la transpiracion cubria todo su
cuerpo, pero llamaba mucho la atencion la extremidad de los dedos
de las manos y ple@ que eran de color rosado por un ligero pero bien
franco eritema. Este es tan caracterfstico que por €} se denoming la
enfermedad pink disease, enfermedad rosada. El otro sintoma Hama-
tivo era la hipotonfa: era una mufieca de trapo. Su cuerpo se doblaba
como el de esas muiiccas a las que puede invertirse fa posicion de sus
miembros...

Fue ver y exarninar z la nifia y hacer el diagnéstico: acrodinia,
o enfermedad rosada, o enfermedad de Selter,! o de Swift,’ o de Feer,?
por lo que se-usa un epénimo que serfa el mis apropiado: enferme-
dad de Selter-Swift-Feer.* La interné inmediatamente, en la sala 12,
y a la mafana siguiente la vimos con mi maestro Portillo, quien estu-
vo de acuerdo con el diagndstico. Poco sirvié informar a los padres
de ello pues su estado era conmovedor. Eran dos calabreses chiqui-
tos. Bl robusto ¥ cetrino, recio y formal; ella era una verdadera ima-
gen de la mujer mediterrdnea. Vestido negro, como Gnico aderezo,
palida, flaca, rostro enjuto, pelo negro peinado con raya al medio y
fuerte mofio algo fevantado en fa nuca. Su expresién marcaba su de-
solacién, su agotamiento fisico, pero no habfa menguado su capaci-

! Selter, P., Uber trophodermatoncurose, Verh, Ges. Kinderp., 1903, 20:45-50.

2 Swift, H., Erithroedema, Lancet, 1918, 1:611. .

3 Feer, E., Emccxgenartlge Neurose der vegetativen Sy éms bei kleinkinde., Erg.
lan. Med., 1923, 24:100-122. B

3 Ver ca;’:{tulo XLV¥: Enfermedad rosada o acrodinia. 7
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dad de ayuda, de conservar a su hija, pues veia, palpaba, que se le iha
muriendo... Stumisa, angustiada, recatada, pero no entregada, segufa
luchando junto a fa nifia, a quien trataba de calmar, de hacerle comer
algo aunque mds no fuera. Tratamiento efectivo no posefamos, no lo
hay aln. 8&lo podiamos mantenerta con mediday generafes: calor,
alimentacién fraccionadsa, sedantes (usdbamos mucho la
cloropromazing) y evitando infecciones. Para los padres y nosotros
fueron semanas de angustia v dofor. Bsa madre 1o se apartd de fa
cuna de su hija. IMa y noche; dia tras dia, noche tras noche, allf esta-
ba ella proporcionandole jo que queria. {Y no querfa nada! Ni cari-
cias, ni gracias, ni alimento. Bl pobre padre acudia presuroso desde
la puertat de Ta sala cuando lo dejaban pasar, sin expresion, pasmado,
viendo a su mujer y a su hija desmoronarse sin remedio, Pasaron los
dias y empez6 la mejoria. La nifia Horaba menos, se dejaba acariciar,
mecer, Comenzd a prestar atencidn a su entorno, a tomar la mano de
la madre, a mirarla. Una vez al dfa, aceptaba algiin alimento, una
papilla, algo de dulce. Su piel estaba més seca. Si bien la alegria no
habia voelto a esa madre, al menos comenzé a creer en la esperanza
de la curacién que nosotros fe augurdbamos. Cada dia Ia confortaba-
mos, la entusiasmdbamos con la mejorfa. Por fin su estado permitié
convencer a la madre de que fa nifia iba a curarse. Se sentaba con su
tronco recto, tomaba sus juguetes con lag manos, comia
aceptablemente, esbozé una sonrisa: un rayo de sol en la tormenta
que se disipaba. Eso fue en ia mafiana. Todos estabamos contentos.
La ansiada mejorfa estaba llegando, no habia duda, no se habia
presentado ninguna complicacidn. Nos congratulabamos con los pa-
dres.

A la mafiang siguiente cuando llegué a Ja sala, Ia nurse me
abordd presurosa y me dijo: «Doctor, la madre de 1a acrodinia fue
internada ayer de tarde gravisima, por una hemorragia digestiva, en
el Hospital Maciel». Segtin pude informarme horas después, habia
hecho una Gleera aguda de stress (dleera de Cushing) v se habfa.san-
grado en blanco. Fue transfundida de urgencia y reiteradamente, hasta
que Iuego de varios dias se repuso. Habfan tomado su fugar el padre
y un hermano de la nifia, la cual ya casi restablecida fue dada de alta
en excelente estado de salud pocos dias después. ¥
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Durante muchos afios segui asistiendo a esta nifia, luego una
joven y por fin una mujer. La quinta seguia produciendo sus tomates,
lechugas, escarolas, rabanos, morrones, coles y boniatos, que lena-
ban mi coche cada vez que ante el menor malestar de la paciente me
requerian. (No llamaban por teléfono! Cuando llegaba a mi casa, en
Ia puerta estaba el calabrés apostado y en su cocoliche ansioso y
apenas comprensible me pedia que acudiera de inmediato junto a su
hija. Y saliamos raudos los dos, volviendo poco después de resuelto
el tratamiento de una indisposicion banal a casa, mds cansado pero
con frescas lechugas, rdbanos y tomates...

H1

El otro caso fue mds banal pero mds tragico. Una familia argentina
veraneaba holgada y placidamente en Punta del Este. Estaba integra-
da por el padre, la madre y dos hijos: una nifia de trece afios y un
varén de once. De pronto éste amanece con fiebre, vémitos, v luego
se presenta dolor abdominal. Se esperd, se consultd y se operd. Era
apendicitis aguda, que intervino un excelente cirujano. Las primeras
horas del posoperatorio fueron excelentes, pero a las treinta y seis
boras el nifio presentaba disténsidn abdominal, fiebre y vémitos; oclu-
sién intestinal, que se reintervino; perforacién de fleo, que se suturé.
Persistfa la fiebre distendido, y los vémitos. Se comprobd una oclu-
sién del intestino delgado. Se decidid trasladarlo a Montevideo, don-
de fue asistido por el doctor Gonzalo Maguieira en un centro de tra-
tamiento intensivo. Entonces fui Hamado como internista y juntos
condujimos este complicado paciente. Se perforaba, se oclufa, se
reintervenia. Fueron siete veces. Logramos esterilizar el pus de su
peritoneo. Maquieira pudo aderezar las asas intestinales para que no
se volvieran a ocluir. Peritonitis, shock séptico, en fin, un arduo ca-
mino. La madre del nific era una mujer resuelta, combativa, segura.
Habfa logrado concretar su campo de lucha y en él luchaba, perma-
nentemente serena. Su marido, en cambio, no. Era algo mayor,
hipersensible, resignado, pesimista. Luchabaﬁjéansado, llevando en
su frente Ja desesperanza. S6lo con francas promesas, que era dificil
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arriesgar, se lograba obtener de sus ojos un brillo de esperanza. Tras
ias siete intervenciones, reposiciones, venoclisis, ionogramas,
gasometrias y demds controles legd a una segura y franca
convalescencia que pronto lo llevd a un alta con restitutio ad integrum.
Previa 2 una de las intervenciones, cuando nos vestiamos para entrar
a la sala de operaciones ~pues en ellas yo estaba siempre presente,
haciendo 1as tomas de exudados vy observando las lesiones—, la con-
versacion gird hacia la situacidn angustiosa que vivian esos padres,
sobre todo el padre, y comenté Ia historia de mi calabresita, y de la
gravisima repercusion en la madre. Maquieira refiri6 un caso simiiar
gue habfa vivido... Cadn cerca estdbamos de lo que habria de ocu-
rrir! ’

Frael fin del verano. La familia acogid gozosa, avnque agota-
da, el alta. Luego del azaroso trance, la idea que entusiasmaba a la
familia entera era reponerse en la estancta que posefan en la provin-
cia de Buenos Aires. Asflo hicieron. Una mafiana, mientras los dos
nifios jugaban en el parque en torno a la piscing, el padre —que seguia
sentado sus juegos— fue encontrado muerto.

v

La muerte ocurrida en circunstancias gozosas es més creida que cons-
tatada, a tal punto que son dichos comunes: «Se murié de risa», «Se
va a morir de alegria cuando lo sepa». Aunque también se usa en
sentido contrario: «Se murid de pena», 0 «de disgusto». Montaigne
en sus Ensavos, siempre llenos de aguda sabidurfa hurgada en los
clasicos, nos refiere que una mujer romana munid por el goce que le
causo su hijo al régresar luego de la derrota de Cannas; que Séfocles
y Dionisio el Tirano muriercn de placer; que Talva murié también

del mismo sentimiento al saber fos honores que el Senado de Roma”

le habia tributado, y que Ledn X al enterarse de la toma de Mildn que
tan ardientemente deseaba fue victima de una fiebre mortal.

L Qué significa esta singular situacion? Como una fuerza arca-
na impusieron su ley, que lleva a esta transferencia de vida, la mia
por la tuya; cuando ésta se ve asegurada, esa fuerza imponente,
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preponderante y excluyente se derrumba bruscamente y arrastra en
su desajuste final la integridad vascular produciendo la hemorragia
masiva digestiva o cardiaca. ;Cudl es el determinismo de 1a inver-
sién del viejo adagio latino?

E U



IV. Doctor: ;La nifia no come!

I

Mis guardias de pediatria como internista de fetén del CASMU eran
todos los martes del afio (jsalvo las vacaciones!). Asf pues, en vez de
tos martes jorquideas!, los martes jretén! Coincidfan con uno de mis
dfas de consulta, que se extendia toda la tarde, lo que hacia que algu-
nas veces, muy contadas, tenfa que interrumpirla por resolver un caso
urgente, cosa no muy incémoda pues los sanatorios de ta Institucion
guedan muy cerca del Sanatorio Larghero, donde tenfa mi consulta.

Fue un mattes de 1974, El telefonista-recepcionista del Sana-
torio N° 2 «Constancic Castells», en la actualidad intendente del Sa-
natorio, don Duncan, me llamd por teléfono a la consulta para decir-
me: «Doctor, aquf hay una sefiora desesperada porque sit hijano come.
Clomo creo qUE NO €S Un caso como para que usted venga en seguida
y como la madre estd muy angustiada y dispuesta a que Je resuelvan
cuanto antes el problema, si quiere Ia envio para alli», a To gue accedf
gustoso.

Media hora después estaban fa nifia y Ja madre ante mi. Empe-
cemos por la madre. Era una espaiiola, una gallega, fornida y rubiona,
que me dijo: «Doctor, jla nifia no come! No es un decir. {No come
nada! Hace tres dias qlie no prueba bocadow, ¢ irrumpid en un sordo
o incontenible llanto. Recién entonces me detuve a observar a la nifia.
Tenfa cuatro afios, pero parecia de siete por su altura, farga, flaca,
bien coloreada, de semblante risuefio y dispuesta a hablar. Al mirar-
nos observé en elta algo que me dej6 impresionado, sus pupilas se
movian horizontalmente come el disco det pénduio de un pequefio
reloj: jun claro nistagmus! Espontanea y risueflamente ta nifia empe-
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z6 a hablar, a hablar en forma incontenible y lamativa para su edad.
Me explicaba que no tenfa ganas de comer, que cuando tuviera prefe-
ria tal o cual alimento, que tal otro no le apetecia sino bajo cierta
forma. Una locuacidad incontenible y euférica.

Bl que quedd contenido y nada eufdrico fui yo. El diagndstico
estd hecho: tumor del quizsma 6ptico dando el patognomanico y ti-
pico sindrome de Russell: emaciacién, euforia (cockiail party
syndrome) y nistagmus. Se agregé en este caso el hipercrecimiento.
La madre se calmé cuando le dije que comprendia su angustia pues
la nifia tenfa una enfermedad que le quitaba el apetito y era necesario
internarla inmediatamente. Qued6 asi la pobre madre més tranguila,
habfa una causa, que me libré muy bien de decirle én ese momento
cudl era, y cuyo tratamiento empezarfa de inmediato. «( 81 Jograra
hacerla comer, doctor!», era su iinica preocupacion.

Cuando de noche llegué al sanatorio va estaban [os primeros
examenes realizados: sfadrome de hipertension endocraneana, con
disyuncidn de suturas, edema crénico bilateral de papila. Me dispuse
a llamar al neurocirujano, doctor Walter Perillo, quien vino inmedia-
tamente. Qued$ asombrado con la historia clinica, ¢ indicé una
arteriograffa que al dia siguiente realizé el doctor de Tenyi, la que
puso en evidencia un enorme tumor de la base proyectado a nivel del
quiasma 6éptico e invadiendo zonas vecinas. Quedaban dudas sobre
la operabilidad, por lo cual y dado el tamafio y localizacién profunda
del tumor hicimos una consulta con el prefesor Romdn Arana Iiguez,
quien concurrid al dia siguiente. Los tres vimos a la flaca y eufGrica
paciente y su arteriografia, que delimitaba una enorme masa pre y
supraselar.

No tengo experiencia con nifios, pero voy a hacer como
Ricaldoni, dijo.! Eraun tumor de diffcil abordaje, muy grande, de
naturaleza desconocida y cuyo prondstico es muy malo. Pero ante la
disyuntiva lo mejor era sacarlo. Y con Perillo hicieron las considera-
ciones quirdrgicas pertinentes. Se operd. Era una enorme masa
inextirpable en forma completa, que Perilto y Miguel Estable, que lo

! Ver capftulo x1: Doctor Ricaldoni: ¢ Usted asiste nifios?
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ayudaba, intentaron reducir con poco €xito; asi era de vascularizada
v friable su textura.

El posoperatorio fue tormentoso, hizo crisis de descerebracion,
sufrimiento de tronco por un edema cerebral dificil de conirolar, pero
todo esto fue cediendo aungue quedd con una descerebracién casi
completa. Meses después muri6, afortunadamente, pues sélo tenia
vida vegetativa.

Llevé personalmente los trozos de tumor, junto a un corto re-
sumen de la historia clinica, al nearopatdlogo del Instituto de Neuro-
logfa, Pedro Médoc, quien los recibié con particular deferencia. Po-
cos dfas después me llamé para que fuera a ver los preparados y
retirar el informe. No me hice esperar. Al dfa siguiente estaba en su
laboratorio. En cuanto me vio me dijo con su habitual seriedad, sere-
nidad y correccitn de expresion, que tan bien le cuadraban: «jMafié,
me trajiste ¢l Paraiso en formol!». Y recorriendo con su mirada la
mesa tomd un preparado que rapidamente enfocé en su microscopio
y me hizo mirar: se trataba de un gliohemangioblastoma de una va-
riedad rarisima que lo habia trastornado por su singular belleza histols-
gica.

If

He asistido cuatro pacientes con este particular y patognoménico
sindrome, que ficilmente relevado permite hacer el diagndstico con
total certeza. Fue descrito por Russell en 1951, basdndose en varios
casos.?

El primero que vi fue en 1959, siendo jefe de Clinica del pro-
fesor José Marfa Portillo, con Atilio Garcia Giielfi, quien realizaba
con gran éxito y competencia la primera neurocirugia del nifio en el
pais. Habfa ingresado la tarde anterior un nifio de nueve afios, largo y
flaco. jPesaba nueve quilos! El examen era completamente normal,
salvo su indiferencia ingenua y risuefia a su estado y el inefable

2 Ruossell, A., A diencephatic syndrome of emaciation ih,zm:‘ance and childhood,
Arch. Dis, Child., 1951, 26:274-278. KRS
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nistagmus. Luego de los exdmenes habituales para esos casos —en
aquellos tiempos, radiografia, estudio oftalmolégico, y una neumoen-
cefalografia que practicamos nosotros mismos—, pudimos nbicar el
tumor de la base y pensamos que podria tratarse de un craneo-
faringioma aunque no tenfa calcificaciones supraselares. Fue opera-
do en nuestro Hospital Pedro Visca, hazafias que se repitieron duran-
te varios afios, y debemos decir que con el mayor de los éxitos. Bra
un enorme ghoma de esa region que invadia el quiasma v que afortu-
nadamente pude extirpar casi por completo. Kl posoperatorio no tavo
accidentes, y a los pocos dfas empezd a alimentarse bien, v a aumen-
tar de peso. Se fue de alta en excelentes condiciones generales de
buena salud, aunque ciego. FI quiasma éptico, ttalmente atrofiado
por la compresién del tumor, habfa sufrido una dltima aniquilacién
con la extirpacion del mismo. Afios después lo vimos, siendo ya ado-
lescente, tocando el acordedn en la estacién de ferrocarri! Atlantida.
No serfa extrafio que aiin deambule por esos lares. Se Hama Jorge
Barreto.

El segundo caso o asistimos en la sala 5, Sala Antonio Carrau,
del mismo hospital. Ya estaba sensihilizado a esta enfermedad y ha-
bia lefdo todo lo referente a ella. jSiempre me han fascinado los
stndromes diencefalicos! Servia también en la citedra de mi maestro
Portillo, como jefe-de Clinica, mi querido colaborador y amigo Leo-
poldo Peluffo. Una maflana comencé a pasar visita y me enfrenté a la
primera cuna. Y vi, vi sf pero no podia creer a mis ajos, un infante de
ocho meses, casi desnudo, cubterto sélo por una camisilla, parado,
prendidas sus manos a la baranda, {laco, piel y huesos, que refa a mds
y menos a todos quienes lo miraban. Me acerqué v vi sus pequefios
0jitos negros como azabache con un inconfundible movimiento rit-
mico. Me di vusita y llamé a Peluffo: «jLeopoldo mird!». Asombra-
do me mir6 como diciéndome: «;Qué quiere con este distréfico?», y
le dije: «Ya! jPasdlo al Instituto de Neurologia para operarlo! [ Tiene
un. tumeor del quiasma dptico!». Nadie me crey6. Sélo Peluffo acogid
el mandato y con una breve esquela fue remitido al centro
neuroquirdrgico referido. Llegd, fue visto y no faltd quien dijera:
«jEste Mafié estd loco! Mird el desnutrido quc,ﬁos manda y encima
con diagndstico de sindrome de Russells, que nadg,c conocia y menos
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tratandose de un tumor situado en ¢l quiasma Optico. Pero siempre
hay alguien dispuesto a la duda, que significa dispuesto a aprender, y
por tanto a ensefiar. Y ese alguien fue la profesora Marfa Delia
Bottinelli, quien pidié una tregua al dure atague que mo cermia y que
estaba préximo a triunfar, la que obtuve no sin cierto esfuerzo. Los
que saben, saben o saben dénde saberlo. Asi fue que en unos mMinutos
en la biblioteca pudo confirmar mi diagndstico. Luego de una
neumoencefalografia que precisd la extension del proceso tumoral
fue operado por el profesor Arana con el mayor éxito.?

101

El cuarto caso es de hace pocos afios. La historia es totalmente simi-
lar a la anterior, con algunos avatares que fe dan ain mds dramatis-
mo. Bn las mismas circunstancias, al pasar visita con el jefe de Clini-
ca, internos, residentes y posgraduados, por la sala de lactantes, ad-
vert{ un desnutrido que enviaban desde Durazno para ser somelido a
una antrotomia por su distrofia severa. Tenfa siete meses, pesaba cua-
tro quilos. Tnterrogué a la madre, una joven muy ldcida y prolija:
«jDoctor, no hay forma de hacerle comer!». Mientras conversaba
pude observar el claro nistagmus horizontal. Y continué interrogan-
do: «Sefiora jes muy triste o se rie?». A lo que presurosa contestd:
« Triste? ; Vive riendo! ;No sé por qué no come! A veces 0igo carca-
jadas desde la pieza de al lade».

Otro tumor del quiasma. Ripido estudio ocular con atrofia bi-
lateral de papilas, disyuncidn discreta de suturas. Pero joh dificul-
tad!, una tomograffa computada fue totalmenie normal. Rudo golpe,
mas no me apatté del diagnéstico, aunque tenfa pricticamente todas
Jas opiniones en contra:Revisamos la bibliografia. Hay algunos ca-
sos de sindrome de emaciacidn diencefilica sin tumor. Podia ser uno

Mafié Garzdn, E, Santana Alfonso, R. y Purriel, 1. Sindrome de Russell por tu-
mior deb quiasma éptico (Sindrome de emaciacion diencefdlica del factante), Arch.
Pediatr. Urnguay, 1974, 45:240-247. S
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de ellos. Vigilamos al paciente, que era asistido por el docter Bismarck
Mourelle en Durazno, y le rogamos enviarlo tres meses después. Una
nueva tomografia, hecha con up aparato de mayor resolucién, mos-
tré un enorme tumor de la base proyectdndose sobre el quiasma épti-
0. Fue operado por Atilio Garcfa Giielfi a pedido nuestro. No logré
mds que aspirar zonas necréticas y no pudo extirparlo. Tan unido
estaba a fas estructuras vecinas.

184

La enseflanza que me dejo este caso no cayé en saco'roto. Leopoldo
Peluffo, pocos meses después de haber vivido el segundo caso que
hemos relatado, fue a Parfs a hacer su especializacion en neurologia
infantil, en el Servicio del profesor Stéphane Thieffry en el Hopital
des Enfants Malades. Llevaba pocos dfas, tratando de ubicarse entre
tantos staguiaires, muchos de ellos ain en los albores de sus conoci-
mientos clinicos, cuando pasando visita con el interno y el jefe de
Clinica ven a un infante emaciado (ello es una rareza extrema en los
paises desarrollados), euférico y con nistagmus. El jefe de Clinica,
ya veterano en las lides diagndsticas neurclégicas, pregunté a los
presentes, luego de leer la historia y de realizar el examen que les
sugeria ese caso. Sileacio abscluto, nadie aventuraba opinidn tai-atre-
vida como extraviada. Fue tras ese prolongado silencio que el més
nuevo del grupo, nuestro amigo Leopoldo Peluffo, en un francés adn
rudo, profirié modestamente su opinién: «Tumor del quiasma, sin-
drome de emaciacion diencefélica de Russell». Desde ese dia nadie
lo puso en duda: fue considerado como quelg’un.

T
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1 problema social, familiar, existencial, que plantea la aparicion en
un hogar de padres sanos y jévenes, recién casados, con todo el entu-
siasmo, perspectivas y felicidad que la vida les debe ofrecer natural-
mente, de un hijo con una minusvalia neurolégica, es une de los mas
acuciantes, angustiosos y de urgente solucién que debe enfrentar no
¢6lo 1a medicina sino, y primordiaimente, Ia sociedad entera.

Su etiologfa es tan variable como caprichosa: genética, altera-
ci6n de morfogénesis de causa dificil cuando no imposible de deter-
minar; de origen ambiental, infeccin congénita, accibn teratogenica
de un medicamento, agentes fisicos (radiaciones), secuelas de infec-
ciones posnatales (rmeningitis, encefalitis), etcétera.

iPoco hacemos vy tanto se podria hacer! Mediante una vigilan-
cia progenética correcta y Un precozy adecuado diagnéstico prenatal
se podrian individualizar los embarazos de alto riesgo fetal, y preve-
nir las infecciones por determinados microorganismos en los prime-
ros aftos de vida.

Junte con la istegrada diversificacién de las especialidades
pediatricas, la erradicacion de la desnutricién en el primer afio de
vida, la incidencia, prevenacién y proteccion social de los afectados,
es uno de los problemas que debe enfrentar con mds ahinco nuestra
medicina a través de la pediatefa, ciencia del hombre.

Cuando coma un rayo cae sobre esos pujantes jévenes, Henos
de vida v esperanza, tna carga asf, sentimos que han sido victimas de
una estata. Nada serd igual para ellos después de lo ocurrido. Ello va
desde una disminucién vital moderada hasta la disolucion del hogar
recién formado. No busquemos culpar, Observémos los hechos.

b

Gt
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Estaba yo un sdbado de tarde, tranquilamente sentado en mi
biblioteca, leyende, disfrutando del descansa semanal, en esas horas
en que la familia acude a diversas distracciones antes de volvernos 2
juntar hacia la noche en edlida reunidn, cuando de pronto e anun-
cian que una colega —a quien aprecic mucho y fe asisto a sus hijos-
querfa urgentemente hablar conmigo. Yo sabfa porqué venfa, pero
nunca me habria imaginado para qué venia.

Haré previamente el relato de su enorme problema. Joven, di-
ndmica, inteligenie v hermosa, se casé con un compafiero, siendo
ambos estudiantes de medicina. Primero se recibié él, actuando bri-
llantemente en su especialidad. Tuvieron un hijé.que crecié es-
pléndidamente. Y como es natural, necesario, tuvieron un segundo
hijo, que naci6 con una afeccién espectal, muy rara: sindrome autista
con determinadas dismorfias. Los primeros meses crecié somiti-
camente bien, pero con el paso del tiempo el déficit de maduracion
del sistema nervioso central se hizo mds manifiesto en todas sus con-
ductas, con una hiperexcitabilidad extrema, sin control motor, en fin
¢on un comportamiento autista esquizoide acentuado, que volvid su
cutdado cada vez mds dificil. Antes que este nifto cumpliera el afio,
el matrimonio se disolvié, El padre se radics definitivamente en el
interior, se volvié a casar y tve otre hijo sano. La madre queds a
cargo de los dos nifios, con escasos recursos; eran los afios iniciales
de la profesién, duros, y debié afrontar el sostén de un hogar-con
esas condiciones adicionales. Terming su carrera en forma excelen-
te; adquiriendo una especialidad clinica que ejerce con nivel tam-
bién muy destacado. La ola de ignominia que arrasd nuesiro pais
{(1973-1985) la excluyé de cargos tuego de haberla denigrado con
destinos laborales humillantes. A esta situacion se agregd el diffci
cuidado de ese nifig: No habia forma de educarto. Tenfa un comm-
portamiento esquizoide, hipercinético, era casi ciego, de hermoso
fisico sin embargo. No habia reposo para esa infortunada madre.
Conservaba su natural belleza, su cautivante interés e inteligencia,
pero era muy grande el peso de este hijo, al que debia sostener sola
~la ayuda gue intermitentemente proporcionaba el padre era mds vi-
sita que alivio—. Era dificil relacionarse con un nugvo afecto estable
al ver ese hogar sacudide por la incontenible psicisis del pequefio
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Carlos Diego. No hay reposo, empleada que aguante, dinero que al-
cance, paciencia que resisla.

Durante muchos afios, sostuve con mi asistencia este diffcil
caso: medicaciones variadas y retteradas consultas especializadas
tuvieron efectos dispares, cuando no contraproducentes. Lo envid-
hamos a casa de una cuidadora, 1o cual daba unos dfas de respiro; los
famniliares ayudaban tomédndolo algunas horas al dia. Pero como ley
inexorable, volvia la colega a su casa, fuego de muchas horas de
trabajo, para enfrentarse a este OLro mas agobiador y angustiante.

Fsta madre colega fue haciendo crisis frente a esta situacién
que se presentaba en su casa, y legd al borde de [a desesperacidn.
Siempre sinti6 una particular ternura por ese hijo, a quien sabia tra-
tar, corregir con autoridad pero siempre con carifio, nUNCA con seve-
ridad ni rigor. Pero esta conducta, como ocurre con estos nifios
esquizoides, dura lo que dura el acto; momentos después vaelve ala
inconducta sin recuerdo de la experiencia anterior.

Venia desencajada, vencida, anhelante. Se sentd a mi lado. No
fue necesario que me explicara el motive de su venida, habiamos
convivido con el problema durante muchos afios. Luego de un silen-
cio, durante el cual se recompuso, volvid a ser ella, volvieron sus
ojos claros a tener una expresion. suya; sus ligrimas calfan
incontenidas, francas, buenas.

—Fernando —me dijo— no puedo mwas con Diego. No hay solu-
cién. Si lo dejo hacer, se destraye. Si lo corrijo, lo hago sufrir. Sufre,
sufre cada vez mas. Ninguno de los multiples firmacos usados logra-
ron estabilizar su conducta: o son inoperantes, o lo excitan mds, o lo
sumen en un sopor que es imposibie mantener... Si sale se golpea, y
fiora si no lo dejo, tengo gue emplear la fuerza, ya tiene seis afios, y
también llora. {No hace mis que sufrir! Quiero que me ayudes a
tomar una resolucién para darle paz a mi hijo. No puedo tomarla
sola; 1 que me has ayudado tanto quiero que me ayudes una tltima
vez. Démosle Ia paz a este hijo gue tanto quiero, no puedo verlo
sufrir. {No puedo verlo rechazado per todos!,{Yo s¢ que no nos
censurardn nuestras conciencias! W
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Su anto se contuvo. Parecia que habfa readquirido sa fuerza
de cardcter, su presencia. Su belleza resaltaba adn mads en este trance.
No sé lo queé esperaba concretamente de mfi, que aceptara compartir
su proposicion salvadora del sufrimiento o mi negativa, haciéndole
volver hacia el dolor infinito. Pero sabfa que ambas eran para ella
buenas, que se sobrepondria a mi egofsmo y velarfa por ella y por su
hijo.

Un rato largo estuvimos en silencio. Parecfa que el tiempo se
habia detenido. Cualquier palabra que profiriéramos desquiciaria ese
trance inaudito.

No creo ser culpable si en ese momento no comparti su idea.
iLes tenfa a ambos tanto carifio! En el torbellino iricontenible de Ia
situacidn, jfa habia vivido tantas veces! Todo serfa diferente des-
pués. Cuidarfa de su hijo sano que estaba enfermando ya hacia tiem-
po por la situacidn desenfrenada que vivia, serfa feliz no viendo su-
frir a su hijo, encontrarfa la paz, podria olvidar con el trabajo...

Poco a poco fuimos volviendo al mundo de lo conereto. Tenia
su8 manos en 1as mias:

—Todavia podemos hacer algo, tenemos que encontrar una so-
tucion con vida, ne podemos dejarnos vencer. Debemos situar al nifio
en un medio que pueda compdriir, en una vida a su alcance, lejos de
la competencia e incomprensién de los sanos, un mundo donde su
hipermotilidad agresiva sea encuazada sin proferirle dafio ni ccasio-
nar rechazo. Busquemos juntos esa solucién. No podemos desespe-
rar. Tu solucién es la desesperada. Hay atin algo, hay una esperanza
con vida.

Hablamos largo tiempo, nos calmamos, valvié a ser ella, pero
ahora serena. Lo habia intentado, era su obligacion, estaba en paz
con su conciencia. Quiso matar el dolor, quiso darle a su hijo todo su
amor, para s6lo quedarse ella con el dolor de ese acto. Se veia con
fuerzas para enfrentarlo, si hubiera podido librar del dofor a su hijo.
Nunca vi ni of algo tan conscientermente puro y tierno como el amor
de esta madre. Dar swvida por un hijo es casi la gy suprema v tltima
de la vida. Pero afrontar resueltamente on sufrj:mignto que era una

T
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condena por liberar a su hijo pocas veces se ha visto enfrentado con
tanto herofsmo, con tan sublimado amor.

Esa baisqueda fue real. Pudimos encontrar, mejor dicho con-
tribuyé ella a formar con toda su energia un hogar para ese hijo,
donde se adaptd v vive en la paz de su demencia equilibrada en un
medio que lo acepta, vigila y protege.

S6lo puedo comparar esto en sentido contrario, como el otro
extremo de esta acendrada bondad, con la maldad de Medea, que
sacrificé de su mano a los hijos que twvo con Jasdn para abrevar su
sed de venganza, su odio egofsta hacia éste. i aquella es tragedia
gricga, ésta es tragedia de caridad, de bondad. ¢ Tragedia humana?




VI. Anemia aguda

I

Siendo yo practicante interno y estando de guardia en el Hospital
Pedro Visca, en el mes de mayo de 1954, ingresé un infante de un
affo y dos meses, trafdo en forma urgente por los padres porque esta-
ba blanco, frio y... casi muerto. Era un nifio de buen crecimiento,
hermoso, rublo. Estaba blanco como e} papel, con una polipnea su-
perficial. El examen clinico no agregaba nada a lo ya expresado.

Ingresado de inmediato y avisado el banco de sangre se tipificé
en seguida, y una hora o menos después de su ingreso estaba
paséndosele una transfusion, que to repuso rdpidamente. Horas des-
pués era otro nifio.

El diagnéstico era muy claro; anemia hemolitica aguda, la lla-
mada tipo Lederer, hem6lisis brasca, que aparece casi en forma pri-
mifiva (a veces luego de un estado febril banal, de la ingestion de un
medicamento o de un alimento).

En esa época, todos los nifios ingresados eran llevados a la
mafiana siguiente para ser vistos en radioscopia, igual que sus ma-
dres, como manera de detectar {as formas asintomdticas de tubercu-
losis pulmonar. Era ésta la primera tarea del médico ayudante, tarea
que incluso hacfa el jefe de Servicio, el primer radilogo pediatra del
pafs, doctor Héctor C. Bazzano. Precisamente ese dia le hizo la ra-
dioscopfa al paciente que hemos narrado. Estdbamos pasando visita

con el jefe de Clinica cuando aparecié el doctor Bazzano. Trafa en

una mano una radidgrafia que adn estaba en su chasis de revelado,
goteando. ;
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—¢Qué tiene el chico de la cama 167 —preguntd cortésmente—,

—Es un nifio que ingresé ayer de tarde con anemia aguda muy
grave, que ha mejorado luego de una transfusicn. Se trata de una
crisis hemolitica aguda.

—Lo vi en radioscopfa y le hice esta placa. Tiene todo el
hemitérax izquierdo ocupado con algunas imdgenes claras de gases.
Pensando que podfa tener una hernia diafragmatica congénita le hice
ingerir un poco de bario y vean ustedes.

Elevé la mano derecha que sostenfa la radiografia y vimos que
el contraste estaba en el térax. Todo el estémago se encontraba en é1,
ademds de una parte del colon como luego se comprobé. Ese mismo
dia al examinar sus materias vimos que eran totalmente negras; la
orina siempre fue clara.

If

Recordamos este caso por lo excepcional. La anemia aguda brusca
del nifio pequefio, en general entre uno y cuatro afios, es una afeccin
caracteristica de la clinica pediatrica y tipica de la urgencia pedidtrica.
Tenemos la impresidn de que hace treinta afios la veiamos con més
frecuencia. Sin embargo, adn seguimos viendo todos los afios algtin
caso. Prdcticamente siempre es una crisis hemolitica aguda, en nifios
previamente sanos cuya etiologfa nos es desconocida. La Hamamos
anemia de Lederer, que es una manera de resolver un problema po-
niendo nombre a lo que se ignora. jPero no es nada!' Actualmente
sabemas que es de origen antoinmune y producida por diversidad de
agentes, la mayoria ‘de ellos virales. Muchas veces son hemodlisis
intravasculares y presenta hermidglobina en orina, pero en otros casos
la hemolisis es extravascular, dando higado y bazo grande, sin hemo-
globina en la orina, lo que lleva a confundir o dificultar el diagndsti-
co.

! Lederer, M., A form of acute hemalytic anemia, pmbabiyﬁ‘o'

infection origin,
Ann. Journ. Medic., 1923, 170:500-501. N
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X

Pero la historia que refato tiene interés especial porque muestra que
debemos pensar en un diagndstico diferencial y, en segundo término,
que la hernia diafragmitica congénita, la hernia de Bochdalek iz-
quierda, puede tener nna latencia en su manifestacién clinica, hecho
pocas veces observado. Hsta hernia se manifiesta en el periodo
neonatal, como un sindrome de dificultad respiratoria de) recién na-
cido de término de instalacién inmediata, cuyo diagndstico clinico
es muchas veces muy simple: macidez y abombamiento def hemitérax,
desplazamiento de la punta cardiaca a la derecha, vientre chato, va-
cio en su sector izquierdo. La dificultad respiratoria es con cianosis
progresiva, que hace confundirla con una cardiopatfa congénita
cianbtica, pero tiene la particularidad ademis de los hallazgos
semioldgicos ya nombrados de su rdpida mejorfa con el oxigeno.

v

Las hernias diafragmaticas congénitas de expresién clinica tardia son
excepcionales. Descartando las hernias hiatales, las que ademés en
general no son congénitas, la hemos observado sélo en el caso que
hemos referido. Sin embargo, en la bibliografia se describen casos
de manifestaciones tardias, sobre todo en aquellas que no son tipo
Bochdalek, sino las llamadas por rolamiento, de las cuales la doctora
Irma Gentile y sus colaboradores han descrito un caso muy intere-
sante.” Un grupo aparte debemos hacer con las hernias diafragmaéticas
anteriores, Ja hernia de Morgagni que se origina en el hiatus formado
entre [as fibras costales y las fibras esternales del diafragma.’ Son en
general de pequeiia magnitud o contenido e inciden en particular en

* QGentile Ramos, k. et al,, Hernia diafragmiltica por rolamienty chStHLO Arch. Pediatr,
bluﬂucxy, 1983, 54:245-249,

* Morgagni, G.B., De sedibys (»lcaumm()rborumperurmwnuac indagatio, 176},
Libr. 1IE, 61. At
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nifios con anomalfa de Down. A éstas debemos agregar la hernia de
Larrey, que se produce por los haces xifoideos del diafragma.*

A%

Las causas de anemia aguda en el nifio son dos: 1. La crisis hemolitica,
de causa corpuscular (menos frecuente; si bien estas crisis hemoliticas
pueden ser severas raramente son cxtremadamente graves) o
extracorpuscular, ya sean intra o extravasculares. 2. La hemorragia
digestiva, que es secundaria siempre a una lesién o tilcera gastroduo-
denal aguda en pacientes con enfermedad neurolégica aguda (trauma-
tismo cranecencefdlico, encefalitis, posoperatorio neuroquirirgico),
es la lfamada dlcera de Cushing o crénica (encefalopatia crénica) y
la que se ve en los grandes quemados (dlcera de Curling, que puede
asentar en cualquier punto del tubo digestivo).

El tratamiento de las erisis hemolfticas tiene resultados varia-
bles. Aun cuando no disponfamos mds que de las transfusiones de
sangre, la mayorfa evolucionaba bien. Actualmente indicamos
corticoides, azatioprina y la esplenectomifa con resultados mejores
pero hemos sin embargo perdzdo algunos pacientes; se recomienda
su tratariento con gamaglobulina hiperinmune como preferente.

Siempre decimos que los nifios con encefalopatias cronicas
graves enferman o mueren por tres causas: hemorragia digestiva,
neumonfa aspirativa o estado de mal convulsivo.

* Larrey, D.J., Recueil de mémoires de chirurgie, Parfs, 1823, 211. Larrey fue el
creador ac:ldemlco de la cirogfa de guerra. De ¢l dijo Napoledn: «Fs el hombre
mds virtuoso que he conocido y ha dejado en mi la idea del ve;dadero hombre de
bien» (Dict. Encycl. Scienc. Medic., Dechambre, ser, 2, {’ans" 1868, 1:464-460),

% Busel, 1.B. et al., Intravenom treatment in autoinmune hemolytlc anemia, Vox.
Sang., 1986, 51:204-269.



VI La albuminuria ortostdtica

Cterto dia acudieron a mi consultorio pidiendo que les atendiera en
forma urgente un matrimonio con un hijo. Invocaron, a fin de doble-
gar las fuerzas del orden y la justicia, ser conocidos de un amigo
mfo. Estaban tan ansiosos que apiaddse mi ayudante, acced{ yo, y ya
estaban como quien dice frente a mi.

Era el propositus un nifio grande, o un hombre chico, tnico
hijo, un imberbe que ya iniciaba su adolescencia, flaco, alto, leptosé-
mico, o como queramos Hamarlo, pero de aspecto saludable.

~Doctor —me dijo la madre—, nos envia nuestro doctor, porque
este nifio tuvo en dias pasados una gripe. La gripe fue tan fuerte y
con tanto dolor en el cuerpo, sobre todo en los rifiones, que el médi-
co, preocupado, le indicd un examen de orina, Ya se ha curado total-
mente, pero hoy fui a buscar el examen de orina y al entregarmelo la
empleada del laboratorio me dijo alarmada: «Tiene algo en la orina.
jConsulte urgente a su médico!».

Apenas en sus manos el resultado, abi1d el sobre y pudo leer
en vez del «no contiene» esperado, «albiimina: nueve gramos por
litrox,

Del laboratorio fueron a ver al médico tratante y de éste aqui.
fue una urgencia desesperada: «;La gripe le ha afectado el rifién?
¢ Tiene una neiritis, doctor? {Estamos tan preocupados!».

Miré al muchacho, miré a los padres, iiré nuevamente al
muchacho, ;qué enfermedad podria tener que no fuerano tener nada?
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Luego de un exigido mds que necesario examen, auscultacion,
toma de presién arterial y demds, les dije:

—Sefiores, vuestro hijo no tiene nada.

- Y la albtmina en la orina?

—Seiiora, este joven tiene lo que se denomina una albuminuria
ortostitica tfpica y caracterfstica de los jovenes altos, flacos, y que
no tiene valor patoldgico ni una causa conocida o indiscutible.

Viendo a cara mds tranquila de los padres, pero que no esta-
ban totalmente convencidos de mi aseveracién y prondstico, com-
pleté mi diagndstico con la siguiente indicacién,

~A fin de estar seguros de esto —les dije~ vamos a hacer lo
siguiente: al llegar a su casa que el joven orine y guarden la orina.
Que se acueste y no se levante en doce horas, ¥ luego recogen esa
orina del reposo y llevan ias dos muestras al aboratorio. Ustedes
verdn que la primera tendrd nuevamente varios gramos de alblimina,
mientras que la segunda serd totalmente normal. Les ruego que vuel-
van con los resultados la semana préxima.

Asf ocurrid, y asi vinieron todos, nifio, padres v los patrones
del padre a agradecerme el feliz término de sus justificadas inquietu-
des.

i1

La albuminuria ortostdtica sigue siendo un desaffo para pediatras,
patélogos, nefrélogos y ortopedistas. Fue descrita por Frederick Pavy
en 1885, en estos sencillos términos:

En la mafiana temprano Ja orina ne contiene albiimina. Luego
aparece a Jas 9,10, u 11 de la mafiana, a veces recién a primera
hora de la tarde: Luego de alcanzar un mﬁxiqﬁﬂ comienza a
disminuir v a menudo, por la noche, ha désgparacido al
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acostarse. ista afeccion cuando es reconocida puede durar
semanas y a veces meses, e incluso afios. No se acompafia de
ningdn trastorno de la salud.!

