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INFORMACION A  L p S  /VUTpRES

La Revista de la Facultad de Ciencias Médicas es una publicación oficial de esta Institución 
que está dedicada a la difusión de trabajos científicos en el área de las Ciencias Médicas. Publica 
trabajos en idioma castellano, de profesores y estudiantes de la Facultad de Medicina y de otros 
autores, previa aprobación del Consejo Editorial. La Revista consta de un volumen anual, formado 
por cuatro números.

La Revista publica: editoriales, trabajos originales, casos clínicos o resúmenes de sesiones 
clínico—patológicas, artículos de revisión, estudios teóricos o ensayos referidos a las ciencias mé
dicas, trabajos de educación médica, comentarios bibliográficos.

Los trabajos que se envían deben ser inéditos y la decisión de aceptación para publicación 
la realiza el editor én base a la recomendación del Consejo Editorial. El Consejo Editorial se reser
va todos los derechos de programación, impresión o reproducción, total o parcial de los trabajos 
que reciba, dando la información correspondiente a los autores.

Forma y presentación de los artículos
Los artículos y toda correspondencia deben ser enviados a:

Revista de la Facultad de Ciencias Médicas 
Instituto de Investigaciones 
Facultad de Ciencias Médicas 
Iquique y Sodiro s/n 
Quito — Ecuador

El manuscrito debe ser presentado en el siguiente orden, con las páginas numeradas consecu
tivamente a partir de la página del título.

Página del título
a) Título; b) Nombre completo de los autores; c) Nombre y dirección de la(s) institución(es) 

donde el trabajo fue realizado; d) Auspicio financiero.

Resumen
Debe ser presentado en página separada, de no más de 300 palabras; debe contener datos pre

cisos y claros que presenten el problema, el proceso experimental, los resultados y conclusiones. 
No podrá contener tablas, figuras o notas.

Introducción

Debe ser mencionado el propósito del trabajo, la relación con otros artículos publicados, y 
los objetivos de la investigación. No se recomienda una revisión extensiva de la literatura publicada.

Materiales y Métodos
Debe darse la información suficiente, en el texto o por citas de la literatura, que permitan 

que el trabajo pueda ser repetido; debe contener la metodología, la descripción de los materiales, 
técnicas, etc. utilizados.



Resultados

Deben ser presentados en forma clara y concisa. Las tablas y figuras deben ser utilizadas 
solamente cuando necesarias para una efectiva comprensión de los datos.

Discusión

El propósito de la discusión es la de interpretar a los resultados y relacionarlos con los cono
cimientos existentes.

Agradecimientos

Si necesario, un breve agradecimiento, puede realizarse por la asistencia técnica y de colabo
radores.

Referencias bibliográficas

Deben ser mencionadas en el texto, según el orden de aparición, con números arábigos en
tre paréntesis. El listado de referencias se presentará numerado y completo. La forma de redac
ción debe ajustarse al siguiente modelo:

Revista: Apellido del autor (coma). Iniciales del nombré del autor (punto, dos puntos). Título 
del articulo (punto). Nombre de la revista o abreviatura de la misma subrayada (coma). Volu
men (dos puntos). Página inicial (coma). Año (punto). Nombre de todos los autores.

Nobbs, C. L., Watson, H. C. and Kendrew, J. C.: Structure of deoxymyoglobin: a crystallographic 
study. Nature, 209: 339,1966.

Libro: Apellido del autor (coma). Iniciales del nombre del autor (punto, dos puntos). Nombre 
del libro subrayado (punto). Nombre de la editorial (coma). Ciudad de publicación (coma). 
Página (coma). Año (punto). Nombre de todos los autores,

Sherrington, C. S.: The integrative Action of the Nérvous System. lst ed. Yale University Press, 
, New Haven, pp. 433,1943.

Schild, H. O.: Histamine release and anaphylaxis. ín: Wolstenholme, G. E. W. and O’Connor, 
C.M. (Editors), Histamine. Little, Brown and Co.j Boston, pp. 139,1956.

Tablas . . . . . .

Deben ser enviadas en hojas separadas a las del texto; contener un título claro y conciso, 
colocado al lado izquierdo superior e identificadas con número arábigo. Trazar una línea hori
zontal arriba y abajo de los encabezamientos y otra al final. No deberán trazarse líneas verticales.
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Tabla 1 — Presión arterial por palpación

mmHg No. de casos

60 6
65 1
70 10
75 2
80 30
TOTAL 49

Figuras

Deben ser enviadas en hojas separadas a las del texto, contener una leyenda colocada abajo 
y al lado izquierdo de la figura, e identificadas con número arábigo. Deben ser realizadas en car
tulina con tinta china negra, con formato 20 x 28 cm.

Unidades

El sistema internacional de unidades métricas debe ser Utilizado para unidades y abreviacio
nes de unidades.

Abreviaciones

Deben ser utilizadas lo menos posible, y si lo fueran, deben ser definidas en la primera men
ción. Las abreviaciones no deben aparecer en el título ni en el resumen.

Los trabajos que se publiquen (texto e ilustraciones) no serán devueltos. Los trabajos no 
publicados, se remitirán a los autores. Los autores son responsables de la calidad científica y de las 
opiniones vertidas en sus trabajos.
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D E T E C C IO N  D E  IgG  A N T IR U B E O L A  E N  M U J E R E S  
E C U A T O R IA N A S  G E S T A N T E S

Dr. MARCELO NARVAEZ, Tec. Med. ANGEL GUEVARA 
Dr. AURELIO AGUIRRE, Dr. RONALD GUDERIAN Y 

Dr. PATRICIO LOPEZ-JARAMILLO

Instituto de Reproducción Humana y  Hospital Gineco—Obstétrico Isidro Ayora

RESUMEN

Se realizó la detección de IgG antirubéola por método inmunoenzimático a gestantes ecuato
rianas que acudieron al Hospital Gineco—Obstétrico Isidro Ayora.

El 94 o /o  de la población estudiada presentó índices positivos para infección rubeólica pri
maria, cifra qué está acorde con los hallazgos de estudios realizados en otros países. Sin embargo, 
consideramos que el 6 o /o  de suceptibilidad encontrado es altamente riesgoso por las devastadoras 
consecuencias del síndrome de rubéola congénita, por lo que se recomienda la vacunación masiva 
a todos los niños y a las pacientes en edad fértil con índices negativos de IgG antirubéola. (Revista
de la Facultad de Ciencias Médicas, 9: 63 ,1984).

Gregg en 1914 (1) destacó la importancia 
de la rubéola por la teratogenicidad del virus. 
Miller y cois. (2), en un seguimiento prospectivo 
dé 1.016 mujeres con infección rubeólica con
firmada y adquirida en diferentes etapas del em
barazo, encontraron defectos congénitos (prin
cipalmente cardiopatía y sordera) en todos los 
niños infectados antes de la undécima semana 
de gestación y en el 35 por ciéntó de los infec
tados a las 13—16 semanas (solamente sordera). 
No se observaron defectos atribuibles a la ru
béola si la infección fue adquirida después de 
las 16 semanas de gestación.

El comportamiento de la infección varía 
en poblaciones y zonas geográficas diferentes, 
desconociéndose las causas de esta variación. 
En Chile por ejemplo, el 90 por ciento de ni
ños a los 5 años de edad, muestran signos sero- 
lógicos de inmunidad; a diferencia de Trinidad 
y Jamaica, donde sólo la tercera parte de perso
nas entre 25 y 34 años mostraron signos seroló- 
gicos de infección anterior (3).

En nuestro medio no conocemos la inci
dencia de la enfermedad y motivados por la im
portancia de conocer la suceptibilidád a esta in
fección en mujeres en edad reproductiva, reali
zamos el presénte trabajó determinando IgG 
antirubéola en gestantes que acuden a control 
prenatal en el Hospital Gineco—Obstétrico “Isi
dro Ayora” de Quito, Ecuador.

Materiales y métodos
Se estudiaron cien gestantes tomadas al 

azar, de las que asisten a la consulta prenatal 
del Hospital Gineco Obstétrico Isidro Ayora.

Sus edades estuvieron comprendidas entre 
16 y 45 años (24.5); el 47 por ciento procedía 
de Quito, en tanto que el 53 por ciento eran de 
diferentes provincias del Ecuador; 42 eran pri- 
migestas, 44 multíparas y 14 gran multíparas; 
el 19 por ciento se encontraban en el primer 
trimestre de gestación 26 por ciento én el se
gundo y 55 por ciento en el tercero, según la fe 
cha de la última menstruación
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Por punción venosa se obtuvo sangre de 
las pacientes a las 08:00horas, luego de ayuno 
nocturno. La detección de IgG sérica antirubeó- 
la fue determinada en un mismo momento, por 
método inmunoensáyo enzimático utilizando 
reactivos de Laboratorios Abbott (North Chi- 
cago,USA).

Resultados
El 74 por ciento de las pacientes asegura

ban no tener antecedentes de la infección 
rubeólica, 21 por ciento desconocía el antece
dente de rubéola y apenas el 5 por ciento afir
maba haber padecido la enfermedad.

El 94 por ciento de las pacientes presen
taron índices de detección de IgG antirubéola 
mayor que 1.000 que significa positivo para in
fección previa de rubéola apenas el 6 por cien
to tuvieron índices compatibles con ausencia de 
IgG antirubéola;, es decir que no habían pade
cido la enfermedad en ninguna etapa de su vida. 
En estas 6 pacientes no hubo ninguna relación 
con procedencia, edad y paridad.

Discusión
La rubéola es una enfermedad que se 

encuentra ampliamente diseminada en el mun
do y es endémica en la mayoría de grandes ciu
dades (4). Durante la era previa a la vacunación, 
en países desarrollados, del 5 al 20 por ciento 
de mujeres en edad reproductiva eran sucepti- 
bles a esta infección ( 5 ,6 ,  7); desde el adveni
miento de la vacuna para rubéola\esta situación 
al parecer apenas ha cambiado, así pues, una 
proporción importante de estas mujeres son 
susceptibles a la rubéola j y a su complicación 
más devastadora, la enfermedad intrauterina 
(8).

En ciertas regiones tropicales como Pana
má, Trinidad y Hawai, es mayor el grado de 
suceptibilidad (2 5—70 por ciento) durante los 
años reproductivos, aunque hasta la fecha se 
desconocen los motivos de tal hecho (9, 10).

En nuestro estudio, al efectuar la anam
nesis a las pacientes, el 74 por ciento asegura
ban no tener antecedentes de la infección; es
to nos haría pensar que el índice de suceptibil-

lidad es alto Sin embargo, demostramos que 
únicamente el 6 por ciento de la población es
tudiada son suceptibles y el 94 por ciento tie
nen inmunidad adquirida producto de infec
ción rubeólica primaria, ya que por las carac
terísticas económicas y por no ser obligatoria, 
la población en estudio no tiene acceso a la 
vacuna antirubéola.

La situación ideal sería que todas las 
mujeres en edad fértil tengan inmunidad con
tra la rubéola como resultado de infección na
tural o vacunación, de está manera no habría 
riesgo de padecimiento del síndrome congéni- 
to de rubéola;.

El 6 por ciento de suceptibilidad encon
trado en las mujeres estudiadas es un porcen
taje que, si bien está de acuerdo con las cifras 
reportadas en países desarrollados (5 , 6 , 7), nos 
llama la atención fundamentalmente por las 
graves consecuencias de la infección intrauteri
na. Es por esto que recomendamos la vacuna
ción obligatoria a todos los niños a la edad de 
15 meses (11); a las mujeres en edad fértil sé 
debe realizar detección de la IgG antirubéola, 
en caso de ser positivas no se tomará ninguna 
medida, pero si es negativa se debe vacunar y  
evitar el embarazo al menos por tres meses; si 
la paciente se encuentra embarazada y es nega
tiva la detección de IgG antirubéolai, la vacuna
ción se difiere para el puerperio y se reco
mienda evitar contactos con posibles porta
dores de la enfermedad.

Respecto al tipo de vacuna, varios inves
tigadores aconsejan usar la RA 27/3 por ser 
mayor la respuesta humoral (12, 13, 14).

Es conocido que luego de la infección 
rubeólica primaria o de la vacunación;, el nivel 
de anticuerpos se eleva. IgM antirubéola es de 
aparición fugaz y nos indica infección reciente, 
IgG antirubéola persiste durante largo tiempo y 
su detección nos indica inmunidad sin preci
sar cuando ocurrió la enfermedad (3).

Se cuenta con diferentes estudios sero- 
lógicos para detectar anticuerpos específicos 
contra rubéola , nosotros hemos empleados el 
de inmunoensáyo enzimático y nos ha parecido 
sencillo y relativamente rápido (2.5 horas).
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T U B E R C U L O S IS  G A S T R IC A

Dr. FRANCISCO GUERRERO R., Srta. CATARINA POSADA T. 

y Srta. MONICA REVELO P.