A esta pristina descripcién nosolégica poco se ha agregado.
Se ve en sujetos largos y finos, leptosSmicos, presentdndose en la
adolescencia; aparece en posicidn de pie, ortostatismo, y desaparece
acostado, en decdbito. Se ha agregado también como alteracién la
lordosis, 'ensellure lombaire, pero no es un hallazgo constante ?

En upa ocasién, mi tan estimado como longevo amigo, el pro-
fesor Rodolfo V. Tdlice, me refiri6 la anéedota siguiente, en la cual
¢l mismo es el paciente. Cursando los primeros afios de la carrera de
medicina, con unos compafieros habfan instalado en el sétano de la
casa de uno de ellos un pequefio laboratorio de fisiologfa y andlisis
clinicos, en el que repetian las experiencias y andlisis que realizaban
en las clases practicas de la Facultad. Llegd el turno del examen de
orina, y practicaron todos los procedimientos para investigar sustan-
cias normales y anormales en elia. Al realizar la prueba de Tanred
todas las muestras de orina de sus compaiieros fueron normales, pero
fa de €l acusaba un fuerte precipitado denunciando la presencia de
abundante cantidad de albiimina, La alarma fue general, ya lo veian
en poco tiempo con fa temida uremia. Pero esa albimina no alterarfa
la robusta y permanente salud que pasados ya mis de sesenta afios
sigue triunfante en ef cuerpo y alma de nuestro vegentii (viene este
neologismo de vegentud) maestro.

No le dieron las piernas para acudir al consultorio del enton-
ces novel doctor pero ya aureolado de sagacidad y claro talento clini-
0, Juan César Mussio Fournier. Con su natural bondad, acogid al
Joven estudiante y a sus primeras palabras le espeté el preciso diag-
ndstico: albuminuria ortostitica. Talice y sus compinches se encar-
garon de cuantificar y determinar el dngulo minimo que debfa tener

! Pavy, EW., Cyclic albuminuria i the apparently hea[tfﬁ!, Lancet, 1885, 2:706-
SO E

708. LY
* Marie, P, Legons de Clinique Medicale, Pasfs, 1896, 143-176.
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el cuerpo sobre el plano horizontal para que apareciera fa tan temida
come inocente albuminuria.?

¥ Bsta anécdota est4 referida en une de los numeros
tariog del muy conocido colega, por haber]
hizo Juan César Mussio Fournier (c.1924).

0s librog.dé anéedotas y comen-
¢ ocurrido a él, y cuyo diagndstico lo



VIIL. Tos intratable: jtratadal

I

Casi nunca he asistido adultos. Pero a veces... los cifnicos somos
clinicos y nada que afecte al hombre puede no interesamos.

Por mi inveterada aficidn, diria adiccion, a los libros, fui y soy
amigo de casi todos los Hbreros de viejo de Montevideo. En una
época asist{ a sus hijos y a muchos de ellos los sigo asistiendo... Ya
son adultos. Siempre han sido muy generosos conmigo, y una gran
parte de mis buenos libros, de algunos folletos de extrema rareza gue
s6lo yo aprecio, me los reservan ellos.

Mi amigo, y de los viejos, Julio Moses, recién se iniciaba como
librero. Su tienda «Oriente y Occidente» es muy conocida en la calle
Cerrito, en los bajos del Club Catdlico, donde ofrece libros de gran
jerarquia v tiene un negocio de venta con ef exterior de mucha -
portancia en el que goza de justo renombte y confianza de sus clien-
tes. Allf solemos reunirnes al acaso del encuentro muchos aficiona-
dos a los libros: Juan E. Pivel Devoto, dilecto amigo, figura
hegeménica de nuestra historiograffa, gran amigo de Julio; Vicente
0. Cicalese, el jovial maestro de filologia clasica; Olaf Blixen, ami-
go de tantos afios, antropdlogo culturai de tal calidad que siempre
escuchamos, y otros tantos. En sus inicios como marchand, Moses
tenfa su puesto en la feria en la esquina de Paysandd con Tristdn
Narvaja y en su casa en la calle Blandengues y Emilio Reus, donde
vivia con sus padres, un buen depdsito de libros donde yo concurria
a menudo a hurgar entre volimenes, folletos,. revistas, panfletos,

separatas, hojas sueltas, etcétera.
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I1
En una de esas visitas encontré a Julio muy inquieto.

~Bstoy muy preocupado por mi padre. Tiene 70 afios, y desde
hace varias semanas estd con una tos tan intensa, persistente y perti-
naz que le impide dormir e incluso alimentarse bien. ;El pobre viejo
no da mas! {No duerme ni come!

Requer{ fa historia de ia enfermedad si asi podemos llamar a
algo que se expresa sélo por un sintoma: tos. Y no hay mds historia
clinica: sdlo tos. Los médicos que lo vieron —que fueron varios
generalistas, neumdlogos, gastroenterdlogos— le indicaron infinidad
de exdmenes que resultaron todos normales. Entre €stos incluyo una
endoscopia de la via aérea. Se resolvid hacerle medicacién sedante o
supresiva de Ia tos: ipeca, dionina, codeina. Desfilaron fos goteros
sin ninguna eficacia y si la tenfa era a costa de una sedacién que lo
adormecia y le impedia toda actividad. Incluso fue consultado el pro-
fesor de farmacologfa a fin de buscar una forma de suprimir la tos
con la menor accidn depresiva cortical. «;No Jo veria usted, a ver
qué le parece?», me pregunts al fin.

En la habitacién contigua estaba el paciente. Un pequefio
ashkenasi polaco, recio y saludable, aunque con ojos cansinos, algo
deprimido por las medicaciones, sastre de profesién. No habia sido
fumador, nunca habfa estado enfermo. Tosia en crisis reiteradas, casi
permanentemente. Tenia tos seca, irritativa, irritante. Si habfa adel-
gazado no era por falta de apetito, sino que reducia la ingestion de
alimentos pues fe provocaba adin més tos, sobre todo fos sélidos. El
examen somero Gue le hice fue totalmente normal, salvo una muy
discreta hipertensidn arterial. Di una mirada a la carpeta ilena de
informes clinicos y exdmenes de laboratorio. Me detuve en [as radio-
graffas de térax, que eran todas normales, y en un excelente estudio
laringobroncosedpico, también normal.

¢Qué podria ser aquello tan singular? Estd descrito el hipo
permanente, pero ¢Ja tos casi permanente? Todp se habia hecho. To-
dos los tratamientos se habfan intentado sin el'ienor resultado. Se
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trataba de un caso de tos intratable.

Pensé, entonces, jno serd esto un fenémeno cerebral paroxis-
tico? ; No puede ser esto una forma de epilepsia secundaria? Asf se
lo expresé al viejo Moses, quien entre esperanzade e incrédulo me
ofa cortésmente. Prescribi peu (difenilhidantoina) con Fs (fenobarbi-
tal) v le dije que me avisara 0 yo pasaba, no recuerdo bien, en una
semana para ver el efecto de esta nueva y ademds insolita medica-
cién. Como vamos a ver, esto dHimo no se cumplid. Mucho antes
habia novedades.

Dias después, una noche tocaron el timbre en casa. Era Julio,
irradiaba felicidad. Trafa un cajdn de libros. jBien conocfa mi viciol
iSu padre no tosfa mds! El mismo dia de mi visita habia tomado las
tres dosis prescritas y rdpidamente desaparecid lfa tos. Ya no tenfa
108, después de muchos meses de esa tortura,

Mantuve la medicacién durante varios afios, con excelente
tolerancia por cierto, y el viejo sastre del barrio judfo de Goes, alegre
y contento, volvid a empufiar su enorme tijera, que hoy luce en el
ascritorio de Julio v que cada vez que la veo, recuerdo...

I

No he revisado la literatura pero no conozeo un caso similar. jFae un
efecto placebo? Més me inclino a pensar que mi hipétesis inicial es
la correcta. Un foco de irritacidn a nivel bulbar provoca el refiejo
incontrolable que desaparece con medicacion especifica. Se ha di-
cho que 1a tos es el centinela del pulmoén, por lo cual como los bue-
1108 centinelas sus receptores se encontrardn no sélo en €L, sino en
punios estratégicds alejados. El reflejo tusigeno tiene receptores en
lugares tan alejados del drbol respiratorio como por ejemplo el ofdo
medio. Bstos son mdas abundantes en el hombre que en otros mami-
feros. Su profusién en nuestra especie estd ligada seguramente a la
estacién bipeda, que hace la via de ventilacién mds vulnerable por la
gravedad, por lo que la seleccién natural presgrvé receptores més
distantes ¥ que por tanfo agregan mayor segusidad a la funcién.
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Sin embargo cabe otra posibilidad etiopatogénica. Se ha des-
crito recientemente el caso de una persona de 74 afios que tosié du-
rante 15 afios, tos rebelde a todo tratamiento: jnadie le habfa tomado
el pulso! Este era irregular. Al tomar el pulso se comprobd que la tog
se despertaba cuando se omitia un latido. El 5¢G mostrd una arritmia
sinusal y frecuentes complejos primitivos atriales untfocales: tos in-
ducida por complejos atriales prematuros. Tratado con dosis altas de
propanolol, 60 mg diarios, mejoré en forma espectacular.’ Yo no toms,
ni creo que nadie tomé con atencidn el pulso del viejo sastre, cabe
pues la posibilidad de que la DPH, cuya accidn ewritmica es bien co-
nocida, activara algdin mecanismeo central o periférico.

v

La palabra tos tiene origen griego y significa profundo, pues
la tos proviene de lo profundo del pecho: «Tussis Graeca ab altitudine
vocatur, quod a profundo pectoris veniat»?

! Odeh, M. y Olwen, A., A man who coughed for 15 vears before a doctor took his
pulse, Lancet, 1996, 348:378.

San Isidoro de Sevilld, De medicina, en Efymologiarum (635), vol. 7. Bentos,
viene de bios, vida; y s, de profundo, es decir vida en el fondo del mar De
medicing, en la célebre obra del primer doctor espaiiol, deberfa ser lefda por todos
los médicos, pues en forma asaz amable nos ilustra sobre.la etimologfa, y por
tanto el sentido profundo de todas las palabras del Iéxicg.médico. Ver excelente
seteccién en Arcas, LA, Tovar, A. y Ruiz Moreno, A., L& medicina en la abra de
San Isidoro, Publ. Inst. Hist. Med., Buenos Aires, EQSO‘,‘M&), 205.

2



IX. Sarampién que no se cura

|

Eue una noche de crudo inviemo. Una vez més llamo 1 viejo amigo
Roberto Garcia Giielfi para decirme: «Fernando, quiero ver contigo
wn nifie, un lactante que estoy asistiendo por un sarampioén pero...
ino se cura! Sigue con fiebre alta y todo brotade y lo veo mal». Sin
mds ni mas, enfilé hacia Colén, y en una de sus calles caracteristicas
que cruzan la avenida Lezica estaba esperdndome acompafiado del
padre del paciente.

La historia clinica era clara y sencilla. Estébamos en el acmé
de una intensa epidemia de sarampion pero, si bien no habfa ningin
hermano escolar ~¢l paciente de sicte meses de edad era ¢l primer
hijo de la pareja—, vecinos, primos y demés nifios allegados habian
tenido sarampién. Habfa comenzado dfas antes con fiebre, estado
catarral, Juego se Je habfan brotado la cara, el cuerpo y los miembros
y mantenfa 39 grados de fiebre. Al colega ya ie habfa llamade la
atencion la intensa y persistente erupcién, as{ como el aspecto
edematoso de la piel. Se palpaba una franca hepatoesplenomegalia,
que fe hizo temer una complicacion bacteriana y una sepsis. Discreta
polipnea y depresidn neuropsiquica completaban la signologia.

$6lo al ver la duda de mi amigo —pediatra de impecable for-

maci6n, brillante interno, conocedor oMo nadie de la morbilidad .
primaria y de todas sus varianies-, se me representd la descripeidn

de Ta histiocitosisx, hoy llamada de Langerhans, en su forma sistémica
del lactante, invariablemente fatal, llamada sindrome de Abt-Letterer-
Siwe (que con justiciatleva el nombre de tres ilustres pediatras), que

se caracteriza por hepatoesplenomegalia, erupcién morbiliforme,,
adenopatias y fiebre. P

A
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De inmediato informamos a los desolados padres de la enor-
me gravedad y que intentarfamos hacer lo posible, para lo cual tras-
ladamos al nifio a fa sala 12 del Servicio del profesor Portilio, Flospi-
tal Pedro Visca, entonces a mi cargo. La fiebre continug, aparecieron
convulsiones y el lactante fallecié a fa mafiana siguiente. Pude
documentarlo post mortem; le realicé con trocar varias punciones
idpsicas del bazo y el higado (pues no nos fue autorizada la autop-
sia) que permitieron probar la evidencia clinica, estudic anatomopa-
tolégico que realizé nuestro brillante y malogrado amigo Tornds
Kvasina. En vida del paciente el diagndstico se debe hacer por biop-
sia de piel. :

H

Se han descrito tres entidades aparentemente diferentes de la
histiocitosis de Langerhans. La primera se caracteriza por afectar
primordiaimente adultos o nifios mayores, dande lesiones osteoliticas
circunscritas, inicas o miltiples, es el granuloma eosinéfilo. La se-
gunda afecta a nifios menores, entre dos v seis afios y da una triada, a
veces una tétrada muy caracteristica: lesiones osteoliticas general-
mente craneanas, exoftalm{a uniiateral, diabetes insipida y mas rara-
mente fafla de crecimiento, es el llamado sindrome de Hand-Schiiller-
Christian. La tercera, que incide casi exclusivamente en el laciante,
es la forma diseminada, sistémica, con erupcién morhiliforme per-
sistente, adenohepatoesplenomegalia y sindrome febril, es el sindro-
me de Abt-Letterer-Siwe, que acabamos de narrar. En 1933,
Lichtenstein unificd las tres entidades indudablemente vinculadas
en una, y la denomind histiocitosis x, #€rmino que persistic hasta ser
sustituido por el de histiocitosis de Langerhans. Se han conservado
las designaciones clinico-etarias para individualizar las tres formas
descritas. La descripcién princeps de la forma diseminada, sistémica,
corresponde a los autores nombrados.’

' Lichtenstein, L., Histiocytosis X, Integratien of eosinophilie granuloma of bone.
Letterer-Siwe and Schiiller-Christian disease as related maftifestation of a single
nosologie entity, Arch. Ped. Path., 1933, 56! 84-102. Una excélénte revision para
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Todas las variedades unificadas por Lichtenstein tienen la
misma unidad citoldgica: la presencia de la célula o histiocito de
Langerhans.? Por tanto, la Histiocytic Society ha propuesto denomi-
nar esta misteriosa entidad (serd por ello que cambia tanto de nom-
bre) con el de histiocitosis por células de Langerhans, distinguiendo
en ella tres clases o grupos (ver cuadro II).

HI

Frente a an nifio, mds frecuentemente un infante, que se presenta con
hepatomegalia o hepatoesplenomegalia y ficbre; a lo que puede
agregarse signologfa respiratoria, elementos de sindrome de coagu-
{acidn intravascular enzimdtica y acidosis, es mandatoric tomar una
conducta diagnostica bien establecida.® Propenemos formular ini-
cialmente el diagnostico semioldgico de sindrome de hiperplasia
reticulohistiocitarta aguda o subaguda.

Fste puede deberse a cuatro causas: infecciosa, tOxica,
inflamatoria (mesenquimatosa), metabdlica o blastomatosa (neopld-
sica) (ver cuadro 1).

La causa infecciosa puede ser: |. Bacteriana. Confleva Ja pre-
sencia de un factor predisponenie, por ejemplo una inmunodeficiencia
congénita o adquirida de otra afeccidén como ser anemia falciforme.
Tres genes son los que con mayor frecuencia dan fugar a sepsis con
estas caracteristicas: Strepfococcus preumoniae, Neisseria menin-
gitidis y Haemophilus influenzae. Cursan en general sin espleno-
megalia, y el diagndstico exige el hallazgo del gerrnen en sangre,
orina o LCR. Un lugar especial debe reservarse a la forma sistémica

la época de esta afeccion hecha entre nosotros es de Sanguinetti, C.M, et al.,
Granuloma xantomatoso eosinéfilo (Sindrome de Hand-Schilller-Christian), Ac-
cién Sindical, Montevideo, 1955-1936, 16:1-76 y 17:143,
Chu, T. et al., Histiocytosis syndromes in children, Lancet, 1987: 208, y Egeler,
R.M. y D’Angio, G.J.. Langerhans histiocytosis, Journ, Pediatr., 1995, 127:1-11.
Jones, V.F. y Buchino, 11, A three-month-old girl with'fever and hepatomegaly,
Journ, Pediatr., 1995, 126:663-668. RN

wa

o



64 FERNANDO Maft GarzON
Cuadro I
SINDROME DE HIPERPLASIA RETICULOHISTIOCTTARIA
AGUDA O SUBAGUDA
Infeccién Téxico Ieflamacion
Buacteriana Acido acetilsalicilico  Lupus eritematoso

S.pnewmoniae

N.meningitidis

H.influenzae
Histopiasmosis

H. capsulatum
Virus

MV

Epstein-Baer

Herpes simple

Metabdélico

Errores congénitos
del metabolismo

Glicidos
Galactosemia
Glucogénesis

Mucopolisacaridosis

Lipidos
Acidos grasos
Lipidosis
Mucolipidosis
Protidos
Aminoacidemias
Ciclo de [a urea

Pirinas y Pirinidosis

Sindrome de Reye diseminado
Forma sistémica de la
artritis reumatoidea

Neoplasia

Sindromes mieloproliferativos
primarios
secundarios

Neuroblastoma*®

Linfomas
Hodgkin
No-Hodgkin
por células T*

Histiocitosis (ver cuadro II)
Tipo I Langerhans
Tipo I fagocitos mononucleares
Tipo Il maligna

* 51 bien eslas afecciones no tienen como causa primaria tina HRHC, clinicamente se
presentan en la misma forma y con cierto grado existe ung teaccidn ruc,



Meyouasitia, UNa INTRODUCCION A LA PEDIATRIA 63

de la histoplasmosis, que cursa con adenopatfas e infiltracion pulmo-
nar. La primera medida muestra los histiocitos con el Histoplasma
capsulatum en su interior. 2. Viral. En primer término, la forma agy-
da de la citemegalovirosis, la mononucleosis infecciosa, con sus ex-
presiones tipicas de adenopatias, conjuntivitis, faringitis, la férmula
sanguinea tipica y las reacciones seroldgicas. Fl virus del herpes sim-
ple puede manifestarse bajo esta forma, que muestra particylar
neurctropismo y afecta en general al lactante en los primeros meses.
Debe considerarse si existen posibilidades de contagio del sipa.

La causa téxica estd representada por el dcido acetilsalicilico,
luego de haber sido tratado por una enfermedad banal con dicho fr-
maco, y cuando aparecen signos de falla hepdtica aguda, coma e hiper-
amoniemia, En general, no presentan esplenomegalia ni neumonia.

Las enfermedades del mesénquima o inflamatorias como el
lupus eritematoso, la forma sistémica de 1a artritis reumatoidea, pue-
den dar esta signologia en toda su expresién.

Las enfermedades metabslicas en sus miltiples formas, cuan-
do son agudas, se presentan en general con hepatoesplenomegalia,
newmnonia y acidosis, v aunque muchas veces su origen no est en el
sistema histiocitario, €ste participa reactivamente. Asi, debernos con-
siderar en el diagndstico diferencial los errores con génitos del meta-
bolismo de los glicidos (glucoquisis), de los lipidos (espinolipidosis,
gangliosidosis, etcétera) v de los prétidos (aminoacidemias).

Por dltimo, se encuentran las formas debidas a neoplasia. Se
presentan con organomegalia, anemia y trombocitosis, Antes de pa-
sar a su consideracién debemos hacer lugar a los sindromes
mieloproliferafivos, tanto primarios (crénicos o transitorios) como
secundarios ¢ infecciones, Se caracterizan por la gran respuesta
medular con pr‘diifcracién de formas inmaduras (blastos,
hematoblastos, etcétera), qie puede ser la forma de presentarse de
una leucemia mielobldstica. La primera neoplasia propiamente di-
cha que debemos recordar es la leucosis congénita, generalmente
asociada a una aberracién cromosémica: sindrome de Down, de
Turner, trisomia, nueve en mosaico, monosomia,-siete en mosaico.
El neuroblastoma es una forma de presentacién don fas caracteristi-
cas completas, aunque en general sin esplenomegalia. Los linfomas
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requieren la individualizacién de un tumor, pero puede no ser asf. De
las dos divisiones, la enfermedad de Hodgkin es excepcional en el
nifio pequeiio y no reviste una instalacion aguda y sistemdtica. De fas
formas no-Hodgkin, el que puede presentarse con un HRHA es ef
linfoma eritrofagocitico T-gamma, que cursa con adenomegalia y
masa tumoral.

Consideremos finalmente los sindromes histiocitarios, origi-
nados en la serie fagocitica mononuclear.

Estos sindromes, tan agudamente agrapados por Lichtenstein,

deben ser unidos también a otros que tienen como denominador co-
muin la proliferaci6n histiocitaria, pues mucho se ha aprendido de la
fagocitosis mononuclear (histiocitos en su relacion con otras células
y la célula de Langerhans, una forma particular de histiocito que
origina la Hamada histiocitosis x). Por ello, se ha propuesto fa si-
guiente clasificacion de estas curiosas, enigmdticas y paraddjicas afec-
ciones: :
Clase 1. Histiocitosis de Langerhans. Comprende los sindromes clé-
sicos ya nombrados v Hamados por Lichtenstein histiocitosis X. 5610
se obtiene un diagndstico presuntivo por la citologia o histologfa.
Sélo se tiene la seguridad cuando se reinen por lo menos dos de los
siguientes criterios: reaccién positiva a la aTpasa, proteina S-100, X-
D manosidasa o ligado a la aglutinina del man{ (peanur). El diagnos-
tico es definitivo cuando por microscopio electrénico se encuentran
los grénulos de Birbeck o se demuestra la presencia determinante de
antigeno T-6 en la membrana de las células de la lesion. La etiologia
no se conoce. Hay evidencia de que se debe a unaalteracién inmuino-
16gica. No es un proceso maligno en si mismo. Los casos van desde
aguellos rdpidamente progresivos y que llevan a la muerte por in-
competencia inmunoldgica —como el que hemos descrito—hasta otros
que no requieren ningln tratamiento y son autorresolutivos.

Clase YI. Histiocitosis por fagocitos mononucleares diferentes a las
células de Langerhans, ligados a proliferacién de histiocitos y
linfocitos. Las dos mds comunes so:

1. La linfohistiocitosis eritrofagocitica g presenta como un
sindrome histiocitario agudo con hipertrigliceﬁdppia, pleocitosis en
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el liquido cefalorraquideo pero en general sin lesiones dseas ni cuté-
neas. Hay hemofagocitosis. Bs de herencia autosémica recesiva y
generalmenie mortal. Hemos observado un caso, que guarda todas
{as caracteristicas descritas, en un lactante de tres meses hi jo de pa-
dres consanguineos.*

2. Sindrome hemofagocitico asociado a infeccidn. Bs idéntico
al anterior pero sin presentacion familiar y debe lograrse individuali-
zar con certeza ¢l germen en causa,

3. Otros sindromes histiocitarios: histiocitosis sinusal, con sus
enormes adenopatfas tan caracterfsiicas,’ el xantogranuloma, el
reticulohistiocitoma, etcétera.

Clase HII. Afecciones histiocitarias malignas muy diffciles de dife-
renciar de la histiocitosis de Langerhans, tipo Abt-Letterer-Siwe, si
no median pruebas inmunohistoquimicas. Son aulénticas enferme-
dades neopldsicas: :

1. Leucemia monocitica aguda (FaB M5), con médula Gsea con
mis de 30% de monoblastos leucémicos y menos de 20% de
granulocitos precursores; es estearasa positivo.

2. Histiocitosis, con células de Langerhans v células dendri-
ticas. Toma los ganglios linféticos, bazo, higado, piel y huesos.

3. Linfomas histiocitarios (sarcomas histiociticos), son simi-
lares a las entidades anteriores pero se manifiestan en forma tumoral.

4. Nuevas técnicas inmunohistoquimicas permiten hoy carac-
terizar mejor esta entidad como originada en linfocitosis T, aunque
pueda atin considerarse una forma muy rara de histiocitosis maligna
primara.

Hemos visto con esta somera clasificacion las variedades que
puede presentar un sindrome histiocitario agudo. Le importante es
saberlo reconocer clinicamente, establecer el diagnéstico presuntivo,

* Kierzscmbaum, 1., Histiocitosis sinusal con linfoa(icnogiltia masiva, Arch. Pediatr,
Uruguay, 1979, 50:115-121. e
5 (Caso asistido con el doctor Agustin Dabezies (¢, 197935 %
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“Cuadro 1
CLASIFICACION DE LA HISTIOCITOSIS

L De Langerhans

Granuloma eosindéfilo
Sindrome de Hand-Schiiller Christian
Sindrome de Abt-Letterer-Siwe

L. Por fagocitos mononucleares y alteracién antigénica

Linfohistiocitosis eritrofagocitica
Eritrofagocitosis infecciosa
Histiocitosis sinusal
Xantogranuioma
Reticulohistiocitoma

M1 Histiocitosis maligna

Leucemia monocitica
Con células de Langerhans y dendriticas
Por linfocitos T

el diagndstico evidente y el diagnéstico definitivo, tres etapas de tres
diagnésticos que muchas veces se confunden, se obvian, se olvidan:
1. Establecer el diagndstico clinico: sindrome reticulohistiocitario
agudo que puede corresponder a las tres clases nombradas. 2. Fsta-
blecer el diagnéstico fisiopatolégico o patogénico (alteraciones
mmunoldgicas, citbpicas, etcétera). 3. Llegar al diagnéstico definiti-
vo, el cual exige determinados requisitos para la determinacién
nosolégica de la entidad.




X, Alls well that end well

No sélo con [os errores propios se aprende sino también con los aje-
nos y mis cuando éstos son cometidos por personas de muy depura-
da formacién clinica.

De la historia que veoy areferir sélo tengo los datos esenciales,
globales, conceptuales. Pero ello no deja de tener acendrado valor.

El profesor Julio R. Marcos (1908-1963) fue una figura des-
collante de nuestra pediatria que se caracterizo por su clara inteli-
gencia, su penetracidn clinica, su facilidad docente y su fuerte cardc-
ter que daba un cariz propic a su personalidad que campeaba entre
resuelta y agresiva, entre soeberbia y burlona. {Cuidado con Marcos!
1S1 supiera Marcos! ; Andd a decirselo a Marcos! Eran Interjecciones
habituales para referirse a €l. Demoledor en sus juicios, claro en sus
ideas, amigo de sus amigos. Pertenecid a la brillante generacién de
profesores agregados de Clinica Pedidtrica de 1943, cargo que asu-
mid luego de una carrera de asistencia completa en el Ministerio de
Salud Piblica; concursé desde practicante interno hasta jefe de Ser-
vicio y también completd su carrera docemnie ganando reiterados con-
cursos. Su interés por la pediatria fue siempre generalista, con mar-
cada preferencia hacia la psicologia vy psiquiatria infantiles, activi-
dad en la cual logrd la creacién de un servicio, hoy Cétedra de Psi-
quiatrfa Infantil. Pero sus inquietudes se volcaron preferentemente
hacia la patologia hepdtica, sobre la cual publicé, con su gran amigo
Alberto Munilla, excelentes trabajos.'

! Marcos, LR. y Munilla, A, La cirrosis hepética en cl n
triee, 1949, 317-336. '

o, en Lstudios de Pedia-
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De amplia clientela en ville, como é] solfa Hamar a sus pacientes
privados, su parecer era aceptado sin discusién, y a su consulta
concuirian pacientes de todo el pafs en busca de st autorizada opinidn.

Uno de esos pacientes, un nifio de escasos afios, comenzs a
tener trastornos digestivos inespecificos, distension abdominal, leve
anorexia {con un estado general bueno, aunque muy delgado). EI
exarmen s6lo mosiraba un higado con un aumento discreto de volumen.
En ese momento no se hacfan biopsias hepdticas, de manera que el
higado grande, el malestar inespecifico y alguna alteracién en el
examen funcional hepdtico lo llevaron a hacer el diagndstico de una
hepatitis anictérica. Prosigui6 con el tratamiento adecuado, de rEpose,
calor y dieta, con lo que el paciente mejord pero I hepdiomegaha
persistia. Con ¢l transcurso de los afios ésta se hizo mds dura, si no
mds grande, y aparecieron signos discretos de hipertension portal,
por lo que realizé el diagnéstico clinico de cirrosis hepdtlca
poshepatitis.

En reiteradas oportunidades, sabiendo que yo me interesaba
muy especialmente por la cirrosis hepética infantil, me relaté este
caso, que de manera particular e preocupaba, y me ofrecid que viera
al nifio.

El enfermo se mantenia compensado, con vientre grande e
higado duro, perc sin signos de descompensacidn hepdtica, con
medidas terapéuticas simples: dieta, complementos vitaminicos,
diuréticos, etcétera. Yaen ese momento el paciente era un adolescente.

Marcos, un hipertenso de larga data, tavo un accidente vascular,
que en forma rdpida lo llevé a la inactividad y a fa muerte. | Tenia
s6lo 55 afios! Para sus discipulos y para la pediatria nacional fue una
pérdida sentida; su persond lidad lenaba un cometido dificil de
sustituir.

_ Pero volvamos a su joven paciente. Quedd sin médico, siendo
un enfermo de delicado cuidado que era atendido por Marcos en forma
vigilante y cuidadosa, y en un estado de excelente compensacion
pese a los signos y sintomas irreducibles de su afeccién. Al verse
privados de su médico de siempre, los padres del j Joven lo llevaron
para que continuara su asistencia al doctor Jorge nghlero cardidlogo
eminente como también generalista distinguido. -,
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Usted podria tener lo que fuera, pero si iba a ver a un cardidlogo
en esa época no dejaba de hacerle dos cosas: una radioscopia de
térax y un electrocardiograma. Y en ese mismo momento se
desmoroné un diagndstico sustentado durante afios y surgié otro,
indiscutible, palmario. Al observar su silueta cardiaca vio un pequefio
corazdn que no fatia y en el electrocardiograma mostraba baje voltaje
de todas las derivaciones: pericarditis constrictiva, sindrome de
Hutinel, seudocirrosis de Pick ?

Pocas semanas después el joven estaba operado y actualmente
se encuentra curado. Yo conozco a sus padres, y sé que siendo como
son personas de una probada calidad humana supieron comprender
que les tocd sufrir el inevitable, aunque por cierto siempre nos acecha,
error humano, nada menos que en un médico de condiciones clinicas
tan excepcionales.

i

Podemos, sin dudar, decir que este relato tiene muy numerosas
consideraciones, que vamos a comentar sine ira ef studio, como dijo
Tacito. . : :

No hay verdad clinica si no es compartida. Esta afirmacién
que yo siempre postulo tiene una particutar vigencia. Con pdcientes
en los cuales el tratamiento o la evolucion, ante una prueba material
indiscutible v suficiente {(son muy pocos estos casos) no dan
certidumbre de la verdad, deberemos buscar, discutir o compartir el
diagndéstico que proponemos.

2 El cldsico sindrome de cirrosis hepética cardiotuberculosa fue descrito por Victor
Henri Hutinel (184921933): Cirrhoses cardiaques ot ¢irrhoses tuberculeuses chez
Penfant, Rev. Men, Med. BEnf, 1893, 11:529.574. Ajf'aﬁ() siguiente el pediatra
alemédn Friedel Pick (1867-1926) describid el mismd'sindrome: Uber chroniche
unter de Bilde der Lebercirthose verlaufende du Péridardites (Pericardilishe
Seudalebercirrhose), Zschr. Klin, Medic., 1896, 29:385:410,
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i1}

Frente a una hepatomegalia, con o sin vientre grande, con o sin ascitis,
la primera medida que se debe tomar es ver la silueta cardiaca, diré
mds, ver latir el corazén. Cuando en 1984 me hice cargo de la Clinica
Pedidtrica B, fue internado un adolescente portador de una anomalia
de Down, que presentaba una hepatomegalia con vientre grande. Fra
enviade por el Servicio de Tisiologia pues habia tenido una granulia
tuberculosa de la que habfa curado sin secuelas. Primero quise miraslo
en radioscopia: tenfa una silueta cardiaca normal pero inmévil. Fue
operado por el equipo del doctor Nosar y curd perfectamente bien.’

Iv

Elerror de diagnéstico siempre acecha al clinico. Es como un demonio
que lo persigue y contrael cual, como el santo o e] anacoreta, debemos
estar en perpefua lucha. Se nos presenta como dicen los misticos,
con siluetas seductoras no precisamente de una Venus o de una
cortesana de Alejandria, sino con [a suficiencia del diagnostico facil,
del gun shot como dijo William Osler. O también, como dice un viejo
proverbio alemdn: «Detrés de los detalles se esconde el diablow. Otras
veces con un papel, sf un papel, en el que consta un examen al que
damos una trascendencia ilegitima. Los diagnésticos no se hacen con
papeles, se hacen con la cabeza.

* Mafé Gavzdn, ., Dubagén, P y Guarighia, R., Pericarditis cm\;‘st"rictim tuberculosa
(sindrome de Hutinel) en un nifio con anomalia de Down, Arch, Pediatr. Uruguay,
1986, 57:105-120, s



¥ Doctor Ricaldoni: ;Usted asiste nifios?

I

La anécdota que paso a referir me la conté el entences director del
Instituto de Neurclogia, Roman Arana Tifguez, que la conocia segu-
ramente por algin viejo médico admirador del creador de ese institu-
to, Américo Ricaldoni. Cierto dfa, un colega, no sabemos si sélo
curioso o preocupado por los Hmites y fueros de la pediatria, le pre-
guntd al sabio profesor: «Doctor Ricaldoni: (Usted asiste nifios?».
No dej6 de sorprenderle la pregunta. Pero le respondid casi de inme-
diato. Haclendo un movimiento con su brazo y mano derecha exten-
didos (como si midiera una altura desde el piso), y luego de algunos
titubeos hacia arriba y hacia abajo, mientras apreciaba con ojo inqui-
sidor la medida que su mano marcaba, la detavo algo por encima de
su cintura (no olvidemos que el maestro era francamente bajo), vy
dijo sentencioso: «;De aqui para arriba!».!

! Sobre Américo Ricaldoni, quicn juntc a Alfonso Lamas (1867-1955), Francisco
Soca (1856-1922), Luis Morguio (1868-1935), Alfredo Navarro (1868-1951),
Enrigue Pouey (1858-1938), Manuel Quintela (1865-1928) y Augusto Turenne
(1870-1948), sor'las figuras mds importantes de nuestra medicina de la primera
mitad de este siglo. Ninguno.de ellos cuenta con un estudio biogréfico completo,
satvo el dedicado a Soca por Héctor H. Muifios, el cual es excelente pero se cifie
predominantemente al aspecto politico de su actuacidn y no en forma sistemndtica
a su participacién en el desarrollo de 1a medicina nacional. Los estudios sobre
Morquio hechos por Solis Otero y Roca y Ruben Gorlere Bacigalupi abordan
aspectos biograficas con buenos recursos documentales pero no analizan la ges-
ti6n creadora del gran pediatra. De los restantes se han'publicado elogios carentes
de referencias concretas y tratamientos cientificos de $us personas y personalidades.
Existe s una excelente semblanza de cada uno de elos &n Gutiériez Blanco, H.,
Médicos ejemplares uruguayos, 2 vols., Montevideo, 1989-1990.
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Bata anéedota no tiene desperdicio, dado que marca la disyun-
tiva que debid afrontar la medicina clinica, la diferenciacién entre la
mal lamada medicina general —en realidad medicina general de adul-
tos—y la medicina general del nifio. Ambas pues medicinas genera-
les o internas. No escapé a la sagaz inteligencia del exquisito profe-
sor tomar una, al menos sincera, posicion.

Durante mucho tiempo la medicina del nifio estuvo centrada
en el estudio de aquellas enfermedades de un periodo de la vida, del
infante o lactante, en el cual inciden predominantemente las de la
nutricién: distrofia, desarreglos gastrointestinales; o las llamadas en-
fermedades propias de la infancia, la gran mayorfa de-ellas infeccio-
sas: difteria, sarampidn, tos convulsa, varicela, escarlatina. Hra el
pediatra sobre todo un puericultor (un nutricionista) y un infectélogo.
Sélo algunos exquisitos de la patologfa pedidirica extendfan su inte-
rés hacia raras afecciones viscerales, de expresividad mditiple y com-
pleja, de etiologias desconocidas. Las demés que podrian afectar al
nifio eran enfermedades del adulto incidiendo en el nifio, para ef tra-
tamiento de las cuales se consideraba mds apto el médico de adultos
va que debia tener mds experiencia en ellas. No importaba si el testi-
culo o descendido incidfa en el nifio con otras malformaciones, con
sindromes especificos o con una falla de crecimiento. El nifio era
considerado un adulto pequefio. Hasta hace poco lo fue para algunos
recalcitrantes. s

I

Esta manera de diferenciar la medicina del nific de la medicina del
adulto se prolongd diitante mucho tiempo, y para decirlo con relativa
precisién, hasta la décadd de los cuarenta. Una enfermedad
neuroldgica, cardiaca o renal era mejor conocida y tratada por un
especialista de adultos de cada una de estas disciplinas que por un
pediatra. Como todos los errores, éstos siempre albergan o esconden
algo de verdad. La medicina del nifio se mantuvg-durante mucho
tiempo como una medicina general integral, no admitiendo casi
espectalizacién en ella. Mientras la medicina clinich de adultos se
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desmembraba en especialidades y en subespecialidades, fa del nific
se sostenia integrista y solidaria con todo el dmbito patoldgico del
nifio, incluido el ecoldgico y el social, y esto debe mantenerse.?

Bl médico de adultos vio primero la diversificacidn patoldgica
y clinica, mientras el pediatra —envuelto en el mar de la alimentacién
artificial y de las enfermedades infectoepidémicas— no salia de ese
magma de primordial importancia: lograr una correcta alimentacion
artificial del lactante, tratar los trastormnos de ella y obtener un co-
rrecto y eficaz tratamiento de las enfermedades propias de la infan-
cia. Los demds problemas que indudablemente tenfa la pediatria que-
daban relegados a un plano casual, anecdético, trrelevante, Era buen
pediatra aquel que sabia alimentar correctamente un infante {puericul-
tor), aquel que conocia bien los alimentos para doblegar a la temida
diarrea o sostener el estado general frente a las enfermedades infec-
ciosas (como por ejemplo, con la difteria, saber diagnosticarla y apli-
car a tiempo el suero antidiftérico).

FH

Denodados esfuerzos fueron necesarios para liberar al nifio de la
patologfa ambiental, que atn incide en forma sustantiva en los paises
en desarrollo; de las complicaciones de la desnutricion: diarreas gra-
ves, neumonias y sepsis. En este sentido fue necesario recorrer un
largo camino antes de sentar las bases inconmovibles de la preven-
ci6n de la desnutricién, concebida ésta como una forma de maltrato.
Se debe tener muy presente que la desnutricidn no tiene tratamiento,
ptes es una enfermedad prevenible en el cien por cien de los casos,
por lo tanto, repetimos, no tiene tratamiento. Tratarla nos coloca en
un plano vergonzoso de la medicina.

¢ Qué dirfamos s1 hoy enscefidsermnos —como ocurrid, pues era
imperioso, hasta la década de los treinta— como tratar las parélisis

o

2 Maiié Garzén, F, Tres problemas de la pediateia nacignal, Arch. Pediatr. Uru-
guay, 1985, o
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diftéricas, o la encefalitis sarampionosa ~como ocurrié hasta la dé-
cada de los sesenta-? Se ha erradicado la difteria y practicamente
también el sarampidn. Sus respectivos fratamientos son temas Y preo-
cupaciones del pasado, de un pasado triunfalmente superado. Lo
mismo ocurre con la desnutricién. Su estudio, durante afios, la
fisiopatologia de la desnutricién, se esforzé en largos trabajos de
trasnochada ideacion, sin reparar que a la mano estaba el gesto va-
liente que Uevaba a suprimirla.

v

El niiio no es pues un adulto pequefio. Es un otganismo en un perio-
do del ciclo bioldgico del hombre que se caracteriza por su constante
y variable velocidad de crecimiento y desarrollo. Toda agresion que
afecte a un nifio afectard su crecimiento (aumento de masa, medible
yaseaen lo longitudinal, en lo ponderal, ya por fin en sus caracter{s-
ticas especificas de crecimiento alométrico positivo o negative) y su
desarrollo {maduracidn de todas las funciones, las que no sélo son
fascinantes sino complejas: las neuropatogénicas y la puberal, la 6sea,
la respiratoria, la cardiovascular, la mmunoldgica, etcétera). El estu-
dio clinico, antropoldgico, patoldgico y social de este procesoc vital
es la misién de la pediatrfa y Ia preocupacién del pediatra. Esta es la
pediatria actual. Sea cual sea la especialidad que se cultive, no se
defara nunca de ser un cultor de la salud integral del nifio, medida
por su crecimiento y las pautas del desarrollo de sus funciones inte-
gradas en su unidad.

v

Es curioso observar que la patologia del nifio fue la primera que se
separc del resto de la medicina. Desde los albores del desarrollo de
Ia medicina ~tanto helénica, latina o isldmica—, contamos con médi-
cos que dedicaron su exclusiva o preferente atencién a su estudio. El
hombre, como todo ser vivo, no puede ser consideradé fuera del tiem-
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po. Los cambios que sufre durante los primeros meses o aflos de vida
son de tal magnitud y velocidad que implican un particular sentido,
que por tanto condiciona la diferencial repercusion de cualquier agre-
sion que lo perturbe. El pediatra es cada vez mds cronosensible, y
permanentemente cambia su actitud o su atencidn segln la edad de
su paciente. Con respecto al recién nacido es sensible a horas o dfas,
al factante a serpanas o meses, v luego varia afie por afio. Cuenta
Herman Melville (1819-1891) en su tan hermosa novela Typee, que
transcurre en una isla del Pacifico y para cuyos habitantes nativos el
sustento primordial es el fruto de 1a palma, el coco, que éste tiene un
nombre diferente segtin va progresando su maduracidn, v que en cier-
tos casos cambia de un dia para otro.’ Lo mismo podriamos decir de
un pediatra, por ejemplo frente a una ictericia; tiene un diagndstico
clinico diferente si estd presente al nacer, si aparece a las pocas horas
o dfas, a las semanas, o a los pocos o muchos meses de vida. Su
pensamiento estd mas que en ninguna otra actividad clinica condi-
cionado por el tiempo.

Para la medicina chinica del tiempo de Ricaldont, el crecimiento
y el desarrollio del nific se desaceleraban con bastante evidencia luego
de los cuatro afios de edad (la altura que marcaba su mano extendida
era de un metro aproximadamente).

Hasta hace muy pocos afios se mantuvo, come ya hemos dicho,
que las enfermedades de los nifios que afectan de médnera
predominante (nunca exclasivamente) a un drgano, sistema o sector
del organismo fueran diagnesticadas v tratadas por el respectivo
especialista de adultos. En franca actitud colonialista, se dispuso crear
en los hospitales pedidtricos cargos especiales (urofogia, cardiologia,
endocrinologia, otorrinolaringologia, etcétera), a los que tenfan acceso
los respectivos especialistas de adultos. Esta cortedad conceptual
causé mucho dafio, pues institucionalizé el hecho de que las
especialidades pedidtricas deberfan tener origen en las especialidades
de la medicina de adultos. El cardiblogo infantil se originarfa del

¥ Melville, H., Typee. A Regard at Polynesian During a P()ws Month'’s Residence in
a Valley of the Marguezas, Nueva York, 1846.
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cardidlogo de adultos, y asi sucesivamente, cuando en el munde entero
el cardi6logo infantil debi6 ser primero pediatra y luego especializarse
en cardiologia infantil, que tiene otras estructiras nosolGgica
{integrando repercusiones dismorfogenéticas), vy etiolégica (como
errores congénitos determinados del metabolismo de expresion
cardiaca), que implican fisicpatologias diferentes y repercusiones en
el crecimiento y desarrollo que pasan muchas veces inadvertidas ante
cualquicr disgresion diagndstico-terapéutica. Este cruento error fue
incluso docente, al creerse que se debia ser antes médico de adultos
y luego pediatra. Ello no condujo mds que al fracaso y ¢l estanca-
miento,

Vi

Durante mucho tiempo la medicina infantil navego en el mar de la
infeccién, por lo cual un nifio enfermo era ante todo un infectado. Ya
fuera por su estado de nutricién, el famoso circulo vicioso de
Finkelstein: infeccién-desnutricién-infeccion. Al concretarse, y en
realidad disminuirse los factores que conducen a la infeccién (agentes
transmisibles microbiolégicos o factores sociales de desnutrician ¥
contaminacion ambiental), surgié la pediatria moderna, que sin
descuidar los siempre prioritarios factores ambientales ve la causa
enddgena de enfermar en la genética, o en la especifica ambiental, o
como desconocida.

Para la pediatria cldsica, la desnutricién y la infeccién
alcanzaban para colmar las dudas asistenciales del pediatra. Hoy sus
inquietudes son cada vez més complejas. Las enfermedades de origen
genético, dismorfogenético, o causadas por agentes muy especificos
ambientales, han pasado a ser-el centro de su atencién,




X1 ;Mamotreto!

En nuestra tan sutil como también descuidada en su erudiio cultivo
~tanto por los clentfficos como por otros que no 1o son~ lengua espa-
fiola existe una palabra cuyo significado debemos recuperar para el
léxico médico, mejor dicho para el Iéxico pedidtrico. Esa palabra es
marmotreto.

Todo el mundo conoce ese vocablo, y le da uso v significado
pero no dispar en su profunda esencia. Significa en e} saber, tanto
culto como vulgar, algo grande y pesado, grande por su volumen y
pesado no s6lo por su densidad sino por su real o supuesto interés,
fineza o amenidad. ;Qué querés con ese mamotreto! Nos referimos
asf tanto a un legajo burocrdtico como a un grueso lbro de diffcil
lectura o asimilacién, o a un persona de gran tamaiio y poca inteli-
gencia. : '

El origen y etimologfa de esta palabra es tan lejano como in-
cierto, pero en los primeros usos que han dejado registro significa
«cosas que deben detener nuestro inierés»,

La prumera asignacifn semdntica es de origen griego, v signi-
fica mammon (abuela) y trapros (ctiado). Es decir, nifio criado por su
abuela, o, dado que esta dltima palabra quiere decir también nodriza,
madre o seno, alimentado a pecho prolongadamente.’

' A quien desee profundizar con rigor erudito en la historia de esta palabra, le suge-
rimos hacer lo que nosotros: leer la exquisita clase inaugural de su cuadragééimo
curso de Filologfa Latina en la Facultad de Humanidades y Ciencias de mi queri-
do amigo y colega Vicente O. Cicalese, luego de su exilig académico que se pro-
longé durante una década. Cicalese, V.0, Historia de palabras, Mamotreto: revi-
si6n de Corominas, Rev. Fac. Hum, Cienc., Serie Letras (3a.ép.), 1985, 1(1):1-17.
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En latfn, la palabra es usada por primera vez por San Agustin
en su segunda homilfa cuando explica el sentido del salmo xx, que
latiniza en mammothreptus. Y asi el Santo Padre:

Te volverds mamotreto, como llaman a los nifios que maman
mucho tiempo, lo cual no es conveniente... Las nodrizas sueten
hacerle esto a los mamotretos: untan sus pezones con algo
amargo y los nifios, asqueados, se apartan de las mamas y
aceptan fa comida’

No entraremos en significados y usos que se le asignan a esta palabra,
tales como libro predilecto de un viejo, comentario de los salmos y
de la vida de los santos, nombre propio de un autor Marmotet, de un
libro que ridiculiza comentarios de la Biblia, libro grande, libro o
cuaderno de memorias, cartapacio, etcétera.

En nuestra lengua espafiola hace su entrada en una novela tan
ignorada como perseguida en su difusidn, en su época y también en
la reciente, obra de un clérigo del siglo xvi, vicario del valle de
Cabezuela, aventurero, precoz, mordaz y otras cosas, lamado
Francisco Delicado, la nada delicada .. la Lozana Andaluza, que vio
la luz en Venecia en 1528.% Es la historia de una meretriz andaluza,
escarnio de las tropas, que ejercia con éxito en Roma. El referido
vicario, de primera o segunda mano, anotd con particular fruicion las
audacias sensuales de esa donosa andaluza v cordobesa cuyo donaire
y rara simpatfa lo conquistaron mientras muy ufano deambulaba por
las calies en que se abrian los burdeles de la vieja Roma. Pues bien,
en esa obra figura la palabra mamotreto para significar dos cosas:

2 Aquelio de poner acibar en los pechos as{ como en las ufias de los onicéfagos fue
préctica largamente usada.

¥ Delicado, ., Retraio de la Lozana Andaluza, en lengua espafiola muy clara. Com-
puesto en Roma. Bl retrato demuestra lo que pasaba en Roma y contiene muchas
més cosas que La Celesting, Venecia, 1528, Fue reimpréso en Berlin en 1845 y
traducido al francés en 1888, Ver un interesante resur';’icrn, y quién sobre ello, en
Serrano Poncela, S., Del romance a Machado, Caracﬁ'ﬁ,_fl%Z, 30-47.

-
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cartapacio, es decir lo que hoy Hamamos cuaderno o libreta donde
apuntar, y por eufemismo hacer el amor.*

Queda pues para nosotros su pristino significado que también
avala San Agustin: infante largamente alimentado con pecho, ya
materno, ya de nodriza,

Hemos visto nifios cuya alimentacidén de pecho se ha
profongado més alld de la cuenta; hasta un afio en forma exclusiva,
hasta tres afios en forma mixta y complementaria. Sin embargo
recordamos una excepcién. En mis vacaciones rurales, en el lugar
mas recondito del departamento de Flores conocf la familia de un
puestero, que vivia en el fonde de la estancia, junto al bafiado, cayo
hijo menor de ocho afios ayudaba eficazmente en el trabajo a su padre.
Este benjamin, un fapecito compacto y morrudo, salié una mafiana
con la fresca a arriar la majada de consumo, que encerrd en el piquete,
y con su Tata eligié el capdn para carnear, Yo habia llegado al puesto
montando mi overe rosillo en ese mismo momento, sin ser adn
advertido por los perros, y pude presenciar la escena. Luego de aquel
trabajo rudo, el mocito se apes de su petiza, que dejd atada dei cabestro
al palengue de la enramada y ya desde allf le grité —como de
costumbre, para no perder ¢l tiempo- a su madre, quien recién habia
abandonado el ocioso catre y mateaba para espabilarse en silencio al
par que avivaba el Tfuego del fogén: «Mama, la tetal». jHe aqui un
tipico, completo y magno (no magnifico por cierto) mamotreto!”

4 Hay dos cilas que pueden ser anteriores a las de Delicado. Una de Lope de Vega
en una cuartilla y otra de Gaspar de fovellanos, En ambas significa cartapacio o
librillo de memorias, valga: libreta.

5 Por extensi6n podrfamos denominar a los infantes o nifies alimentados prolonga-
da y predominantemente con leche, dado que mantimon tanto significa madre,
abuela, mama (seno), de mujer como de vaca, y porexiension jmamadera!
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£] Hospital Pedro Visca fue un centro de asistencia pedidtrica de tal
envergadura que tuvo en Su momento mads de dosclentas cincuenta
cunas y camas destinadas a la internacién. La gran mayorfa era para
lactantes. Cinco enormes sajas y en ciertos periodos tres més estaban
dedicadas a albergarlos.! Por supuesto gue mas de 90 por ciento de
los internados eran desnutridos, ingresados por sus complicaciones
inevitables: diarrea en verano 'y neumonia en invierno. La mortalidad
gra muy alta. Superabaen general 10 por ciento. En los titimos afios
llegd a bajar a 8 por ciento.2 Todas las formas evolutivas de la desnutri-
cién aili se vefan en generosa profusién: atrofia, descomposicion,
taxicosis, enteritis especificas por Salmonella, Shigella, coli entero-
patdgenos, sepsis por piocidnico, dermatitis seborreica impetigini-
zadas, otoantritis, osteomielitis, neumonias, bronconeumonias, y otras.

U Bl Hospital Pedro Visca se Fundé e 16 de octubre de 1922, y se cerr6 el mismo
mes en 1982, (Mafié Garzén, F., Pedro Visca, fundador de la Clinica Médica en ¢l
Uruguay, 1983, 2:300-301.) Como centro asistencial y docente cumplié una mi-
si6n que no 1 sido sustituida y su clausura es uno de Jos atentados mayores a la
salud puiblica nacional, que pasd desapercibida entre tantos atropellos de la dictadu-
en militar. En este hospital se formd gran parte de los pediatras uruguayos, en
servicios donde se destacaron Salvador Burghi, Conrado Pelfort, Antonio Carrau,
Héctor Mourigan, Juan José Leunda, Héctor Fossatti, Radl M. Del Campo y el
radidlogo Héctor C. Bazzano. En la docencia sobresalieron, en los afios 1945~
1976, las clinicas de los profesores agregados Julio R Marcos y José M. Portillo.
Esta dltima a partir de 1966 funciond unificando los dos servicios como la segun-
da catedra de Clinica Pedidtrica. (Portitlo, ] M., Créhicas del Hospital Pedro Visca,
Bol. Ac. Nac. Medic., Uruguay, 1987, 6:36-50.) "

Mafié Garzén, F., Oyhenart Perera, M.y Kolski, R:{tausas de muerte del nifio en
una muestra hospitalaria, Arch, Pediatr. Uraguay, 1975, 49:40-52.
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Naturalmente se producfan todos los dfas varias defunciones.
Los fallecidos eran llevados a la morgue que se encontraba en el
subsuelo del pabellén de infectocontagiosos, justo en la esquina de
las calies Eduardo Acevedo y Lauro Muller. Adn estd en pie ese local,
aungue casi en ruina. Allf eran depositados los pequefios lactantes
amortajados en una ristica tela de brin crudo, que deja’a sélo la cara
a fa vista, y sujetados los lienzos con esparadrape, uno de las cuales
atravesado sobre el tronco tenfa escrito su nombre en la escritura tan
primaria de las enfermeras de turno. All eran velados por los
padres y retirados luego de ser puestos en un endeble cajén de
tabtas.

Todas las mafianas entraban fos peones y ¢l personal de fajina
por el portal de la calle Lanro Muiler, mientras que el personal de
enfermeria y los médicos lo hacian tanto por Ia puerta principal de la
calle Gonzalo Ramirez como por la que se abria sobre la calle Jackson.
El capataz era un personaje inefable. Se Hamaba Pedro. Era cumplidor
como €l solo, pere también haragdn como nadie. Nunca faltaba, pero
tampoco nunca hacfa nada. Lindaba entre el débil mental y el marginal,
que en ello atn no ha habido acuerdo. Pere en astucia y viveza
primarias nadie le ganaba. Para quedarse con la mejor carne, para
aduenarse de la mejor ropa, para lievarse la mejor parte de cualquicr
repartija entre Ja numerosa prole que componen los peones ¥ otros
obreros permanentes det hospital —varios carpinteros que nunca hacfan
nada pues no habfa madera, plomeros que nunca arreglaban caiios
porque no habfa caiios, albaiiiles que nunca reponfan una baldosa
pues no habia mezcla... ni baldosasg—.

Como hemos dicho, Pedro cumplia con su horario. Eran las 6
de la mafiana y ¢l entraba por ¢l gran portén que hemos mencionado.
Tenfa una inveterada costumbre, que también cumplia, como un rito,
con religiosidad. Era la de entrar por la pequeiia puerta de la morgue
que estaba a pocos pasos del portdn, 4 la izquierda, v ver la cosecha
de la noche. Y miraba uno a uno a los infelices angelitos, como él los
Ifamaba, recordando quizd Ta vieja tradicidn verndcula de llamar asf
a los nifios que fallecen. Luego de esta inspeccién ocular, Pedro
proseguia airoso su camino hasta el galpén doade ejercfa el mando y
disponia la modesta actividad para deplegar enJemadana.
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Pero hete aquf que una madrugada de crudo inviemo pasé Pedro
el porton y se dirigid como de costumbre a la morgue. Inspecciond
los seis o siete parvulos envueltos, pero al llegar al dltimo observd
que... hacfa una mueca, jintentaba lorar! Una gracia especial lo
iluminé. Tomé enseguida al amortajado en brazos y salié corriendo
hacia el fondo del patio posterior, subié corriendo las escaleras que
conducen a la planta del hospital y en la primera sala que se ofrece,
la sala 5, se fo entregé a las enfermeras diciendo a gritos: «Esid
vivols?

En realidad no estaba vivo, estaba viva, pues era una nifia.
Costd reanimarta, fa calentaron con varias bolsas.de agua caliente, le
dieron una mamadera (ibiecita v la pequefia fue reaccionando y
volviendo como quien dice a la vida. El episodio no pasé a mayores,
no intervino casi padie mds que los empleados y el médico de guardia
que hizo las indicaciones del caso.*

Se transformd en la mascota, todos entraban a cuidar a la nifia,
que no fue reclamada por nadie, y pasaron los afios... Nadie se atrevia
adarle el alta y pasarla como correspondia al Consejo del Nifio, ese
refugio-depésito de seres o mas de abandonados segregados y sujetos
a inetudibles abusos. Y asi se fue criando en el hospital, donde varias
enfermeras la cuidaron, la vistieron, [a llevaron a sus casas. Cuando
estuvo en edad, fue nombrada auxiliar de servicio en el hospital y se
casé con un mozo de la zona. Actualmente tiene una provision en la
calle Cebollat{ y Petrarca. Se apellida Villaurreta.’

* Esta anécdota me fue referida varias veces, pero quien mejor conocid sus detalies

fue la nurse Renée Otero, que realizé toda su carvera en el hospital y con quien
trabajamos afios en & sala 5, que luego Hevd ef nombre de Antonio Carrau.

* Bl médico que actud segiin la mayorfa de las versiones fue Ledo Edgaro.

5 No se extradie mucho el que lea este relato y lo crea demasiado inverosimil. Cosas
tan inauditas ocurrfan con esa gran cantidad de nifios internados, cuyos padres
provenian de los niveles mds desposeidos, que podifamos contar innumerables
anéedotas de robos; de venta de nifios, de un bebé ql{gfs'k': ahorcd al enreddrsele losg
pafiales en el cuclio al volcarse su cuna, eteétera.
Ver capitelo i Duérmete mi nifio.




XIV. Spasmus nutans

i

Alguna vez al entrar en una de las vigjas y grandes salas de lactantes
dei Hospital Pedro Visca, usted hubiera podido ver un especticulo
muy singular. En el fondo de una cuna yacia un infante de un afio
aproximadamente, desnutrido, con ojos grandes, cara inexpresiva,
que en forma ritmica y fuerte giraba el cuello sobre su gje, llevando
asi la cabeza de izquierda a derecha y viceversa, en forma reiterada,
con una frecuencia de unas 20 veces por minuto o miés, y recorriendo
un dngulo de 96 a 120 grades. Hemos visto en algunos casos que el
movimiento rotatorio es tan amplio y enérgico que arrastra también
el troneo, haciendo incluso que la cuna se muevacon £1. Por momentos
se detiene, v si usted io mira atenlamente verd que uno de sus ojos,
pero por lo general los dos presentan un movimiento nistagmiforme
pendular e intermitente. Cuando el nifio es estimulado, en particular
con luz, ruidos, patabras, el fendmeno desaparece, dejandao s6lo ver
una inclinacién de la cabeza, rasgo tipico que pasa muchas veces
inadvertido.!

Estos son los hechos semioldgicos. La entidad fue descrita
con el nombre de spasmus nurans.

I Antony, 1.H., Guvrier, RA. y Wise, G, Spasmus _;fmj(ga.s‘. A mistaken syndrome,
Arch. Neurol., 1980, 37:373. Lo
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i

Mucho se ha discutido sobre su etiologfa, pere la mayoria de los
casos es de infantes entre cuatro y doce meses de vida, con importantes
carencias de estimulacion. Son nifios abandenados en sus cunas y en
la oscuridad, quienes reciben una alimentacion rutinaria, aceptada
en forma pasiva y dada de manera de estimularlos lo menos posible,
para gue no lloren ni reclamen atencién. Provienen de hogares muy
carentes de recursos, no sdlo materiales, sino también marginados en
los planos psiquico y educativo.

Cuando es posible recuperar de su grave desnutricion a estas
pequefias victimas de la incuria y la miseria, hemos visto retroceder
rapidamente el spasmus nutans.

Se ha observado también en casos donde no existe un factor
exdgeno definitivo. La gran mayoria de éstos incide en nifios con
diversos tipos de encefalopatias crénicas, pero en aigunos casos, muy
raros, pero indudablemente bien documentados, en nifios totalmente
normales.” En més de una ocasién he sido consultado por madres que
relatan que su bebé antes de dormir o apenas iniciade el suefio hace
un espasmo rotatorio de su cabeza y cuello, a veces tan fuerte que
teme se perjudique su cerebro con la, reiteracién del choque de Ia
cabeza contra los bordes o barrotes de la cuna. En estos casos nunca
he observade nistagmus.

Ne conezeo registros autdpsicos, pero la reversibilidad del
proceso y su vinculacion con otros movimientos normales tienden a
hacer pensar que tenga su crigen en alguna disfuncién metabélica
que afecta el tronco cerebral. Se ha descrito el Spasmus nuians en
tumores cerebrales que involucran el hipotdlamo o el quiasma Optico,
pero cuando ello'curre existen otros elementos clinicos orgénicos
que permiten una rdpida orfentacién.?

2 Greenberg, N.H., O;’igi.n of head colling {Spasmus nutans)-during early infancy,
Psychosomat. Medic., 1964, 26:162-171. W

7 Hoefnagel, D. ¥y Biery, B. Spasmus nutans, Develp. Med. Child. Neurol., 1968,
10:32-42, AT
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El sindrome se define en sus tres componentes: el nistagius,
la inclinacién o ladeo de la cabeza y ol cabeceo. Tl nistagmus tiene
caracteres muy tipicos que han sido estudiados por Hoefnagel. Es
corto, ripido (seis-stete por segundo), v asimétrice. Su direccion es
variable, pendular, horizontal, vertical o rotatoria. La posicidn de la
cabeza guarda siempre una inclinacion fateral con respecto al eje
vertical: fadeo o inclinacidn. Bl tercer componente, el mds llamativo,
es el cabeceo, que puede ser de diferente tipe: anteroposterior, lateral,
menear la cabeza («Doctor jmenea la cabezal») o mixto, con una
frecuencia que puede Hegar a 56-100 por minuto v cese de suefio.
Cura espontdneamente entre 10s cuatro y 36 meses, y el iltimo $1gno
que desaparece es el nistagmus.?

Hoefnagel se inclina a pensar que puede existir un factor
gengtico, pues lo observd en mellizos monocigdticos, hijos de padres
sanos, por lo que podria proponerse una herencia autosémica recesiva.

1fL

No estd de mds definear aquf un sindrome clinico que nos permitird
mdividualizar al infante abandonado o privade de estimulacion global
{sensorial, alimentaria y afectiva). Se compondria de: 1. Apatia,
indiferencia, escaso llanto. 2. Alopecia en corona occipitoparietal
por apoyo profongado. 3. Hstereotipias psicomotoras: spasmiis nutans,
ramiacion, succidn de la mano con produccién de nduseas, balanceo
anteroposterior del cuerpo en posicion sentada.

)

* Norton, EW.D. y Cogan, D.G., Spasmus nutans. Achifical study of twenty cases
followed by two years or more since onset, Arch, Ophthalm., 1954, 52:442.



XY, Tetus ridentis’

Era un bichicome de la Unitn. Se llamaba Feliciano Ferreira. Feliz
en su desahogado oficio, que lo llevaba de baldio en haldio, de cueva
en cueva, y de basural en basural. Tenfa sin embargo una invalider
terrible, implacable: (no podfa refr! Cuando desprevenido lo hacfa,
jzas! perdia el conocimiento y daba con su humanidad al suelo, caddi
come corpo maorto cade, tardando un buen rato en salir del sopor que
seguin al ictus. Asi habfa desarrollado costumbres y mecanismos de
defensa para evitar ese acto tan sano y humano: refrse, festejar
mediante este gesto algdn percance agradable, un chiste de sus
congéneres, expresar el agradecimiento auna limosna o su admiracién
al ver pasar una.primaveral muchachita. También habia tenido que
abandonar el suave consuelo de los bienhechores tragos. jJusto
aquellos de afcohol azul con alpiste!, pues le inducfan con mayor
facilidad a expresar la alegria gue con su calor o embargaba.

Consulté en la policlinica del Instituto de Endocrinologia, en
el Hospital Pasteur, en los afios cuarenta. EI médico que lo atendic
quedd perplejo, al saber lo que era esa seriedad impuesta y voluntaria,
¥y no supo a qué atenerse para llegar a un diagnéstico y tratarfo. Fue
asf que optd por lo mds simple: Hevérselo al profesor, a la sazén nada
menos que Juan César Mussio Fournier,

* Incluimos este artigulo, aungue no aporto en él nada personal, salvo z vivencia de
ese gran amigo de mi padre y de mi madre, que aprendfa asimilar y admirar desde
mi infancia. Maestro de nuestra medicina, qunpp de investigador clinico, de
relevante clarividencia. No es posible que se pierda c%l@&nccdom que nos revela
una vez mds su profundo sentido clinico, pues nunéa fug publicada.



g2 Fernanno Magé Garzon

No evocaremos aqui con detalles fa singular figura de ese
hombre eminente. Sélo diremos que era a ta vez un talentoso clinico,
un exudifo sin par e inaparente, provisto de un humor tan propio como
exquisito, cualidades todas eflas que lo convertian en un pe’sonaje
fascinante. Nunca usaba tdnica, a veces pasaba visita en las salas con
el sombrero en una mano, y nunca tampoco examinaba a los enfermos:
s6lo los interrogaba y miraba. De talla regular, més bien grueso, cuello
corto, perfil latino, tez olivdcea, cabelio entrecano fino y muy lacio,
rasgos regulares aunque pronunciados. Tenfa ojos negros brillantes e
Inguisitivos que solfa entornar en suave contraste con sus labios, en
los cuales se esbozaba permanentemente una diserefa sonrisa, que
acompafiaba con un movimiento afirmativo de su hermosa cabeza, v
que coronaba con una frase o mds bien sentencia que al par que definia
utia situacién causaba risa y hasta estuper por su aguda v siempre
bien intencionada critica. Daba consulta en una veranda situada a un
costado de Ja sala 14 del Hospital Pasteur, cuyos ventanales de vidrios
bastante desparejos daban al patio de acceso posterior de ese hospital,
Jjusto encima de Ia entrada al sector gue ocupaba el Instituto de
Endocrinologia. Alli estaba, pues, sentado junto al ventanal, vistiendo
un traje gris de finas rayas blancas, cruzado, sombrero de copa redonda
y chata en una mano, y en la otra uno de sus caracteristicos cigarrilios
finitos, rodeado siempre de sus admiradores y amigos, sus
colaboradores del Instituto. Ante él desfilaban pacientes de interés
diagnéstico, esperando todos siempre sus genialidades. Aparecié el
colega de policlinica acompafiado de su original paciente. Habfa un
franco contraste entre el impecable sefior pldcidamente sentado y
rodeado y el pobre bichicome, con sus rofdos pantalones, zapatos
descosidos y embarrados, chaqueta con bolsilios cargados de vaya
uno a saber qué desperdicios, manga con codos burdamente zurcidos,
cuello entre levantado y desflecado, camiseta de color indefinido que
se asomaba hasta cubrir en parte el cuello que envolvia algo que fue
bufanda. Su cara con m4s arrugas que pasa y ef cabello mds enredado
y mugriento gue un viejo nido de cotorras.

Brevemente se le refirid la historia clinica.y va la vivacidad
picara e inductiva de Mussio Fournier habifa captado con simulidnea
perspicacia la signologia y el diagndstico. Cuando1bma Ja palabra lo

B

o
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hizo para exponerlo: se irata, dijo, de una particular, tipica y especial
forma de epilepsia denominada ictus ridentis, que describid haciendo
referencia a ofros casos que recordaba de la bibliografia.- Quiso
provocarle al sujeto la crisis, para lo que empled toda su subyugante
simpatfa, su calidez y contagioso optimismo. Pero no habia forma.
El prevenido bichicome no se dejabu fentar y no encontré gracia
suficiente en todos los chistes que le hizo como para vencer sus
defensas antirrisa. Vencido se despidié del paciente, mientras continué
su amena charla sobre la afeccidn, la cual, debemos decir, era
desconocida por todos v en el fondo dudaban de lo que con tanta
precisién y solvencia diagnosticé el maestro. Se habfa parado éste ya
para irse y vio de pronte que de la puerta del Instituto salia, cruzaba
el patio y se dirigia hacia la calle el andrajoso personaje. Sin decir
una palabra, como obligado por una fuerza irresistible, Mussio
Fournier abrié el ventanal v le grité: «;Che Ferreirals; éste se dio
vuelta para ver quién lo llamaba y, mirdndose los dos, Mussio Fournier
le espetd con fuerte voz: «,No me prestds diez pesos?». Cay6 en el
acto sin conocimiento.!

[ H

Fue luego que les recordd el caso que €l publicara en 1929 Se tratd
de un hombre de 68 afios, que a partir de los 25 afios y en ocasién de
reir de un episodio cdmico:

..lanza una carcajada, e inmediatamente se desploma en el
suelo sin conocimiento. Esto dura sélo unos segundos, y
nuestro §ujeto se levanta bruscamente, Heno de sorpresa por
lo que acababa de eurtirte... se observa una intensa coloracién
rojiza en la cara.

! Laanécdota scbre el caso fa debo al profesor doctor Alfredo Navarro (h), pues fue

quien me la narrd-por primera vez. Posteriormente,pide completar algunos datos
mds a través de los recuerdos de Juan Carlos Barsantini (quien fue el médico que
le Hevé al paciente), Juan J. Ravera y Antonio Terfa ™

i
-
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Esta crisis volvid a producirse en forma idéntica en otras ocasiones,
El paciente desarrolld también mecanismos de defensa frente a la
risa. Un elemento curioso en su observacién y que cobra valor actual
en la interpelacion de estos tipos de epilepsia es qee dos afios antes
de la primera crisis pesaba 86 quilos y luego de ellas 125 quilos?

Bl Lachschlag, Lach-Schwindel, o Lach-Ohnmachr, mejor
Hlamado /ctus ridentis, fue descrito por primera vez por Oppenheim
en 1902.7 Relata dos casos. El primero fue una joven de 18 aiios
previamente sana, cuya afeccidn aparecid un afio antes. Asi describe
textualmente el episodio una hermana de Ta paciente;

Cuando se rie la vista se le voelve fija, la cara crispada, se
caen manos, cabeza y torso hacia adelante, o la paciente se
cae al piso. No se determind si habia falta de conocimiento, ni
si se muerde la fengua. Dura varios segundos, y vuelve a la
normalidad completa. Ocurre cuando se rie por un chiste, pero
no en otras cireunstancias.

Elexamen clinico fue totalmente normal. Si bien Oppenheim fracasé
en los intentos de hacerla refr, obtuvo el siguiente informe de su
asistente;

La hice internar y una semana mis tarde obtuve el siguiente
informe de un colega: «Mientras una enfermera le haciz un
chiste, se puso a refr, y de repente se tumbd hacia adelante,

2 Esta primera observacion fue publicada por Mussio Fournier en su libro Estudios
de Clinica Médica (Montevideo, 1929:139-140). Recomendamos su tectura, pues
no ha perdido vigencia. Estd basado en observaciones clinic ajustadas, bien
relatadas, cuyos diagndsticos son exactos, v los adelantos que s¢ han hecho al
tespecto complementan pero no madifican la originalidad v la calidad docente del
texto. Si bien éste no es totalmente el caso, es de tener siempre presenie que fa
literatura médica es por esencia provisional. Mds atin que la de otras ciencias, por
ser ciencia aplicada, pierde répidamente vigencia, pero sdlo para los insensatos,
pues si bien pierde valor operativo o lestimonial inmediatd; siempre guarda el
inestimable valor de ser y'de representar un tramo del camitho.

Oppenheim, H,, Ueber Lachschiag. (Lach-Schwindel, Lach-Ofinmacht), Monatsch.
F. Psychiat. und Neurol,, 1902, 242-247. RRE

e
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sin legar a caerse de la silla, miraba fijo, tenfa la cara azul
rojiza. y volvid en sf respirando profundamentes. Durd algunos
segundos. Parecio recordar el episodio, estaba mds caima,
sigui6 bromeando pero sin refrse fuerte. Al otro dia no
recordaba nada. Se le aplicd electricidad a la cara v cosquillas
en Jos pies, sin resultados, ni por inspiraciones, ni espiraciones
forzadas, ni por apretar ovarios, el nervio vage o el fréaico,
cteétera. Al otro dia, se tapaba {a boca con la mano adentro
para no reirse.

El segando caso de Oppenheim fue un hombre sano de 45 afios. Sufria
el mal desde hacia 13 afios, gue se habia iniciado asf:

En unareunidn donde contaban un chiste se rié y se desmayo.
Se levanté en seguida. Durd unos segundos. No le dio
importancia, hasta que dltimamente se empezd 4 repetir,
siempre con chistes. Se le pone la cara muy roja, la mirada
fija. No se mordié la fengua, ni se le cayé la mandibula. Sélo
le empezd una sensacidn molesta en la nuca y una sensacin
de mareo de vez en cuando.

Su autor, luego de destacar la similitud de ambas observaciones,
efectud el diagndstico diferencial con la histeria para ubicar el
fendmeno como una verdadera forma de epilepsia, pero no encontré
antecedentes en toda la bibliograffa que logré consultar. Sélo llama
la atencién la simifitud superficial con el espasmo sollozo
(Wegbleiben, der Sanglinge spasme du sanglor), asf como las compara
CON Un caso sintomdtico:

Buscando més analogias, encontré un caso de crisis de risaen
un individuo con esclerosis miltiple. Cuando se ponia a redr
ta cara se le ponia ciandtica y le entraba un agotamiento total.
A veces todo el cuerpo se le poniz azal y habia que masajearlo.*

4 Oppenheim, H., Weitere Notizen zor Parhologié’des disseminierten Sklerose,
Charité Annalen, 1889, 14:2-15. LR
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I

La epilepsia hoy llamada refleja puede producir las mds insolitas,
variadas y hasta personales descargas neuronales criticas, que son
motivo de deleite para los epileptdlogos, y digo sano deleite, pues al
identificarlas especificamente logran en la mayorfa de los casos éxitos
notorios gracias a sus perspicaces prescripciones, posibles porel cada
dfa mds eficaz arsenal farmacoldgico de que disponen...

v

No estd de mds relatar aquf un caso, tan insélito como curioso, de
epilepsia refleja, que su autor con bastante sentido del humor Hlamé
¢l sindrome de Pinocho. Se traf6 de un sefior de 51 afios, alto efecutivo
de la Comunidad Econdmica Europea. Desde hacia tres afios sufria
de erisis de gran mal, que se inictaban con dolor y malestar epiléptico,
alucinaciones auditivas y visuales (ruidos, metamorfopsia) y ansieciad.
Lo curioso es que la mayorfa de estas crisis le sobrevenfan cuando
mentia por razones de trabajo (negociando con los contrarios de ia
Comunidad) con objeto de conocer la verdad en sus opositores. El
EEG mostro un enlemtecumiento de ondas temporales sin actividad
epiléptica. Larm puso en evidencia un meningioma de 30 milimetros,
situado entre el seno cavernoso derecho y las clinoides anteriores
cerca de Ia silla turca. Comprimia la parte media del I6bulo temporal
derecho con efecto de masa. Se curd totalmente con fa extirpacion
del tumor y carbamazepina.®

3 Sellal, F. et al., Pinocchio syadrome, a peculiar form Bf reflex epilepsy?, Journ.
Neurol. Neurosurg. Psychiat., 1993, 56:936. St
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v

Recientemente se ha descrito una entidad de clerta complejidad en la
cual uno de sus componentes es una epilepsia geldtica (del latin
gelasinus, gracia que aparece en el rostro del que rie), Hamada
sindrome de Pallister-Iall (1980), que incluye polidactilia, pubertad
precoz, otras anomalias somdticas y el hallazgo de una hamartoma
hipotaldmico, Se describen las crisis como de risa estereoiipada e
involuntaria, grito y sopor postictal. Se trasmite en forma mendaliana
dominante. No hemos encontrado referencia a una forma aislada, es
decir no asociada a alguno de los componentes del referido sindrome

VE

£n un pasaje del Quijore, Cervantes relata que cuando Sancho hizo
saber a su mujer, Teresa Panza, que era gobernador, €sta le dijo en su
carta:

A Sanchica, a tu hija, se le fueron las aguas sin sentirlo de
puro contenta.’

Es decir, tuvo una enuresis de contenta, que se describid también en
la risa con el nombre de enuresis risoria. Su forma méas comuin se
manifiesta entre fos cinco y siete afios pero puede durar toda la vida.
A veces es familiar?

o

Oliveira, M. da C. et al., Polysyndactyly, gelastic seizures, hypothalamic hamartoma
and precocius puberty, a variant of Pallister-Hall syndrome?, Brasil. J. Genet.,
1996, 19: 339-342), e

El Quijote, 11:52. R

Niernberg, S.A., Tnuresis risoria, Clinic. Pediatr., 1991, 30:630-636.

o6 ~r
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Nintendo enuresis es lo que les ocurre a 1os nifios cuando estin
tan fascinados con un entretenimiento que no sienten la urgencia de
orinar {cuando ven en la televisién Mario Brothers)?

VI

Las epilepsias reflejas" son muy conocidas y han merecido excelentes
pLier Jas = sa ¥ e
puestas al dfa. La definici6én es cuando aparece una crisis epiléptica

desencadenada por un factor sensorial o emocional. Sobre todo este -

ultimo, que liga el sistema limbico, el cual se puede estimular por
factores vasculares, funcionales u orgdnicos, como en el caso del
stadrome de Pinocho. Al mentir, el buen ejecutivo sentfa la emocidn
que su falta ocasionaba en su conciencia y descargaba su amigdala.
Por lo tanto, cabe acudir a Pinocho, del tradicional cuento de Collodj,
que cuando mentfa le crecia se puntiaguda nariz.

Bl rescate del interesante caso clinico v su deleitable anécdota
nos ha permitido también saborear la evocacién del inolvidable
maestro de nuestra medicina de la primera mitad de este si glo, Juan
César Mussio Fournter, cuya obra clinica estd siempre presente en la
integracién de la medicina nacional v su gesto, presencia v talento
cunde con su vigencia a través de Jas generaciones. 't

9 Schunk, 1.C., Nintendo enuresis, Am. 1, Dis. Child,, 1991, 145:1094-1096.

“‘Beaumanoﬁr, A. y Gastant y Naguel, R., Reflex sensure and refiex epifepsyes,
Ginebra, 1989, Ver capitulo VIII: Tos intratable: itratada!

'" Entre lag diversas y excelentes semblanzas del maestro es perentoria [a lectura de
la que compuso ene de sus discipulos, Navarro, A. (h), en Gutiérrez Blanco, H.,
Médicos efemplarés uruguayos, Montevideo, 1989-1990, 2:307-315, y en espe-
cial la de su dilecto.discipulo y colaborador Ravera, LI, Epénimos de Juan César
Mussio Fournier (1890-1961), Ses. Soc. Urug. Hiétq, Med., 1995, 15:67-80; v
Evocacién del maestro, ibid., 1995, 16:171-190, ¢ %2




¥ VI. Epilepsia v jaqueca abdominal

Fl dolor abdominal recurrente en el nifio, 1o por lo banal deja de ser
un tema de gran interés y que encierra sorpresas tan variadas gue
siempre estamos dispuestos a aprender algo nuevo sobre &}

Desde mi inicio en la prictica pedidtrica conté con un gran
amigo y colega que me cambi6 con su afecto y confianza pese a mi
juventud. Fue un gran pediafra asistencial que atrafa una enorme
clientela, v quiso, por una modalidad muy propia, limitarla a la zona
de su domicilio, en la que habia crecido y se habia educado: los barrios
Colén, Garzdn, Lezica v sus adyacentes, las chacras de Melilla y
préximas a La Tablada. Fue Roberto Garcia Gtielfl, espiritu superior,
exigente pero bondadoso, seguro de sus conocimientos. Habfa sido
un brillante interno. Infundfa en las familas una confianza y seguridad
que conmovian. Sentfa la vocacion primaria y prioritaria del verdadero
médico, la de ejercer la medicina de la pequefia o mediana morbilidad.
Ya hermos hecho referencia a é1. Frente a las situaciones excepcionales
siempre me Hamaba, compartiendo asi el estudio y el diagndstico. Vi
con él numerosos pacientes, v los recuerdo a todos, desde casos muy
raros hasta cases comunes de presentacidn y diagndstico dificil.

Hace pocos afios, en el hospital, en diciembre de 1986, la
doctora Graciela Palomino me hizo ver a una nifia. Cuando saludé€ a
sus padres, el padre de la nifia me dijo: «; Yo lo conozeo doctor! Me
flamo Galvéns, y ea seguida le repliqué: «Cémo no, yo también te

o

! Ver capitulo xxv: Cuadro agudo de vienire en una piber.

Sy R
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recuerdo: (e asisti con Roberto Garcia Giielfi de una epilepsia
abdominal. Vivias en la calle Horizonte casi esquina Camino Durdns.
«Efectivamente ~replicé- veo que 1o hay duda de que se acuerda de
i,

Mi amigo me habfa Hamado para mostrarme aquel nifio,
entonces de seis a siste afios, que tenfa dojores abdominales frecuentes
que Je sobrevenfan inopinadamente. Eran sobre todo matinales, va
veces acompaiiades de vémitos; Ja mayoria, sin ellos, cedfa EsSpon-
taneamente. Los estudios eran normales. No presentaba trastornos
del cardcter ni otras somatizaciones, Pensa que podria fratarse de
una forma de epilepsia temparal con crisis dolorosas abdominales
exclusivamente, diagnéstico que propuse a Gareia Gielfi y que le
gusté. El tenfa especial interés en la neurologfa infantil y fue el primero
que tuvo en el Hospital Pereira Ressel] una policlinica de afecciones
convulsivas. Con él, pues, se inicié en 1950 la neuropediatria en el
pais. El electroencefalograma mostrd un extenso foco irritativo
temparal.? Afortunadamente respondié muy bien al bpu (difenilhidan-
tofna} y hoy es un hombre que nos trae su hija a la consulta.

IE

El otro caso que recuerdo de epilepsia abdominal es quizd mas
divertido. Una de mis hijas tenfa y sigue teniendo una amiga chilena,
muy fntima, hoy distinguida pediatra, que estaba en tratamiento iy
riguroso y sometida a un régimen estricto con abundantes medica-
mentos por colicos ahdominales ocasionados aparentemente por
intolerancia a ciertos alimentos. Con todo ello habia mejorado algo
pero esperaba mejores resultados, pues desde hacia poco tiempo el
gastroenterdlogo pediatra, profesor de Clinica Pedidtrica y midilecto
amigo, Rodolfo Maggi, Ie habfa hecho el plan dietético y terapéutico,

Un fin de semana fuimos a Punta de] Este y mi hija invitd a su
annga. Era un hermoso dia del inicio del verano. Tomdbamos sol en

2 Douglas, EF. ¥ White, P'T, Abdomina) epilepsy. Rca;)bra,s'ial, Journ. Pediat, 1971,
78:59-67. bt
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Iz terraza cuando de pronto le sobrevinicron los dolores. Pasaron
unos mingtos, media hora v noté gue no habfa movimiento en su
cuarto, vy al ver a mi hija le preguntd: «; Y7 ; Se le calmaron los dolores
a Paulal». «8ipap4, en cuanto se le pasaron se quedd dormida.»