Servicio de Patología del Hospital Eugenio Espejo

RESUMEN

El presente estudio refiere el caso de un paciente de sexo masculino, 38 años de edad en 
el que se presentó tuberculosis miliar avanzada, asociada a tuberculosis ulcerosa gástrica. El ha
llazgo macroscópico de tuberculosis gástrica fue confirmado con el estudio histopatológico,en el 
cual se constató la presencia de bacilos alcoholácido resistentes y necrosis caseosa, caracterís
ticas fundamentales de la enfermedad tuberculosa. (Revista de la Facultad de Ciencias Médicas, 
9:67,1984).

La tuberculosis gástrica es una entidad precoz de color amarillento, acompañado de
patológica poco frecuente en los últimos dece- diarrea líquida también amarillenta. Refie-
nios. La primera descripción la realizó Barkhau- re además la presencia de tos con expectora
sen en el año 1824. Cuatro años después del ción sanguinolenta.
descubrimiento del bacilo tuberculoso por A la exploración física se encuentra en
Koch en 1882, Coats demostró el microorga- mal estado general, caquético, adenopatias
nismo en la pared de una úlcera gástrica (1). cervicales numerosas. A la auscultación pul-
Estudios realizados hasta el año 1950 en va- monar se escuchan rales y roncus diseminados
rías recopilaciones de la literatura mundial re- en ambos campos, y soplo anfórico bilateral
fieren un total de 159 casos de tuberculosis en campos superior y medio. A la auscultación
gástrica en 96.251 autopsias realizadas, lo que cardíaca, ruidos apagados, frecuencia 100 por
corresponde a 0.16 o /o  (2). Datos estadísti- minuto. Abdomen excavado, depresible, sin
eos publicados por la Clínica Mayo reportan visceromegalias, ruidos aéreos aumentados de
117 casos en una serie de 20.583 autopsias de intensidad. En extremidades masas muscula-
enfermos con tuberculosis pulmonar (4). res hipotróficas.

En un total de aproximadamente 5.000 Dos horas después del ingreso el pacien-
autopsias realizadas en el Hospital Eugenio te éstá polipnéico, pupilas mióticas, tensión
Espejo, este es el ‘'primer” caso de tubérculo- arterial 70/50.
sis gástrica “ulcerada” reportado. Una hora después, el pulso es impercep

tible, la tensión arterial está en cero, presen-
Presentación del caso ta paro cardio—respiratorio, el paciente falle

ce.
Paciente sexo masculino, 38 años de Exámenes complementarios: Hematocri-

edad, casado, nacido y residente en Quito; to 35 o /o , glóbulos blancos 4 .300 , cayados
acude al servicio de emergencia por presentar 14 o /o , segmentados 67 o/o, linfocitos 19 o/o.
desde hace 10 días vómito post—prandial
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Figura 1.— Corte macroscópico del estómago del paciente. Descripción en el texto.
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Anatom ía Patológica

En laringe y tráquea se encuentran 
ulceraciones irregulares con bordes prominen
tes. En las pleuras se observan abundantes ban- 
deletas cortas. El pulmón derecho (peso 710 g): 
el dorso del lóbulo superior está casi enteramen
te ocupado por abundantes gránulos blanque
cinos, confluyentes, de 1 mm de diámetro. 
El pulmón izquierdo (peso 1.150 g): se obser
van gránulos numerosos y nodulos de mayor con
sistencia. Al corte se presentan los nodulos y 
gránulos antes descritos; también múltiples 
cavidades irregulares de diferentes tamaños, 
unas con paredes propias y otras que aparen
temente son bronquiolos dilatados. Hacia el 
apex existen cavidades intercomunicadas entre 
si, algunas con paredes propias que en 
conjunto forman una enorme bolsa de paredes 
flácidas. Én el estudio micoscópico se encuentra 
necrosis caseosa, cavernas con paredes fibro
sas. La reacción granulomatosa es mínima, no 
hay células gigantes, pero fueron demostrados 
bácilos álcohol ácido resistentes con las colo
raciones especiales.

El estómago es de forma normal, 
tamaño disminuido. Su mucosa es verde amo
ratada y presenta gran cantidad de úlceras 
irregulares de diferentes tamaños, a veces con
fluentes, bordes prominentes cortados a pico, 
fondo gris, a veces granulomatoso (Fig. 1). 
En el estudio microscópico se observó necro- 
biosis, mucosa descamada en su totalidad, sub- 
mucosa con caseosis, disminución del grosor 
de la pared en la cámara aérea y caseificación en 
la muscular interna. No hubo reacción granu
lomatosa.

Los segmentos inferiores del ye
yuno—ileón están ocupados por múltiples úl
ceras irregulares preferentemente de eje trans
versal, de bordes prominentes, cortados a pico 
en unos casos y en otros en comido de ratón, 
su fondo es gris. En muchas ocasiones, tanto 
los bordes como en el fondo se ven gránulos 
blanquecinos de 1 mm. de diámetro. Hacia 
el lado de la serosa existe un fino granulado 
blanquecino. Al microscopio se ven úlceras 
con necrosis caseosa

En el intestino grueso, el ciego 
ascendente casi en su totalidad está reempla
zado por úlceras en la mucosa idénticas a las 
ya descritas, que van desapareciendo conforme 
se avanza hacia el recto. Al estudio microscó
pico se observan úlceras con necrosis caseosa. 
En el apéndice se ve caseosis miliar e infiltrado 
linfocitario en la muscular.

En el estudio microscópico de hí
gado se observó: edema de sinusoides, venas 
centrolobulillares dilatadas, de vez en cuando 
granulomas unos caseificados y otros con célu
las gigantes del tipo Langhans.

El bazo presenta hiperplasia reticu
lar, atrofia folicular, zonas de necrosis caseo
sa y macrófagos.

Los ganglios cervicales, mediastíni- 
cos y meséntericos son numerosos, aumenta
dos de tamaño, reemplazados por material 
blanquecino de aspectos caseosos. Microscópi
camente se observa caseosis y antracosis en gan
glios mediastínicos y cervicales. Las amígdalas 
presentan necrosis caseosa.

El diagnóstico final fue: “Tuberculosis 
Miliar generalizada, con cavernas pulmonares 
y úlceras tuberculosas diseminadas en todo el 
tubo digestivo” .