No tuve més que esperar que se despertara y le dije: «Mira
Paula, lo que i tienes es una manifestacién paroxistica dolorosa
abdominal de origen cerebral. Desde ya empieza a tomar bpH ¥ te vas
a curar inmediatamente». ¥ asf{ fue. Un electroencefalograma que se
realizé en Chile mostrd el foco temporal caracteristico y su neurélogo
continud con la terapta iniciada en Montevideo. El doctor Maggi
continud asistiendo a Ia paciente, y cuando le dijo lo que le habfa
ocurrido, le replicd jovialmente molesto: «(Esto s{ que nunca se lo
perdonaré a Fernando!»

i
v
Pero hay otra sensible variedad de dolor abdominal en la que luego
de pasado el célice el nifto, en vez de quedar dormido, sale corriendo,
feliz y contento.

En 1989, una distinguida colega me trajo en consulta un sobrino
suya, de ochd afios, residente en Salto, que sufria de dolores abdo-
minales tan frecuentes como invalidantes. Eran de brusca aparicion,
vémitos, nduseas, salfa de la escuela, se acostaba a oscuras una hora
o dos, se recuperaba y luego su salud era envidiable: activo, risuefio,
como si se hubilera ofvidado totalmente del trance tan penoso para €l
y también para su madre. La carpeta —-mds bien cartapacio, o mejor

3 Pero también s¢ vengo, aungue le llevé su tiempo, Recientemente un distinguido
colega le envid un nific de ochao afios con dolor abdominal, cuyos estudios, desde
Jos basales hasta los mas sofisticados eran normsales. Clinico versado, interrogé al
pequefio paciente: «;Donde te ducle?». El aludido era un hijo de suizos, serio,
objetivo. «Aqui», contestd, y sefialé con el dedo indice la linea media def abdo-
men superior, la linea blanca, Fue suficiente. EI viejo amige palpd un pequefio
tumor reducible: una hernia de Spieghel. Operacion, curacidn, Recordemos a La
Fontaine: «;Patience et longeur de temps font plug que force et violance!» (Maggi,
R., comunicacion personal, noviembre de 1995). " 3%
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mamolreto—- con los estudios que se le realizaron era digna del mayor
ENcomo.

Examing a] nifio, mejor dicho lo observé. Fra buen alumno,
vivazy colaborador, cursaba tercer afio. No acusaba dojor epigéstrico,
S1gNo para mi crucial para diferenciar el dolor abdominal orgdnico
(no duele) del funcional (duele Yaveces miucho). Pero como en todos
los esquemas hay eXCepeiones, v tenidas en cuenta el esquema voe]ve
atener vigencia,

Tres hechos me condujeron a) diagnéstico: no dolfa Ia presidn
en el epigastrio Y todos los estudios erun normales; las crigis
terminaban en forma brasca ¥ recobrando inmediatamente favitalidad,
con euforia dirfa. La pregunta clave se ia hice 4 I3 madre:

=Sefiora, ¢ sufre ysted de Jaqueca?
~En forma imponents, doctor, tengo que guardar cama, g
Oscuras, con nduseas y vamitos,

Con estos tres Componentes, que no failan RUACA, un nupca
que es casi nunca pero mds nunca que casi, estaba hecho el diagnéstico
de jaqueca abdominaj ®

Un correcto tratamiento permanente, dosificado, con estricta
vigilancia, determinacion de las posibles causas precipitantes (alimen-
Los, stress, etcétera) permitié que la enfermedad, que es incurable,
fuera definitivamente suprimida en sy EXpresion paroxistica.

Alterminar e} afio volvié con sus excelentes notas visitarnos,
yenlacarade Ia madre, que también habia mejorado al disciplinarse
en un fratamiento biep cumplido, igual que su hijo, se advertig ej
bienestar y optimisimo,

4Tl Y, Dunn, H.G.y Chrichton, 1.1, Childhood migz‘az’n‘é:;"s dangerous diagnosis,
Acta Paediatr, Scand., 1984, 73:55.59 e
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Antes de continuar quiero aclarar la importancia que le di en el
diagndstico de jaqueca al antecedente familiar. Esta misteriosa
enfermedad es de herencia autosdémica dominante, en forma tan
penetrante que yo desconlio del diagndstico cuando no hay un franco
aniecedente en uno de los padres.” Tiene en mi experiencia un bajisimo
fndice de mutabilidad, por lo gue es de gran valor buscarlo cuando
un nifio consulta por cefaleas, que en la jagueca genuina se presentan
por primera vez entre los seis y ocho afios, nunca antes y muy
raramente después.® Ante esta situacién, luego por supuesto de
asegurar el examen oftalmoldgico normal v las causas tensionales
(dolor epigdstrico), tenemos que pensar en este diagndstico y
diffcilmente nos equivocaremos.” Una mencién especial merece sin
embargo una no tan frecuente pero pecular cansa de dolor abdominal:
la porfiria aguda intermitente. El dolor abdominal de la porfiria ha
motivado numerosisimas consideraciones. Tantas veces omitido, este
diagnéstico debe siempre ser investigado. Pocas crisis dolorosas
abdominales son de la violencia que ellas pueden revestir. Cabe
recordar que la porfiria aguda intermitenie tiene tres componentes
clinicos: el dolor abdominal, Ias lesiones neurolégicas periféricas y
los trastornos psiquicos que llegan a estados demenciales delirantes.
Hagamos guardar la orina de un dfa para otro y, si toma el color de
vino de oporto, el diagndstico estd hecho, aunque no debe descartarse
esta afeccion pues puede no dar el color en la orina. Busquemos pues
frente a fa duda la porfiria y el porfobilindgeno en ella.’

McKussick, V., Migraine, Mendelian inheritance in man, Baltimore, 1990
(157300):616. :

Farquhar, H.G., Abdominal migraine in children, Brit. Med. Journ, 1956, 1:1082-
1085; Symon, D.N.K. y Russell, G., Abdominal migraine, a childhood syndrome
defined, Europ. 1. Pediatr,, 1984, 142:78.

Whitty, C.W.M., Migraine without headache; Lancet, 1967, 2:283-285.
Asistimos a una mujer de 40 afios, cuyas crisis periddicas, reiteradas en general en
el periodo menstrual, motivaban la consultaala un.iq'a‘d de asistencia movil, servi-
cios de emergencia, etcélera. Le hemos indicado hace ya varios afios el Gnico
tratamiento eficaz: la morfina, Consultamos para elto a'n distinguido especialis-

=%

o
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La jagueca abdominal ha sido en variag ocasiones bien definida.? A
los wes componentes que he destacado algunos autores agregan la
palidez, lo que facilita el diagnéstico de la presencia de cefalen,

VI

El tratamiento que siempre realizamos es el Supresivo (no el
sintomdtico} de la crisis jaquecosa, es decir, evitar que aparezca el
dolor. Esto se consigue ficilmente con el dnico medicamento activo
para la jaqueca, que s la dihidroergotamina, en la dosis minima
supresiva. Agregamos a ello cuando conacemos bien la modalidad
expresiva de [a afeccion en of sujeto en catisa, que mil sutilezas ofrece.
Aunaenfermedad crénica, dice Marcel Proust en Ia inagotable fuente
de agudas y perspicaces observaciones clinicas que yacen esparcidas
en A la Recherche.. ., cualquier pretexto le sirve para hacerse
manifiesta. Por consiguiente, en la Jaqueca en cada caso hay que
conocerle la personalidad a la enfermedad; qué es Io que le gusta y
qué lo que le disgusta, y se nos presenta.

La alergia'digestiva es una de las ms frecuentes, sobre todo
en el adulto. Para unos el chocolate («el chocolaie neo es un
cemestible», me decia ina vez un paciente), para otros ef champagne,

—
taen el tratamiento del dofor, quien nos confirmsé la indicacién con este comenta-
rio: «Ningiin agefite de control de drogas fo va a censurar por ello. Los pacientes
que sufren este tipo de dolor 1o se hacen adictos y, por dltime, usted devuelve la
feficidad a un torturado». No olvidemos que esta enfermedad afectd a Jorge 11 de
Inglaterra, gran rey, quien durante sus periodos demenciales era capaz de cometer
las mayores insensateces. En una de estas crisis fue que firmd el decreto del im-
puesto al t¢ para las colonias norteamericanas, gue fue el motivo de Ja Revolucidn
de Independencia de los Estados Unidos. {(Mac A]pinq,- I. et al,, Porfiria in the
Royal houses o Stwart, Hannover and Prusian: a foljow up study of George m
illness, Brit. Med. Journ., 1968, L7173

? Ver capitulo XLvIi: Bl sindrome de Lepedi-Lopasé,

N
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ciertos olores, en fin, Las situaciones de alteracién emocional, tanto
personales (problemas escolares) como familiares, son también causas
desencadenantes. Por ello al iratamiento especifico agregamos una
dieta simple, asf como algidn ansiolftico suave, v una vez conocidas
las tretas del enemigo llevamos ia guardia a la proporcion que ésta
merece.

Vi

El dolor abdominal del nifio ha despertado en las dos dlimas décadas
particular interés, siendo motivo de confergncias, congresos y
publicaciones, Asimismo, creo yo que no hay pediatra de probada
experiencia que no tenga una actitud definida en cuanto a la solucién
del problema. El que mds en boga estd es lo que se ha dado en Hamar
el sindrome de Lepedi-Lopasé.

Como siempre, es indispensable dar valor prioritario a la
correcta signologfa, tanto psiquica como fisica. Descartemos todas
los dolores abdominales en los que fa signologfa orienta en forma
clara y especifica. Consideremos s6lo aquelios casos en que el dolor
abdominal es de apariencia primitiva. En esta situacién, los
dividiremos en. dos grupos diferentes de acuerdo con un $1gno
princeps. el dolor epigéstrico a la presidn en la regién epigistrica
alta, subxifoidea. Al{ estd el nudo gordiano. 51 hay dolor a la simple
presitn, ya sea espontdneo, ya sea cortando la profundidad de la
mspiracién, ese dolor es referible al sector cardiogastroduodenal. Y
esta marcando un sufrimiento funcional por somatizacién u orgdnico,
gastroduodenitis, o mixto. Se da en nifios en general de edad escolar
media o {inal, entre siete y doce afios, y es f4cii ver ia causa: problemas
familiares, de "tidaptaci_én escolar, o se trata de un cardicansioso
obsesivo. ;Es sélo un trastorno por somatizacion, o tiene un
comportamiento que perpetia o agrava el problema?

Creo que aqui interesa la sabidurfa clinica, el sentido clinico,
la valtosa y operativa relacion médico-paciente. Lograr que se aceple
el diagndstico {«el corazdn del nifio ests enel epigasirio») v iuego
reconocer la situacién para corregirla: si es“famifia_r admitirla, si es
personal identificarse con ella. Propoaaer'éde‘”"més un tratamiento
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coadyuvante dietético, ansiolitico, antiespasmdédico, inhibidor,
observando la evolucidn en forma diacrénica. En muy contados casos,
la signologia, el sufrimiento clico, persistiran, por lo cual —si bien
en muchas ocasiones se trata sélo de la falla en revertir la situacién
ya descrita— serd preciso buscar causas especificas con los
correspondientes estudios radioldgicos (hernia hiatal) y del reflujo,
fibroscopfa con biopsia, para investigar infeccién por Helicobacter
pylori.

Si no hay dolor epigdstrico espontdneo ni a la respiracion
profunda las cosas cambian. Ya lo funcional puro debe relegarse.
Entran aquf las causas orgdnicas que la signologfa no ha revelado:
alteracidn renoureteral, o de la morfogénesis intestinal, toxoalérgica
(angioedema), intolerancia alimentaria especifica, afecciones
neuroldgicas (epilepsia abdominal), jaqueca abdominal, disfunciones
vagosimpdticas, etcélers, o metabdlicas, enfre las que se destacan
principalmente las diferentes formas de porfiria y la fiebre
mediterranea.’

Y Unas palabras, aungue sdlo y afortunadamento sean de interés histérice. Ya nadie
oye hablar de las crisis gdstricas de tabes, de 1a famosa e invalidante sfilis medular
con su caracterfstica marcha tabética (de polichinela), arreflexia tendinosa, signo
de la miosis paralitica o de Argifl-Rohinson y dolor gdstrico especifico con sus
terrorificas crisis. Su afeccidn es progresiva y fatal. Sin embargo, decia un vigjo
aforismo que esta evolucidn se detenia cuando 1a neuritis Gptica dejaba ciego al
paciente, lo cual se recuerda en el siguiente adagio macabro: «La fiera [a sifilis]
se sacia comiendo los ojos de su victima», Las crisis, pues, eran signo puro, precur-
sor o & veces aislado de la sifilis gastrica. Se Hegaba incluso para erradicar los
dolores a hacer la seccion de los nervios espldcnicos.

Otra anéedota y termine. Concurrié al consultoric de uno de nuestros grandes
clinicos de la primera mitad de este sigio, Juan B. Moreli (1868-1947), un pa-
ciente con mal esfado general, con crisis dolorosa epigdstrica y tumor palpable.
Don Juan B. (asf lo llamaba en confianza) sospechod de inmediato un cincer gés-
trico en evohucion. Como era costumbre, fo hizo pasar al radioscopio e ingerir un
vaso medio de contraste (;barital) y comprobd que era una linftis pléstica. Entu-
siasta y lleno de alegria le espeld al angustiado paciente: «Estimado amigo, por
suerte, justed tiene una sififis barbaral». (Referido por Alberto Mafi¢, discipulo,
amigo y admirador def viejo maestro, c. 1949.) En esta afgeeidn, también Hamada
linitis pléstica, cirrosis.del estomago o enfermedad de Brifton, el estémago wma

a sifilis. (Brinton, W.,

cl aspecto de una bolsa de cuero. Se atribuia en esa épocaal
The Disease of Stomach, Londres, 1859, 316-356)




AVIL El tumor era un palillo de dientes

En 1984 mi colaboradora y amiga, Ia doctora Liria Martinez, me
envié en consutta una nifia de cuatro aiios porgue le habia encontrado
un pequefio tumor en la mejilla,

La madre me refirié que desde hacia varios meses notaba que
se habfa formado una pequefia tumefaccion en la mejilla izquierda,
que fue creciendo muy lentamente sin ocasionar ningdn dolor,

Al examinarla, vi y palpé una tumoracién sélida, del tamaiio
de una aceituna, firmemente localizada y proyectada sobre la
prolongacién anterior de la glindula pardtida, en la unidn
aproximadamente del tercio posterior con los dos tercios anteriores
de la linea que une el trago con ia comisura Iabial. El examen de fa
cara inferna de la mejilla era normal.

No dudé un instante del diagnéstico: tumor mixto de pardtida,
incipiente en su desarrollo progresivo. De inmediato escribi unas
lineas sobre el diagndstico a mi colega y dije a lamadre, tranquilizan-
dola, que se trataba de un tumor benigno, pero de crecimiento
manienido, y que era necesario extirparlo. Para ello era menester
buscar un cirujano con experiencia en esa regidn, pues muy
frecuentemente en el crecimiento del tumor se encuentran englobados
el tronco o Ta$ ramas del nervio facial. Me dijo que era muy amiga
del doctor Omar Barréneche, con lo cual me quedé encantado, vy le
solicité que le sugiriera a la doctora Martinez la autorizacién para
que fuera &l quien la viera,

Pasaron meses y no supe nada més de la pequefia paciente.
Pensé que habia sido operada por mi vigjo,amigo, y que se habia

terminado con el problema.
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Pero el error no perdona. Un dia, muy tranquilamente, fui a
una infervencién en el Hospital Britdnico de una paciente mia v,
mientras me vestfa para ingresar al quiréfano, entra Barreneche.
Cordiales saludos, intercambio de ideas banales, se retiraba cuande
de pronto se dio vuelta y como excusdndose me dijo: «;Te acordds
Mafi¢ de aquella nifia que tenfa una tumefaccion en Ja mejilla?s.
«Pero, jc6mo no'», e contesié, «ila operaste? jera un tumor mixto
de la parétida, no es cierto?». Se sonrojé y muy suavemente me dijo,
como tratando de no enfadarme: «No, no era. Cuando yola vi, quedé
enduday le pedi que volviera al mes, Al cabo de ese tiempo, la volvi
a ver. El tumor estaba igual, pero la madre me dijo que ahora le
molestaba un poco adentro de la boca. La volvi a examinar y... el
tumor hacia hermnia en la cavidad bucal, congestivo con un centro
blanquecine amarillento. Con un bajalenguas lo presioné contra mis
dedos por fuera de la mejillay jrevents!, saliendo PUS y... un trozo de
escarbadientes de un centimetros. Era un twmor, s, pero ni mixto ni
de pardtida, sino un grueso v duro granuloma por cuerpo exirafio,
Como pasa muy frecuentemente, al ser interrogada de nuevo la madre
se acordd que la nifia, hacia va varios meses, cuando su padre estaba
tomando un copetin con garniture, al poner en su boca un
escarbadiente con una aceituna o un quesito profirid un grito de dolor
seguido de llanto. Al examinarle fa boca no observé nada y el episodio
calmaé con algunos mimos. Seguramente fue en esa ocasion ¥ en su
rdpida ingestién que se clavé el extremo del palilio en la mejilla,
produciéndose esa molestia pasajera que rdpidamente se olvids.
Lentamente se formé el granufoma que terming supurando. Ambos
refmos del inesperado desenlace del tumor de pardtida. Me causé
tanto interés este pir-fall que pocas dias después le dirig{ a Barreneche
esta carta:

Lo mds parecido a este singular episodio que he leido es el
siguiente, en el delicioso libro titulado Exdtica, donde un
destacado patéiogo inglés redine wna serie de casos que
merecen todos leerse y recordarse. Una pareja Jéjovenes sale
un sdbado de paseo en un hermoso auto spofqu_scubierto ¥
en el recodo de un camino vuelcan, siendo ccﬁziliﬁida lajoven
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al hospital. Tenfa pequefias beridas sin importancia en cata y
cuello, goe fueron curadas. Lievaba la joven unas valiosas y
hermosas caravanas de Ias que pendia, de cada una, una valiosa
perta, Y si bien se encontr6 una no aparecic la otra, hecho que
no llama la atencién dado el revoledn sufrido en plenc campo.
Pasé el tiempo ¥ la joven comenzd a notar en fa region lateral
del cuelle la aparicion de an tumor, liso, s6lido, indoloro,
Consulié a su médico, quien decidid como es naturaf extirparlo
para conocer su paturaleza, lo gue sc hizo. Hl cirujano enconird
wn nodulo sélido, como hemos dicho, gue parecfa corresponder
a un panglio, v lo extirpd con facilidad. Fue enviado al
Departamento de Patologia y fijado en formol. Cuando el
patéiogo flegé al dia siguiente a ver las piczas, entre ellas
examing ese tumor, y lo cortd al medio para elegir el wozo
correspondiente para ser incluido en el examen
histopatolégico. Pero al cortarlo de pronto saltd un contenido
sslido, pétreo, que cayd al suelo, y dijo: «jMira, estd
calcificado». Miré al suelo y no lo halié, y fo pasé por alto.
Ei cilculo habfa ido a parar al resumidero. Habia una joven
gue miraba, que recién se iniciabaen la especiatidad, y no se
atrevié a intervenir, Este accidente le quedd grabado. Fue asu
casa, sigui6 pensando y a la mafiana siguiente legé al
{aboratorio muy temprano, se arrodillé frente al resumidero y
con un alambre y otros adminiculos empezd a extraer objetos
de 61, cucarachas, un ratdn muerto, y de pronto, juna perlal
que engarzé perfectamente en la pieza de donde habfa saltado.
Mostrada a la paciente, reconocio su prenda perdida en el
accidente y tuvo la doble alegria de que al par que se le
informara que su tumor era un granuloma por cuerpo extrafio,
cuando se temiaun proceso maligno, recuperd la preciosa perla
que crefa definitivamente perdida.’

1

Syramers, W, St. C., Exdtica. A further miscellany of clinfcal and pathological
experience, Oiford, 1984, 195-201. Este libro cuya lectura recomendamos a los
patGlogos y también a los clinicos, es el mds parecido al que usted ticne en sus
manos, a




XVIH. Neumonias: clasificacion clinica’

Nada més empirico que el tratarmiento de la neamonfa. Salvo métodos
invasivos o resultados gue demoran en obtenerse su eticlogia
permanece en duda, Ese empirismo conduce a errores de tratamiento
que pueden ser graves & omisiones que pueden ser fatales.

En primer lugar depuremos bien los términos. Debemos
rechazar definitivamente la designacién de los procesos pulmonares
parenguimatosos con el ridfculo nombre de neumopatias agudas. ; Qué
dirfamos si a una diarrea bacteriana la designdramos como una
enteropatia aguda? ;O a una meningitis como neuropatia aguda? El
término que hay que emplear cuando nos referimos a procesos
patologicas pulmonares con predommio de participacion parengui-
matosa es el de neumonifa. Bsta es la designacion universalmente
aceptada de la cual debemos partir.

i

Una correcta semiologfa es coma siempre imprescindible, tanto en la
anamnesis como en el éxamen. En la anamnesis es importante saber
cudndo empezd6 la enfermedad, cédmo cursé y cudl fue Ia causa de su
consulta en el hospital, de manera de trazar su historia natural.

* Orientacién diagndstica de intencion etioldgica, % 5.
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13

Estaes generalmente muy caracterfstica y simple. Es un nifio de cinco
aflos, previamente sano, que empieza con vémitos v fiebre alta de 38
¥ 39-grados. Los remedios caseros no son efectivos y la madre consulia
al segundo dia de la fiehre. Bl examen es negativo, salvo una discreta
faringitis. Es medicado con antibiéticos por via oral, pero la fiebre
persiste. Consulta tres dias después. Al examinarlo se encuentra un
sindrome de condensacién con bronquio permeable, por lo que es
ingresado, Podemos resurnir asf:

Vémitos Fiebre Proceso de condensacion
Fiebre Decaimiento Bronquio permeable
Anorexia
AB.
! 3 5 7 dias

‘Ya sabemos por esta historia varias cosas: 1. Que tiene una neumonfa
pues cumple con la exigencia de un diagndstico anatomoc]inico:
sindrome infeccioso mds sindrome de condensacién con bronguio
permeable. 2. Atin no hay repercusién sobre la funcién respiratoria.
3. Que le asignamos una topografia lobar, 4. Que no ha evolucionado
hacia la participacion pleural. Los siguientes estudios complemen-
tarios son urgentes: [. Las radiografias del térax (frente y perfil), no
para confirmaref diagndstico que ya estd hecho sino para obtener el
dato de la extensidn y-exacta topograffa del proceso. 2. Una
leucocitosis, que si es francamente elevada nos permite casi asegurar
la etiologia bacteriana. 3. Hemocultivos (de ser bacteriana en 30 por
ciento se puede hallar ¢l germen). 4. Técnicas inmumoldgicas para
especificar el gerihen en causa (poco empleadas en el mundo y no
realizables atin en el Uruguay, al menos en la,asistencia general),

2
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v

Otra forma en la que se presenta en la consultz una neumonta es la
siguiente. El inicio de la enfermedad es igual, pero en la segunda
consulta no se busca o no se encuentra el foco pulmonar ¥ se continda
con el mismo tratamiento o, lo gue es mds frecuente, se cambia de
antibiético. El enfermo vuelve a su casa para seguir igual, luego peor,
y después tan mal que es traido al hospital en estado febril, decaido,
rechazando el alimento. Al examinar el térax se comprueba una
macidez extensa y se auscuita siempre el foco de condensacion.
Podemos resumirlo asi:

Consulta: ta. 2a, 3a.
Vomitos Fiebre Proceso de Igual+macidez
Fiebre Decaimiento condensacion +disnea
Anorexia Bronguio Reaccion
AB. permeable pleural
2 5 8 dias

El proceso ha seguido su evolucién v ha participado la pleura; ha
tenido una evolucidn pleurftica. La fiebre persiste, en ganchos. Hay
decaimiento, anorexia, pero no estado (6xico. No se ha complicado,
$ino que ha tenido una evolucion pleuritica.

k4

Otra posibilidad es cuando luego de la tercera consuita el enfermo no
se hospitaliza y no se realiza el tratamiento correcto, o en algunos
casos esta evolucion sigue espontdneamente. La evolucién pleuritica
ha Hegado af derrame pleural, que primero essserofibrinoso v luego
purulento. Estamos frente a la evolucién més, grave: el empiema
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pleural. A la signologfa se agregan dos sfntomas de enorme valor: la
disnea y el desplazamiento de la punta cardiaca, v si el proceso es
izquierdo la desaparicién del espacio de Traube. Podemos resumirle
graficamente asf:

Consulta: la. 2a. 3a. 4a,
Vémitos Ficbre Proceso de Igual+ Disnea
Fiebre Decaimiento  condensacién  +disnea  Estado téxico
Anorexia Bronquio Reaccidon Macidez
AB. permeable pleural extensa
2 5 8 10 dfas

Asi, tenemos los tres estadios clinicos de la neumonia: 1. La aparicién
del proceso de condensacién, radioldgicamente neumonia lobar. 2.
Laevolucion pleuritica, la radiografia muestra un extenso velo pleural
y la fiebre continda en ganchos. 3. A la signologfa anterior se agrega
disnea, desplazamiento cardiaco y estado téxico; es el derrame pleural
y el empiema. Todos ellos son estadios evolutives de la misma
enfermedad, no complicaciones.

VI

(Cuél es la evolucién de cada uno de ellos? Es diferente en cada uno.
En el primero de los considerados, neumonia lobar sin extension
pleural, la fiebre cae en crisis inmediatamente de iniciarse el
tratamiento adecuado y en una semana la curacién es clinica y
radiolégica. Si tiene extension pleural, la que llamamos de evolucién
plearitica, el enfermo mejora, pero persiste la fiebre en picos, estd
menos majadero, tarda algunos dias en recuperar el apetito,
radiolégicamente persiste el velo pleural, a veces se hace mds extenso,
més denso y puede abarcar todo el hemitérgx pero no hay signos de
derrame: el fondo de saco aunque velado estd libre, no hay desplaza-
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miento mediastinal. Tarda de tres a cuatro semanas en curar, Primero
deja de tener fiebre. Muchas veces en esta variedad evolutiva, cuando
el paciente va mejorando, aunque persiste febril, aparecen por lo
general varias y superpuestas imdgenes aéreas redondeadas que dan
al pulmén un aspecto de racimo de uvas. Incluso algunas tienen un
nivel Hquido. Es la llamada evolucién bullosa de la neumonia o de
Debré. No se ha excavado el pulmdn. Se han insufiado las porcicnes
subpleurales del pulmén, neumatoceles subpleurales, lo cual no
cambia en nada el prondstico y la evolucién.

E! tercer periodo evolutivo que hemos descrito es cuando el
paciente ya con varios dias de evolucién ingresa con un estado gencral
va no febril, newmdnico, sino téxico, disneico. Su sintoma de
condensacién se ha transformado en un sindrome, la macidez es
hidrica y ya hay francos signos clinicos. Un signo clinico valioso es
el quejido: en el final de 1a espiracion se produce en tiempo Jaringeo
seco. Bsta evolucidn es ain mds lenta y el drenaje quirdrgico debe
ser inmediato, bajo agua, vigifado, y se debe mantener mientras dé
pus, no més, y esperar con paciencia la reexpansion del pulmén
colapsado.! Es una evolucidn que lleva varias semanas hasta fa
restauracion completa.

VII

En el curso de la enfermedad neumdnica pueden presentarse otras
evoluciones que, si bien varfan, siempre hay que tener en cuenta,
pues requieren medidas terapéuticas heroicas e inmediatas. La primera
es que sobre ese pulmdn lesionado, donde se forman vesiculas aéreas

! Recordemos un caso que evoluciond al punto de producir lo que se llamaba un
absceso de necesidad. Fue una nifia de tres anos, que ingresd en mi guardia del
Hospital Pedro Visca en estado tdxico y con un enorme absceso sobre la parrilla
conil del tamafio de medio melén (10 centimetros) que punteaba ya para abrirse,
Nuestro amigo Folco Rosa RuvSertoni, cirujanc eg};ﬁ:@ces del Bureau, drend el
enfisema por contrasberiura. Al poner el récar salid un chorto de pus que fue a
dar a la pared, a mas de un metro de distancia. La niiia turd sin accidentes.
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subpleurales, se rompa la serosa y aparezca un neumotérax. La
mayoria de las veces lo hemos visto aparecer por causa iatrogénica:
presuncidn diagndstica de un empiema que no existia. Esta evolucién
(cuando es pospuncién es complicada) enturbia el diagndstico, pues
produce imiégenes radioldgicas que se tornan alargadas y pueden
condicionar conductas terapéuticas intempestivas.

Unaz evolucion temible, no predecible desgraciadamente, es la
sepsis neumocdcecica. Ya hemos visto y diagnosticado varios casos.
Son todos iguales. Se trata de un nifio entre tres y 14 a 15 afios, que
inicia la enfermedad como la hemos relatado e ingresa en el periodo
comiin de bloque neumdnico con escasa extensién pleural. Como tal
se le trata. Pero el enfermo no mejora. Sigue febril, su estado tdxico
se manifiesta, no tiene signos radiol6gicos alarmantes pero va
entrando progresivamente en shock. Varios cambios de antibidticos,
todos ellos empiricos por supuesto, se hacen sin la menor respuesta,
falleciendo rapidamente. La autopsia muestra una neumonia lobar
tipica pero sin elementos de sepsis. Hemocultivos realizados opor-
tunamente dan cuenta de la presencia de Streprococcus pneumoniae.
Estamos ante la tan temible, casi stempre fatal, sepsis por este germern.
No sabemos a clencia cierta qué debemos hacer en estos casos, caando
como el que se relata no estd condicionado por un estado previo. Lo
tinico que propongo por el mormento es: jeuidado con un neumdnico
que se chocal .

La participacién metabélica estd siempre presente en mayor o
menor grado: paciente critico en acidosis metabdlica {que puede ser
también respiratoria en los procesos extensos), y su deshidratacién,
son fendémenos siempre presentes y que deben tratarse en forma
debida. ;

Las comtdamente [lamadas complicaciones de la neurnonia son
evoluciones. La neumonda se complica con otras afecciones, como
veremos en forma oportuna,
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VI

Hemos descrite la neumonia desde el punto de vista clinico y
nosoldgico. Lo que mds nos interesa ahora es su patogenia y en la
medida delo posible su etinlogia. Cuando vamos atratar una neumoenia
casi nunca tenemos su etiologfa probada. La inferiremos, tendremos
la evidencia, mas no la prueba de ella. Por tanto, mediante estudios
mmuy bien conducidos aunque invasivos y una depurada experiencia
clinica, compartida, discutida y cotejada con la mas reciente
bibliograffa, proponemos la sigulenie conducta diagndstica de base
etioiégica.

5.4

Clasificaremos las neuwmonfas segiin la calidad de los pacientes en
los que se manifiesta en tres grandes grupos (ver cuadro): A. Las del
nifio previamente sano. B. Las del nifio previamente enfermo. C. Las
del nifio distréfico {desnutrido),

X
A. Neumonias del nifio previamente sano

Esta posibilidad no es la mds frecuente, sobre todo en nuestro pafs.?

Su etiologia cambia con la edad.

1. En el infante menor de seis meses, la eticlogia mds comin es la
producida por Chlamydia trachomatis. La semiologia es bastante

“ ;Por qué una neumonia? Alejandre Magno (356-323 a. de J.C), luego de una
cruenta batalla contra Darfo, exhausto casi, suderosc se bafié en un torrente de
aguas frias y horas despuds comenzd a tener chuchos y disnea. Fue asistido por su
médico de confianza y amigo de la nifiez, Filipo. Postrado en cama, mientras su
médico {e preparaba una pécima, recibié un mensajd eserito que decia que su
amigo tramaba envenenarlo. Tenia atin el mensaje en Ja meanc cuando se presentd
Fitipo para hacerle beber el remedio, Alejandro behid 16 que le ofreci y luego le
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CLASIFICACION CLINICA DE ORIENTACION ETIOLOGICA

DE LAS NEUMONIAS DEL NIRO

Ao previamente sano
. Infante menor de seis meses

Chlamydia trachomaris

2. Infante mayor de seis meses hasta 1os cuatro o cinco afios

Streptococcus preumoniae
Haemophilus influenzae

3. Mayares de cinco afios

Mycoplasmaea

B. Nific previamente enfermo
Con enfermedad pulmonar previa

a} Asma
-atelectasia
-infiltrados ecsindfilos
b} Fibrosis quistica (estafilococo, pseudonomas)
wStaphyloccoous sps.
<) Malformaciones broncopulmonares
d) Sindromes de hiperreactividad bronquial
-alergia a leche de vaca
-alergia ala soja
-reflujo gastroesofigico
¢) Alteraciones de la caja tordxica en
malformaciones costovertebrales
-cifosis, escoliosis
~discondroplastas
) Miopatias: enfermedad de Duchenne
£ Procesos de vécindad:
-neumonia de L del absceso del 1o del higado
-neumonta periquistica. dek Gt de pulmdn

2. Conenfermedad generat previa

a) De la anemia ferripriva
Hemaosiderosis primitivas o secundatias (Sindrome
de Schnlein-Henoch)
b) Enla sepsis terminal tipica del infante desmustrido
©) Enfermedades mesenquimaticas: lupus eritematoso
diseminado, artritis reurnatoides, fiebre reumdética.
d) Sindromes aspirativos en desmtridos,
+ vencefalopatfas crénicas
&) Enfermedades inmunologicas
-genéticas
~adquiridas (sma)
) Emrores congénitos del metabolismo.,
Enfermedad de Pick, etcétera.

. Prel midio distréfics

- Sindromes aspirativos
- Sepsis par gram negativos
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sospechosa: proceso neumonitico difuso, con disnea superficial y
conservacion del estado general.

En el infante mayor de seis meses hasta los cuatro o cinco afios, la
etiologfa es generalmente bacteriana: 85 por ciento par neumococo
y 15 por ciento por Haemophilus influenzae.

. En los mayores de cinco afios la etiologia mds frecuente es el

Mycoplasma.

Neumonia que se manifiesta por un proceso inflamatorio de la
parte tordxica donde se proyecta en foco neumdnico. Esta situacion
es patognomonica de la actinomicosis pulmonar.?

Por inhalacidn de hidrocarburos, bastante comiin en la época en
que el combustible familiar era el querosén. El nifio llevaba a la
boca la botella en la que se guardaba y al sofocarse con él se
producia una corriente hacia la via aérea que irritaba bronguios y
alvéolos produciendo una condensacién neuménica.* Lo mismo
ocurria en el adulto joven o en la jovencita que en un arranque de
histeria intentaba antoeliminarse con un trago de querosén, Una
prueba experimental de esta accién irritativa fue la insélita
observacién que oportunamente publicd Héctor Crisci (junte con
ofros autores), neumslogo muy reconocido. En los aflos cuarenta,
se tonificaba a los pacientes, fuera cual fuera el diagnéstico, con
inyecciones intravenosas de cloruro de calcio de 10 centimetros
cibicos. Se esterilizaban las jeringas de vidrio en unos tachos
esmaltados, las pescaderas Henas de agua puestas sobre un primus.

tendié la carta. Cur6 rapidamente. ;Habrd gesto de mejor relacién médico-pa-

N

ciente? Pero volyamos al hecho: neumonia Jrigore, por enfriamiento, ésta es la
causa més frecuente, a la que se agregan otras como la edad avanzada. De ello
murid ef gran internista William Osler, al acudir en plenoc invierno a asistir a un
paciente. Hemos observado casos de frigore en nifios que fuego de realizar depor-
tes son sorprendidos en la playa por un cambio brusco de temperatura (hecho
tipico de nuestro clima). Todo ello nos confirma que fa neumonia nunca es una
afeccién primitiva, sino gue se debe a uno o varios factores preponderantes.

Ver capitulo xLv: Tedo lo que se fistuliza. .. )

Ramén Guerra, A 1., Bazzano, H.C., Portitlo, J.M;M'attco, Al.yVega, D, Las
neumopattas por querosén y afines. Estudio experimental, clinico y radiolégico,
Montevideo, 1958.
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Enuna de esas salas, el viejo primus perdia querosén y el enfermero
le habfa puesto un frasco vacio abajo para recoger la pérdida a
aquellos color caramelo con tapén de vidrio esmaltado. Oscuridad
y sueflo mediante, el enfermero confundié el frasco de cloruro de
calcio en uso con aquél en desuso ¥ que recogia gota a gota la
pérdida del combustible.

Inyectd en la vena su contenido. Minutos después, el paciente
acusaba fuerte aliento a querosén y horas después volaba de fiehre
a causa de una masiva neumonfa lobar. Esto se repitié con otro
enfermo antes de advertir el error.’

X1
B. Neumontas del nifie previamente enfermo

En esta situacién la neumonia complica un proceso mérbido anterior,

Debemos distinguir dos situaciones.

1. Con enfermedad pulmonar previa no infecciosa que condiciona
la neumonia, que es una complicacién de esa circunstancia.
a) Asma. Infeccién que se instala sobre una atelectasia.
Generalmente en el 16bulo medio. Otras veces son los famosos
infiltrados eosinéfilos, siempre autorresolutivos. .
b) Fibrosis quistica. La infeccidn sigue como la sombra al cuerpo
al pulmén de Ia fibrosts quistica: la alteracién del barrido bronquial
produce estasis mucoso y la infeccién por gérmenes histoliticos o
histot6xicos; el estafilococo, pseudomonas y dltimamente una serie
de agentes microbiolégicos oportunistas.
¢) Malformacién broncopulmonar, que al alterar la dindmica
bronquial lleva a 1a estasis secretoria y ala infeccién secundaria.
d) Todos los procesos de hiperreactividad bronquial: por reflujo,
alergia a la leche de vaca, hemosiderosis primitivas o secundarias.

* Crisci, H., Rodriguez, A. y Scandrogiio, 7., Co:1[ri_§ﬁci611 al estudio de Jas
intoxicaciones por hidrocarburos., Haja Tisioldgica, 1946, 6:1-20. Este trabajo es
tinico en la literatura mundial. L E

w7

S
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e} Altcraciones de la caja tordxica en malformaciones costoverte-
brales: cifosis, escoliosis, etcétera. Entre éstas deben tenerse
nresentes las que inciden en la discondroplasia y en particular en
la acondroplasia cldsica.

) Por alteraciones musculares, son Jas atelectasias o aspiraciones
de Ias miopatias, de Werdnig-Hoffmann, de la distrofia muscular
progresiva de Duchenne, etcétera.

g) Procesos de vecindad: la tfpica neumonia del 16bulo inferior
derecho del absceso del 16bulo derecho del higado, Ia neumonfa
periquistica en el quiste hiddtico de puimon, etcétera.

h) Lobitis media recidivante. Es necesario atender este sindrome.
Se da en infantes o niflos pequefios que reiteran procesos febriles
en los que la radiografia muestra una lobitis media, una atelectasia.
Propender a un buen drenaje del bronquio de dicho lébulo es quiza
el tinico fratamiento, pues con el crecimiento esa situacidn se
modifica.’

2. Conenfermedad general previa. Entendemos por tal la que provoea
como complicaci6n una neumonia.
a) Del nifio con anemia nutricional o ferripriva. Esta enfermedad
carencial especifica es la mds frecuente en nuestro pafs. Predispone
a la infeccion en el nifio particularmente entre los seis meses y
tres afios, y en especial a la neumonfa.”
b) Infeccion final o generalizada que lleva a la localizacién
polmonar de In misma: estafilococia cutinea, dsea, etcétera,
situacidn que es siempre grave: la neumonia sifilitica (neumnonta
alba), etcétera.

& El bronquio del 16bulo medio es de orientacion vertical y por tanto menos cficaz
en el barrido de secreciones. Siempre decimos que por 10 menos dos cosas s¢ han
mantenido en fa sustitucién bipeda del hombre que no son apropiadas para ello: la
vulnerabilidad de la piel sobre a cara anterior de la tibia (jasiento directamente
sobre el hueso!) y el bronquio fuente del I9bulo medio. Los dos rasgos que sirven
en la marcha en cuatro patas, el primero porque viene después de los miembros
inferiores y permite trepar mejor y el segundo porque en esta posicitn pierde su
verticalidad. La seleccidn natural no logré pufeccxomr esta morfologia.

T Ver capftulo xxvi: Cudnta leche?
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¢) Enfermedad mesenguimatica que dauna localizacion pulmonar,
como el lupus eritematoso diserminado, la periarteritis nodosa, la
artritis reumatoidea, la fiebre reumdtica, los procesos pulmonares
del sindrome de Schénlein-Henoch, de la glomerulonefritis difusa
aguda, etcétera. Son neumonias no infecciosas por vasculitis.

d) Las encefalopatias crénicas. Son neumonias inicialmente
aspirativas.

e) Enfermedades inmunolégicas que debemos distinguir de las
genéticamente determinadas (disgammaglobulinemias congénitas,
entre ellas la agammaglobulinemia tipo Bruton o tipo Suizo), que
se caracterizan por neumonias reiteradas, y las adquiridas por
tratamientos con inmunosupresores o las propias de la infeccién
viH donde el agente en causa es en general el Prneumocystis
CArinll,

X1

C. Del distréfico de naturaleza exégena en la mayorfa de los casos

1.

Sindromes aspirativos. Son la mayor parte de las neumonias que
se ven en salas de’ lactantes. Aspiran un vémito o una mamadera.
Son en general del 16bulo superior y bilaterales (atinque sizgmpre
mds marcado de un lado).

- En los desnutridos infectados sépticos dando neumonias por

gérmenes gram negatives.

XTI

Mediante esta clasificacién de cardcter etiolégico podemos en cada

oportunidad tomar una actitud, que si bien es empirica estd avalada

racionalmente por la gxperiencia recogida en casos conveniente y

correctamente estudiados. Su aplicacién nos ha dado no séto muchas
5

satisfacciones sino también mucha seguridad.
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Ante la evolucién de una newmonia compleja (pleuritica,
bullosa, puralenta) no debemos cambiar el antibidtico elegido de
acuerdo con nuestra propuesta etioldgica, sino con la individualizacidn
det germen. Ello evitard que nos perdamos en otros empirismos, as{
somo utilizar antibiticos cuya toxicidad es muy conocida y que sélo
deben indicarse —y correr el riesgo— cuando lo impone no la sospecha
sino la proeba bacteriolégica con el antibiograma correspondiente.



XIX. Lo raro y lo frecuente

Le rare est le bon.

Verlaine

1A usted no le parece raro que lo raro sea raro? Parecerifa dificil
encontrar otra frase mds cargada de subjetivismo que la pregunta que
hemos formutado, v no deja sin embarge de ser muy concreta.

Cuando a fines del siglo pasado el fisico Henri Becquerel
(1852-1908) presentd su primer contribucidn sobre la radiactividad
en la Academia de Ciencias de Parfs, sus venerables colegas lo
felicitaron paternalmente por haber hallado una prepiedad tan rara
dei uranio. Por la descripeidn de este fendmeno le fue otorgado el
Premio Nébel de Fisica en 1903. Ninguno de ellos se dio cuenta de
que bajo Ia apariencia de rareza, de imsdlito fendmeno particular, se
estaba asistiendo al descubrimiento de una propiedad hasta entonces
desconocida de 1a materia, que en pocos afios revoiucionaria la ciencia.

Esta anécdota, llena de ensefianza, servird de predmbulo a unas
cortas lineas que desde hace afios quiero escribir sobre el tema del
epigrafe de este capitulo, referidas en especial a la variable incidencia
de las enfermedades.

Es muy frecuente en la actividad profesional o cientifica,
calificar un hecho que no entra en nuestros esquemas mentales con
los adjetivos muchas veces tentadores de raro, trivial o sin importancia.
De esta forma, no hacemos otra cosa que susiraerlo de nuestra
atencién, despreciando asi el valor intrinseco de fo que se presenta
ante nosotros, por lo que eludimos su andlisis y por tanto su ulterior
y completo reconocimiento y comprension. Muchas personas
clasifican un hecho que se les presenta, muy sueltos de cuerpo, entre
los que ya conocian y por consigniente no’merece atencién, o de muy
raro, por lo cual tampoco merece que se détéfigan en él. Entonces, ja
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qué hechos prestan atencidn estag personas? Muy probablemente g
ninguno, pues esa actitud carece de espiritu inquisitive y, como decia
Hegel, los que asf proceden estan condenados a aprender siempre lo
que ya sabian...

Es indudable que hay fenémenos o €Osas que se nos presentan
frecuentemente v otros que por el contrario sélo ocurren en forma
excepcional. Uno es, pues, un fenémeno o cosa frecuente v el otro un
fenémeno o cosa rara. Pero ello no es dar razén de los fenémenos en
81, sino de su cantidad relativa, uno respecto de] olro, y sélo asf tiene
valorIa calificacién, por frecuencia. Es pues un criterio cuantitativo
de saber y no cualitativo. Bs decir tiene valor sélo de comparacion, y
para comparar es necesario primero establecer si dos fenémenos son
comparables. Para ser comparables deben ser iguales en su esencia,
en su especie, 1o cual muchas veces o ocusre, no obstante sin darnos
cuenta aceptamos esa ignaldad. Primer £I101, pues, comparar cosas
que pueden ser diferentes en su esencia o especie y calificarlas segtin
€sa comparacion.

H

Realizaré primero algunas precisiones. El pensamiento cientifico
consiste en primer término en la posibilidad del conocimiento real
de la naturaleza en todas sus formas, y ella responde ineludiblemente
al principio de causalidad (dejando por el momento sin considerar
las limitaciones filoséficas 3 este intento de definicién).

Para conocer Ia naturaleza es necesario saber que nada es
casual, nada es porque si. Aristételes en Sus escritos biolégicos afirma:

En todas las obras de la naturaleza se han de hallar la ausencia
de lo casual y Iz aptitud de todas Jas cosas para algiin fin, y la
manera COmo se generan y se combinan en variedad siempre
nueva es de las formas mds excelsas de la belleza.!

! Aristételes, Les parties des animanx, 1956, Libr. I 18 {645g}, Edic. Belles Lettres.

LT

&
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Hsta individualizacion de «las obras de la naturalezas requiere como
medida preliminar para reconocerlas, y antes de reconocerlas, darles
un nombre. No podemos estudiar algo sin antes nombrarlo:

Nombrar alge por su nombre significa adquirir poder sobre
ello: esta creencia forma parte esencialisima de la magia
primitiva. Conjdranse las potencias adversas nombrandolas
por su nombre. El enemigo queda quebrantado y aun muere
cuando con su nombre se verifican clertas pricticas mdgicas.
Esta primitiva expresion del terror césmico se conserva afin
parcialmente en el afdn de toda la filosoffa sistematica por
reducir a conceptos o, si ofra cosa no fuera posible, a meros
nombres, lo incomprensible, lo que el espirity no puede
dominar... Lo que nombramos, concebimos, medimos, queda
sometido a nuestro poder y transformado en cosa rigida, hecha
tabi... Digamos una vez mds «saber es poders.?

Fista es la primera actitud que se toma frente a lo que vamos a ver, a
reconocer: nombrarlo. Darle Ia individualidad, forma ideal, platénica.
Debemos aguzar nuestros sentidos a fin de que este acto intelectual
de nombrar sea lo més preciso y concreto, «claro como una lampara,
simple como un anillos, y no se preste a confusion, que es posible y
a veces inevitable. Por fo cual es preferible, como dijo Bacen, «it
easier to envolve truth form error than from confusions, es decir, es
mejor ante la duda separar con nombres diferentes hechos que puedan
ser idénticos que guarecer con la misma denominacidn hechos
diferentes.

Alnombrar con exactitud, al sistematizar de manera nominativa
un hecho, surge”con ingenua evidencia el juicio empirico que
inmediatamente formulamos, el de su frecuencia, cuando en
realidad debe antes imponerse el pensamiento cientifico: su cémo
y su porqué.

? Spengler, O, Der Untergang des Abendlandes (191 8);_'E?z;dglccién, La decadencia
de Occidente, Santiago de Chile, 1938, 1:192-103, ™ &
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HI

La distincion entre enfermedades comunes y enfermedades raras tiene
una larga historia. Se origina al culminar Ta nosologfa, a fines del
siglo xviii, pero su singular importancia conceptual y valor en los
avances del conocimiento de la patologia y la clfnica se remontan al
sigloxvi.

Un hermoso texto sobre esta polémica dualidad casufstica es
el siguiente, tomado de una carta del descubridor de la circulacién de
la sangre, William Harvey:

En ninguna ccasién s¢ ve la naturaleza mds propensa a
desplegar sus secretos gue en aquellos casos en los que ella
muestra rastros de sus designios, que se apartan de} camino
por lo cual avanzan en la prictica médica que contraernos a
descubrir las leyes generales de la naturaleza mediante ja
cuidadosa investigacion de casos de fas mds raras formas de
ia enfermedad. Por ellas ha sido hallado casi todas las veces,
que lo que ellas tienen de itil o aplicable es dificilmente
percibido si nos vemos privados de ella o se ven modificadas
de algiin modo.?

Morgagni en el siglo xvin manifiesta su particular interés por la
observacion de casos raros y notables pese a la dificultad de hallarlos.

En las universidades francesas de principios del siglo xix
existian cdtedras especiales dedicadas a dictar cursos sobre
enfermedades raras. En el Dictionnaire des Sciences Médicales de
1812, summum del conocimiento médico de su época, existe un largo
articulo de no menos de 120 paginas escrito por Fournier dedicado a
los casos y enfermedadesitaras, aungue hay recopilaciones previas

3 Harvey, W., Carta al doctor Valckveld de Harlem, crl" \ he works of W Harvey,
traduccién de R. Willis, 1848, 616. BN
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como la de Zacatus Lusitanus (151 1-c1561)." Fournier acopia casos
de muy diversa fndole, que van desde lo fantdstico (combustion
espontdnea, escorpiones en el cerebro, etcétera) hasia otras pristinas
observaciones de sindromes que en afios posteriores quedarfan bien
delineados (tumores de glandula pineal, calculosis salivar, familia
hemofilica); y por fin otros que tindan con lo inverosimil, como aquel
caso referido por Vepfer de un viejo hemipléjico con ictericia limitada
al lado paratizado y en una sola mitad de la nariz.

Sin embargo, recién en Jas ditimas décadas del siglo pasado es
posible ver este tema tratado con autoridad de actuat vigencia. En
1882, James Paget, en un discurso sobre algunas nuevas y raras
enfermedades dice:

Mismo como ellos son {los casos raros) Gnicos e iNCONExoes,
no debemos ponerlos de lado con vagos pensamientos o vagas
palabras tales como curiosidades o casualidades. Ninguna
de ellas es carente de sentido, ninguna dejara de poder ser el
comienzo de un espiéndido conocimiento si pudiéramos
contestar la pregunta: JPor qué es esto raro?, o siendo raro:
¢ Por qué ocurrio en esta oporwnidad?

4 Fournier, Cas rares, en Dict, Scien, Médic., 60 vol. (1812-1822). Sin clasificar ni
explicar se exponen todas esas rarezas. No deja de interesar sin embargo-a James
Paget {ver nota 3), Hetchinson (ver nota 6) y a Garrod (ver nota 7). Una mencién
espectal merece Zacatus Lusitanus, judio portugués que deambuld desde
Salamanca, estudioé medicina por toda Buropa y Uegd a ser profesor en Ferrara y
Ancona. Mo abjurd de su fe judfa, por lo que fue severamente perseguido estando
a punto de ser guemado vive dos veces. Se refugio por fin en Salénica, donde se
le perdié el rastro. Todos estdn concerdes con su capacidad clinica y solidez de
conocimientos. Sirobra, donde estd contenida la perpléjica descripeidn que cita-
mos (que recoge de Vepfer, autor que no hemos podido ubicar) se titula Curationin
medicatium centuricd septem, Florencia, 1551, Se encuentiran en elta muchas otras
descripeiones de enfermedades de una perfecta nitidez de observacion (Dicr. Eneyel.
Scienc. Medic., Dechambre, ser.1(3):317, 1865). Entre ellas la primera descrip-
cién del piirptira trombecitopénico idiopdtico (p1) del nifio, op. ci, 254 y Mayor,
R.H., Classic descriptions of diseases (1939):557-559}.

Paget, J., Some New and rare discase, Lancet, 1882,-2:1017. Al respecto dice
también: «Tienen ese tipo de atraccion que posee todesaguelio que produce admi-
racidnm. s

2
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Pocos afios después, en 1889, en una disertacién Jonathan Hutchinson
expresd:

Entre las infinitamente variadas alteraciones de Ia estructura
y de lafuncién que constituyen la totalidad de las enfermedades
humanas tenemos algunas que se hallan constantemente frente
4 nosotros y ofras tan poco frecuentes que en la larga vida
profesional de un médico tiene pocas posibilidades de ver un
solo caso de ellas,

Todos estardn de acuerdo con que las primeras deben
ser estudiadas como una obligacién por todo médico
responsable pero con respecto a las dltinias existe una
generalizada y may natural actitud que tanto da entenderlag y
no dejo de abrazar esperanzas de aclarar que estas variedades
de enfermedades son a veces Ias m4s instructivas, se encuentran
en estrecha relacidn con las comunes, y que es el deber de
todos dentro de lo posible comprenderlas y tratar también de
ampliar el conocimiento de eflas.®

Uno de losiltimos en tratar este peculiar tema fue Archibald Garrod,
en su magnifica leccién sobre enfermedades raras,’ Luego de resefiar
fa bibliograffa sobre ellas, da varios ejemplos de la importancia de
esta forma de conocer la patologia, entre los cuales mencipnaremos
solamente uno, que trata de la trascendencia que tuvo la individua-
lizacién de la enfermedad de Addison.

Esta enfermedad es por todos conocida, siendo en realidad
muy rata. Aunque ahora es facil de diagnosticar, fue descrita recién
en 1835 por Thomas Addison en una memorable monograffa donde
individualizé perfectamente la signologia caracteristica, que siempre
es fatal: pigmen'tacién,ﬁastenia, hipotensién arterial, alteraciones
digestivas, y su causa localizada en las glandulas suprarrenales, las
cuales se encuentran desfuncionalizadas ya sea por atrofia o por

S Hutchinson, 1., Chinical Uses of rare disgase, lziust.'Médical News, 1889, 3:130.
7 Garrod, A., The Iesson of rares maladies, Lancet, 19)28{ 1:1055-1059.

PR S



MEmoramiiv. UNA INFRODUCCION A LA PEDIATREA 131

invasién granulomatosa, es decir tuberculosa.? Puede tomarse esta
descripcién como modelo apatomoclinico. En la obra «Un primer y
débil paso hacia la investigacién de las funciones e influencia de las
glandulas suprarrenales sugeridas por la patologia», Addison se habia
dado cuenta que era la localizacidn y no la naturaleza de las lesiones
lo que determinaba los sintomas: la enfermedad en cuestién es una
tuberculosis en un lugar especial, que suprime una funcién muy
especial y sobre todo vital.

Aungue todavia quedan muchos aspectos por conocer de esta
fascinante enfermedad, como la causa de la pigmentacién o por qué
en ciertos casos la tuberculosis se limita a aniquilar inicamente esas
glindulas, es a partir de este primer débil pase que se ha ido
desarrollando no sélo el conocimiento de las funciones de las
glandulas suprarrenales sino de fas otras glindulas endécrinas y de
sus hormonas, Con esta descripeion nosoldgica nacid la endoerino-
logfa clinica.

Concluye Garrod que existen dos clases de médicos, los que
se interesan por las enfermedades comunes, y que tienen gran
importancia prictica, y otros que forman una minoria para quienes la
mvestigacion de Ias enfermedades raras tiene especial atraccién:

Podemos sentirnos seguros que en-el futuro como en ef pasado
habrd muchos que tratardn ce resolver de las enfermedades
comunes el control que es de vital interds para la comunidad
entera. Esperamos que siempre habrd alguien que buscard
encontrar el enigma y aprender las lecciones de las
enfermedades mas raras.”

® Addison, Th. A., On constitutional and local effects of disease of supra-renal
capsules with plates, L.ondres, 1855.

Garrod, T.A., El amor a lo rarc por s{ misme se denomina espaniofilia. El
espanidfilo, oficio menor, no deja de ser necesaric y a su vez ¢til. Como dijo el
Quijote de las celestinas, todos los oficios son necesarios y dignos («il 'y a pas
des sauts métiers, il y a des sottes personnes»). Muchas veces es de los raconii de
estos exquisitos rastreadores, sin visién general y sin otra preccupacion (o que
na es poco) que la exactitd de la observacidn, que se hah hecho buenas cosechas,
gue elaboradas por una mentalidad superior o general han posibilitade el surgi-

9
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1v

Antes de proseguir es oportuno ver en este gjemplo que la distincidn
entre enfermedades comunes o frecuentes y enfermedades
excepcionales o raras no tiene mis vigencia diferencial entre caso
raro y enfermedad rara. Estas dos situaciones son total y comple~
tamente diferentes. Caso raro es el de la presentacion de una
enfermedad comiin en una situacidén poco comiin (per ¢jemplo la
tubercuiosis en el recién nacido) y enfermedad rara serfa aquella que
pocas veces se observa en el hombre, viva donde viva y viva como
viva. Esta distincién es muy dificit de establiecer, y en algunas
ocasiones pueden darse ambas a la vez. La enfermedad de Addison,
que hemos tomado como ejemplo inicial, ilustra adecuadamente esta
dificultad: caso raro por ser la localizacién de una enfermedad comin
en un lagar poco frecuente y enfermedad rara por la destruccion o
atrofia de la glindula suprarrenal, independientemente de la etiologia,
ya sea destruccion por el Mycobacterium tuberculosis, por el
Histoplasma capsulatum, 0 como tienden a ser actualmente la mayoria
de los casos de causa genética, por herencia autosémica recesiva o
ligada al cromosoma X.

Seria largo y repetitivo referir mds antecedentes sobre Ia
importancia que tiene desentrafiar el sentido de algunas excepcionales
condiciones patoldgicas. S6lo quiero dejar constancia de dos
opiniones mds. La primera de Ferdinand Widal, uno de los grandes
maestros de la medicina francesa moderna, descubridor del
serodiagndstico:

miento de verdaderas obfas maestras, Valga el ejemplo, Tycho Brahe (1546-1601),
pese a creer en fa astrologfa y negar a Copérnico fue un incomparable y exacto
observador de estrellas y planetas. De ellos atesord miles de correctas observacio-
nes, que permitieron a su discipulo, Kepler, formular sus tres grandes leyes basdn-
dose en ellas. L4 incomparable obra de Agustin Thierry (1795-1856) Récits des
Temps Mérovengiens (1840), surgio de la compuisa.genialmente exacta de innu-
merables y desconocidos cronistas que vertieron: §u, exquisito sentido de observa-
cién y de transmisidn del relato objetivo del acontecer de esos lejanos y fermentales
tiempos de la humanidad. RS
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Al médico que sabe 1o que busca la observacion de los
enfermos ofrece algunos privilegios que tienen el valor de
experiencias espontdneas. Estos casos no represestlan
solamente un fragmento de la realidad clinica, como lo son
muchas de las experiencias que realizamos en animales;
representan esa verdad en forma completa pues tienen la
ventaja de presentarse en el ser humano. Pueden bastar por
ello mismo a dar fa solucion de un problema planteado desde
hacia mucho tiempo.

v

Para clarificar ios conceptos vertidos en los pdrrafos anteriores
sigamos a modo de ejercicio ja ensefianza que nos brindan también
otras enfermedades interesantes.

En la poblacién humana, por ¢jemplo observamos un albino,
anomalfa que como bien sabemos consiste en la ausencia de
pigmentacién. Podemos comprobar que en dicha poblacién compuesta
de equis ndmero de individuos hay uno solo con esa alteracion
cromatica de su piel.

Para comprender esta circunstancia, debemos proceder con
gran meticulosidad, disponiendo nuestra indagacion ordenadamente
en cuatre planos: 1. Le damos un nombre, albinismo, io més exacto
posible en relacién con el estado actual de su conocimiento: albinismo
ocufocutineo, pues carecen de pigmento no sélo su piel y su cabello
sino también sus ojos; forma pura no asociada en ninguna otra
afteracion de s organismo, 2. Luego nas preguntamos ¢por qué ha
de ocurrir esto &ii el seno de una familia sana, sin antecedentes de fa
enfermedad, de padres no consanguineos? Consultando las
observaciones que otros han hecho sobre la frecuencia de esta
anomalia, y por nuestra propia experiencia de observadores, sabemos

00 Widal, F., en Valery Radot, P, Les grandes problemes de la médicine
contemporaine. Fondateurs et docirines, Paris, 1938, 98-99.
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que se trata de una anomalfa de la especie humana, pero que también
se observa en muchos otros animales, especialmente entre los
mamiferos. Hecho raro pero que incide de manera reiterada no sélo
en unaespecie animal sino en muchas. Al hacer estas constataciones,
vemos que estamos frente a algoe poco frecuente, raro Pero no
caprichoso, como lo demuestra su reiterada presentacion en especies
animales muy alejadas filogenéticamente. También la bibliografia
n0s informa que estos casos, que se presentan en forma esporidica,
en ocasiones privilegiadas por la ensefianza que nos brindan, ocurren
en circunstancias especiales: en hijos de padres sanos, en mellizos
monocigéticos, su frecuencia aumenta cuando hay consanguinidad
entre los padres y en otras ocasiones se presenta con las mismas
caracteristicas en varios hermanos. ;Qué es esto? Es un hecho
individual, raro y fortuito? ;Por qué ocurre? La explicacidn surgird
facilmente aplicando una de las grandes leyes de la biologia general.
Todos esos datos inducen a afirmar que su origen se debe a una
herencia mendeliana autosémica recesiva. Fs decir, a través de esta,
enfermedad rara nos hemos enfrentado a las leyes mds importantes
de Ia biologfa, las de la herencia, en este caso las de la herencia
mendeliana simple. Una vez conocido esto, podriamos abundar y
ahondar en los detalles y modificaciones que esta clase de herencia
implica. En este tipo de albinismo oculocutineo puro se han podido
distingnir dos subtipos genéticos determinados por dos pares.de alelos,
situados en cromosomas diferentes. Podrfamos asimismo establecer
la frecuencia con la que ocurre en el hombre y 1a variacién en
diferentes poblaciones —en algunas por razones de aislamiento
genético (generic drive) adquiere una altisima frecuencia—. La baja
frecuencia queda explicada por tener estos pacientes menos vigor
{fitness) reproductor (menor aceptabilidad sexual y fecundidad),
perdiéndose asi gran cantidad de sus genes para el conjunto génico
de la poblacién. La seleccion natural, ley universal de la evolucién
de los organismos, actda eficazmente en contrarrestar los efectos
delctéreos de la aparicion espontdnea (mutacién} del gen que
determina la afeceion. 3. Debemos ahora formularnos Lo siguiente
pregunta: ;c6mo acurre este coriosfsimo fendmeno? Aquf entramos
en la indagacién bioquimica del problemd.. Estos estudios han
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demostrado que se debe a un error congénito del metabolismo, a la
ausencia o inoperancia de un par de genes que son los que inducen la
sintesis de una enzima: la tirosinasa, que transforma la tirosina en
melanina, la sustancia que produce el color de {a piel. 4. No debe
quedar aqui nuestra inguietud. Debemos ahora contestar: jqué
haremos por este paciente y por esta familia? Durante mucho tiempo,
y atin hoy, estos pacientes fueron descuidados por todos los médicos
e instituciones. Eran parias que el destino se empefiaba en relegar.
En primer término la expectativa de vida (adecuadamente protegidos)
de los albinos es igual a la de las personas normales. Su anomalfa no
los predispone por sf misma a ninguna enfermedad definida, si es
protegida su piel, que es fragil frente a la luz o los traumatismos por
su déficit pigmentario. El mayor problema de los albinos es su visién
y su minusvatia psicolégica. Una adecuada asistencia oftalmolégica
(tratamiento de su ambliopia) v la aceptacion psiguica de su trastorno
pigmentario llevan a estos pacientes a una vida digna v a una
convivencia social aceptable, asi como a la competencia laboral
adaptada a su limitacién sensoria. El consejo genético es impor-
tant{simo en el tratamiento. Los padres de un albino, si tienen ya
varios hijos y éste es el dnico afectado, deben saber que frente a cada
concepeidn corren el riesgo de una posibilidad en cuatro {(25%) de
tener otro hijo afectado. Pero también deben ser informados de que
el paciente al llegar a la edad reproductora tendrd practicamente las
mismas posibilidades de tener hijos afectados que cualquier otra
persona. Es decir, procreard hijos sanos siempre que no se case con
un sujeto sano heterocigoto para la misma variedad genética de
albinismo, posibilidad que aumenta si se une a un pariente (consan-
guinidad).

Vemos puies que a través de un metddico andlisis de una
afeccidn excepcional hemos penetrado en el fascinante campo de la
genética humana, y en el mecanismo intimo de la evolucion de los
organismos.

Alhecho curioso, raro, le hemos dado un sentido y una relacion
casual, o hemos ubicado en la malla delicadisima del conocimiento
bioldgico, y como otro hecho cuyo determinismd es obvio y frecuente
cumple las leyes generales de la ciencia. anhecho raro, mejor
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podriamos decir perdido, lo hemos explicado con estricta justeza en
el determinismo mas exigente.

VI

Pongamos ahora un ejemplo que nos llevard al otro extremo del
problema que nos ocupa. Hay enfermedades que fueron muy
frecuentes y hoy son cada vez més raras. Basta para tomar una idea
cabal de ello enfrentarnos a un viejo texto de patclogia o de clinica
médica para que se nos calga de las manos por tratar enfermedades
gue hoy no vemos casi nunca. Hasta no hace muchos afios se decia
que aquél que conociera bien la tuberculosis y la sifilis no necesitaba
mids para ser un excelente médico. Esta afirmacién ya no es mds
vilida, pues hoy ambas afecciones han disminuido su incidencia en
forma extraordinaria y serdn pocos los casos que un médico tenga
que asistir de cualquiera de las dos temibles enfermedades. Hoy una
bronconeumonia tuberculosa es tan rara como muchas de las
enfermedades que antes se consideraban raras. Esta alteracién de la
frecuencia de las enfermedades infecciosas ha llegado incluso a
preccupar a nivel.asistencial y docente, pues ha ocurride que las
nuevas generaciones al no conocer su sintomatologia pueden no
realizar a tiempo un correcto diagndstico y tratamiento.

. Qué es entonces lo raro, que se hace tan dificil de definir en
términos objetivos? No es mds que la expresion subjetiva de nuestra
1gnorancia ante hechos que desconocemos y sobre los cuales volcamos
nuestra atencidn a veces inadvertidamente o por obligacién. Buscamos
estos hechos peculiares, aparentemente aislados, paraddjicos o
insélitos, con el fin de ver si a través de su estudio y conocimicnto
logramos, mediante un atajo, llegar a inferir o comprender mejor
fendmenos, leyes generales, ocultos muchas veces bajo la trivialidad
de las apariencias. Podemos decir sin temor a equivocarnos que raro
es lo que se ignora, Rechazar lo que porignorancia se llama raro es
casi siempre la manera de poner en evidenciasja falta de inquietud
hacia el reconocimiento, modesto pefo fecﬁndo de aquello que
ignoramos. - -
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Vi

Desharatados los falsos conceptos de frecuencia versus rareza de log
fenodmenos, traslademos el problema # 1a esfera de la ensefianza.

Una doctrina muy extendida y definida en materia de ensefianza
cleniffica v en particular médica postala que se debe ensefiar de
acuerdo preponderantemente con un criterio de frecuencia de los
fendmenos que se observan. Asi, debe enseflarse lo que ¢l médico
verd en el desarrollo de su asistencia profesional, casi prescindiendo
de sutilezas patoldgicas, clinicas o terapéuticas. :

Esta concepcion de la docencia es un resultado directo de la
validez absoluta dei concepto de frecuencia y puede aparentemente
captar los espiritus mds advertidos. Es logico y de sentido comiin
pensar que a up médico que ejerce en las regiones fropicales se le
ensefien con todo detalle las afecciones propias de las mismas, ricas
en una patologia endémica de alta morbilidad y mortalidad. Pero no
es [6gico ni conceptualmente vilido que se realice una ensefianza
somera del resto de la patologfa. Con esa concepcidn se cae
répidamente en el empirismo, en un ejercicio profesional ciego, que
no posee una vision global de la medicina."

Fl médico debe conocer toda la patologfa, como un corpus de
conocimicntos objetivos y tedricos, sin limitaciones impuestas por
los datos del determinismo ambiental, geogrifico o hist6rico.

Tanto la més comin de las bacterias como el déficit primario y
especifico de la mds desconocida enzima son agentes etiolégicos de
una enfermedad.

11 gj clasificamos Jas enfermedades de acuerdo con su frecuencia, irfan tedricamente
desde aquella que afectarfa a todos los hombres hasta Ia que se ha observado una
sola vez. La primera serid el resfrio comiin (intluenza) como enfermedad aguda, y
como enfermedad orénica la caries dentaria. La otra seria, aunque racionalmente
posible practicamente imposible de conocer, la que solamente ocurrié vna vez.
Dice Garrod que ella serfa la descrita por Vepfer, citada por Zacatus Lusitanus, y
que fue un caso de homiplejfa con hemictericia homolateral, Sélo es aceptable &
su juicio esta entidad basindose en fa credibilidad que merece quien la describid,
que fue un médico sagaz y fiel observador segdn refteren los exégetas competen-
tes, y nosotros la acatamos a $u vez gracias a la 51‘¢dibiiidad gue nos merece un
juicio de Garrod {op. cit., 1056). (S
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La patologia, estudiada como la ciencia natural que es, exige
tanta precision para la descripeién completa de Ia hemorragia cerebral,
como para los errores congénitos del metabolismo de los aminodcidos.
La enseflanza proveerd al médico de una red sélida y completa de
conocimientos. En su malla, cimulo de conceptos firmes, podrd ir
nsertando —a medida que adquiera nuevos conocimientos prove-
nientes de sus propias observaciones o de sus lecturas— nuevas
trabéculas que irdn en fascinante progresién apretando la textura
intelectual, la cual no ser& un simple tamiz con propiedades mecdnicas
(que separa por tamafio, en este caso por frecuencia) sino un finisimo
aparato cuyas sorprendentes propiedades hardn que cada carga
energética con su presencia en la red cambie, en grado variable por
cierto, la potencialidad de todo el sistema. Aqui podriamos recordar
la penetrante afirmacién de Asthur Conan Doyle: «Nada es pequefio
para una gran inteligencia».

VII

Con respecto a lo variable que es la frecuencia de las etiologlas de
fas enfermedades que sufre el hombre daremos un demostrativo
ejemplo. Para su comprension mds facil hemos ideado una figura
que representa un mar. En la patologia del siglo pasado ese mar estaba
colmado por las enfermedades infecciosas, que cundieron en el inicio
de la era industrial con la superpoblacién de las zonas urbanas: el
médico actuaba en el mar de la infeccién (figura 1). Ellas fueron
individualizéndose poco a poco al descubrirse su agente especifico.
Menor importancia tenfan entonces las otras etiologias mérbidas y
las enfermedades que provocaban eran en su mayorfa raras.
Curiosidades que algunos patélogos aislaban, abriéndose paso en el
mar de fa infeccién, desconociendo su determinismo intimo, logrando
s6lo describir tales afecciones desde el punto de vista anatomoclinico
y atrtbuyendo su eticlogfa también a la infeccidn (sifilis, tuberculosis,
etcétera), al alcohdlismo o al vago concepto de degeneracién.

Durante el siglo xx, al disminuir las enfefmedades infecciosas .

y al ser también correctamente individualizadas, comenzaron a ser
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consideradas aquellas mismas enfermedades raras, o simples
curiosidades, como verdaderos problemas médicos de primera
importancia clinica y terapéutica (figura 2). La medicina no pudo
ejercerse mas con total solvencia, con la misma mentalidad etiolbgica
(microorganismos como causa absoluta y necesaria), $ino que otros
factores etiolégicos surgieron con verdadero valor (enfermedades
determinadas por mecanismos genéticos especiales o por factores
ambientales, enfermedades de origen funcional, de reaccién
inmunclégica).

Figura 1 Figura 2
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Cuando en 1908 Archivald Garrod publicé su libro sobre un
conjunto de afecciones —caracterizadas por alteraciones de la funcién
y que afectaban poco la salud del enfermo- fue recibido con frialdad
y cierta ironfa por ocuparse de tales rarezas o sutilezas.” Pricticamente
nadie se dio cuenta que estaba describiende un nuevo tipo de
enfermedades, las causadas por un error congénito del metabolismo,
que recién cuarenta afios mds tarde cobrarfan toda su importancia.

12 Garrod, T.A., op. cit., 1058, ST
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Siporun lado se han disminuido y controlado en buena medida
las enfermedades infecciosas, logrando una mayor salud y el
consiguiente beneficio de la prolongacidn de la vida, por otro el interés
médico se ha orientado hacia afecciones que antes eran consideradas
casuales, lo cual ha aumentado 1a intervencién médica en todos los
niveles hacia ellas. Prueba de ello es fa difusién mundial que ha tenido
la enfermedad de Alzheimer, de Huntington, de Duchenne, fibrosis
quistica, etcétera, que antes s6lo eran conocidas por escasos
especialistas y que hoy constituyen verdaderos problemas de salud
piblica.

Esto se trae a colacidn a propdsito de la ¢ritica que muchas
veces se hace a quienes buscan y dan importancia a hechos y cosas
de poca significacién dada su frecuencia o tedricos y sin importancia
prictica. Como toda funcién biolégica, cuanto mds se ejerce mds
produce. Cuanto mds sepamos, mds aptos estaremos para aprender,

Dice el dicho popular que el saber no ocupa lugar. Ello es muy
cierto, siempre y cuando ocupe un lugar, que le estd determinado y
reservado para que integre y modifique todo el saber anterior, por
minima y sutil que sea esta modificacién. Fl saber enciclopedista, el
dilettanre, integra el saber de memoria o mera frivolidad. En la
verdadera sabiduriza todo nueve conocimiento que se adquiere vendra
a ocupar un lugar, pero no Ja memoria como carga o particula aislada
y solitaria. En los fermentales Consejos del sabio Ernest Renan, dice
haber leido en los viejos escritos de un rabino que el verdadero saber
es como un barrit lleno de nueces: «Estd lleno’si, pero jain puede
contener muchos litros de aceite de sésamo!».!?

X

Para el médico no puede haber enfermedad rara o frecuente. Todo
enfermo debe tener su diagndstico exacto, en todos los planos posibles
del conocimiento, pues al que enferma no le interesa Ja frecuencia de
su enfermedad sino su determinacidn correcta, que levard a un

B Renan, B., Essais de morale et de critigue; Parfs, 18595239,
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tratamiento justo. Lo raro, al ser situado en la problemdtica del
conocimiento cientffico, deja de ser unécdota para ser en realidad el
iimnite de lo posible. 51 conocemos los limites, sillegamos a distinguir
sus caracteres propios v especificos, es porque conocemos todo el
camino, todas las posibilidades de una expresividad biopatolégica.

Voltaire en su Diccionario filosdfico {1764} habla de 1a palabra
raro y da argumentos a favor y en contra del adjetivo, que aclaran
con refinada sutileza sus verdaderas acepciones. Vitupera a aquelios
enamorados de {o raro cuando ello no es la excepcional oportunidad
de halar la perfeccidn, citando como ejemplo la belleza y la trascen-
dencia de trozos elegidos de los grandes escritores. Curiosa paradoja:
fo raro se transforma asi en aprendizaje gozoso y reiterado para
aquellos que poseen fa capacidad y la sensibilidad para apreciarfo.

Si comparamos el conocimiento clinico (o cualquier otro
conocimiento) con Ja estructura bisica de un edificio, vemos que
estd formado por escasas vigas, macizos cimientos de cemento armado
y una enorme cantidad de ladritlos. Muchos creen que lo importante
en el conocimiento son los ladrillos, que indudablemente son bastante
mds numerosos v visibles que las escasas vigas, pero son €stas fas
que en realidad sostienen la construccidn y sélo aguellos que las
buscan por conocer su esencial importancia fas descubren. Los hechos
excepcionales son las vigas que sostienen y dan solidez al
conocimiento. Los cimientos son la sélida formacién en-ciencias
bdsicas, que permite dar amplitud y trascendencia a ese conocimiento.
Valgan los ejemplos que hemos dado. Algunos creen gue el
conocimiento se hace con ladrillos... Por més que se acumulen, el
conocimiento asi formado carecerd siempre de solidez, se derrumbard
ante la primera eventualidad y por tanto no serd vélido.

Es luego-de establecer un correcto diagndstico clinico, claro,
simple y objetivo, cierte en lo etioldgico, que debe estimarse la
frecuencia de 1a enfermedad en cuestion, lo que tendrd mas valor
desde el punto de vista sanitario que asistencial.

4 Voltaire, Dictionnaire philosophique (1764), en Oeuyies complétes, 1858, 8:185-
186. e
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tratamiento justo. Lo raro, al ser situado en la problemética del
conocimiento ctentffico, deja de ser anécdota para ser en realldad el
limite de 1o posible. Si conocemos los limites, si Hegamos a distinguir
sus caracteres propios y especificos, es porque conocemos todo el
camino, todas las posibilidades de una expresividad biopatoldgica.

Voltaire en su Biccionario filosdfico (1764) habla de la palabra
raro y da argumentos a favor y en contra del adjetivo, que aclaran
con refinada sutileza sus verdaderas acepciones. Vitupera a aquetios
enamorados de lo raro cuande ello no es la excepcional oportunidad
de hallar la perfeccidn, citando como ejemplo la belleza y la trascen-
dencia de trozos elegidos de los grandes escritores. Curiosa paradoja:
1o rarc se trapsforma asf en aprendizaje gozoso y reiterado para
aquellos que poseen la capacidad y la sensibilidad para apreciarlo. ™

Si comparamos el conocimiento clinico (o cualquier otro
conocimiento) con la estructura basica de un edificio, vemos que
est4 formado por escasas vigas, macizos cimientos de cemento armado
y una enorme cantidad de ladriltos. Muchos creen que lo importanie
en el conocimiento son losJadrillos, que indudablenente son bastante
més numerosos y visibles que las escasas vigas, pero son €stas las
que en realidad sostienen la construccion y s6lo aquellos que las
buscan por conocer su esencial importancia tas descubren. Los hechos
excepcionales son las vigas que sostienen y dan solidez al
conocimiento. Los cimicntos son la sdlida formacidn en ciencias
bésicas, que perniite dar amplitud y trascendencia a ese conocliento.
Valgan los ejemplos que hemos dado. Algunos creen gue el
conocimiento se hace con ladrillos... Por mds que se acumulen, el
conocimiento asi formado carecerd siempre de solidez, se derrumbard
ante la primera eventualidad y por tanto no serd vilido.

Es luegé de establecer un correcto diagndstico clinico, claro,
simple y objetivo, cierto en lo etiol6gico, que debe estimarse la
frecuencia de Ia enfermedad en cuestién, lo que tendrd més valor
desde el punto de vista sanitario que asistencial.

4 Voltaire, Dictionnaire philasophique (1764), en Oduvres complétes, 1858, 8:185-
i86. Rt



XX, Hija de madre fumadora

En 1983 atendf a una recién nacida que pesé 1800 gramos, con una
edad gestacional de cuarenta semanas, tanto por la amenorrea materna
como por el examen somdético. La tnica causa que tenfa para ser
pequefia era que la madre, de excelente nivel socicecondmico y
cultural, era ena fumadora empedernida, Fumé durante el embarazo
entre veinie y tremta cigarrillos diarios.

El examen de ta pequena para a edad gestacional fue totalmente
normal, salvo su peso. Vivaz ¢ inquieta, mostré desde las primeras
horas de vida un hambre permanente que obligd a alimentarla con
leche modificada casi de inmediato. Devoraba mamaderas de 80, luego
de 100, 150 y 200 centimetros cdbicos en forma casi imposible de
creer, Pocas horas después de una copiosa lactada su lanto estridente
(nunca of mejor et llante por hambre) reclamaba su racién, que
diligentes las enfermeras le proporcionaban ya divertidas con fa
exigente y miniscula nenita. Nunca bajé de peso. Al tercer dia pesé
200 gramos mas que al nacer; a la primera semana habfa aumentado
800 gramos y a la segunda 1200 gramos, completando su dotacién
ponderal a su completa satisfaccidn al mes con 3800 gramos.
jAumenté dos quilos en un mes!

Recordamos en la figura 2 las causas de ser pequefia para la
edad gestacional y es un esquema ficil para fa rdpida orientacidn
diagnéstica, En el caso que relatamos se trataba de vna madre sana,
joven (23 afios), que cursd un embarazo normal (no se habfa hecho
diagnéstico de retardo de crecimiento intrauterino). La recién nacida
no tenfa alieraciones somdticas que nos illdfij@gala a pensar en una
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causa fetal (genética, malformativa, infecciosa), quedando como tnica
posible causa las condiciones ambientales. Desnutricion primaria
global no era el caso, entonces quedaba 1a desnutricion secundaria,
téxico andxica: el tabaco.

Figura |
CURVA DI PESO DE UN BIJO DE FUMADORA
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Refiero este caso pues nunca habfa observado un crecimiento
ponderal tan marcado en el recién nacido, el que puso de manifiesto
la severidad de la agresién producida por el tabaco. Muy probable-
mente los mecanismos que Hevan a esta situacion son mas complejos
de lo que hasta ahora se conoce (vasoconstriccién placentaria,
produaccion de mendxido de carbono, etcétera), pues nunca hemos
cbservado dafo neurolégico atribuido a la intoxicacién por los
cigarrillos. A esta nifia la he seguido viendo hasta el momento actual,
en que cuenta con 14 afios, y ha tenido un’erecimiento y desarrollo

B

totalmente normaies. :

v
o

¢
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Con respecto a la curva ponderal del recién nacido, cabe
recordar que el recién nacido normal baja de peso los primeros dias y
recobra su peso de nacimiento entre el guinto y décimo dfa. El
prematuro verdadero baja de peso hasta el fin de la primera semana,
se estaciona luego con ciertas varianciones durante la segunda,
comienza a aumentar en la tercera, y recobra su peso de nacimiento
entre la tercera y cuarta semana de vida. El pequefio para fa edad
sestacional (de causa exdgena) nunca baja de peso, y comienza a
aumentar e la primera semana de vida, Tener presenies estas
diferencias caracteristicas de evolucion ponderal es muy UG, pues se
evitan tratamientos dietéticos intempestivos, bisqueda de focos
infecciosos o de afecciones congénitas inexistentes, cuando un recién
nacido no tiene un constante aumento de peso. Por mds que
sobrealimentemos a un prematuro moderado o severo 1o obtendremos
1 aumento de peso brusco y mantenido durante las primeras seranas
de vida. Lo gue debe vigilarse en ese periodo de recuperacion de
peso estacionado es el estado general, la vitalidad global, la ausencia
de residual géstrico, el color de la piel.

En suma, hay varias cosas que no van con el embarazo: el
esfuerzo, el hambre, las infecciones, las drogas (incluido el alcohol,
sobre todo en el primer trimestre), Ja carne cruda, las mantas eléctricas
y el bafio de inmersion caliente, el contacto fntimo con guarderfas,’
el café,? el gato y el tabaco, '

Una sola vez més vi un aumento (an inusitado de peso. Se
traté de un nifio de nueve afios que pesaba 11 quilos, Se alimentaba

Linma la atencion incluir el contacto con nifios de uno a cuatro afios . Bs ésta la
edad de mayor incidencia de fa primoinfeccion por citomegalovirus. Contrafdo
sste en el embarazo. sobre todo en su inicio, es hoy la causa mds mmportante de
retardo mental y de sordera en el recién nacido, Se ha hallado dftimamente que Ta
frazada eléctrica y ¢l bailo caliente favorecen la presentacidn de malformaciones
graves del sistema Aervioso central, 3

Infant-Rivard, C.V. et al., Fetal loss. Association with Caffeine intake before an
during pregnancy, bama, 1993, 270:2940-2943. R
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poco pero regularmente, y en ocasiones regurgitaba. Por el interro-
gatorio no se deducia que la desnutricién fuera por los vomitos.