Discusión

La presencia de tuberculosis gástrica 
constituye un hallazgo patológico sumamente 
raro; en más del 50o/o de los casos reportados 
se asocia a tuberculosis pulmonar avanzada con 
diseminación miliar (1).

Varios factores han sido propuestos para 
explicar este hecho (1 ):

a) La escasez de folículos linfáticos 
en la pared del estómago.

b) La rapidez relativa de vaciamiento 
gástrico.

c) Propiedades bactericidas del ácido 
clorhídrico.

d) Integridad de la mucosa gástrica;
e) Algún tipo de resistencia propia de 

la misma.
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En un 80 o/o  de casos dt tuberculosis 
gástrica, las lesiones ulcerosas son frecuentes, 
siendo únicas o múltiples, con tubérculos 
miliares o sin ellos (1): Las úlceras que se pre
sentan en el estómago son similares a las del 
intestino delgado o gruéso. Sus bordes son esca
brosos y colgantes; los fondos de color gris ama
rillento con granulos de aspecto miliar Rara 
vez estas ulceraciones penetran en la capa mus
cular, siendo muy eventual que ocurran perfo
raciones. Los tubérculos caseosos en la región 
gástrica en los niños son sumamente raros (ó).

Al examen clínico es muy difícil deter
minar el diagnóstico, pues los síntomas son 
inespecificos, siendo los más frecuentes fie
bre, dispepsias, dolor epigástrico, vómitos, pér
dida de peso, astenia, hemorragias (3).

Radiológicamente las lesiones son tam
bién inespecíficas, siendo muy difícil diferen
ciarlas de neoplasias ulceradas.

Endoscopicamente las lesiones produ
cidas por la tuberculosis dan la imagen de ul
ceraciones con orificios fistulosos a su alre
dedor; la misma que se podría confundir con 
otras patologías que también producen úlce
ras; por ello es condición “sine qua non” 
realizar biopsias para estudios histopatoló
gicos y poder así precisar el diagnóstico (5).

En el presente caso el hallazgo de tu
berculosis “ulcerosa gástrica” puede ser con
siderado excepcional, tanto más en nuestro 
medio en el cual el hallazgo de tuberculosis en 
todas sus formas es tan frecuente; esta es la 
“primera vez” que lo hemos encontrado.
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RESUMEN

Se compararon los resultados obtenidos entre estudios colecistográf icos y de ultrasonido de 
alta resolución en tiempo real en 109 pacientes. La eficacia diagnóstica de la colecistográf/a oral 
fue del 93.26 por ciento y del ultrasonido 98.11o/o. En los casos patológicos el examen radioló
gico tuvo una certeza del 86.4 por ciento y la ecografía 95.5 por ciento. Hubo 24 vesículas ex
cluidas en colecistográfía de las que el ultrasonido demostró litiasis en el 78 por ciento, colecis
titis en el 3 por ciento y normales en el 19 por ciento. La colecistografía tuvo 5 casos falsos nega
tivos y 2 falsos positivos y el ultrasonido 2 falsos negativos; por lo tanto con equipos de tiempo 
real y alta resolución, la ecografía debe ser el examen de primera elección en el diagnóstico de 
patología vesicular. (Revista de la Facultad de Ciencias Médicas, 9: 71 ,1984).

El paciente con síntomas en el hipocon- los casos o con un intervalo máximo de 3 días,
drio derecho representa un alto porcentaje de El estudio se efectuó a doble ciego. Se revisa-
las consultas diarias que el médico atiende; den- ron las historias clínicas correspondientes a
tro de las causas de los mismos son los cálculos 69 pacientes que tuvieron el diagnóstico de la
en la vesícula los que provocan gran parte de colelitiasis por los métodos señalados. De éstos,
estas molestias. De esta manera, es muy impor- 22 se sometieron a cirugía, siendo éste el pará-
tante encontrar el mejor medio diagnóstico metro definitivo para valorar la especificidad
que nos ayude a confirmar la colelitiasis. El de cada examen. A los pacientes en los cuales
presente estudio tiene por objeto comparar el no coincidió el diagnóstico, se les realizó estu-
ultrasonido y la colecistografía oral como me- dios repetidos con uno u otro método o se coni
dios de diagnóstico de colelitiasis y evaluar las plementó con colangiografía intravenosa o es
ventajas y desventajas de cada uno de ellos. tudio radioisotópico con IDA. También se va

loró la visualización de la vesícula con los 
Materiales y métodos dos exámenes.

El trabajo se lo efectuó con 109 pacien- En la mayoría de los casos se efectuó pri-
tes remitidos de consulta externa del Hospital mero la colecistografía oral e inmediatamente
del Seguro Social de Quito al Servicio de Ra- el estudio ecográfico. Para efectuar la colecisto-
diodiagnóstico entre octubre de 1983 y sep- grafía acudieron previa administración, 12 a
tiembre de 1984, con síntomas referidos al 16 horas antes, de 3 gr de ácido yopanoico
hipocondrio derecho, a quienes se les realizó (Biloptin), en dosis fraccionadas de 500 mg ca-
simultáneamente colecistografía oral y eco- da 5 minutos y en ayunas,
sonografía el mismo día en la mayoría de
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Para el estudio radiológico se utilizó un 
aparato con intensificador de imagen y se toma
ron placas en bipedestación y en decúbito. El 
examen ecográfico se efectuó con un equipo 
de tiempo real de alta resolución con transduc
tores lineal de 3,5 MHz y sectorial de 3 MHz, 
con el paciente en decúbito supino, lateral 
izquierdo y de pié, y en ocasiones utilizando la 
ventana intercostal.

Resultados
De los 109 pacientes examinados (Tabla 

1), en 40 no se encontraron datos patoló-

Tabla 1 — Clasificación diagnóstica

No. casos o/o

Patológicos 55 50
Nórmales 40 37
Discrepancia 14 13

TOTAL 109 100

gicos (37 por ciento) tanto en la colecistogra- 
tía oral como en el ultrasonido. En 55 casos 
(50 por ciento), se observó signos de patología 
vesicular, consistentes en la demostración por 
colecistografía oral de cálculos de vesícula, 
vesícula excluida y vesícula excluida con imá
genes calcificadas en el área vesicular; y por ul
trasonido imágenes de colelitiasis que se siste
matizaron de acuerdo a la clasificación de 
Grade (1): Grade I, vesícula ecolúcida (llena 
de bilis), con una o varias imágenes ecodensas 
en su interior, que cambian de posición con 
los diferentes decúbitos y dejan una sombra 
acústica posterior (Figura 1). .