Figura 2
ETIOLOGIA DEL RETARDO DEL CRECIMIENTO INTRAUTERING
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RCIU = Retardo del crecimiento intrauterino
PG = RN pequenic para la edad gestacional

Pensamos en un primer momento en una causa diencefilica
pero un estudio radiolégico de gastroduodeno mostrd un volvulo
crénico de estdmago. Fue operado y fijada [a gran curvatura géstrica,
Durante varios dias aumenté un quilo por dia.’

A
3 Ver capituto xx1v: Grave desnulricion en el nifio mayos,



XXI. Primoinfeccién tuberculosa con ganglio
extratordxico y algunas cosas mas

1

Siendo interno del Instituto de Pediatria en e] afio 1952, asistf a una
nifia de ocho afios cuya historia era la siguiente. Hasta hacia un mes
estaba sana y concurrfa a la escuela asiduamente. Desde ese momento
ta madre empezd a notarla decafda y con discreta temperatura, lo
cual ai persistir la llevd a consultar no encontrando el médico nada
en el examen. Un tiempo después, al bafiarla la madre noté en Ia
axila derecha una gruesa tumoracién, y al dia siguiente la Ilevé al
hospital, donde quedé internada. La radiografia de térax puso de
manifiesto una pequefia lesion del vértice pulmonar derecho con una
discreta reaccién pleural. Segiin Jo habitual, se habia hecho una
radiograffa de perfil, en la que sorprendié el hailazeo en posicion
posterior y retrocardiaca de una imagen redondeada de unos seis
centimetros de didmetro, densa, que contactaba con la columna. En
radiografias posteriores realizadas en incidencias oblicuas la
topografiaban claramente en la gotera costovertebral como
correspondiendo a una tumoracién de origen neural, posiblemente
un neurinoma o ganglioneurinoma.

La lesion. pulmenar del I6bulo superior derecho no era carac-
teristica. Sin adenopatias hiliares que la acompafiaran, no permitid
un diagnéstico concreto, pues unido a fa adenopatia axilar configuraba
una afeccion dificil de diagnosticar. Por esta razdn, el jefe de Clinica
de la Sala Salomén Fabius me pidic que hiciera 1 biopsia del ganglio,
que realicé al dia siguiente bajo anestesia local. Llevé personalmente
el ganglio extraido.al patdlogo Alberto Matteo, Guien al cabo de pocos
dias me informé que se trataba de una aden_?"m,pqtia tuberculosa con
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los caracteres tipicos del ganglio de primoinfeccién tuberculosa. Inicié
inmediatamente el tratamiento —en esa época hacfamos el plan de
isoniazida-estreptomicina y dcido paramilsalicflico(pas)—y la paciente
curé. La seguf viendo y vigilando durante varios afios.

¥

La primoinfeccion tuberculosa pulmonar con adenopatia satélile
extrapulmonar, si bien no constituye un hecho frecuente, no deja de
ser una forma muy conocida de esta localizacion tuberculiosa. En
1986, tuvimos ocasién de observar otro caso de primoinfeccidn
tuberculosa con varias adenopatias axilares en un vardn de 12 afios
que diagnosticé una dilecta colaboradora y amiga, Ivonne Rubio.

11

Este caso tiene un interds particular, anecddtico es cierto, pero que
matiza en forma pertinente el relato. La paciente fue elegida para
una de las pruebas de concurse para profesor titular de Clinica
Pedidtrica que se realizé ese mismo afio. Cuando fallecis José Bonaba,
en 1951, ta direccién del Instituto de Pediatrfa fue ocupada, en forma
interina y por rotacion cada seis meses, por los profesores agregados.
Ellos fueron Euclides Peluffo, Marta Luisa Saldin de Rodriguez (Julio
R. Marcos se excusé por no descuidar su servicio en el Hospital Pedro
Visca) y Alfredo U. Ramén Guerra.

Hecho el llamado a aspirantes se presentaron Euclides Peluftfo,
Julio R. Mareos y Alfredo U, Ramén Guerra. Luego de multiples
intentos para designarel titular, en los que ninguno lograba los votos
necesarios, el Consejo de la Facultad de Medicina resolvid por
uranimidad Hamar a concurso de oposicién, al que se presentaron
solamente Peluffo y Ramén Guerra pues Marcos se retiré por
prescripeién médica. Para juzgar las pruebas se nombrd un nutrido
tribunal integrado por Julio Garcfa Otero;ﬁmonio Carray, Benigno
Varela Fuentes, Conrado Pelfort, Pablo Pyrrigl y Pedro Cantonnet.
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Los dos aspirantes hicieron la primera prueba con un caso de
hepatitis viral, en la que estuvieron a fa altura de sus antecedentes y
condiciones docentes. La segunda prueba se realizd justamente con
fa nifia cuya enfermedad hemos relatado. Debido a su tumoracidn
retrocardiaca (no se veia en el frente), tenfa numerosas radiogratias
que buscaban la mejor visualizacion en tomas oblicuas tanto derechas
como izquierdas. Le tocd exponer primero a Ramén Guerra, que hizo
una profijisima semiologfa, tanto clinica como radioldgica, y afirmé
el diagnéstico de primoinlfeccién tuberculosa con adenopatia
exiratordxica, diagndstico por demdas seguro dado que conté con el
informe anatomopatolégico de la biopsia. Expuso en un amplio
negatoscopio todas las radiograffas, describiendo detalladamente fa
insignificante lesién pulmonar. En varias, en casi todas las
radiografias, se veia expuesta la imagen cardiaca y, por detrds de
elia, mis o menos aitida, mas o menos redondeada, mds posterior,
mAds justa o retrocardiaca fa enorme masa tumoral. Mientras exponia,
el silencio que reinaba en el viejo anfiteatro —~de estructura de madera
que crujfa al mas minimo movimiento- era tan absoluto que quizd
s6io podia escucharse el jadeo respiratorio de alglin vecino angustiado
o la lejana bocina de algdn auto... Pasaba por encima de la sombra
sin advertirla, describia en.la placa un pequefio trazo de pleuritis
apical o de linfangitis casi irperceptible v no advirtié nunca el buito
tan evidente y saliente que todos vefamos. '

Toco luego exponer a Buclides Peluffo. Ante el pibiico exci-
tado, anonadado por la prueba anterior, aparecio con su fisico gigante.
Con maestria de voz, porte y diccion comenzd su exposicion con su
habitual lucidez y autoridad, que en él se armonizaban con una natural
franqueza y bondad. Luego de exponer lo primaric del caso, su diag-
néstico de la afeccion ya nombrada, haciendo una paasa como para
interesar al auditorio, para cautivar a la audiencia, se dirigi6 al negatos-
copio y expuso la importante fesién radioldgica que se habia hallado
en forma mesperada. Describid la tumoracidn, sus relaciones, su topo-
graffa, suindependencia de la silueta cardiaca y larelaciond adecuada-
mente con las tumoraciones de mediastino posterior y su estirpe neural.

Latercera prueba, realizada en el anfitcdtro del Hospital Pedro
Visca, permitié a Peluffo acentuar atin mds la wentaja ya obtenida,

v
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que lo llevé a que se le adjudicara la cdtedra, aungue mostrando ambos
una excelencia clinica y capacidad dacente.

v

Los concursos de oposicién para llenar titulares de catedras en la
Facultad de Medicina tienen una larga historia. Recordemos en primer
términe que las dos primeras, 1a de Anatomia y Fisiologia, creadas
por decreto en 1875, fueron llamadas a concurso de oposicién, siendo
nombrados fulio Jarkowski para la primera y Francisco Sufier %
Capdevila para la segunda. Muchas otras mis fueron también provistas
por oposicion. Luego de elio pasé mucho tiempo en que los
profesores fueron nombrados por Hamado a aspirantes y concutso
de méritos.

El primer concurso de oposicién que recordamos después de
este periodo fue el que se llamé para la Cétedra de Histologia y
Embriologia en 1942, al que se presentaron Julic Marfa Sosa y
Washington Bufio, siendo ganador este dltimo. El tribunal estuvo
integrado porel sabio espafiol Pio del Rio Hortega, Clemente Estable
¥ Alejandro Schrieder.

Luego se Hlamd a concurso para la Citedra de Psiquiatrfa, al
que se presentaron dos grandes rivales, con muy mala relacién entre
si: Elio Garcia Aust y Antonio Sicco. Al no haber unanimidad para
integrar el tribunal con psiquiatras nacionales, se contraté en Buenos
Atres tres distinguidos especialistas que formaron ef tribunal, el que
luego de severas pruebas fallé a favor de Sicco. Los adictos al
perdedor, enardecidos por lo que consideraban un injusto fallo,
fueron al puerto de Monteyideo, donde fos miembros del referido
tribunal tomaban el Vapor de la Carrera para volver a Buenos
Alres, los cubricron de insultos y al parecer les arrojaron algunas
piedras.., _

El tercero que-recordamos fue el que se llamé para elegir af
profesor de Clinica Semiolégica, concurso al quesepresentaron Pablo
Purriel, Fernando Herera Ramos, José Pedro "M%ggiiam y Héctor
Franchi Padé. Las pruebas fueron memorables. L.d'tltima tuvo lugar
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en el anfiteatro de la Escuela de Nurses «Carlos Nery», calle por
medio dei Hospital Pasteur, hoy en ruinas.

Bl tribunal se integré con Pablo Scremin, Julio Garcia Otero,
Juan Carlos PI4, Tuan César Mussio Fournier y Raiil Piaggio Blanco.
Hicieron cuatro pruebas cada uno (neurologia, neumologfla, endo-
crinologfa y cardiologfa) en las que se juzgo gue salieron empatados.
Se hizo luego una de patologia para desempatar. A Purriel le tocd un
caso de cdncer de pulmdn. Habl6 cuatro horas. Deshimbrd al auditorio
y fue declarado ganador. En la prueba de neurologia le tocé una ataxia.
Tnici6 la prueba diciendo: «Bi hombre no estd parado. [Se mantiene
parado!».

En 1952, tuvo lugar el de Pediatria, yareferido. Al de profesor
de Traumatologfa y Oriopedia, realizado en 1952, se presentaron
Ricardo Caritat y José L. Bado, siendo elegido este altimo. Al de
profesor director del Instituto de Neurologfa, vacante por fallecimiento
de Alejandro Schrdeder, se presentaron Romdn Arana Iiiguez y
Constancio Castells; el primero fue declarado ganador del concurso.
La Catedra de Medicina Legal fue Hamada en Ia década del sesenta,
siendo nombrado Julio Arzuaga. Mds recientemente se llamo a lz
cétedra de Cirugia Infantil, vacante por Hmite de edad de Ricardo
Yannicelli, al que se presentaron Adolfo V. Vacarezza y Waiter Taibo.
Result6 ganador este dltimo. El ditimo que se flam6 fue el concurso
de oposicién para ocupar el carge de profesor director de la Cétedra
de Psiquiatrfa Infantil, por haber flegado al {imite de edad el primer
titular, Luis E. Prego Silva, tribunal ea el que tuve el honor de ser
nombrado por el Consejo junto a Juan C. Rey, Luis E. Prego Silva,
Hersch Hoffnung, Aida Ascer de Loy. Se presentaron Migue! Cherro
Aguerre y Alberto Weigie Las pruebas que realizaron fueron
excelentes pero se destacd mds el primero a quien se adjudicd la
citedra.



XXII. Osteogénesis imperiecta:
forma extrema

En los primeros meses de 1966, fui Hamado por la madre de un nifio
de un afio, que yo asistia desde el nacimiento, por'dolor intenso en ¢l
muslo izquierdo que le impedia la marcha. El examen reveld solo un
dolor difuse, sin tumefaccion en esa regidn. Se njciaba ja marchay
seguramente habfa cafdo, pero el dolor era intenso, tanic que indiqué
sin mucha conviccidn de encontrar algo una radiograffa. Cudl fue mi
sorpresa al revelar ana fractura de tercio medio del fémur. La
configuracién 6sea era totalmente normal, alge menos densa quizd
pero nada mas.

Desde ese episodio, se sucedieron multitud de otros, fracturas
sohre todo en los miembros inferiores, que me llevaron a plantear
todas las causas de fracturas patologicas empezando por la
osteogénesis imperfecta. Pero a ninguna se atenia esta severa
expresién que se fuc completando con una deformacion facial,
aplanamiento y ensanchamiento de la cara y alteraciones visuales.
FEn efecto, 1a radiografia de crdnec mostrd una marcada hiperostosis
de 1a base del craneo, que fue comprimiendo cada vez mds los nervios
dpticos y que condujo pocos afos después a una intervencion
quirdrgica para liberarlos que realizaron Romidn Arana Ififguez y Raul
Rodrfguez Barrios. Ambos nervios dpticos estaban comprimidos,
faminados por la alteracion progresiva del agujero Optico. No tardd
también en manifestarse clinicamente la hiperostosis basal por
compresién de los nervios acdsticos, lo que ilevo mmbién a una
operacion de liberacion.

Vista la gravisima evolucidn de este caso, del cual no habia
diagnéstico de entidad nosoldgica, Oscar Giglielmone practicé una
biopsia de hueso a nivel del fémur, que puso ‘akdescubierto y la hizo

‘
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en la didfisis con bisturf. El hueso tenfa aspecto y consistencia de
cartilage, sin reaccidn fibrosa o las alteraciones descritas en las
diferentes variedades de osteogénesis imperfecta.! La imagen
histoldgica era del cartilago normal, cabiendo pues la designacién
nosoldgica de anosteogénesis.

Las deformaciones fueron progresando en relacién con las
fracturas espontdneas o traumatismos minimos, mientras que la cabeza
~debido a la hiperostosis basal y la disostosis facial- fue cobrando
un aspecto impresionante, gue lo fue transformande en un ser tan
deforme como fantasmal en su fisonomia.

' Sillence, D.O. et al., Osteogénesis imperfecta nosology and genetics, Am, N. Y.
Acad. Science, 988 343:1-15. En el momento actual se conocen 18 formas dife-
rentes de osteogénesis imperfecta entre las cuales se enguentra ésta, o quizd sea
una nueva forma atin nb descrita. Todas elias son de hcrpnbm mendeliana simple,
cinco de herencia autosdmicarecesivay 13 de autosomica(fognmdmc (McKussick,
V., Mendelian inheritance in man, 1944, 296.) TR

e
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Si su fisico fue transformado de tal forma, su cardcter, expan-
sivo y alegre, se fue moldeando en la mds exquisita y sublime
perfeccion espiritual y en el cultivo de la religiosidad. Fue a vivir
solo, muy modestamente. Emprendis una obra de apostolado religioso,
de fuerte fe catdlica, que lo rodeé de amigos, colaboradores y
admiradores. Cuando visité Montevideo en marzo de 1987 el papa
Juan Pablo I, en Ia fila de enfermos que se desplegd a lo largo de su
trayecto desde el altar hasta el jardin del Hospital Traliano, pudimos
ver por televisidn a nuestro Carlitos, en un sillén de ruedas, gozoso y
cotmado, sonriente y feliz de poder besar 1a mano del Pastor.

Cuando con varios colegas, en especial con Guglietmone, nos
abocamos a llegar a un diagndstico de este dificil y angustiante
paciente, desfilaron en consulta numerosos colegas y otros que no lo
eran, tanto nacionales como extranjeros. Esto hacfa la asistencia
tormentosa, dadas las opiniones contrapuestas, pues sus alteraciones
Gseas condicionaban trastornos generales: infecciones, algias diversas,
distorsionadas por indicaciones imprevistas cuando no contradictorias
y aun disparatadas. En el curso de este periodo, su hermano menor,
Bernardo, de cardcter tan jocoso como burlén, me hizo fa caricatura
que adjunto. Obvian fos comentarios y sobre todo los determinismos.?

B

__'Vi;n{;i (1913), en Obras comple-

2 Freud, S., Un recuerdo infantil de Leonardo de

tas, Madrid, 1923, §:241-333.




XXJIL. Diarrea celor ladrillo.
Invaginacién yevuno-yeyunal
en ¢l lactante pequeno

No hay quizé en climica pedidirica entidad mds traicionera que la
invaginacién yeyuno-yeyunal en ef lactante del primer trimestre.

Yoy a referir una historia clinica, la mds reciente, fuego haré
algunas consideraciones que propenden af correcto diagndstico precoz
de esta situacion médico-quirirgica de urgencia y terminaré relatando
otra curiosa oclusion intestinal del factante.

i

Fn 1983, en una de mis guardias de retén del casmu, la nurse del piso
de pediatria me comunicé que tenfa un ingreso: un lactante de dos
meses, de crecimiento v desarrolio normales, con una enfermedad
diarreica aguda acompanada de vémitos y materias sanguinolentas.
Habifa side visto por un distinguido pediatra del Servicio de
Fmergencia y medicado por €1, de modo gue no habia urgencia para
que lo viera. Sin embargo fui en seguida; un lactante eutrofico con
una diarrea con sangre y vémitos no es un caso habitual, para quedarse
tranquilo. Cuando lo vi, estaba levermente deshidratado, quejoso y
llorose, pero tenfa un signo valiosisimo: una {ranca distension
abdominal. Las materias no eran sanguinolentas sino cotlor ladriile,
més grumosas que liquidas. De inmediato hice el diagndstico de
ochusién intestinal, probablemente por invaginacion intestinal, y como
aconseja en forma jocosa, grifica y acertada Sidney S. Gellis, lo palpé
con la mano izquierda, porque con la derechd-estaba telefoneando al

N
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cirujano y de viva voz requiriendo urgente una radiografia simple de
abdomen. Cuando Hegé el cirujano, el doctor Orestes Sbharbaro,
verificd la semiologia y pudo ver en la radiografia una oclusién de
intestino delgado, por lo que intervino inmediatarmente al paciente.
Tenfa una invaginacién cuya cabeza era un tumor, y se invaginaba
con €} fa tltima asa ileal y fa que penetraba en ¢l ciego. Realizd una
amplia reseccidn ileccecocdlica pues la invaginacion era irreducible
con gran comprontso vascular. El paciente se repuse bien y fue dado
de alta al séptimo dia. El tumor que hacfa de cabeza de invaginacién
era una duplicacién de ciego.

X

Otra de las observaciones que poseemos es la de un recién nacide
que comienza al decimoguinto dfa de vida con vémitos, distensién
abdominal y diarrea sanguinolenta color ladrillo. Una radiograffa
simple de abdomen puso en evidencia una oclusién intestinal alta
con imagen de doble burbuja, como en Ia atresia de duodeno. La
intervencion mostrd una invaginacién yeyuno-yeyunat de la primera
asa irreducible, que requirié una amgplia reseccidn, Cortada la pieza
comprobé que actuaba de cabeza de invaginacidn un gran angioma
pedicuiado submucoso.

Iv

Queremos destacar en estas dos observaciones la mdscara de
enfermedad diarreica aguda (diarrea y vémitos) que llevé a confundir
a up destacado pediatra. El valor de dos signos tiene particular
importancia. La distensién abdominal, que es un signo primordial en
el vientre agudo del recién nacido y lactante pere no se acompafia en
general de diarrea; la diarrea con sangre, que es necesario ver pues
1o es una hemorragia de sangre roja como en las enteritis invasivas,
sino de sangre mezclada intimamente con las materias normales que
toman el color ladrillo muy caracteristico.
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51 no se tiene presente esta signologfa, o no se da el valor
consiguiente, se corre el riesgo de tratar al paciente por uma enferme-
dad diarreica aguda grave, que lleva a la acidosis y al shoclk séptico,
cuando en realidad es una oclusién mecénica y el origen de trastornos
metabdlicos y vasculares son secundarios a fa situacion antes
mencionada.

La invaginacién intestinal tipica, colocélica, tiene una edad
especifica: entre los ocho meses y dos afios. Antes de esa edad y mds
en el primer trimestre de vida se debe pensar en una causa orgdnica,
generalmente una malformacion intestinal.

Y

Terminaré este capitulo refiriendo una particular oclusion del lactante.
Una buena noche, trasnoche quirdrgica, acompafié a mi viejo amigo
Folco Rosa Ruvertoni (1911-1978), cirujano del Bureau de Cirugia
de Nifios del Hospital Pereira Rossell, a ver un lactanie de tres meses
que presentaba una gran distensién abdominal con vémitos y
detencién del transito intestinal. Una radiografia simple de abdomen
mostré niveles Ifquidos en el intestine delgado, por lo cual fue
necesario operario de una oclusién de apariencia primitiva. Examina-
mos al paciente, era un franco desnutride, pero vivaz y reactivo. Al
examinarlo yo noté en el pliegue inguinal izquierdo un pequefio
nédulo, firme, no doloroso, que mostré a mi amigo, quien considerd
que se trataba de un ganglio.

Pocos momentos después se operaba por una incisién mediana
infraumbilical. No habfa nada de particular en Ia zona ileoceco-
apendicular, ni-malrotacion visceral, por fo que decidid explorar todo
el fleo y el resto del intestino delgado. Pasada la zona correspondiente
no se encontrd tampoco un diverticulo de Meckel y prosiguiendo la
exploracién, al fraccionar sélo un asa ésta no cedio y se fue a buscar
la causa: una porcién de ella estaba estrangulada en el orificio crural,
la gue al ser traccionada con cuidado pero con energia salté en forma
de una regular invaginacion a un sector del asa‘’en el orificio visceral.
Puesto en buenas condiciones de revascularizacion y correccion del
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acodamiento, la pared intestinal recobrdé su normalidad y la
permeabilidad de Ia luz intestinal. La evolucién fue sin secuelas.

Si bien la hernia crural es excepcional, lo es mds en el nifio y

més atn en el lactante. Conviene antes gue nada diferenciar esta
situacidn de la hernia del diverticulo de Meckel, llamada hernia de
Liuré,' que se hace por el canal inguinal y no por el orificio crural.
Los libros de texto pedidtrico no la describen. La hemia crural es
también Hamada hernia femoral en 1a tteratura anglosajona o hernia
de Cloquet.?

Littré, A., Observation sur une nouvelle espece d hernie, Hist, Acad. Roy. Scienc.,
Paris, 1719, 300-319.

2 Cloguet, 1.G., Recherches anatomiques sur les hernies de I abdomen. Tesis de

doctorado, Parfs, 1817, Bs |a hernia tamhién Hamada pectineal que se hace a tra-
vés del canal crural, rompiendo la aponeurosis pectinica y alojdndose enire ésta y
el misculo que recubre. Debe diferenciarse de la hernja Laugier, que se hace a
través del ligamento de Gimbernat (Le Dentis, A. y Delbet, P, Traité de Chirur-
gie, 1899, 7:728-743). Dos recuerdos mis para esta particular hernia. La tesis de
José Fructuosoe Portillo (1866-1947), padre de mi maestro, José Maria Portillo,
traté sobre un accidente en el curso de una quelotomia crural, hecho muy deslaca-
do pues debe actuar el cirujano a la vista del paquete vascular del miembro infe-
rior. Recuerdo también que mi padre me contaba que cuando se inicis en la ciry-
gfa con su primo hermano y maestre Luis P, Lenguas (1868-1932), éste le permi-
11 operar una hernia crural, bajo su mirada vigitante. Al hacer la plastia de la
pared, perford con la aguja la vena femoral, dando ripidamente salidi.a un hilo
profuso de sangre, y produciendo Ia angustia del novel cirajano. Con total tran-
quilidad, don Luis, sin Iavarse, tomé una pinza de Péan y con aquella manualidad
exquisita que bien supieron aprender sus discipulos pellized la pared VENOSA Justo
en el punto sangrante, cohibiendo de inmediato Ia hemorragia. Se completé la
operacién pero hizo dejar la pinza durante un dia y luego &l mismo Ia retirs,
asegurando asi que no sangraba mds. Figura admirable la de Lujs P Lenguas, de
quien se dijo con razén: «iEnsend de todo a todos!» Maité Garzdn, F, Pedro
Visca. Fundador de la Clinica Médica en el Uruguay, 1983, 1:178). El tratado de
cirugfa que he citado arriba fie la biblic de log cirujanos de lenguas latinas duran-
te las dos primeras décadas de este siglo: jestd o no estd en Le Dente-Delbet? era
la interrogante para dar crédito a una afirmacién. Conservo la edicidn (assez
Jatiguée) que pertenecié a mi padre y que suelo consultar no sin provecho. Habia
en esa éposa un practico cirujano mds audaz que confiable (por suerte he olvidado
su nombre}, gue resucltamente hacia esta ridicula compgracion: la dnica diferen-
cia que hay entre yo ¥ Alfredo Navareo es que & sabéefodo el Le Dentu-Delbet y
yo no. Podifan hallarse nuevos efemplos de esta PAranoi:

- ’



WXIV. Grave desnutricion en el nifio mayor

Sieropre han sido excepeionales los casos de desputricion extrema o
caquexia en los nifios luego del primer o segundo afio de vida. Pero
es muy importante, cuando se presentan estos inusitados casos, tener
un concepto general de las diferentes etiologfas que los pueden
ocasionar.

En 1965, siendo Asistente (grado 3) de mi maestro, el profesor
José Marfa Portillo, al pasar visita en la sula 6 (de varones) del Hospital
Pedro Visca, el jefe de Clinica {(hoy grado 2) y su practicante intero
me presentaron un pacienie que acababa de ingresar al cual s6lo habfan
hecho el examen fisico y el interrogatorio a la madre.

Se trataba de un nifio de ocho afios, procedente de una zona
rural det departamento de Rocha, que era enviado por caguexia
progresiva. Pesaba en ese momento 11 quilos, y media 115 centime-
iros. Fra la imagen misma de la desnutricién extrema, emaciado, y
como dijo alguien una vez no se sabfa bien si era un sujeto muy flaco
o un esqueleto gordo. jPiel y huesos!, como vulgarmente se dice.
Llamaba la atencién que su medio social no era del todo malo.
Provenia de una.familia pobre del medio rural, puesteros de una
estancia. Si bien allf 1a vida era en todo primitiva (rancho de paja y
terron, aljibe, guiso de boniatos, zapallo y chicharrones las més de
las noches y un poco de charqae de capdn y alguna galleta dura por
afiadidura), no correspondia a una desidia ni su piel, ni su ropa, ni la
compostura modesta pero digna v sana de su madre. Esta tenfa cara
demacrada pero cjos vivaces y su estado psiquico no era depresivo.
Ella relat6 que siempre fue flaco, pero que Gliifnamente esa delgadez
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se habfa acentuado, se alimentaba poco, estaba estrefiido, con vémitos
intermitentes que se habfan hecho frecuentes y cefaleas de ritmo
insidioso. Aparte del estado general referido, el examen fisico fue
totalmente normal.

Reiteré el interrogatorio a la madre, examing personalmente
otra vez al nifio, y comenzamos a considerar el caso tan simple como
exirafio que se nos presentaba: desnutricidn cronica y extrema de
apariencia primitiva que afecta mds el peso que la estatura, en un
nifio que se alimenta muy poco por no apetecer (RO por carencia de
alimentos ofrecidos) y con vémitos muy escasos y cefaleas no
caracterfsticas.

Luego de considerar fas posibles etiologias, lo mas probable
era que se tratara de un sindrome de emaciacion diencefalica, por un
fumor de la base del craneo, un craneofaringioma de larga evolucion,
como ya habfa observado en otra oportunidad. De acuerdo con esta
hipdtesis, sugeri que se realizaran de manera urgente radiograffa de
créneo y estudio oftalmolégico (campimetria y fondo de ojo), y que
con esos resultados to volviéramos a ver al dfa siguiente.

Afortunadamente el interno, joven sensato de irrefrenable
instinto quirdrgico, no tuvo la misma opinidn, y sin dejar de coordinar
los exdmenes que yo sugerf pidié hora urgente al Servicio de
Radiologia pard realizar un estudio contrastado gastroduodenal.

A la mafiana siguiente, al legar al hospital, lo primero que
hice fue interesarme por el grave y desnuirido pacienté y ver el
resultado de los exdmenes que habia solicitado. Con total tranquilidad,
el interno me extendid el resultado de la radioscopia {las placas atin
estaban en el Servicio de Radiologia), que informaba de ta existencia
de un vélvule total de estémago. Era un estémago totalmente libre,
mediano, rotado, que reducfa casi constantemente su capacidad a
una cantidad insignificante con muy intermitente y escaso pasaje al
duodeno. La radiografia de cranco y el estudio oftalmolégico por
supuesto fueron normales.

«Clemencia para los vencidos!», exclamé, y felicit al interno
por su brillante diagndstico. La historia de vémitos era escasa,
caprichosa, no impresionaba como la causa.gé tan grande desnutricion.
El nifio iba a la escuela caminando, tehfa que andar casi dos
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kilémetros, y en el trayecto vomitaba escasamente... La mentahdad
mecdnica y stmplista (Dios nos libre de juzgarlal} del futuro cirgjano
le impuse... No le guardemos rencor!, al contraric, debemos estar
agradecidos por la leccidn que nos dio.’

Liamamos de inmediato a nuestro malogrado amigo, Julio
César Arrutt, del Servicio de Cirugfa del profesor Eduardo Anavitarte.
El paciente pasé a ese servicio y pocos dias despuds lo operd, fijando
1a tuberosidad géstrica al diafragma y la gran curvatura descendida
mediante un ligamento al mesogastrocdlico. Quedd asf expeadita fa
continuidad intestinal.

Fl posoperatorio tuvo sus particularidades. Fue inquietante.
Luego de salir del periodo anestésico, la tolerancia digestiva fue tal
que aument$ un quilo por dfa, recuperd el peso rdpidamente, y con
celeridad su estatura,

I

Adjuntamos un cuadro con las causas de desnutricion severa en el
nifio, excluyendo al lactante.

Es bastante rara la caquexia de apariencia primitiva en el nifio,
pero es necesario tener presentes sus miltiples causas (ver cuadro).
Debemos descartar en primer término las falsas caquexias o
desnutriciones, que agrupamos como lipodistrofias, es decir,
afecciones que tienen en comin la falla de producirse paniculo adiposo
subcutdneo en forma especifica y muchas veces sélo limitado a un
sector del organismo. La piel, la dermis, asienta directamente sobre
fa aponeurosis muscular, o sobre el periGsteo. Se conoce un conjunto
de formas de gravedad variable que podemos dividir entre las de
origen genético y las adquiridas o vinculadas a la vejez: son las
lipodistrofias.

! Lamenlo no recordar, por no haberlo consignado en mis datos tomados en ese
momento, el pombre del practicante interno que hizo gste hermoso comeo ripido y
benefactor diagnédstico. Quizd Hlegue aél, scgmrzzmmitéqhgy un distinguido ciruja-
no este relato me lo haga saber para consignar su norabre jen una nueva edicion!
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CAUSAS DE DESNUTRICION SEVERA
DE APARIENCIA PRIMITIVA EN EL NIRO

A. Falsas (por falla de formacidn primaria del paniculo adiposo)
Genéticas
Lipodistrofias
Sindrome de Beradinelli
Enfermedad de Marfan
Homocistinuria
Dolicostenomelia

B. Verdaderas
Sindrome celiaco (nanismo de Herter)
Alteraciones de fa morfogénesis
Tumores de ta base del encéfalo
-del quiasma dptico (sindrome de Russetl}
-craneofaringioma
-pinealoma
Disgenesia tiroidea
-hipotiroidismo (forma atréfica)
Malformaciones digestivas altas
© reflujo gastroesofdgico
-y6lvulo cronico de estémago

Causas desconocidas
Enfermedades inflamatorias def intestino
-ileftis regional de Crohn
-colitis ulcerosa

Causas ftimcionales
Anorexia nerviosa
-histérica
-maniaco depresiva
-esquizoide
Vamitos autoprovocados
Rumiacion
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Entre las verdaderas, destaguemos en primer término el
sindrome celiaco histérico. Seliamos ver nifios Hegados al hospital
por la llamada crisis celiaca. Pacientes afectados de esta enfermedad
no diagnosticada y de larga evolucion y que una infeccién u otra
causa ambiental precipitaba en una grave diarrea con deshidratacion
y acidosis. El segundo grupo estd formado por aquellos casos que
tienen por origen una alteracion de la morfogénesis. En primer término
son neurcldgicas, como los tumores hipotalamoquiasmaticos,
incluyendo entre ellos el craneofaringioma de larga evolucidn.
Recordemos un caso, Jorge Barreto, que en 1959 ingresd al Hospital
Pedro Visca pesando nueve quilos, y que llamaba la atencion que lo
toleraba relativamente bien. Sus padres intentaron todo por hacerlo
engordar. Su crecirmento longitudinal estaba afectado perc no en
proporcién, lo cual le daba un aspecto aterrador. Los estudios
radioldgicos v sobre tedo los neumoencefalogriaficos y una
arteriografia bitemporal mostraron un tumor del hipotdlamo anterior.
Fue operado por nuestro viejo amigo Atilio Garcia Giielfi. Encontrd
un enorme glioma del que pudo extraer gran parie pero to todo. Se
traté de un glioma benigno que estudié el inefable Pedro Médoc,
histopatélogo ejemplar del sistema nervioso. La operacién lo mejoro
y cobrd peso, pero guedd con una severa ambliopia. Lo recordamos,
hasta hace pocos afos, en la estacidn Atldntida del viejo Ferrocarril
del Este, donde tocaba el acordedn, con lo que se ganaba el sustento
y era por todos querido. No sé si atin estd por esas inmediaciones.

i

Las malformaciones digestivas pueden conducir a la desnutricion
por falla de capacidad digestiva, como el caso de vélvulo crénico de
estémago que hemos descrito, pero puede haber otras formas como
Ia plicatura gdsirica, alteraciones gastroesofdgicas, etcétera.?

2 Maiié, P. (Alberto), Vélvulo de estémago, An. Fic. Med. Montevideo, 1926,
11:791-793. TR
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Un grupo aparte es el que forman las alteraciones de origen
desconocido y otras funciones de base orgénica estructural, Fintre
ellas encontramos fa Hamada inflamacién intestinal crénica,
enfermedad compleja de posible origen genético, y autoinmune, que
configura la Hamada ileftis regional de Crohn y la multiforme colitis
ulcerosa, a la que deben agregarse numerosas variedades.’

Las de causa funcional son aiin mds misteriosas, como la
anorexia nerviosa en sus diferentes formas histérica, depresiva,
esquizoide o psicética. También y muy cercanas a éstas debemos
colocar los llamados vémitos neurdticos o autoprovocados vy la
rurmiacion.

3 Prat. D, fleo, 1927, 1:332. Castiglioni, 1.C., Bergalf§, L.E., Camafio, M.E. ¢ Itu-
fio, C., Vélvalo agudo de estdmago, Cir. del Uruguiy 1972, 42:413-433,

o/



XXV. Cuadro agude de vientre
en una ptber

1

Fra el afio 1952, Habia entrado un afio antes de practicante interno y
me desempefiaba en la Cétedra de Clinica Pedidtrica, que en ese
momento estaba vacante por el fallecimiento el afio anterior del
profesor José Bonaba, como interino estaba a cargo Alfredo U. Ramén
Guerra. Ya me habfa decidido a abrazar la pediatria y vivia préac-
ticamente en el Hospital Pereira Rossell, atendiendo a toda hora Ia
puerta de urgencia de nifios (hoy la llamamos emergencia).

Una tarde llegé una nifia de 13 afios traida por el Servicio de
Asistencia Externa con diagndstico de abdomen agudo, seguramente
una apendicitis. Yo estaba en el cuarto de practicantes cuando me
llamé aquella gran enfermera de la puerta de nifios: Estrella.

Al interrogar a la madre, ésta me narré que la nifia habfa
comenzado el dia anterior con vémitos, seguidos de dolor abdominal
difaso que luego se localizé del lado derecho. No tenfa fiebre y
presentaba un excelente estado general. Era mds bien gordita, y s6lo
revelaba un dolor intenso en fosa iliaca derecha, en el punto de
McBurney, con discreta reaccidn peritoneal. El tacto rectal reveld
dolor franco en'él fondo del saco de Douglas. Pese a no tener fiebre,
era con seguridad una apendicitis aguday, sobre todo, debfa operarse.
La interné con indicacidn de prepararla para intervenirla de urgencia.
Me comuniqué en seguida cor el Bureau,’ que ese dia correspondia a

! El Bureau era reaimente una institucion. Con esta pa!gxbra se designa el conjunto
de cirujanos de guardia que estaban a fa orden. Se le¥ llamaba a la casa y venfan
a operar, o cuando habfa cirujano de guardia interno v el cirujano de Bureau

o

-
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Juan Curbelo Urroz.? Tardé mucho rato en presentarse don Juan. Este
insigne cirgjano de nifios merece recordarse. Era un hombre maduro,
cuarentén, bajo, sélido, de aspecto de paisano no muche tiempo
arrimado a la cindad; cara redonda, chata, escaso pelo entrecano,
ojos negros vivos, entrecerrados con una sonrisa en los labios. De
hablar cansino con acento de afuera, pero de una agudeza en su
expresion que no tenfa en general nunca una palabra de més. Vestia
de forma modesta y simple que hacia muy diffcil de ubicar su papel.
En esa época, hecho insélito, no usaba corbata: jestd todo dicho!
Muchos lo conocian por Juancito simplemente. Tenfa sélo dos
pasiones, ambas intensas: la cirugia y.... las mujeres. Don Juan murié
bruscamente, visitando un amigo. Habfa nacido en Salto, en campafia,
en las costas del Itapeby (recuérdese el encuentro que tuvo Artigas
en ese paraje con las partidas portuguesas). Criado en campafia, fue
a la escuela rural, hizo el liceo en Salto y una brillante carrera en
Montevideo. Era pura intuicién, sentido clinico, quirirgico. Sabia
por ofr, por actuar, por mirar. Hizo su carrera del Ministerio de Salud
Piblica y desempefio la jefatura del Servicio de Cirugia Infantil del
Hospital Pedro Visca, vacante desde la jubilacion de José Martirend

asentia aquél podfa operar. Habia un Bureau de los hospitales de adultos: Maciel
y Pasteur (Jo integraban en mi época Pedro Larghero y Juan Carlos Del Campo,
Velarde Pérez Fontana y Fernando Etchegorry), y otro de cirujanos de nifos (lo
constituian Eusebio . Rosso, Ricardo Yannicelli, Juan Cwrbelo Urroz y Eduardo
Anavitarte). Un auto los iba a buscar, los conducia al hospital y los volvia a [levar
a sus casas, Tenian sus dias de guardia fijos, v le comunicaban a la telefonista de
los hospitales las guardias mensuales de cada uno, de manera que el médico de
guardia interno y los practicantes hacian lamar al Bureau simplemente y las tele-
fonistas llamaban al que le correspondia ese dia.
Curbelo era un pefsonaje incomparable, Amigo, leal, disceeto, cordial, Vivimos
muchos afos la cirugia de urgencia pedidtrica, primero en el Hospital Pereira
Rossell, luego en el Hospital Pedro Visca, donde fui varios afios médico de guar-
dia (1960-1965). En muchas ocasjones resolvimos enfermos memorables, algu-
nos de ellos los publicamos juntos: Rotura de bazo en el recién nacido (Arch.
Pediatr. Uroguay, 1967, 33:483-487); Quiste hiddtico abierto en vias biliares y
defecacién de membrana (Bol. Chil. Parasit,, 1965, 20:31-52). De otros guardo
sélo el recuerdo, en particular del primer caso natienal de enfisema lobar
obstructivo del recién nacido, del segundo caso nacidnal de sobrevida de atresia
de esdlago, y de tanfos otros. . A

b3
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en 1933, que ocupd como encargado Radl Del Campo durante fargos
afios y que desempefic Martirené hasta su muerte a fos 91 afios, como
jefe honorario. Fue Profesor Agregado de Cirugfa Infantil. Hizo su
formacién quirdrgica junio a Pedro Larghero, de quien era muy amigo.
Fue pues durante esos aitos jefe de Servicio del Hospital Pedro Visca.
Era rdpido y sagaz en el diagndstico, correcto en la indicacién
quirdirgica, habil y astulo como un zorro. Sin un gesto de mds o de
menos, de enorme precision y de gran seguridad en lo que hacia.
Muchos cirujanos de nifios se formaron a su lado. Quienes lo
conocieron concuerdan en afirmar su singular vaifa y que su influencia
constituye un importante eslabon en la cirugia infantl del pais,

Con seguridad y como paseando se acercd a la camilla. Le
narré la historsa, palpd el abdomen con su mano firme, corta y segura.
«jLa vamos a operar: vientre tenso, che», me dijo, y llamd a la nurse
para que 1a anestesiara.’

3 La anestesia a hacfan los mds novatos de las guardias, 1o feucocitos con ciesta
experiencia, las nurses cran quienes mejor fas hacian y cra un lujo cuando la
realizaba vn practicante interno, que por otra parte raramente aceediamos a elto.
Fsto era posible gracias a la existencia de un aparato maravilloso: el aparato de
Ombrédanne, que permite dosificar en puntos del cero al siete la mezcla de aire y
éter. Se apretaba bien la mdscara contra nariz y boea poniende los pulgares en asa
lateral del aparato y los dedos en el borde inferior del maxilar inferior del pacien-
te, tratando de subluxar a éste hacia adelante de manera de evitar Ineaida de fa
lengua hacia atrds. Si habfa dificeltad se ponfa en fa boca un tubo de Mayo. Luego
se iba haciendo entrar la mezcla de afre y &ter en lorma creciente, hasta 4-3 minu-
tos, manteniendo muy apretados el aparato y su mdscara mientras se pasaba el
periodo de excitacién inicial, hasta que el paciente «no hacia mds fuerzas y empe-
zaba a roncar. En ese momento comenzaba a bajarse la proporcidn, se fe inyectaba
éter-alre, que se controlaba con la inspeccion de las puplilas que debian estar muy
chiquitas. Si el Girujano decia «se mueves se aumentaba la proporcion de éter, si
decia «da sangre estd azul» se bajaba ésta. Asi se hicieron las anestesias en ¢l pafs
hasta la década del cincuenta, cuando los especialistas comenzaron afortunada-
mentie & controlar esa actividad, Bl aparato de Ombrédanne era perfecto para los
fines que se habia hecho, quien sabia manejarlo actuaba con certera seguridad.
Para evitar la fase mis desagradable de esta anestesia, el periodo de excitacidn y
lucha, que era como querer ahogar a alguien, se miciaron las anestesias mediante
una inyeccidn intravenosa de penthotal, pero entonces el que hacia la anestesia no
sabfa dénde estaba, qué grado de depresion se hdbia logrado, v empezaron los
accidentes. SR
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Al rato ya estaba el equipo formado. Incision de McBurney,
rdpida, prolija, segura: «Vientre enso, cher, me dijo. Abrid el
peritoneo y aparecio una superficie, nunca lo olvidaré, morada clara
o rosada oscura, tensa. No se inmuté. Me pidi6 una aguia y punciono:
vino abundante sangre lacada, achocolatada. Agrandd la incision y
metid ta mano, leego la meti yo. Era una enorme masi fusiforme que
desde la pelvis subfa a la fosa iliaca casi llegando al flanco; hacia el
otro lado, otra masa igual. «Es una imperforacion himenial con titero
didelfox, me dijo, como vencido. Cerramos rapidamente y a hicimos
poner en posicion ginecolégica. Entreabierta 1a valva abombada, el
himen vicldceo, grueso, Luego de desinfectar, lo rasgé con el bistur{
y dio salida a mds de un litro de sangre Jacada. Bl posoperatorio fue
excelente y fue dada de alta al tercer dia.

Reinterrogadas lanifia y 1a madre, resultd gue tenia una historia
de delor abdominal recurrente, pero no precisé bien desde cudndo ni
si estaba menstruando en el mes.

La particularidad de la observacién que narramoes es su
presentacién como unabdomen agudo. Nadie puede discutir que habia
que operarla aj no haber hecho examen genital, aungue fuera externo
como correspondia. Hubiera que haberlo heche y lo omitimos. Esa
es la primera ensefianza. Se traté de una imperforacién himenial con
un dtero didelfo, es decir, formado por dos sacos simélricos, como se
observa en los mamiferos didelfos, 1a comadreja por ejemplo:

i

He asistido dos casos de recién nacidos gestados en uno de los cuemos
de un dtero didelfo. Sin. ser excepcionales, no son de corriente
observacién. Se han descrito embarazos casi simultdneos en ambos
cuernos v en los que el trabajo de parto se desencadena indepen-
dientemente. De manera que son hermanos que se {levan menos de
siete u ocho meses, siendo el primero de término. Recuerdo el caso
que asisti con el doctor Jorge Monestier, en 1981, en el que fa madre
dio a luz un bebé y el segundo nacié varios dids después. La gestante
era Una muier muy obesa. 5
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i

El dolor abdominal recurrente del nifio: cudintas banalidades y cudnto
riesgo, pero cuando uno se confia, jzas, aparece jo insélito! Por eilo,
ante este sintoma tan comtin en el nifio mayor, en el escolar sobre
todo, debemos ser exigentes en el interrogatorio y en el examen
clinico. Entre 90 y 98% de los casos es inespecifico, por no decir
funcional, y por ello se debe dar mucha importancia al examen.
Cuando es una somatizacion duele al palpar el epigastrio, que puede
también ser una Jesion orgénica gastroduodenal. Es un signo que nunca
falla. Cuidado pues con el dolor abdominal récurrente cuando a la
palpacion no duele el epigastrio. Enfre ofras, hay tres posibilidades
que deben tenerse en cuenta: de origen pieloureteral, la epilepsia
abdominal, 1a jaqueca abdominal y fa porfiria®

v

En una corta comunicacida, Morquio en 1917 da cuenta de un caso
similar pero no sélo de imperforacién himenial.® Se trata de una nifia
de 13 afios que es enviada por tumor abdominal que ocupaba todo el
vientre que en su vértice presentaba una zona mas dura correspon-
diente seguro al cuerpo del dtero. La inspeccidn de los genitales
externos muestra un himen imperforado y tenso que cura al ser operada
por el doctor Luis P. Bottaro, dando salida a [.200 mililitros de sangre
alterada. Refiere también otro caso de una nifia que tenfa menstrua-
ciones blancas con aspecto de pus.

4 Ver capitulo XLvin, donde hago una revisién critica de este sintoma tan caracterfs-
tico y en presencia ¢ ausencia del cual se cometen tagtos atropellos. Es uno de los
que mds contribuye al sindrome que he descrito cog.el nombre de Lepedi-Lopasé,

3 Morquio, L., Hematocolpos por imperforacidn him@{ig},ﬁcv. Med. Uruguay, 1917,
20:329-331. RS

y
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Posteriormente Giamprietro presenté otro caso® y Sarroca y
Mogoli, autores argentinos, también contribuyeron con un caso
publicado en Uruguay.”

¥

La imperforacién himenial con hematocolpos debe su primera
descripcidn nada menos que a Aristételes, quien lo hace en estos
precisos términos:

Conozco casos de mujeres en las que el dtero crecis al mismo
tiempo y continud a hacerlo hasta llegar al momento de la
aparicion de las menstraaciones las que se acompafiaron de
dolor, en algunas se rompia y se abria paso, en otras era abierto
al pasaje por médicos, y en algunos casos en los que la abertura
era dura y no posible de vencer, Ias pacientes morfan.®

Una de las primeras descripciones de la ciencia de Occidente
corresponde a Jean Wier’ y la recoge el gran cirujano de Francia,
Ambroise Paré (; 15097-1590), en el siguiente texto:

...habia una muchacha en Chambourg que tenfa una taye fuerte
y dura Hamada himen que impedia que sus menstroaciones le
ocurieran, no podian ser evacuadas y debido ala regurgitacion
de la sangre que subfa para arriba, tenia el vientre muy inflado
y tenso y tenia grandes y extremos dolores, como si fuera a
dar a fuz. Fueron llamadas Jas matronas y cuando vieron el

Giampietro, C., comunicacién personal, 1986,

Sarroca, F.L. y Mogoli, A., Hematocolpos por imperforacién himenial, Rev. Cirug.
Urugnay, 1942, 13:206-210.

Aristoteles, Les parties des animanx, 1956, Librl, 187394, Bdic. Belles Letires.
Wier, I, De Uimposture et tromperies des diables, des énchantements et sorcelieries,
Paris, 1568. Traduccidn del francés. E

- o
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vientre duro y tenso y los grandes doelores, de comiin acuerdo
dijeron que estaba embarazada, aunque fa pobre nifa las
contradecia con grandes juramentos y afirmando no haber
jamds tenido conocimientos de hombres: [Wier] fue Hamado
cuando las mujerss no podian nada hacerle y que desesperaba
por ios dolores insoportables los que habian durado ya tres
semanas... Hinseguida de ilegar reconocio fa parte enferma
donde encontré el orificio del cuslio de la matriz cerrado y
obstruido por un tapon tal que nada podia salir. Se informéd de
la edad que era de veintitin afios y que nunca tuvo flujo:
entonces supo que ese fumor no procedia sino de una stbita
descarga v fluxioén de sangre hacia la 1‘egién‘del Glero y sus
vasos: por lo cual llamé a an cirujano y le ordend de hacerle
una abertura a dicho tapon, y poco a poco salié bien ocho
libras de sangre coagulada, negra y empezaba a pudrirse; v a
evacuacion de sangre hecha, tres dias después se curd del
todo.™

Luego las descripciones se suceden. La imperforacién himenial forma
parte de conjuntos de imperforaciones de la vagina o tabicamentos
de ella.! Pueden ser multiples, siendo sélo el mds externo la
imperforacién himenial. La descripcion de Aristételes ya deja ver
esa posibilidad. Cuando estos tabiques tienen orificios, no ocurre
hematocolpos v s6lo son un impedimento a la funcién y entre elias al
parto.”? La asociacién con otra malformacién del aparato genital es
frecuente, como vemos en el caso referido. '

W paré, A., Cing Livres de Chirurgie {1572), en Qeuvres complétes (1840}, 750,
Parfs. Hsta observacién corresponde con seguridad a un hidrometrocolpos.

H Warkany, J., Congenital Malformations. Notes and Comments, Noeva York, 1981,
711-713.

2 Goldsman, T., Diagndstice de las malformaciones wierinas, Cérdoba, Argentina,
1972, 233-235. . e

1% MeLiroy, L. y Ward, B.V., Three cases ol imperforate hymen ocurring in one
family, Proc. Roy. Soc. Med., 1930, 23:633-634, * =~

v
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La baja frecuencia de estas afecciones y la poca atencion que
se le ha dado a Jos casos observados desde el punto de vista etiolégico
hacen dificil establecer una etiologfa definitiva. La imperforacion
himenia! ha sido observada en tres hermanas, lo que sugiere una
herencia autosémica recesiva. Una presentacion asociada & otras
dismorfias (polidactilia, cardiopatia congénite) configura el si ndrome
de Kaufman-McKussick.

Ante la imperforacién himenial conviene diferenciar tres
situaciones: 1. Hidrometrocolpos es Ia acumulacion de secreciones
en vagina, uréter por hipersecrecion de la mucosa cervical con un
himen imperforado. 2. Hidrocolpos cuando la secrecion acumulada
se limita a la vagina. 3. Hematometrocolpos es la acumulacion de
productos menstruales con himen imperforado. Las dos primeras
ocurren por supuesto antes de fa pubertad, asociadas o no a otras
malformaciones del aparato genital.”

. N
M Tran, A.T.B. et al, Diagnosis and management of h?;i_rohematoxnetrocolpos
Syndromes, An. Journ. Die Child., 1987, 141:632-6347% 1 &

s
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XXVI. La tragedia de la calle Yaro

Mis guardias de médice pediatra de urgencia en el casmu eran los
lunes, desde las 20 hasta las 8 horas de los martes. Los llamados que
tenfa gue cumplir eran siempre de pacientes diferentes y desconocidos.
Pero a fuerza de hacer guardias alguno que otro se repetfa. Hubo
uno, entre esos, que me cobré confianza y tomé la costumbre de
llamar al servicio de urgencia cuando yo estaba de guardia, hecho
que habfa averiguado. Vivia, siempre 1o recuerdo con mucha nitidez,
en Ja calle Yaro casi Canelones. Una vieja casa de aquellas tipicas
montevideanas con balcones de mérmol blanco. Ef motivo del llamado
era siempre una nifia asmdtica inveterada cuyas crisis se repetfan con
frecuencia. Como tantas veces ocurre con los pacientes asméticos,
no tenfa un médico responsable, sino que se asistia con tanta
irregularidad como indisciplina y los tratamientos que recibfa eran
erralicos e inconexoes, cuando no autopropuestos por los padres,

Cuando acudfa, me encontraba con la nifia en gran crisis de
disnea: sudorosa, pdlida, angustiada. Le indicaba una fuerte dosis de
corticoides, supositorios antiespasmédicos, teofilina y un sedante.
La nifia mejoraba y pasaba la crisis... hasta la proxima.

Siempre fui enemigo de suministrar al nifio adrenalina
inyectable. Me las arreglé con medicamentos menos heroicos, y esto
hace afios cuando no usdbamos con tanta profusion la via intravenosa.
Un buen dfa, no recuerdo la razén, solicité a uno de mis compafieros
que me cambiara mi guardia por otro dia.

Llegé el martes y mi pequefia Adriana ;gaéjuirié de mi presencia;
llegd mi sustituto y Ia vio alarmado: polipneica, ahogada, descontro-

‘
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lada y con signos de fatiga y discreta cianosis. Ripidamente abric su
maletin v le inyectd subcutaneamente en el muslo una ampolla de
adrenalina. Su actuacion fue correcta, mucho méds correcta que la
que yo tenfa al menos desde el punto de vista formal, y lo que se
indicabay se sigue indicando como primera medida en casos similares.
Lamejoria no se hizo esperar, se alivid y aungue con discreta disnea
pudo dormir después de largas horas de lucha por aire.

A la maflana siguiente, luego de un sueflo que fue no sélo
reparador sino bienhechor, la nifia se desperté bien, con apetito, tomd
con gusto su desayuno, pero... sintid una wmefaccién en la nalga
donde recibi6 1a inyeccion y un discreto adormecimiento. Ni ella ni
sus padres prestaron mucha atencién a ello; estaban acostumbrados
a sus molestias. Pero la tumefaccién crecid, se hizo tensa y en las
horas siguientes tomd un color viotdceo, negrazeo vy el dolor se tornd
cada vez mayor. Es requeride de nuevo el servicio de urgencia: va
todos los choferes conocian el llamado, la casa. jOtra vez atacada!
Pero en esta ocasion Hamaba por dolor y tumefaccién de cadera.
Concurrid el médico y se encontrd con un gran flemén de cadera y
musleo, negruzco... y que crepita. Fue rdpidamente llevada al sanatorio.
El estado téxico era ya marcado, se drend, y se tratd en forma urgente
y completa. Todo fue indtil;, fa gangrena gaseosa habfa invadido
tejidos, hueso, peritoneo. Fallecid en la noche.!

I

Los casos de gangrena gaseosa que atin se ven son complicaciones
de maniobras médicas o quirdrgicas.* Tiene practicamente el mismo
significado de estacelo. Se distingue gangrena seca cuando es aséptica
y producida por anoxia tisilar por obstruccién vascular v gangrena

Este caso tuvo fugar en 1962. No se hacfan internaciones por enfermedades médi-
cas en esa época. s

La gangrena (del griego, yo consumo) significa muez‘t;-‘ﬁamia], local, extincidn
total de Ja vida en una parte del cuerpo con conservacitn de ella en el resto del
cuerpo (Gangréne, en Dict. Medicine, en 30 vols., 1826, 13:592-627).
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huimeda cuando se produce la putrefaccién microbiana. Los agentes
tipicos de estas tltimas son las bacterias anaerobias esporufadas del
género Clostridium, especie C. perfringens, novyt, etcétera.’ Posterior-
mente muchos autores se han ocupado de ello, configurando una de
las consecuencias mds temidas de las heridas contusas, atriciones,
etcétera, que se han conservado con el nombre de pourriture des
hopitaux y caya descripcidn principal corresponde a Claude Pouteau
en 1783.* Los virus causantes de fa afeccidn, de los que ya sospechaba
Pouteau, fueron individualizados en el sigloxix. Es junto con el tétanos
la infeccion producida por gérmenes contenidos en Ia tierra y en
saprofitos del suelo, de los animales y los hombres. Los encontrados
en las gangrenas gaseosas en nuestro pafs han sido el C perfringens
(welchii) v C. novyi (vedematiens) y C. sepricum (vibridn séptico),
productores todos ellos de potentes exotoxinas histoliticas. Los
ditimos casos gue se registran entre nosotros se remontan a 19453
Actualmente los casos de gangrena bacteriana no son rads producidos
por estos gérmenes sino por estreptococos anaerobios, por el
S.piogenes *Una de ellas, de extrema rareza, es la producida por la
adrenalina. Esta inyectada profundamente provoca una zona de
vasoconstriceidn, anoxia local, y si una espora del Clostridium que
circula inofensiva en la sangre se detiene alli precisamente, surge la
ternida infeccidn gangrenosa.

HH

El otro caso que tuve oportunidad de observar fue de causaiatrogénica.
Se traté de un lactante de cinco meses desautrido, con toxicosis, que

w

La descripcidn cldsica se debe a Fabricius Heldanus (1560-1634) en su obra De
gangrena ef sphacoelo, Basilea, 1593,

Distingue la forma vicerosa cuenosa, que acompafia el olor pitrido caracteristico
(Pouteau, C., Mémoire sur les noyens d’obtenir dans les hopitaux dangers d’inocu-
ler par les pancements tout sorte de virus, surtout cclm de Ja gangréne humide,
Oeuvre Posth., 1783, 32:227-239).

Satveraglio, B, Tratado de Higiene y Medicing P/c’ventwu 1951, 2:425-432,
Quintal, D., Cambridge World History of Human Di sodishy, 1993, 741 745,
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ingresd al Hospital Pedro Visca en 1973 procedente del interior, donde
se te habia hecho una mieloclisis (por no encontrar vena periférica,
tal era el colapso y schock), con el miembro correspondiente
tumefacto, caliente, morado y una franca crepitacidn, Una radiografia
mostrd una zona de ostedlisis y aire intramuscular y subcutineo. Se
indicd un debridamiento de laregién v altas dosis de penicilina. Logré
salvarse sin secuelas.’

Con el conocimiento de Ia biologfa del agente especifico de la
gangrena gaseosa ésta fue desapareciendo de los ejércitos y de los
hospitales. Fue quizd una de las primeras infecciones que se logré
evitar al tratar convenientemente las heridas-y no dejar tejidos
mortificados sin aporte vascular de oxigeno, zonas propias para el
desarrolio de ese microbio anaerobio.

Iv

La gangrena gaseosa es hoy una enfermedad infecciosa excepcional,
dirfa muy excepcional. No lo fue en el pasado. Morfan més soldados
por gangrena y fiebre tifoidea que en las guerras por las balas del
enemigo. En efecto, era la complicacién de las heridas, sobre todo de
aquellas que dilaceraban tejidos y hacian ambiente anacrobio donde
puede proliferar el Clostridium aerofoetidum y producirla pourrituclé
des hopitaux. Asi se llamé durante siglos, pues aparecia en los
hospitales en las heridas ya cerradas y en las que se esperaba la
curacién simple, excepcional, o la supuracion franca, que era buen
signo pues significaba que no gangrenaba. Se podia presentar entonces
lo temido: la falla de supuracidn, la tumefaccidn creciente, la
crepitacién, la putrefaccidn de los tejidos con el consabido olor
nauseabundo, la toxemiay la muerte. Ello Hevd a grandes discusiones
en torno a si se amputaba o no, frente a una herida contusa, con
arrastre de tierra, estiéreol (que con frecuencia contigne esporas de

7 Recogf esta observacion en la sala 5 del i—loséimi Pelre Visca, a cargo del doctar
Jorge Quian, actualmente Profesor Adjunto de Pedialifa:

R
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Clostridiium). Ya el barén Dominique Larrey (1766-1842), el gran
cirujano de los ejércitos de Napoledn, indicaba la amputacién precoz
del miembro dilacerado para lo cual su habilidad rayaba en [o inaudito:
en pocos segundos desprendia el miembro del pobre soldado herido
y con elio muchas veces salvaba su vida,

En 1965 fui a visitar con el profesor Alfredo Navarro (h) al doctor
Eduardo Blanco Acevedo (1888-1967), ya en la ancianidad pero atin
conservando su cabeza despejada y su porte solemne que tanto lo
caracterizaron. Llegamos a su casa de Carrasco, en un atardecer de
otoflo, Estaba todo dispuesto para recibirnos. Nos abrié la puerta una
mucama y en seguida aparecid Sarita, su mujer, quien nos saludé con
especial carifio. Atravesando el saldn abri6 la puerta de la biblioteca
donde estaba don Eduardo, parado frente a un sillén. Una artrosis de
cadera lo tenfa cas1 imposibilitado de andar y sy maximo esfuerzo
para saludar era ponerse de pie. Con mucho afecto nos saludé y nos
manifestd su alegria por haber tenido la deferencia de ir a visitarlo.
Nos mvito a que nos sentdramos en un silién a su lado. Una puerta-
ventana daba al jardin, donde la luz se desvanecia en una discreta
penumbra. Una ldmpara de pie iluminaba algo el fondo de la
habitacién, cuyas paredes estaban cubiertas de estanterfas llenas de
hermosos libros encuadernados. En un atril estaba la limina coloreada
de cuando en 1917 le fue otorgada la Croix de Legion d’Honneur. Bl
mismo inicié la conversacién, Haciendo prolija referencia a nuestros
padres en términos tan elogiosos como justos, nos preguntd por
nuestras actividades, inquietudes y proyectos, v a cada uno hizo
reflexiones y coinentarios tan medidos como elogiosos. Torné la
conversacidn sobre la reciente visita de Charles De Gaulle a
Montevideo y haciendo una pausa nos dijo: «Si, estuvo sentado donde
estdn ustedes ahora». Hubiera sido interesante que alguien viera en
ese momento nuestras caras (jde asombro o de sorpresa?). En su
cara serena se esbozaba una muy peculiar sonrisa suya, entre gozosa
y burlona, entre orgullosa y bondadosa, que detodo elle tenfa: «Vino
a traerme los saludos especiales del mariscal fuin». De manera

'
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pausada nos hizo entonces el siguiente relato, que a fuerza de
recordarlo y haberlo escrito en segnida puede ser casi textual:

Siendo yo cirujano de una sala de cirugia de guerra en el
Hospital Rothschild en Parfs, pasaba visita todas las mafianas
a los pacientes con el jefe del servicio, el famosos cirujano
Jean Louis Faure. Al llegar ala cama de un joven oficial recién
evacuado del frente, con una gran herida contusa producida
por estallide de obis, luego de examinarla detenjdamente
exclamé con toda su autoridad: «jUsted lo amputard hoy
mismo!». Esta dréstica actitud se basaba en la experiencia ya
més que centenaria de que en las heridas profundas y contusas
se iniciaba la gangrena si no se procedia répiday radicalmente.
Concluida la visita, el referido oficial me dijo terminantemente:
«j Yo o me dejo amputar! jArrégleselas usted como pueda!».
Tuve simpatia por esa actited valiente y decidida. Tenfa
aproximadamente mi edad, y nos hicimes ami gos. Le oculté
¢l paciente a mi jefe, a gran riesgo pues no era hombre para
ser desobedecido. Unos dfas después con su brazo atin en
cabestrillo, alejado ya del peligro de gangrena, se iha de alta
luego de un abrazo fraternal. Hse oficial era Alphonse Juin,
quien fuera el"dltimo Mariscal de Francia,

En términos siempre interesantes aunque no tan impactantes
fue muy cordial y afectuosa la entrevista. En la calle nos miramos
con Navarro, sin decir palabra, y luego en el auto de vuelia al centro
empezamos a discurrir sobre el episodio increible. iSeré cierto? jPerg
qué bien hecho! Afios después, por motivos que no vienen al caso,
me entrevisté cen-el profesor Jacques Duprey, viejo profesor de
historia del Liceo Francés de Montevideo e historiador de temas
francouruguayos. Me contd su actividad durante Ia segunda guerra
mundial y su decisién de plegarse a las fuerzas de la Francia Libre.
Luego de una estadfa en Argelia durante la invasién a Itakia, formo
parte como administrador (ya no estaba en edad de ser soldado) de la
Divisién que comandaba el general Fuin. Adjunto a su despacho
adquiri6 cierta intimidad y confianza con &l Un-dfa le preguntd cul
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era su actividad en tiempo de paz y le dijo que era prefesor en el
Liceo Francés de Montevideo: «Tiensts, le dijo, «Lors de la Premigre
Guerre |'ai été soigné d’une blessure bras par un chirurgien qui était
uruguayen, Bduardo Blanco Acevedos. Fue una figura extraordinaria;
miio v verdad, siempre 0scil6 entre ambos, hacedor de su realidad.



XXVII. Vientre grande

El que nace barrigdn
es al Audo que lo fajen.

Martin Fierro”

La consulta o el hallazgo en el examen de un vientre grande,
prominente, es un hecho frecuente en pediatria. 5i s6lo se examina al
nifio acostado, mds de una vez se omitird el diagndstico.

Como se trata de un signo clinico de mucho valor, debemos
proceder ante él con mucho tino y método. Tino a fin de realizar una
correcta semiologfa. Observarlo parado (saliente, global, superior o
inferior), acostado (en obus, de batracio); observar la columna
(normal, lordosis, cifosis), la piel (ombligo normal o desplegado, con
circulacion venosa superficial); percutir, maniobra primordial
{timpénico, mate global, declive o desplazable); palpar, maniobra
esencial (tonicidad de la pared, superficial, profunda, se palpan o no
organomegalias: higado, bazo, rifiones, vejiga, tumoraciones),
auscultar (soplos, gases).

Una vez recogidos todos estos datos debemos proceder con un
método. Propongo el sigutente, que nos ha dado muchas satisfacciones
v mds de una vez ha evitado errores.

a) Los falsos vientres grandes. Falsos son aguellos que tienen
un origen osteomuscuiar.

1. Lordosis. Esta posicion de la columna dorsolumbar es hasta
cierto punto fisiologica, perc en muchos casos se acentiia y como
mecanismo gravitatorio de compensacion el vientre se hace saliente.

* No debe dejar de agradar y hacer sonreit la traducciop te estos famosos versos al
jtaliano: «Qui & nato pansa grosa / Non fa niente | Gttopedias. Veremos que esta
sentencia es tan cierta como errada, HE
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Basta miirar al mifio de perfil y ver la silla lumbar (enselure lombaire)
marcada. Es de herencia antosémica dominante. Examine a los padres
y con seguridad uno de ellos la tiene. Bs siempre mis evidente en la
nifia por su menor tono muscular, y también mds preocupante, pues
afea su cuerpo esbelto.’

2. Hipotonia simple, primaria, que en general no ocasiona un
vientre grande.

3. Hipotonfa muscular. Son vientres compiacientes a Ja
palpacion. Se profundiza con la mano hasta tocar [a columna y los
polos inferiores de ambos rifiones. Corresponde a diferentes formas
de afecciones neuromusculares y del sindrome de Ehlers-Danlos ?

4. Atrofia total o parcial de los misculos abdominales (vientre
en orejon, prune belly).

5. Por meteorismo. Niftos alimentados con exceso de feculentos
0 que son aeréfagos. Hstos ya lindan con los patolégicos, que verermos
a continuacion.

b) Los verdaderos vientres grandes. En ellos no hay defecto de
continente, el contenido es grande. Es dificil valorar con frecuencia
Ia lordosis que los acompaiia. Esta es siempre secundaria, pues trata
de compensar la protrusién anterior del vientre. Los debemos dividir
en dos grandes grupos: Tos que a la percusién son mate v los
timpénicos.

La lordosis es esencialmente lumbar o dorsolumbar. Excepcidn hace sin embargo
la lordosis cervical, que se ve en mujeres de cuello largo que recuerdan las que
pinté Amedeo Modigliani (1884-1920), de ahi que se llame a esta anomalfa sin-
drome de Modigliani. El no advertido puede diagnosticar un bocio.

La pared abdominal hipotdnica se ve en muy diversas cirélinsiancias ¥ en particu-
laren el sindrome de Efhilers-Dantos o cotis laxa, que se cdracteriza por hi pertaxitud
ligamentosa, piel laxa y fragilidad capilar. Hoy se cond6éh, uchas variantes.

[N
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d) Bl bazo muy pocas veces adquiere un tamafic tal como para ocupar
gran parte del vientre y deformarlo. Quizd la Gnica circunstancia en
que lo hemos observado es en Ja leucemia mieloide crénica.

e) La enfermedad de Gaucher, error congénito del metabolismo de
los lipidos que acumula glucocerebrésidos en ef sistema reticuichis-
tiocitario, por falla de la enzima beta-glucosidasa. Su forma juvenil
suele dar, y lo hemos observado, un bazo que se va agrandando.

f) Quiste mesentérico. Es éste un tumor benigno. Es muy particular y
tipico del nifio chico. Se trata en general de un infante de varios
meses o de uno o dos afios que consulta por una afeccion interrecurren-
te o por vémitos y detencion del transito digestivo. Tiene vientre
grande y mate, pero a la percusion es ademas renitente: el dedo rebota.
El diagndstico es ficil. Se trata de un quiste mesentérico que a menudo
es tan grande que ocupa pricticamente todo el vientre. He tenido
ocasién de hacer este diagndstico muchas veces pero lo aprendf de
un gran clinico y cirujano de mifios: Juan Curbelo Urroz. Lo recuerdo
claramente. Habia ingresado a mi guardia del Hospital Pedro Visca
un nifio de cuatro afios con vientre distendido, vamitos y detencién
del trdnsito digestivo. Con un practicante interno, el inofvidable amigo
Héctor Garcia Rocco, lo examinamos y encontramos un vienire grande
mate que configuraba una ascitis de origen no determinada. Llamamos
para que lo viera a don Juan, astato y perspicaz. Luego de ofr la
historia y nuestro examen no hizo mas que percutir el vientre. Su
dedo, corto y seguro, rebotd sobre el abdomen y dijor «Subilo nomds,
lo voy a operar. Tiene un enorme quiste mesentéricon. Asf lo hizo.
Con su habilidad caracteristica, ayudado por nosotros, extrajo integra
una verdadera pelota de fiitbol que ocupaba casi todo el abdomen. E}
nifio se recuperd sin incidentes.”

g) Fibrosis retroperitoneal. Esta enfermedad es de tan rara
presentacién como de afortunada ocurrencia, pues nos coloca frente
a un nifio pequefio, entre uno y dos afios, que con manifestaciones
inespecificas (vientre grande, anorexia, etcétera) fleva u pensar en
una afeccién blagtomatosa maligna. Asf fue el caso del hijo de mi

7 Fue éste un hijo de nuestro viejo amigo Luis Griecd. =
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colega (vientre grande, mate, sélido, un higado palpable perc no
grande). Hecha la laparotomia exploradora, se comprobd que se
trataba de una fibrosis retroperitoneal.

h) El quiste de ovarie. Este tumer, més frecuente de lo que se cree en
la nifia, puede adquirir un tamafio fabuleso, a pusio de ocupar todo
el abdomen, interferir la posibilidad de alimentagién y conducir a la
muerte por caquexia. Con su tratamiento quirdrgico se inicia fa cirugia
abdominal. En efecto, las primeras laparotomfas que se hicieron en
el mundo con éxito fueron drenajes de estos enormes quistes de
contenido liquido. Como la pared de ésfe se encontraba yuxtapuesta
o pegada al peritoneo visceral, no se producia en general infeccion
peritoneal en la era de la cirugfa anterior & la antisepsia y asepsia, En
nuestra historia quirdrgica la primera laparotomfa fue en un quiste
de ovario practicada en Fray Bentos por Enrique M. Estrazulas en
1874. Poco después (de lo cual existe una excelente descripeidn),
otro quiste de ovario fue drenado por Salvador Spada (tel nom pour
tel métier), quien asistido por otros colegas extrajo del vientre
jeuarenta litros! La intervencién fue seguida de recuperacion de la
paciente.®

2. Ocupado por liquido: ascitis. Muchas veces se palpael higa-
do agrandado y casi siempre el bazo, pero o que domina es el derrame
liquido. Debemos determinar si es inflamatorio, tumoral o si se debe
a hipertension portal.

a) Inflamatoria. La peritonitis tuberculosa hoy casi ha desaparecido
y atdn es mds rara por algin germen oportunista.

En toda mi carrera vi un solo caso de peritonitis tuberculosa.
Se traté de una nifia de tres afios que ingresé por mal estado general,
con diarrea, vomitos y un vientre grande mate en el que no se palparon
organomegalias. Los estudios realizados (en esa época generales,
bacteriolégicos, hematolégicos, radiolégicos) no fueron conducentes.
La laparotomia mostrd una asciiis con liquido cetrino y el peritoneo

8 Mafié Garzén, F., Eorique M, Estrézulas (1848-I‘)Qﬁiﬁ“‘nucslm primer pediatra,
pintor y amigo de Jos¢ Martf (1992: 30-32), y Pcrim'V/i’ a, fundador de la Clini-
ca Médica en el Uruguay, 1983 (1), Montevideo, ™ &5




Noo Maget GARzZON

188

tanto visceral como parietal sembrado de peguehos nédulos cuyo
estudio revelé un granuloma tuberculoso. Se aislé del Hguido
pertinente el bacilo de Koch.

b) Blastomatosis peritoneal, Excepcionalmente puede presentarse
como una ascitis. Referiré un caso de poliserositis blastomatosa en
un linfoma de Burkitt. Una noche fui llamado por un distinguido y
joven pediatra para ver un nifio de 11 meses con vieatre grande y
sindrome suboclusivo, gue estaba a punto de ser explorado por el
cirujano. Lo vimos en radioscopia y su corazén latfa amplio v lozano,
por lo cual hice diagnéstico de ascitis de apariencia primitiva. Lo
primero gue se debfa hacer erauna laparoscopia y el estudio citoldgico
del liguido de la ascitis. Se extrajo un liquido con caracteres de
exudado, en el que se observaron células blastomatosas. Pero Ta
situacién se fue agravando a punto de configurar una asistolia por
una pericarditis blastomatosa asf como derrame pieural bilateral. Un
tratamiento quimioterdpico urgente y agresivo estabilizd la sitiacion,
y permitié un tratamiento reglado que culmind en curacion deflinitiva.
Bl proceder con criterio de urgencia diagnéstica y oncoldgica (en
menos de diez horas estaba instalado el tratamiento pertinente) con
seguridad fue lo que salvé la vida de este nifio.”

¢) Hipertensiom portal. En ésta debemos determinar si es de origen
suprahepético, hepdtico o subhepético. Lo primero que se debe hacer,
sobre todo si es un nifio grande, es ver la situeta cardiaca, mejor
dicha ver latir el corazén. Con elio descartaremos una pericarditis
constrictiva o una fibroelastosis endocdrdica del ventriculo dereche.
Una vez salvada esta postbilidad, debemos pensar en las de origen
hepitico por cirrosis, ya sea primitiva o secundaria a una hepatitis.
Por dltimo, las mds frecuentes son de origen subhepidtico, por
obstruccién portal. El cavernoma de la vena poria es tan comun que
va lo diagnosticamos con una férmula semiolégica: vientre grande
mate con ascitis, enterorragia, esplenomegalia variable con
antecedente de cateterizacién umbilical en el periodo neonatal u
onfalitis.

4

9 Paciente asistido en consulta con el doclor Gongalg Btcheverry y los pediatras

Daniel Pieri y Agustin Dabezies (¢. 1985}, :
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Un pdrrafo aparte merece la pericarditis constrictiva o sindrome
de Hutinel. Se presenta bajo la forma de una hepatomegalia en nifio
sano, como dnico signo. Por ello frente a un higado grande de causa
agn no determinada hay que Uevar el paciente a radioscopia y ver
latir el corazén. Decimos ver latir porque si bien o clisico en fa
pericarditis constrictiva es la silueta cardiaca chica, hay casos tanto
de pericarditis como de otras formas de asistolia crénica en que el
corazén puede estar grande. Pero en ambas situaciones no late: «Es
ta radioscopia de un muerto», "

Una fibroelastosis subendocdrdica puede presentarse, al
producir también una asistolia, como una pericarditis constrictiva y
producir un sindrorne similar al de Hutinel."!

Un puato aparte debemos dedicar a la ascitis neonatal, cuyas
ctiologias son tan dispares como interesantes de considerar y cuando
ocurren dan lugar a un explicable desconcierto. Trataremos pues de
concertarlos. Ellos pueden presentarse formando parte del sindrome
harto dispar de hidrops congénito o como manifestacion aislada. Nos
referiremos a esta tltima situacicon.

Se trata de un recién nacido que en las primeras horas de vida
muesira un vientre grande mate. La palpacion no permite percibir el
higado ni el bazo. Hs un vientre imponentemente tenso, renitente. Se
instala un sindrome de dificultad respiratoria por la elevacion de los
diafragmas. La primera indicacion es realizar una radiografia simple
de abdomen. Esta serd totalmente opaca, pero vale si muestra
calcificaciones: si las presenta estamos ante un fleo meconial,
expresién neonatal fatal de la fibrosis quistica. Si no muestra
calcificaciones, debemos puncionar. Si da salida a orina es una
dismorfia urinaria y procederemos de acuerdo con el viejo criterio
urolégico. Si el liquido es un exudado, por ecograffa, cistourogralia,
comprobamos una malformacién urinaria, entonces se procederd de

19 Duhag6n, P., Mafié Garzon, F, Ferré, A., Guariglia, R, y Nosar, L.N., Pericarditis
constrictiva tuberculosa (sindrome de Hutinel en un nifip-con anomalia de Down),
Arch, Pediatr. Uraguay, 1986, 57:115-120,

1 Beeande, C. et al., Fibroelastosis endocdrdica con cirrdsi
ditis, Arch. Pediatr, Urnguay, 1969, 37:315-320.

imulando una pericar-

i
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acuerdo con elio. Siendo la via urinaria normal, debemos orientarnos
a definir la funcién cardiovascular (radiografia, ecografias). Si ésta
demuestra alteracién compatible con una asistolia la conduccidn serd
en ese sentido.

Al no haber causa cardiovascular la puncion a la ascitis serd
definitoria. Podemos obtener cinco tipos de liquido: I. Contenido
intestinal, meconio o materias fecales. 2. Liquido hemorrdgico: guiste
de ovario, toxoplasmosis. 3. Liguido quiloso, quiste mesentérico,
linfangioma. 4. Liquido claro, transudado: estamos ante una
hipertension frontal por cirrosis o fibrosis hepética congénita. Una
forma especial es la nefrosis congénita, que puede manifestarse como
un derrame. 5. Se trata de un exudado, peritonitis por tnfeccion
congénita: cMv o, lo mds frecuente, la ascitis inflamatoria neonatal
benigna.'? Una mencién especial debe hacerse de la fafsa ascitis, la
cual se puede ver en el meningocele anterior. Se trata en general de
un recién nacido que presenta un mielomeningocele sacroiliaco pero
que muestra un vientre grande mate. Si no se piensa en ello suele
confundirse con una vejiga neurdgena, como ocurrié en el caso que
vimos recientemente.”

11, Vientre grande timpdnico. En éstos existen mucho menos
posibilidades diagndsticas.

a) Meteorismo del lactante pequeiio por 4emmnld por
insuficiencia pancredtica relativa gque lleva a la produccion de
fermentacién y abundantes gases. Son causas menores y nunca dan
un gran vientre grande.

b) Los sindromes disabsortivos, es decir por déficit enzimdticos
complejos o especiiicos. Se deben a un conjunto de afecciones y la
mas caracterfstica es el sindrome celiaco. Se asocian otros elementos
clinicos: diarrea crénica, falla de crecimiento, etcétera.

¢) Megacolon congénito o enfermedad de Hirschsprung y sus
variantes que se acompafian de estrefiimiento pertinaz.

12 Grisconi, N.T., Diagnostic aspects of neonat! asciti Am J. Roentgenol., 1977,
128:961-969.

13 Ateneo interclinico, Instituto de i’cdm&:m 15 de JilEE() dc 1985.
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d) Megacolon funcional o seudobirschsprung en el hipoti-
roidismo congénita.™

¢) Dolicocolon. Entidad discutida, muchas veces confundida
con formas especiales de la enfermedad de Hirschsprung, hipertonfa
del esfinter anal, ano anterior, etcétera.

Cuadro 1
ASCITIS NEONATAL

R simple de abdemen
LCalcifieaciones Sin ealeificaciones
Heomeconial Exploracion urolégicn
{Fibwosis quistica) {ECO-cistopiclograiia)
Trizcto wrinarie Tracto urinario
normal anoroal

Haploracion cardiolégion

anormal sormal
Cardiopatia compgénita Puncidn
Contenido  Hemorragico Quilase Transudada Exudade
infestinaf ] ’
| )

Perforacién  Quisttovario Quiste resentérico  Hipert. partal Peritonitis

Tozoplasmosis  Linfasgiona Cirvosis heprtica LMV

Nefrosis congéuita  Ascitis benigna

i Santurtun, P, Diaz Rossello, LL., Mafié Garzén, By Balboa, O., Seudo-
hirschsprung por hipotiroidismo congénito, Arch. Pediatr. Uruguay, 1983, 54:167-
176, e

.
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Cuadro I
VIENTRE GRANDE

&) Falsos, de osigen osteomuscular (alteracién del coptinente)

1
2. Hipotonia siniple

3. Insuficiencia tono muscular. Sindrome de Eblers-Daolos
4,

5. Meteorismo

Logdosis

Atrofia de missculos abdominales (barriga de orejbn o prume bhellyy

b) Verdaderos (alteracion def contentdo)

L

Vientre grande mate
1. Orgasomegalias
) Glicogénesis hepética
) Sindrome de Mauriac
¢} Neuroblastoma (sindrome de Hutehinson)
dy Esplenomegabia gigante. Leucenia micloide crénica
¢} Enfermedad de Gancher
) Quiste mesentérica
) Fibrosis retroperitoneal
Iy Quiste de ovario

2. Ocupado por lignido (ascitis)
a) Inflamatoria (peritonitis TBC)
b) Blastomnatosis peritoneal
¢} Hipertension portal
Suprahepitica, Stndrome de Budd-Chiari
Asistolias cronicas {pericarditis constrictiva de Hutinel)

~Hepéticas Cirrosis
Fibrosis

-Subbepética Cavernoma dela porta
Aplasias portales
Compresiones poriales

~Tuporales Flastomatosts peritoneal

Poliserositis blastomatosa
-Propias dél recién nacido

1I. Vientre grande timpanico

a) Meteorisme deltactante

b} Sindromes disabsortives Stadrome cellaco
Enfermedad ciliar
) Megacolon congénito o
enfermedad de Hirschsprung Clasica
' Variamtes
d) Megacoton fiancional Hipotiroidistig congénito
¢) Dolicocolon  Primisivo "

Secundario




XXVHIL ;Cudnta leche?

Si usted ve un Iactante mayorcito, un rorro (¢ foddier), es decir un
infante entre uno y tres afios —triste y palido, mas palido que triste,
aparentemente bien nutrido—ne dude un instante en preguntarle a su
madre:

~8efiora, cudntas mamaderas toma por dia? Y ésta orgullosa
responderd:

— Al menos se toma seis o siete llenitas! | A cada ratol

—; Cudnta leche le compra por dia para €17

—Por lo menos dos litros!'

Asunto conchuido. No necesita hacerle un hemograma, ya sabe
tode: tiene una franca anemia ferripriva, pues un nifio de un afio que
pesa nueve o diez quilos y toma entre un litro y medio y dos de leche
con azdcar por dfa no ingiere practicamente otra cosa. La consulta o
Ta internacion se debe a una infeccién mds o menos importante, en
general una enfermedad respiratoria o digestiva aguda.