Grade II, vesícula no visible y, en su le
cho, imagen ecodensa fija que deja sombra acús
tica posterior {Figura 2 )

Grade III, vesícula llena de bilis y en la 
región de mayor declive, presencia de peque
ñas imágenes ecogénicas que no producen efec
to de sombra acústica (Figura 3).

En 14 pacientes (13 por ciento), existió 
discrepancia entre los dos métodos. (Tabla 2).

Figura !. Litiasis tipo Grade 1
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Tabla 2  — Casos de Discrepancia Diagnóstica

No. de 
Pacientes

Dg. Ecográfico Dg. Colescito- 
gráfico

Dg. Cirugía Otros medios D g .

3 Colelitiasis Normal Colelitiasis Histop. Inf. Crónica
1 Normal Excluida Alitiásica Colang. IV. Normal
1 Normal Excluida Boyden. Colelitiasis

Colelitiasis Normal IDA. Normal
1 Normal Excluida Colecisto: Litiasis
1 Colelitiasis Normal Eco: Colelitiasis
1 Normal Colelitiasis
3 Normal Excluida
1 Polipo Normal
1 Normal Dudoso

TOTAL: 14 pacientes
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Figura 4. Vesícula normal cr  ̂colecistografía, el gas intestinal se interpone sobre la vesícula; la 
ecografía demuestra claramente la litiasis.

Se desprende'que en 9 ipacientes existió , ultrasonido. En los otros 5 pacientes no fue
comprobación de diagnóstico ya sea por ciru- posible comprobar por ningún método la vali-
gía o por otros m étodos de imagen. De estos, dez del diagnóstico,
en 7 casos se corroboró el diagnóstico ecográ-
fico y a su vez falló el diagnóstico radiológico. Correlación de diagnósticos con cirugía. 
Solamente en 2 casos se confirmó la certeza De nuestra serie se operaron 22 pacien-
de la colecistografía, no coincidiendo con el tes (Tabla 3A—3B).

Tabla 3A — Correlación de ecografía y cirugía

No. de pacientes Dg de Ecografía Dg de cirugía o/o

Golelitiasis 91

Colelitiasis +  4.5
Adeno carcinoma

Alitiasis -r- 4.5
Inflamación crónica

20 Colelitiasis

1 Colelitiasis

1 Normal *

*  C olecistogra fía  exclu id a
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Se concluye que existe una certeza del
95.5 por ciento para el ultrasonido en los pa
cientes operados.

Tabla 3 B — . Correlación de colecistografía y cirugía

No. de pacientes Dg de Colecistografía Dg de Cirugía o /o

18

3

1

* E cd: Colelitiasis

Litiasis o excluida 

Normal*

Excluida

Colelitiasis

Colelitiasis

81.9

13.6

Alitiasis +
Inflamación crónica 4.5

Existe una correlación entre cirugía y 
colecistografía del 86.4 por ciento.

Clasificación de patología vesicular
Por ultrasonido (Figuras 5, 6 , 7, tabla 4):

Tabla 4.—. Patología vesicular por ultrasonido

TIPO DE VESICULA No. o/ó

Normal 48 51.0

Litiasis Crade I 35 37.2

Litiasis Crade II 7 7.5

Litiasis Crade III 1 1.1
Pólipo 2 2.1
Colecistitis 1 1.1

TOTAL 94 100

Por colecistografía oral (Tabla 5):

Comparando los dos cuadros notamos 
que el diagnóstico de colelitiasis se reduce 
considerablemente en la colecistografía oral, 
predominando en este examen las vesículas 
excluidas.

De todas las vesículas excluidas por co
lecistografía oral, él diagnóstico ecográfico 
fue el siguiente (Tabla 6):

Tabla 5 — Patología vesicular por colecisto- 
grafía

TIPO DE VESICULA No. o/o

Normal 45 48

Colelitiasis 18 19
Excluida 31 33

TOTAL 94 100

Tabla 6 .~ . Correlación de vesículas excluidas
con ultrasonido

Dg POR ULTRASONIDO No. o/o

Colelitiasis 24 78
Normal 6 19
Colecistitis 1 3

TOTAL 31 100
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Figura 6. Pólipo vesicular señalado por la flecha
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Figura 7. Tabique en la vesícula dem ostrado tanto  en colecistografía como en ecografía

Discusión
La patología vesicular en cuanto a su 

diagnóstico con m étodos de imagen ha contado 
tradicionalm ente como pilares fundamentales 
con la colecistografía oral y la colangiografía 
intravenosa (2). El advenimiento de la gamma- 
grafía radioisotópica y especialmente del ultra
sonido, han m odificado totalm ente el algoritmo 
del enfoque del paciente con dolor en el cua
drante superior derecho (3 ,4 )

Haciendo una revisión histórica, la colé 
cistografía oral, utilizando una técnica m eticu
losa llega a tener una eficacia de diagnóstico 
hasta del 93.4 por ciento (5), incluyendo en es
tos porcentajes a las vesículas no opacificadas, 
que se supone son patológicas. La eficacia 
diagnóstica de colelitiasis por ultrasonido ha 
sufrido enorme variación desde sus inicios, en 
los que se utilizaba exclusivamente el método 
estático del Modo B, con el que se llegó a obre 
ner una certeza del 72 por ciento (6), hasta los

últimos estudios que dan una eficacia sobre el 
99. por ciento (7, 8), utilizando equipos de 
tiempo real y de alta resolución.

F,n nuestra serie de 109 pacientes, la co
lecistografía oral dio una Certeza diagnóstica 
del 93.26 por ciento, mientras que con el uL 
trasonido se llegó al 98.11 por ciento. “ •

En los pacientes operados, la colecisto- 
grafía tuvo una eficacia del 86.4 por ciento 
y el ultrasonido del 95.5 por ciento.

La diferencia en el porcentaje diagnós
tico entre los dos m étodos sé debe en gran par 
te a que la colecistografía requiere para poner 
en evidencia la vesícula, que el paciente, a más 
de ingerir comprimidos de m aterial opaco, su 
mecanismo de absorción intestinal esté in tac
to, que el medio de contraste pase per el hepa 
tocito y se excrete por él hacia la vía biliar, 
que ésta sea permeable, incluyendo el cístico, 
factores todos que permiten la llegada del m e
dio de contraste a la vesícula y finalm ente que
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el grado de concentración vesicular sea suficien
te. Este complicado ciclo transforma de alguna 
manera la colecistografía oral en una prueba 
fisiológica del sistema hepatobiliar (9). Pero 
ahí reside su punto débil, ya que en esta larga 
secuencia, cualquier falla de la misma da como 
resultado vesícula excluida La exploración eco- 
gráfica de la vesícula, en cambio, es absoluta
mente independiente de la fisiología del sistema 
indicado y permite una evaluación adicional de 
estructuras vecinas que pueden simular patolo
gía vesicular. Se suma a esto que en casos agu
dos al estudio ultrasonográfico puede efectuar
se inmediatamente a diferencia de la colecisto- 
grafía. Debe considerarse además, que existen 
pacientes a ios que no se puede realizar la co
lecistografía oral, como son: embarazadas, 
individuos con intolerancia al medio, de con
traste y aquellos que deben evitar la exposi
ción al yodo por exámenes de función tiroidea.