U Elinterrogatorio sobre alimentacion se hace siempre mal. Se interroga cuando se
empieza a dar verduras, carne, huevo, etcétera. En un proyecto de historia ¢linica
unificada a nivel nacional, propuesto por algin peregrino intruso, se hizo incluse
constar a qué edad se introdujo el zapallo, ta zanahoria, la espinaca, en Ja dieta del
infante. No conozco atn ninguna afeccion, enfermedad, disturbic o malestar pro-
ducido por una precoz o tardia introduccién en la dieta del infante de! zapallo ni
de una delicada hortaliza. Se debe interrogar primero Cudnta leche toma y luego
los otros alimentos: papilla, purés, carne, huevos. S¥toma uno o dos litros de
leche por da a la que siempre se le agrega azicar, conid, fuy poco de otra cosa,
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1

Entre las enfermedades carenciales especificas —es decir que se deben
a la escasez de un solo factor de la dieta~, la carencia de hierro es la
més difundida en la actualidad en el munde y también entre nosotros.
En nuestro pafs 1a leche es un alimento barato, de facil acceso, y que
constituye un componente no solo obligado de la dieta del infante
sino constante. En otros pafses en desarrollo este alimento es mds
caro y por tanto escaso, y en ellos se ven tipos de carencias
predominantemente proteicas: sfndrome de Hinojosa {Kwashiorkor),
distrofia farinicea, etcétera.’ 3

Pero si usted detiene su atencion en el examen fisico del nifio
va a encontrar tres cosas. Primero que el infante tiene un color
especial; no es blanco como un paciente que pierde sangre en forma
crénica, sino que tiene un tinte amarillento que recuerda algo al de la
carotinemia, pero més claro, Segundo, fa forma de las viias. Estas se
vuelven c6ncavas y delgadas, fenémeno que se denomina coiloniquia.
Tercero, y es de gran importancia, si le mira los ojos notard que sus
esclerdticas son azules. Este es el lamado signo de Osler, que
desaparece luego de tres o cuatro semanas de Correcto tratamiento.”

Muchas veces, cuando el nifio ya es mayor de dos afios en
general, la anemia ferripriva presenta un sintorna muy Hamativo y

2 La primera descripeion de la desnutricién proteica grave (nifio de uno a cuatro
afios alimentade con cereales, edemas, despulimiento de mucosas, diarrea, infil-
tracién, grasas en higado, descamacién de ia piel en colgajos) fue descrita por el
pediatra mexicano F. Hinojosa en 1866. Mientras que el nombre de Kwashiorkor
se debe a Cecily D. Williams, quien la describid en Costa de Oro, Africa, en 1935.
(Hinojosa, F., Apuntes sobre un enfermedad del pueblo de Magdalena, Gac. Med.
México, 1866, 1:137-139; Williams, C.1D., A nutritional disease of childhood
associated with maize diet, Arch. Dis. Child., 1935, 8:423-433 y Waterlow, 1C.,
Kwashiorkor, en Nichols, B.L., Ballabriga, A. y Kretchmer, N., History of Pedia-
trics 1850-1950, Nueva York, 1991, 233-247.) Por tanto, dicho sindrome debe
denominarse sindrome de Hinojosa.

Las esclerGticas aziles fueron descritas por William Odler en la anemia ferripriva
(Osler, W., Primary or esencial anemia, en Prince];s'. and Practice of Medicine,
Nueva York, 1908, I: 721-724). Es el signo tipico ¥ mﬁfdifundido de la osteogé-

o3
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conocido: fa pica. Se entiende por tal el ingerir cosas que no son
alimento: piedras, barro, tierra, monedas, residuos, etcétera. Su
nombre proviene de pica (urraca en latin), ave conocida por comer o
Hevar a su nido cosas no comestibles, nombre que a su vez le viene
de pio (de varios colores), como es el plumaje de la urraca europea.’

¢ Pero cadles son las causas de esta perversion de la dieta? ; En
el inefable binomio madre-hijo cudl es el determinante principal de
la situacién? La culpa se le achaca en general a la madre. Es mucho
més comodo «darle al nene una mamadera» y asunto arreglado que
luchar, s decir ensefiarle a comer. Transformar la pasiva situacién
de cebarlo en la activa y educativa de hacerlo gustar, masticar, tragar,
alimentos semisdlidos.

Pero no debemos menospreciar el papel que juega en esta
crucial relacion el recipiendario, el nifio. Si éste no es maotivado,
estimulado, no serd propenso a aceptar con facilidad el cambio de su
actitud pasiva deglutoria a la activa y discriminatoria de gustos y
alimentos variados. Decfa un viejo y empirico pediatra: «Cuando ves
una anemia por leche, una de dos: la madre, o el nifio, tienen un
retardo mental». Como esquema esta aseveracion es valida, pues uno
de los dos sujetos que estdn en juego no desempefia su dindmico
papel. La madre que propende al cada vez mayor desarrollo psicoffsico
de su hijo, y éste primariamente privado de aptitud para su normal
desarrollo psiquico sélo acepta el alimento que puede ingerir sin
esfuerzo, en forma pasiva,

nesis imperfecta en aiguna de sus cuatro formas nosoldgicas que corresponden a
entidades de herencia mendeliana simple. Pero se olvida o no se sabe que es mas
constante y de mds frecuente observacion en la anemia ferripriva. Puede obser-
varse tambicn en las mesenguimopatfas, enfermedades del coldgeno, en la miastenia
grave y en la corticoterapia profongada. La mayorfa de los estudios sobre este
fascinante signo se refiere a la anemia def adulto, y en especial ala de la mujer en
edad reproductiva. Nesotros Jabuscamos sistemdticamente en la anemia nutricional
¥ la encontramos siempre. Existe una forma esencial (Gomensoro, 1.B. ¢ Isola,
W., El sindrome de las esclerdticas azules, An. Fac. ‘Medic. Montevideo, 1945:
30, 263-276). .
4 Ver capitulo XLIV: Pica, en él tratamos extensamente cf‘té‘iﬁa.
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En 1850 se descubrié que la sangre puesta en un medio sin oxigeno
desprendia este gas. Otto Funk en 1851 descubrid 1a hemoglobina y
en 1866 Felix Hoppe-Seyler realizé el hallazgo de su afinidad por el
oxfgeno. Simultdneamente Gray realizd el 16 de noviembre de 1851,
el primer recuento globular, obteniendo un valor promedio de 5.174
x 10°%

La observacién de Howland en 1911 fue fundamental:

Las sales de hierro son deficientes en fa leche de mujer pero
sobre todo en la de vaca. La buena cantidad de hierro presente
en el higade y ofros drganos del recién nacido puede agotarse
gradualmente, y esta diferencia en hierro es una razén
importante para que una dieta exclusivamente ldctea no se
projongue demasiado. :

Los estudios mis modernos de Wintrobe demostraron la accién del
hierro en la sintesis de hemoglobina. Es recién a partir de 1940 que
se conocen las variaciones tanto de la absorcidn como del tenor del
hierro sangufneo durante el primer afio de vida, la influencia del peso
al nacer y de la anemia materna, y més recientemente el mayor aporte
por ligadura tardfa del cordén umbifical f

| 8%

El tratamiento de esta anemia no es restituir el factor especifico que
falta. [Muy lejos de ello! Hay tendencia siempre a la actitud simplista:
anemia ferripriva es igual a tratamiento con medicamentos con hierro.
«jSefiora, déle estas gotitas tres veces al dial» Tras la anemia hay un
déficit de estimulo, un freno exégeno al desarrollo. El tratamiento

3 Woodruff, C.W., Ane¢mias, en Nichols, B.L., Ballabrigii A. v Kretchmer, N., op.
cit., 181-185. o
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principal es indagar las carencias afectivas, sociales y economicas, y
tratar de corregirlas, amenguarias. Aire, sol, bafio, risas, paseos y
convivencia con ofros nifios, en una palabra: estimulo. En segundo
términe, corregir la alimentacion. Ya lo tenemos grabado en el ofdo:

—Sefora no mas de medio fitro de leche por dia! Lo demds
que sea cualquier cosa: carne, verduras, guiso, fideos, polenta, arroz,
frutas. 5t no quiere comer estos alimentos déjelo sin comer. Verd
usted que en pocos dias devorard fo que le dé. Nosotros indicamos 4
partir del sexto mes la morcilia (budin o sanguinaccioy hecha sin
aditivos de condimenio, agregada al almuerzo dos veces por semana.

s recién en tercer término que viene el preparado con suifato
ferroso, del que puede incluso prescindirse. Cuesta mucho en general
hacerte aceptar a un infante ya mayor de un afo el cambio de su
régimen alimentario. «La pereza por ser amiga empiezax, £s mds facil
succionar que masticar y tragar. Es necesario pues llevar al nifio al
plano de mayor estimulacién global, no cambiando en forma brusca
la dieta pero sf rdpida y progresivamente, sin retroceder nunca.

v

El empleo médico del hierro tiene una larga y curiosa historia, que va
desde ef uso migico hasta el emnpirico y por fin al cientifico. Las
primeras menciones de su uso, como de tantas otras primicias de la
ciencia de la medicina, provienen de la India. Esta propuesta
tonificante, la medicina griega la tomd de aquélla con la inferencia
de que la firmeza del acero se transmitfa administrindolo en distintas
formas al paciente debilitado (se usé una espada puesta en agua y su
herrumbre administrado por boca). Celso, en De medicina, lo
recomienda para disminuir el tamafio del bazo.® Bl primero en
demostrar la presencia de hierro en la sangre fue Cardano en 1663.

e

S Celso, A.C., De medicina (siglo 1), edit. Florencia, 1478, Libr. 1.
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Pero corresponde el uso empirico al genial Thomas Sydenham (1624-
1689), el Hipéerates inglés. Lo indicaba con el fin de «fortificar la
sangre» durante treinta dias y en forma de calibeado (asi se llamé a
una pocién en la que se maceran 30 gramos de limadura de hierro en
un litro de vino dei Rhin).” De esta manera comentaba los resultados
obtenidos:

--Teceto tomar durante treinta dfas, algon remedio quecontenga
hierro. Nada tiene mds éxito en la ocasion: el hierro da a ja
masa de la sangre debilitada y desfalleciente un cierto fuego y
un estimulo que tonifica y reanima el espiritu abatido *

Recién en fas primeras décadas del siglo XIx se inicié el uso cientifico
dei hierro. Pierre Blaud prepard en 1832 sus famosas pildoras
compuestas en partes iguales de sulfato ferroso y carbonato de potasio
para tratar la debilidad y las anemias. Fodisch las propuso para ef
tratamiento de Ia clorosis (nombre con que se conocia la anemia
ferripriva del adulto) v Gabriel Andral demostrd que su administracién
elevaba el ndmero de glébulos rojos circulantes, Liebig ilegé a darle
tal importancia que dijo: «81 ¢l [e] hierro} fuera excluido de los
alimentos, la vida orgénica serfa evidenternente imposibles. ¢

VI

No podemos terminar este capfiuio sin referirnos, aungue sez en forma
breve, a una afeccién que ha desaparecido y cuya etiologia mds

7 Sydenham, Th., Opera omnia, Lendres, 1685, 2:89.91, (Hemos consultado edic.
francesa, 2 vols., Montpellier, 1816.)

8 Dict Medicine, en 30 vols., 1826, 13:62-72.

* Dict. Fneyel. Se. Medic., Dechambre, ser. 4(1); 508-509. Cada pildora de Blaud
contiene 32 mg. de sulfato ferroso ¥ olro tanto de carbonato de potasio, es decir
64 mg. de hierro slementai. Los resuttados dando dos pildoras por dfa eran exce-
lentes. Su uso se prolongé durante mis de un siglo, y.podria seguirse usando
quizd durante muchos siglos mis, .

' Starobinski, J., Chiorosis, the green sickness, Psychol Metlics MO8 1, 11:459-468.
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aceptada es la carencia de hierro: la clorosis, que hemos mencionado
antes. /Qué quiere decir esta palabra? Etimoldgicamente significa
enfermedad verde (del griego khldros, verde). Hoy forma parte del
fascinante grupo de las enfermedades lamadas efimeras, pues han
desaparecido sin que se supiera muchas veces qué y como eran y por
qué desaparecieron. Aunque era conocida por Hipéerates, su cldsica
descripcion se debe a Johanes Lange, en 1554, que la liamé morbus
virgineus. Pero el primero en usar la palabra clorosis fue Jean Varandel
en 1615, Bl gran empirista inglés Thomas Sydenham, que ya hemos
citado, la caracteriza asi:

La cara y el cuerpo pierden color, se hinchan la cara, los
pérpados y los codos. El cuerpo se stente pesado con lasitud
en las piernas y pies, disnea, palpitaciones del corazén, dolor
de cabeza, puiso febril, somnolencia y supresion de la
menstruacién. !t

En el siglo xvir se repiten las descripciones que son siempre algo
confusas pero referidas predominantemente a la mujer joven.'? No
dejaremos de recordar que se diagnosticd también en los nifios grandes
en aquellos afios de la era paleotéenica, cuando cumplian largas horas
de trabajo en las fabricas encerrados o atados a las maquinas.”

" Sydenham, Th., op. cir., 3:62.

2 Hall, M., Marshall, V., Valeix, FL.. Guia del médico prdctico, Madrid, 1850,
3:71-73.

H Sobre esta iniquidad no tan lejana, los mds progresistas reclamaban que jos nifios
no fueran admitidos a rrabajar en fabricas hasta después de haber cumplido ocho
0 nueve afios, limitar su trabajo 8 o 10 horas diarias y concurrir a la escuela una
hora por dia. Ver el imponente libro de Simon, J., L'owvrier de huit ans, Parfs,
1867. Era Jules Simon un hombre forjado en las libertades de fa revolucion de
1848, cuya filosoffa social ecléctica, libertaria y progresista {o Hevd a duros
enfrentamientos en el periodo del Segundo Imperio y también huego de cstablecerse
la Tercera Repttblica. El texto de filosoffa del que es autor junto a Amadeo Jacques
y Emile Saisset fue por mucho tiempo el usado en nuesyrd Universidad hasta que
se vio desplazado por el positivismo en 1875, (Ardas, A, E piritualisime y Posi-
tivismo en el Uruguay (1950), 1950, 40-46 v 53-57.)




En suma es una afeccion general con lasitud, depresién
dirfamos hoy, que afecta a las nifias caucdsicas al legar a la pubertad.
Tanto a pobres como a ricas. Fn algunos casos se asocia con pica
(comen piedras, yeso, chalk, etcétera). Se caracteriza por la palidez,
ojeras, languidez, adinamia, idiferencia. B empirismo de este
diagnéstico embargé al exigente William Osler, quien estampd en su
clésico tratado: «Se diagnostica con una miradas,

Cuando se conté con estudios hematolégicos, se e Separd
definitivamente de otrog tipos de anemia. La exigencia para el
diagnéstico fue 1a comprobacidn de una anemia ferripriva, pero se
continud asociandola al mal de amares, estados depresivos, asf como
a manifestaciones generales de la tisis, nefritis, endocarditis,
hipotiroidismo. La terapia de hierro curaba indudablemente aqueflos
casos que s6lo se debfan a la falta de hierro. Estase manifiesta cuando
se pierden s6lo 10 centimetros ctibicos de sangre pordia; la absoreion
intestinal mediante una dieta normal no la compensa Y se entra en
déficit. Cuando ef aporte dietético es bajo, las demandas orgdnicas
son elevadas, o se pierde sangre, se origina la anemia. Factores
diferentes: anorexia nerviosa, pérdidas menstruzales excesivas,
sangrias, infecciones cronicas, dietas obsesivas (que excluyen por
influencias socioculturales la carne, huevos, etcétera), demandas en
exceso como el rdpido crecimiento, parecen haber sido fos que se
intrincaron para configurar esta curiosa enfermedad. o

Pero queda por explicar por qué se Ie [lams clorosis o
enfermedad verde. E] color de 1a piel raramente se consigna en las
descripciones. Ef color que adquieren las pacientes es blanco violdceo,
heliotropa, o amarillento pajizo, algunos dicen amarillo verdoso.
También es posibie que la palabra verde se refiera a [a edad tierna,
los verdes afios... Hsta situacién de la mujer joven, su languidez, su
color heliotropo, fue idealizada en la literatura romantica en lus f guras
de Manon Lescaut, Margarite Gauthier, Mimi. La palidez y el color
desvanecido Hegaron a ser un simbolo de belleza romantica que
muchas mujeres provocaban para realzar su esbeltez Con opresores

4 Ogler, W, op. cir.
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corcels e ingestién de tiza y vinagre, que quitaba el color y lozanfa
para $6lo demacrar, como lo expresan los consabidos versos del mayor
poeta:

La princesa esté triste... jqué tendrd la princesa?
Los suspivos escapan de su boca de fresa

Que ha perdido la risa, que ha perdido el color
La princesa esta palida en su silla de oro...

Hacia 1915 el diagnéstico de la enfermedad se hizo cada vez menos
frecuente, a punto de creerse que habfa desaparecido. Sin embargo,
algunos autores la consideran como una de las formas sul generis de
la anemia hipocroma y los diceionarios de medicina la definen como
fa anemia por deficiencia de hierro en la mujer joven.

No han dejade de ocuparse del origen de la clorosis los
filésofos, los marxistas, los historiadores sociales, asi como las
feministas que vinculan la afeccion al lugar secundario y refegado de
{a mujer, sobre todo en la época victoriana, sazén en que tuvo mayor
incidencia. No ha dejado de observarse, aunque en menor escala, en
el hombre, bajo condiciones especiales de carencias, también
psiguicas.” )

La anemia ferripriva de origen nutricional del infante es una
entidad de observacion casi diaria, en formas a veces graves, con
valores de hemoglobina muy bajos (5-7 gr/l}, que ha dado motivo a
estudios particulares en nuestro pafs. Un buen trabajo sacional, el
dnico que conocemos, es el de Olivestein y Temesio. S fos dltimos
afios se ha puesto mds interés en ella, difundiendo el uso de preparados

15 Hydson, R.P, Cliorosis, en Kiple, K.F, op. cir., Londres, 1993, 638-640,1993.
16 Olivestein, A, y Temesio, N., Anemias por deficiencia de hicrro, en Portillo, M.,
Enfermedades del nifio, Montevideo, 1968, 133-168. Bn un trabajo sobre ane-
mias del nifto Ramén Guerra trala fa anemia del lactante. En esa época atin no se
habia divulgado, aunque ya era bastante conocido su pasticular origen nutricional,
considerando muchas causas. (Ramén Guerra, AU emopatias infantiles, en
Piaggio Blanco, R., Paseyro, Py Ramén Guema, AU, Las hemopatfas, Monle-
video, 1941, 289-391) LRt
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de hierro {jhasta se llegé a indicar por via parenteral!, ocasionando
opacidades radiograficas, hiperglucemia y coma). Se insiste mucho
en el suplemento de preparados farmacéuticos con hierro pero poco
en dar precozmente alimentos ricos en este esencial elemento, de
mode de prevenir la aparicion de la anemia sobre todo en aquel que
sabemos que viene al mundo con un capital bajo en él: hijo de anémica
o de diabética, pretérmino, o que ha sufrido reiteradas infecciones
incluso banales. Aun a los lactantes alimentados exclusivamente con
pecho materno conviene darles un suplemento con hierro (morcilla)
a partir de Jos cuatro meses.!”

Hemos tenido siempre la impresién de que los nifios entre seis
y cuatro afios que Ingresan al hospital por neumonia aguda presentan
muy frecuentemente anemia ferripriva. En un estudio reciente hecho
por sugerencia nuestra esta suposicion fue comprobada. Se demostrd
que los niilos que fenfan niveles de hemoglobina bajos cursaban las
neumonias en forma mdés rdpida y prolongada.’™

" Calvo, E.B. et al., Esudio del hierro en lactantes alimentados exclusivamenie
con pecho maternp, 1922 (edic. espait.), 90: 131 S132.

¥ Moyal, M., El papel de Ia anemia en la evolucién de Jé neumonia en nifios meno-
res de cinco afios. Monograffa de posgrado de Pediatifd, ‘Montevideo, 1993,



XXIX. Rumiacién ¢ mericismo

1.a rumiacién o mericismo es el ascenso de alimento fuego de ingerido
a la boca, donde es ofra vez masticado o paladeado y nuevamente
tragado, después de un momento mds o menos breve. En general se
repite varias veces, de modo que todo el alimento ingerido en una
comida es reciclado de esta forma. Remeda la numiacidn de los
herbivoros y sélo termina cuando el alimento adquiere un gusto
desagradable por la acidez géstrica. Debe diferenciarse bien del
vémito, del reflujo gastroesofagico y de la regurgitacion esofigica.
En quien lo tiene (no podemos decir en quien lo sufre, ni en quien lo
padece) produce una sensacion placentera y tiene un sabor atin més
agradable que cuando éste es ingerido. Se inicia unos treinta minutos
después de la primera ingestién y dura alrededor de una hora. Es un
acto automatico, no depende ni puede ser suprimido por la veluntad.
Se presenta tanto en el adulto como en el nifio. En este dltimo ocurre
en general entre los seis meses y el afio, en nifios totalmente normales,
en otros distroficos, o afectados de encefalopatias crénicas. Como
lizego veremos, pricticamente toda Fa Hteratura sobre esta anomalfa
funcional se refiere al adulto.

Una variedad es la rumiacién autoprovocada del lactante
distréfico. La hemos visto con una signologia especial. Son
desnutridos entre seis meses y un afio que introducen casi toda la
mano en la boca provocdndose asf el vomito, y cuando su contenido
liega a la boca lo retienen cerrdndola, y empiezan a rumiar. Este acto
vuelve a repetirse numerosas veces muy posiblemente hasta que se
vacia el estémago a través del piloro. Seghserva con relativa
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frecuencia unido a falla de crecimiento (faifure to threive), a lo cual
este habito puede contribuir pues en el proceso parte det alimento es
vomitado, :

Se ve en dos situaciones en el nifio: en ef retardo mental y en
la privacidn afectiva. Por tanto en lactantes distréficos o desnutridos,
teniendo en algunos casos muy mal prondstico por la razén antedicha
si no se interviene para suprimir el fenémeno.

En el adulio puede verse también en retardados, en algunos
psicsticos v en sujetos sanos tanto fisica como psiquicamente, en
quienes suele tener una causa [amiliar. Es probable, en estos casos,
que sea una situacidn mds comin de lo que parece, pues en general
es ocultada como préctica subrepticia gratificante.

|1

La historia de la rumiacién en el hombre es muy sorprendente. Ha
sido estudiada de modo exhaustivo por Leo Kanner, el conocido
iniciador de la psiquiatrfa infantil en Estados Unidos, en una magnifica
monograffa.’ De ella, de otras importantes fuentes no referidas por
€l, asf come de nuestra propia experiencia, haremos a continuacién
algunas consideraciones, refiriéndonos en particular al nifio y a las
posibles etiologfas que determinan esta interesante anomalia digestiva.

HI

Resulta llamativo que el fendmeno no consta en las observaciones de
los representantes:de la medicina de la antigiiedad cldsica: Hipdcerates,
Galeno, Celso, Rhazes y Avicena. Es recién Fabricius d’ Aquapendente
(1533-1019}, el maestro de William Harvey (1578-1657), quien hace
la primera descripeidn.* Como veremos, es de valor ejemplar por
poner de manifiesto Ja manera de pensar del médico de esa época.

Kanner, L., Historical notes of rumiation in man, Mcd”iuéal Life, 1936, 43:27-72.
% Fabricius &’ Aquapendente, Tracialus de gula, veniriculo @t ftestinis, Padua, 1618.
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El primer caso que describe Fabricius es el de un noble paduano
que rumiaba desde su infancta, pero lo podia hacer solo cuando estaba
sano (volver a su boca el alimento ingerido, paladearlo y volverlo a
deglutir, operacion que podia realizar sucesivas veces). Asi define
Fabricius el fendmeno:

La rumiacién ro es otra cosa que Hevar de nuevo a la boca el
alimento ya ingerido, o si se quiere es un movimiento local
del alimento en el cual es vuelto hacia arriba a través del
esofago hasta la boca, comida y masticada y deglutida
nuevamente... Por 1o tanto el movimiento es al mismo tiempo
local pues va de un lugar aotro lugar; el uno es corrientemente
ljamado término det cual y el owro wrmino al cual.

El otro caso es el de un fraile que padecia el mismo fendémenao, pero
con tal violencia que algo més le ocurtfa, pues murié de inanicion.?

Pero lo mds curioso de ambos casos es la interpretacion
etioldgica y patoiégica que de ellos da Fabricius. Refiere que el padre
del gentil hombre paduano posefa en su frente dos EXCrecencing
cérmeas, es decir, jdos pequefios cuernos!:

...quod ejus pater paulo manus minimi, longitudine vero olivae
Hipaniae, habitat inscultun et extubernans, substantiae ungul
persimile.

Del grosor de un pequefio dedo y del tamafio de una aceituna de
Espafia, y formados por afgo similar 2 la ufia. Como si esto fuera
poco sélo rumiaba cuando estaba sano, pues enfermo lo dejaba de
hacer. Mayores tivestigaciones llevaron a saber que el fraile referido
tenfa también un famifiai cornudo (sensu strictu). No falto mds para

 Tste segundo caso de Fabricius nos parece mds sintomdtico de una enfermedad
orgdnica, de un sindrome pildrico o cardial por cincer de estdmago, pues en el
adulto intelectualmente normal os excepcional la ruriiacién como causa de muer-
te, no asf en lactantes, retardados mentales o psicoputas™
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que tanto Fabricius como los autores que lo siguieron consideraran
esto como una herencia bovina, un indudable caso de atavismo
(cuernos, rumiacion, falla de ésta al enfermar, como ocurre en log
rumiantes}: «Ruminantes enim bestius affinis fera corma habent».
El tercer caso fue publicado por Horst en 1630.% Se traté de un
hombre y su hijo, quienes tenfan comprobado el hibito de rumiar,
Eiste viene a ser el primero en el que se describe fa heredabilidad.

13

Debemos llegar a Johann Peyer (1653-1712), médico suizo, quien
resumiendao todos Jos casos anteriores y 1os propios publica la primera
monograffa acerca del fendmeno, tratado completo sobre la rumiacién
en todos los animales (insectos, animales acudticos, aves y
cuadripedos), el mecanismo anatémico y fisiolégico de ésta y de sus
alteraciones. Creaen 1685 con elio una nneva ciencia: lamericologia.
Dos capftulos los dedicé a la rumiacion en el hombre. Peyer redine en
total once casos, de los cuales cuatro fueron observaciones originales
suyas.” Atribuye la rumiacion en el primer caso de Fabricius, mds
que al atavismo corndpeto, a la posibililidad de que la madre del
caballero paduano se hubiera detenido a observar rumiar a una vaca,
y ef feto hubiera adquirido el habito por «impregnaciéns.® -

4 Horst, 1., citado por Kanner, op. cit., 55,

5 Peyer, }., Merycologia sive de ruminantibus et ruminatione commentarius, Basilea,
1685.

% La impregnaciénsignificd en las viejas teorfas de la herencia fundamentalmento
dos cosas: 1. La hembra de un animal doméstico (vaca, cabailo, perro) al ser
tecundada por primera vez guarda las caracteristicas somatopsiguicas de éste en
las siguientes concepeiones. Este errdneo concepto es adn admitido empirica-
mente por machos criadores, tanto de perros como de caballos de carrera. En los
lltimos afios una suti] teorfa inmunoldgica ha dado algin matiz de posibilidad a
este concepio. 2. Si durante el embarazo una madre pone demasiada atencion en
alge, en una anomalia somética, en un alimento, puede transmitirla al feto y éste
nacer con ¢sa anomalia. Por ejemplo mane en garra si, spf'imprcgné alavistadela
pinza de cangrejo, un hemangioma hiperteéfico (frutifa) si tuvo antejos de co-

merias. } S
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v

Luego de este aporte, la bibliografia consistid en tesis de doctorado
que abordaron el tema con éxito diverso y algunos aportando datos,
poces en mujeres, y muchos de ellos por ser afeccion propia del autor
de Ia tesis. Hay registros de rumiacidn en pruebas de exhibicionistas,
que teniendo la facultad de rumiar en ferias o circos ingerian tanto
alimentos, como animales vivos, peces, ranas, lagartos y también
objetos. Bsto ya sale def tema, pues es mds bien regurgitacion.

Uno de los primeros estudios publicados en ¢l siglo xIx sobre
la rumiacién o mericismo se debe a la pluma del gran cirujano militar
Pierre Frangois Percy (1754-1825). Este describié el caso de un
hombre que bruscamerie a la edad de 32 afios comienza con una
pertinaz rumiacion, que primero tolera con dificultad y luego tanto
se habitia a elio que siente real placer.” Fn 1830 en otra tesis Cambray®
vuelve a estudiar el fendémeno y Armingaud en 1867 lo hace basado
en un solo caso.’

£is preciso Hegar al trabajo de Rafael Blanchard para actualizar
el terna basado en nuevas observaciones. Sabemos que este destacado
médico era como dirfamos hoy un bidlogo completo: zodlogo,
parasitélogo y médico préictico. Su estudio versa sobre Ia totalidad
de la funcién de remiacion, tanto en los mamiferos como en el hombre,
que denomina también mericismo y a los que lo practican mericolas.
Su estudio es particularmente interesante pues €l mismo es un mericola
desde la infancia, hdbito que considera mas frecuente de lo que parece

Percy, PE, Sur le merycisme ou rumiation de corps, Paris, 1819. Perey era un
sovoyard hijo de un cirujano militar que repudiaba su plclesmn y repetia constan-
temente que preferia matar & su hijo antes que verlo estudiar medicina, Afortuna-
damente no cumpHé con su palabra, pues pocos médicos lograron tanto éxito
como este hijo, a quien colmaron de honores la monarqufa, la Revolucidn, el
Consulado, el Imperio y los vencidos de Waterloo, Fue el primero en penetrar con
sus ambulancias al cdmpo de batalla para brindar la heroica asistencia a los heri-
dos, ambulancias que luego perfecciond Domm;que[msty {Dicr. Encyel. Scienc.
Medic., Dechambre, 1886, 2(22):261-762.) Ty

Cambray, S., Sur le mericisme et fa digestibilité des Aliments. These, Paris, 1830
Armingaud, A., Essai sur la rumiation. These, Parfs;- 1867,

o o
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y afirma que quienes 1o practican sienten un renovado placer. Describe
el mericismo del gran fisidlogo francés Fduard Brown Séquard (1819-
1894}, sucesor de Claude Bernard en la Citedra del Col lége de France
y creador de fa endocrinologia. Esie fisiélogo hizo en sf mismo
experiencias sobre el tiempo de la digestién, ingiriendo un hilo en el
cual en un extreno ponfa un trozo de esponja que albergaba en su
interior alimento pero el estémago lo rechazaba al cabo de una hora,
por faque tuvo que suspender las experiencias pero le quedé el hdbito,
datos que no publicd y que refirié a Blanchard.'?

Inmediatamente después del trabajo de Blanchard aparece el
de Bourneville, en el cual realiza una completa revisidn de todos los
¢asos y aporta muchos resultados. Quiza es el estudio mas acabado
sobre el tema y que atn hoy se lee con deleite !

Vi

La rumiacién en el nifio tiene una historia corta. En muchos de los
casos que se describen en el adulto se refiere que el hdbito se habfa
iniciado en la nifiez, sin especificar con exactitud a qué edad. La
primera descripeién relacionada especificamente con el nifio s hecha
en 1823 por Herling,” v Wirtz en 1911 pudo reunir treinta casos
todos eltos mayores de un ajio.’ Ei primer caso en el infante fue
descrito por Maas en 1907, Si bien constituye una rareza dentro de
otrarareza, no [o es en reafidad st se tiene en cuenta su presencia en
la poblacidn de nifios con alteraciga del desarrollo neuropsiguico y
sobre todo de nifios desnutridos por causas ambientales de falla de
estimulacion. Consideramos, de acuerdo con los seis casos que hemos

" Blanchard, R., Rumiation, Mérycisme, Nouv. Dict. Med. Chirurg. Pract., Parfs,
1882, 32:60-66.

" Bourmevilte, D.M.. Léglas, F, Histoire du mericisme, Rev. Newrol., 1883, 6:86-
97, 246-272, 376-391; 1894, 7:312-326.

2 Herling, J.C., Ueber dus Wiederkasen beim Menschen, Nuremberg, 1823,

" Kanner, L., op. cit., 4647, i

" Maas, H., Zur Causistik der Rumination beim sangling: Medizine Klinik, 1907,
31:2-32. TR

‘
A
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asistido, que la rumiacion es una alteracién funcional de relativa
frecuencia en el lactante desnutrido por carencia afectiva asi como
en aguellos con alteraciones en el desarrollo neuropsiquico

Vi

En nuestros apuntes figuran casos provenientes de observaciones
realizadas entre Jos afios 1954 y 1960, en las enormes salas para
lactantes del Hospital Pedro Visca (1922-1982). El fendmeno de
rumiacion era sorprendido en horas de la noche o de la madrugada,
cuando en el silencio v la soledad por casualidad observabamos a
pequefios infantes internados por infecciones interrelacionadas con
su desnutricidn, y vefamos que hacfan movimientos de deglucion
con su boca tlena de Teche, que volvian a ingerir poco después, En
ofras ocasiones eran sorprendidos con toda la mano en ta boca,
afluyendo hacia el ¢l alimento y avtoprovocando su regurgitacion
por el reflejo nauseoso; leego de saborearlo volvian a deglutirlo,
perdiendo en la operacién parte del que se espira, ya con el olor
caracterfstico entre su camiseta y sus pafiales.

YIIX

A modo de evocacion de las etiologias que se han propuesto en ia
literatura cldsica, algunas de ellas surgidas de un perplejo empirismo,
mientras que ofras adn aducidas y muchas veces correctamente
observadas:

I. Causas fifogenéricas: atavismo (de los nerviosos rumiantes,
herencia, degeneracidn).

2. Causas anatdmicas: difatacién del esofago, dilatacién gastrica.

3. Disfunciones: alteraciones del cardias, espasmo pilérico o
diafragmdtico, de fa funcion gdstrica (aquilia), de la deglucion y
asrofagia. .

4. Causas psicolégicas: neurosis, imitaciéng autoestimulacién,
nsatisfaccidn sexual. oy

B

ot



210 FERNANDO MANE GARZON

Desde 1618 hasta 1750 sélo se describieron 18 casos. Blanchard
en 1882 retine 36 casos, Bourneville en 1883 se refiere a 60, Ernhorn
en 1890 a 1006, y en 1910 Wirtz a 170. De todos ellos sdlo 10
corresponden a mujeres. '

X

{.lama la atencién que en un considerable niimero de casos se ha
observado su presencia en padres e hijos, sugiriendo una herencia
autosdmica dominante. La primera constancia-de ello fue el tercer
caso publicado, ya lo hemos mencionado, por Horst en 1630.'5 La
primera observacién en varias generactones pertenece a Vos, quien
en 1830 describe su incidencia en hijo, padre y abuelo!’

Grand en 1889 publica el caso de una familia en la que son afectados
el padre y cuatro hijos y una hermana de aquéh.'®

5 Kanner, L., op. cit.

16 Ver nota 4.

" Vos, V., De ruminatione humana. Thesis, Bdinburg, 1830. Esta genealogfa y las
que sigoen las hemos delineado con base en los datos aportados por los autores en
sus textos. Las debemos, asf como las reflexiones efectuadas de acuerdo con las
observaciones, a [a genealogia mendeliana y a nuesfza maestra y selecta amiga
Profesora Dra. Renée Kolski. A

1% Grand, G., Brookbank, E.M. €1907), en Kanner, Ly ap cis.

WP
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Posteriormente, Runger postula por primera vez una etiologfa genética
en ciertos cases, aportando la descripeion de tres elos.)”

Pero la observacién mds demostrativa es la de Brookbank,
quien describe la rumiacion en cinco generaciones que en total suman
20 personas.

0

TTL GOE GOED O ABSSY STASLL &

B Rumiacion

B Rumiacion moderada

Las primeras genealogias (Vos y Grand) por lo cortas ¢ incompletas
s6lo merecen tenetse presentes. Hs sin embargo muy rica en datos
genéticos la familia publicada por Brookbank. Establece la definicion
de rumiacién moderada y excesiva, apreciacion subjetiva que podria
responder a la expresividad variada de un gene. En la generacion 1,
un solo individuo aparece con su descendencia y sus siete hermanos,
dos de ellos afectados, aunque de los otros no hace constar
descendencia. Hechas estas aclaraciones, ia genealogia concuerda
con la hipdtesis de un gene autosdmico dominante con penetrancia
total, ya que no saltea ninguna generacion. Haciendo un cdlculo muy
primario en la generacidn ITf, en un total de 42 hijos de individuos
afectados, vemas que hay 23 descendientes afectados y 19 no

19 Runger, B.C., Three cases of hereditary rumination, Boston Med. Surg. Journ.,
1893, 132.515-516. e
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afectados, lo cual representa un valor muy cercanc a la mitad en cada
caso.

Con base en estas observaciones, que hernos no tanto rescatado
sino racionalizado, podemos proponer con firme conviceion que la
rumiacidn en el sujeto intelectual y orgdnrcamente sano, en algunos
casos, tiene una herencia autosémica dominante, con expresividad
variable pero con penetrancia elevada o total. Debe por consiguiente
incluirse en los catdlogos de casos de herencia mendeliana en el
hombre,?

X

Hoy debemos admitir que la rumiacién se presenta en cualro
sifuaciones claramente definidas: 1. En nifios con severos trastornos
de carencia afectiva o retardos mentales. 2. Bn adultos con retardo
mental o psicopatias evolutivas, donde puede ser un sintoma grave
que se ha observado que condiciona fa muerte hasta en 20 por ciento
de quienes lo manifiestan. 3. En nifios mayores, adolescentes o adultos
intelectualmente sanos. Bs en este grupo donde se regisiran 1os casos
de herencia autosémica dominante, 4. Por imitacidn, es decir, por
aprendizaje inducido o favorecido por un rumiador en general adulto
que lo ensefia a nifios. Las mejores ¥y casi dnicas de este tipo estin
relatadas por Bourneville, de las que transcribimos ésta:

* Bn efecto, no figura en la ditima edicién de MeKussick, V.. Mendeliun iniereiance
i man, 11a. edic, Nueva York, 1994. Es un hecho claro, que con frecuencia
usamos en la doceicta de la genética elinica, que las alteraciones por una herencia
dominante se manifiestan clinicamente por signos morfoldgicos, yva sea macro o
microsedpicos, y sus sinfomas son consecuencia mecdnica de ellos, salvo muy
cortadas atecciones (la mas comdn es la porfiria tardia). Mientras que las afec-
ciones por una herencia autosémica recesiva se manifiestan principalmente por
alteraciones funcionales, errores congénitos del metabolismo, v sus signos y sin-
tomas son consecuencia de ellos. Sin embargo, la herengia de rasgos anormales
de conducta, de la aptitid para la misica o el cileulo, o también algunas alteracio-
nes psiquicas, sugieren, y en algunos estd probada, su hétencia autostmica domi-
nante, como seria en este caso la rumiacicn, A

k!
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Histeria y rumiacion en una gobernanta de dos mbos de seis y
7 =]

tres afios. Los nifios después de cada comida eran capaces

hasta luego de siete horas de hacer subir los alimentos ingeridos
(=] &

para escupirlos o volver aingerirlos a voluntad. e despidio a

{a gobernanta rumiadora y los nifios se curaron bajo unaestricta

vigitancia. .

Bournevilie, siguiendo a Koerner, distingue también entre fos rumia-
dores adultos sanos dos formas: una idiopdtica o hereditaria simple y
otra ligada a trastornos dispépticos, que puede explicar la rumiacicn
observada, al menos en algunos casos, en retardados mentales:

Iericismo simple Rumiacion dispéptica
- Sucede a un fuerte represion - Sucede a ingestitn de
del estémago. comida.
- Comienza media hora después - Comienza casi en seguida.
de la ingestion,
- Conservacion del gusto de los - Gusto desagradable.
alimentos.
- Redeglucién de los alimentos, - Expulsion de ellos.
- Estado nutritivo conservado. - Adelgazamiento.?!
XI

Con respecto a la psicopatologia del sintoma, los recientes estudios
de manometria han permitido observar en estos pacientes un perfil
manométrico ciracter{stico. Las presiones intragdstricas se registraron
simultdneamente con un monitor de pH en el esdéfago. No se
observaron anormalidades en la motilidad esofigica y no hubo
disrupcion de los complejos secuenciales motores, pero spicas
sincrénicas de presion fueron halladas coincidiendo con fos episedios

2 Bourneville, D.M., Léglas, F, op. cit, 7:313-134.
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de regurgitacion. Ello confirmé la opinién de que.fa rumiacion es
producida por un aumento de la presién intrabdominal que fuerza a
pasar el alimento fuera del estémago.”

X

El tratamiento varfa segiin el grupo etiolégico del que se trate:
estimulacion afectiva, abordaje del tratamiento psicoterdpico, etcétera.
A modo de curiosidad extremista un peregrino autor, Hamimond, en
1894 curd a un adulto mericota por medio de yma trepanacién bilateral,
lo que motivé a un sensato critico a reprocharle:

el tratamiento es por sugestion y podemos imponer ideas en
el crdneo de la gente sin necesidad de hacerles agujeros para
ponerlas en &1,

El diagndstico debe hacerse solamente basado en un buen interro-
gatorio y examen clinico, y el tratamiento adecuarse a cada caso. La
estimulacién afectiva en el nific con carencia afectiva tiene un efecto
real y evidente. Muchos nifios mayores o adultos estén muy contentos
con su hdbito, y ccultdndolo o no fo cultivan segdn su parecer.

2 Rumination Editorial, Lancet, 1987, 1:201-202. et
% Brookbank, EM., Merycism or rumination in Man, Brit, Med. Journ, 1907, 1:421-
427. "

ey
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Intervenciones de todos jos
participantes.

Escuela de Graduados de
la Facultad de Medicina
por el Dr. Muzio Marelia.

Fuera de consulta. Reporta-
jes a médicos ilustres por
Silvia Scarlato.

Lo sano y lo malsano. Una
evolucién de las ideas
sobre la medicina por
Georges Vigarello,

Meédlicos protagonistas.
Entrevistas normativas
sobre las condiciones de
vida y ética profesional
durante la dictadura militar
por Horacio Riquelme.

Fuera de consulta ll.
Memorias y proyecciones
de nuestra medicina por
Silvia Scarlato.

Preparacion para la jubila-
cion. Comisidn de Prepara-
cion para la jubilacion.

SIDA y irabajadores de la
salud. Comision de tmpac-
1o Psicosocial del ViH-
SIDA. o
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