Conclusiones
1. En la valoración de la patología vesicu

lar, los resultados de la ecografía con equipos 
de tiempo real y  alta resolución, son superiores 
a los de la colecistografía oral.

2. En el algoritmo del paciente con sín
tomas referidos al cuadrante superior derecho, 
el ultrasonido debe ser el examen de primera 
elección.

3. Recomendamos la colecistografía oral 
o estudio radioisotópico con IDA solamente 
si el ultrasonido no es concluyente, ó si éste 
no concuerda con los síntomas del paciente.
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RESUMEN
A propósito de 2 casos particulares de hernia diafragmática póster ola teral.se revisa la embrio

logía, clasificación, cuadro clínico, diagnóstico y tratamiento de esta entidad. (Revista de la 
Facultad de Ciencias Médicas, 9: 79 ,1984).

La hernia diafragmática debe ser conside
rada en la evaluación del niño con síndrome 
de dificultad respiratoria o con “bronquitis” 
recidivante. La sospecha clínica es confirmada 
por el diagnóstico radiológico del tórax.

De la oportunidad del tratamiento qui
rúrgico y del grado de hipoplasia pulmonar 
asociada, depende el pronóstico de estos pe
queños pacientes.

Pacientes y métodos
Caso No. 1.
Recién nacido, a término (40 sem), con 

3 kg de peso al nacer, varón, edad 36 horas, 
producto de primer embarazo. A las 21 horas 
de edad, luego de alimentación oral presenta 
taquípnea y 6 horas después hay cianosis dis
creta. No hay vóm ito, eliminación rectal de 
meconio positivo. No hay antecedentes de poli- 
hidramnio materno. El niño está deshidratado, 
en mal estado general, mala perfusión capilar 
periférica, ruidos cardíacos en hemitórax de
recho, ruidos intestinales en el hemiabdomen 
izquierdo y eliminación de gases por recto.

En la radiografía standard de tórax se 
observan asas intestinales en el henjitorax iz
quierdo y desplazamiento del mediastino hacia 
el lado contralateral. El muñón pulmonar iz
quierdo se halla rechazado hacia arriba. Luego 
de realizar la evaluación preoperatoria, de 
corregir la deshidratación y de realizar la rea

nimación, se procedió a la laparotomía. Se 
constata una hernia diafragmática póstero— 
lateral izquierda sin saco, de 6 x 5 cm de diá
metro y aplasia del segmento póstero lateral del 
anillo diafragmático.

Se rescata del tórax el estómago, intestino 
delgado, colon ascendente y transverso. Él in
testino malrotado se coloca en posición de 
mesenterio común completo, se realiza apen- 
dicectomía para estudio de células gangliona- 
res y se deja gastrostomía de decompresión y 
otra de alimentación, con sonda que avanza 
hasta el yeyuno. Se sutura previamente el 
defecto diafragmático con puntos sueltos en 
U horizontal de Mersilene 2/0.

Caso No. 2
Sexo masculino, de 9 meses de edad, peso 

7 kg, nacido a término, con peso adecuádo para 
la edad gestacional, sufría de síndromes gripales 
y “bronquitis” frecuentes, que se manifestaron 
especialmente a los 3 y 5 meses de edad. No 
presentó problema respiratorio al nacimiento.

A los 7 meses de edad, el pediatra des
cubre “hepatomegalia” de 8 cm bajo el rebor
de costal derecho y es tratado por uña “Hepa
titis anictérica” . Debido a la persistencia de la 
hepatomegalia, solicita estudio radiológico del 
abdomen y tórax, donde se identifica la presen
cia de contenido intestinal en el tórax derecho. 
En el tránsito intestinal contrastado, se encuen
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tran asas de yeyu n o-íleon  intratoráxico.
Con estos antecedentes, el paciente es 

enviado para tratamiento quirúrgico. Al examen 
físico se observa un niño pálido, de peso bajo 
para su edad, con asimetría del tórax, disminu
ción del murmullo vesicular en la base 
pulmonar derecha. No se auscultan ruidos hi- 
droaéreos en el hemitórax derecho ni hay des
plazamiento cardíaco contralateral.

El abdomen es escafoideo, suave e indolo
ro. El borde hepático se palpa a 8 cm por deba
jo del reborde costal derecho,

Con el diagnóstico de hernia de Bochdalek 
derecha, se decide realizar laparotomía.

Protocolo operatorio:
La incisión abdominal de Fey se inicia 

a partir de la punta de la lia costilla en una 
extensión de 12 cm. Se encuentra el hígado 
verticalizado con una rotación de 9 0 °, ubi
cándose el lóbulo izquierdo en el hipocon
drio derecho y, el lóbulo derecho, dentro del 
tórax.

El orificio de Bochdalek es de 12 cm de 
diámetro y forma un cinturón estrecho en el 
parénqjiima hepático. Luego de colocar una 
sonda Neíaton No. 12 a través del orificio de 
Bochdalek, procedemos a ampliarlo y des

cendemos el yeyuno—íleon y el colon dere
cho intratoráxicós, a la cavidad abdominal. 
Luego de rotar y traccionar suavemente el 
lóbulo hepático derecho, colocamos el hí
gado en posición horizontal en el abdomen. 
El pulmón derecho se expande suavemente, 
ocupando 1/3 del hemitórax superior. El 
dren toráxico No. 16 es exteriorizado por 
contraincisión y se sutura el anillo de Boch
dalek con puntos sueltos en U horizontal de 
Mérsilene No. 0 y  se sutura la pared por pla
nos luego de dejar el intestino en posición 
normal.

Resultados
Caso N o. 1

La expansión pulmonar completa se al
canza a los 8 días y el paciente es retirado de

cuidados intensivos al 7o día, luego de que 
la alimentación enteral fue bien tolerada. La 
alimentación oral progresiva con seno materno, 
permitió retirar la gastrostomía al lio . día y el 
paciente fue dado de alta el 12o. día.

Casó No. 2
D I, D2: Insuficiencia respiratoria, ciano

sis distal, corregidas con oxígeno (02 ) por ca- 
teter, 2 lt/min.

D2: Rx: Expansión pulmonar derecha 
del 50 por ciento, pneumo—hemotórax que 
ocupa el espacio cardio y costo—frénico dere
chos.

D 3 : Restablecimiento del tránsito intesti
nal, dieta liquida.

D 5; Rx: Expansión pulmonar derecha 
casi completa, con persistencia de escaso l í
quido- en espacio costo—frénico derecho. Se 
retira dren toráxico. Rx simple de abdomen 
normal.

D6 : Alta con indicaciones: ejercicios 
respiratorios, dieta blanda, antibióticos.

DIO: Expansión pulmonar completa, pa
ciente asintomático. Se retiran puntos de piel.

D30: Rx pulmonar normal. Tránsito in
testinal contrastado normal. Ganancia de peso 
500 g. Asintomático.

A los 18 meses de operado, el niño pre
senta buen desarrollo pondo—estatural y  psi- 
comotor. La expansión pulmonar es completa.

Discusión y conclusiones
La hernia diafragmática póstero—lateral 

de Bochdalek se produce por el retorno precoz 
hacia la cavidad celómica de asa intestinal pri
mitiva, que se forma en él celoma extraembrio- 
nario, esto es antes de la cuarta semana de ges
tación en que el trígono lumbo—costal y el 
canal pleuroperitoneal se hubiesen cerrado (5). 
Se presentan más frecuentemente sin saco (53 
al 79 por ciento) pero hay que tenerlo en cuen
ta para extirparlo y en algún caso de agenesia 
diafragmática, utilizarlo.

El grado de hipoplasia pulmonar tiene 
que ver con el tamaño de la hernia y con la
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capacidad de expansión post—operatoria del 
pulmón La incidencia de hernia diafragmáti 
ca es de 1 /4.000 nacidos vivos, siendo más 
rara la hernia diafragmática derecha (12 por 
ciento de casos).

Generalmente el ciego es intratoráxico, 
pero no existen bridas de Ladd.

El grado de permeabilidad del ducto 
arterioso depende del grado de hipertensión 
pulmonar, debido a hipoplasia vascular del 
pulmón con shunt—der—izq. y disminución 
pA02 post ductal.

Se ha propuesto la siguiente clasificación 
que relaciona el grado de hipoplasia pulmonar 
con el pronóstico del recién nacido:

I. Sobreviven con tratamiento usual
a) Anoxia discreta
b) Anoxia severa que requiere 02 y/o  

ventilación asistida postoperatoria.

II. No sobreviven a pesar de ventilación post 
operatoria máxima con 100 por ciento de 
02 y en la cual el pA02 post—ductal no 
llega a 100 Torr en 1 hora.

III. Inicialmente llegan a pA02 post—ductal 
de 100 Torr por más de una hora y lue
go bajan a pA02 50 eon ventilación máxi
ma 100 por ciento 02. Pueden sobrevivir 
con vasodilatadores pulmonares y ligadu
ra del ductus (1 , 2 ).

En el caso No. 1, se trata de una hernia 
de Bochdalek izquierda, de tipo I, sin saco, en 
la que el diagnóstico postnatal se realizó gracias 
al síndrome de insuficiencia respiratoria que 
presentó el niño luego de su primera alimenta
ción oral.

En el caso No. 2, se trata de una hernia 
de Bochdalek derecha, tipo I, sin saco, bien to 
lerada, sin manifestaciones de insuficiencia res
piratoria ni de oclusión intestinal a pesar de 
la presencia masiva de visceras abdominales en 
el hemitórax derecho. La hernia de Bochdalek 
derecha es una entidad sumamente rara 
(1 /4 8 .000 nacidos vivos).

LOs episodios interpretados comí) bron
quitis, con disminución del murmullo vesicular 
en la basé pulmonar derecha, debieron ser com
pletados con el estudio radiológico del tórax, 
el mismo qué hubiera puesto en evidencia el 
diagnóstico desde el primer episodio, a los 3 
meses de edad.

La hepatomegalia no dolorosa, interpre
tada como “hepatitis anictérica” sólo se debía 
a la malrótación hepática. El diagnóstico fue un 
hallazgo radiológico.

El tránsito intestinal con bario resulta 
innecesario y, en el recién napido, puede agra
var al cuadro de insuficiencia respiratoria.

En la hernia diafragmática derecha, no 
se observa desplazamiento mediastinal contraía - 
teral, como en el caso de la hernia izquierda.

El pulmón hipoplásico cedió, simple
mente, su lugar a las visceras abdominales, en 
los dos casos.

Tratamiento quirúrgico y  postoperatorio:

Incisión: En la hernia derecha es necesa
rio realizar la incisión de Fey, pero corrigiendo 
su dirección hacia el ombligo. En la hernia 
izquierda, la incisión horizontal o subcostal son 
suficientes (6).

La sonda Nelaton colocada a través del 
anillo hemiario es un paso importante para su
primir la presión intratoráxica négativá y  des
cender las visceras al abdomen (7).

En la hernia derecha, la frenotomía, 
sin lesionar la inervación diafragmática, facilita 
enormemente el descenso del hígado, el cual 
debe ir acompañado de maniobras lentas al 
cambiar su eje y de monitoreo cardíaco perma
nente, con el fin de evitar reflejos vagales por 
cambios bruscos de presión en el flujo de la 
vena cava.

Presión intraabdominal: En el caso No. 2 
no hubo un incremento importante de la pre
sión intraabdominal por tratarse de un niño 
de 9 meses, pero en el recién nacido, la capaci
dad abdominal insuficiente al comienzo, puede 
ser ampliada por maniobra de rastrilleó de la 
musculatura abdominal.
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Hay que evitar la expansión pulmonar 
preoperatoria rápida para no lamentar pneumo- 
tórax por ruptura de alveolos normales. Con el 
mismo criterio, se utiliza la trampa de agua de 
Jackson, cuya presión negativa no supera los 10 
cm de agua.

La terapia respiratoria postoperatoria es 
importante, en especial los ejercicios de inspi
ración, los cuales sirven para obtener una buena 
y progresiva expansión pulmonar, evitando así 
las rupturas alveolares.

La evolución postoperatoria fue sin com
plicaciones y, el estudio radiológico, así como 
los controles clínicos seriados, revelaron una ex
pansión pulmonar completa y función digestiva 
normal, en ambos casos.

Se considera que el volumen de intercam
bio funcional del pulmón del lado afectado por 
la hernia, será 20 por ciento inferior al normal 
(3, 4), pero estos dos pacientes son clínicamen
te normales y tienen buena tolerancia al ejerci
cio. ■
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RESUMEN

Se presenta el caso de un paciente de 52 años que ingresó al hospital en mal estado y falleció 
pocas horas después de su ingreso; los hallazgos de autopsia demuestran .que el paciente tuvo afec
tación de* varios de sus órganos.- pulmones, riñones, hígado, bazo y corazón en dónde se encon
tró calcificación de las fibras miocárdicas cuya etiología no está claramente definida. Se presenta 
este caso de posible calcificación “idiopática” de las fibras miocárdicas por la rareza del mismo. 
(Revista de la Facultad de Ciencias Médicas, 9: 83 .1984).

La insuficiencia renal crónica se asocia 
en bajo porcentaje a calcificación visceral (1 ); 
los órganos más frecuentemente afectados son: 
pulmones, estómago, riñones, corazón y la capa 
media de las arterias con depósito tipo Monke- 
berg. Esta alteración es detectada por lo gene
ral en estudios postmorten.

En este trabajo se describirá el raro ha
llazgo de calcificación de fibras miocárdicas 
en un estudio de necropsia realizado en el 
Hospital Eugenio Espejo.

Presentación del caso
Paciente sexo masculino, 52 años de 

edad, casado, residente en Quito. Acude al ser
vicio por presentar desde hace 4 años tos con 
espectoración amarillo verdosa, la misma que 
se exacervó desde hace 3 meses y que ha ido 
intensificándose hasta la fecha del ingreso, con- 
comitantemente presentó náusea, anorexia, 
polaquiuria, disuria, ocasipnal hematuria, tenes
mo vesical, orina fétida, pérdida de la fuerza 
del chorro miccional.

Al examen físico se observa frecuencia 
respiratoria de 24 por minuto, temperatura

37 grados, tensión arterial 110/60 y frecuencia 
cardiaca 80 por minuto. Paciente en mal estado 
general, consciente, caqu ético, pálido, no se 
palpan adenopatías, mucosas orales secas, la
bios cianóticos, tórax expansibilidad disminui
da, se auscultan rales en bases pulmonares.

Permanece en el hospital por el lapso de 
60 horas, luego de las que fallece, por lo cual 
no se pudo realizar exámenes de laboratorio 
de los niveles de calcio ni fosfatos séricos, ni 
urinarios.

Hallazgos de autopsia
1. El pulmón derecho pesa 820 g; a la 

inspección se observan numerosos nodulos re
dondeados, blanquecidos, prominentes a ma
nera de “mullos” . El pulmón izquierdo pesa 
750 g; muestra mayor número de nodulos que 
el anterior; al corte, en pleno espesor del lóbu
lo superior se halla una lesión cavitaria de 35 
mm de diámetro de paredes gruesas.

Microscópicamente en todos estos sitios 
se observan zonas de bronconeumonía, hiperin- 
flamiento, enfisema y numerosos focos de ne
crosis caseosa con escasa reacción epitelioide
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Figura 1.— Corte microscópico del corazón del paciente Descripción en el texto.
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Figura 2 .— Corte microscópico del cora/on del paciente. Descripción en el texto
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y pocas células gigantes de tipo Langhans. F.n 
la coloración Ziehl se hallan bacilos alcohol 
ácido resistentes.

2. Corazón: Mide 11 a 12 cm en ejes
longitudinal y horizontal, pesa 300 g, cavida
des aumentadas de capacidad; miocardio de as
pecto aparentemente normal.

Microscópicamente se hallan numerosas 
fibras y a veces paquetes musculares calcifica
dos (Fig. 1) rodeados por fibras aparentemente 
normales, en algunas fibras inclusive se puede 
ver el inicio de la calcificación, fibras muscu
lares hipertróficas con grandes núcleos vacuo- 
lados, a veces dobles y sectores de sarcolema 
hialinizado (Fig. 2); junto a las calcificaciones 
se pueden ver algunas fibras colágenas y escasos 
linfocitos.

3. En el hígado se observan granulos 
blanco—amarillentos pequeños, que microscó
picamente corresponden a los ya descritos en 
el pulmón.

4. Riñón derecho pesa 190 g; en su su
perficie se observan granulaciones prominen
tes y depresiones irregulares, más obscuras; 
al corte se observa que la pelvis y los cálices 
están enormemente dilatados de manera que 
sólo queda un delgado parénquima periférico a 
veces de menos de 1 mm de espesor, con peque
ñas granulaciones más pequeñas.

Riñón izquierdo pesa 160 g; con caracte
rísticas similares al anterior.

Los uréteres son gruesos y tortuosos en 
todo su trayecto, y las paredes están aparen
temente engrosadas.

La vejiga está dilatada y es de paredes 
gruesas. Microscópicamente los glomérulos se 
observan engrosados, hipercelulares, aumento 
del espacio de Bowman; algunos están esclero- 
sados. Los túbulos se encuentran en necrosis, 
algunos totalmente descamados con numero
sos cilindros hialinos y purulentos en su inte
rior. En el intersticio existe intenso infiltrado 
polinuclear y linfocitario, los vasos están con
gestivos; se constata además focos de necrosis 
caseosa con raras células gigantes.

La vejiga es de paredes musculares gruesas 
con intenso infiltrado linfocitario

5. La próstata es irreconocible; contiene 
material grumoso, espumoso de aspecto puru
lento.

Microscópicamente se observa fibrosis, in
filtrado polinuclear v linfocitario extensamente 
distribuido.

6 . Bazo: se presenta con centenares de 
granulaciones similares a las descritas en los 
otros órganos, tanto macro como microscópi
camente.

7. Sistema Nervioso Central: macroscó
picamente se observa la presencia en el cuerno 
anterior derecho del lóbulo frontal de material 
de aspecto purulento,

Al examen microscópico se comprueba la 
presencia de zonas de purulencia e infiltrado 
polinuclear. No hay tendencia granuloma tosa, 
ni se hallan gérmenes alcohol—ácido resistentes.

Los diagnósticos de autopsia son:
— Tuberculosis miliar caseificada en pul

mones, ganglios mediástinicos, hígado, bazo y 
riñones.

— Bronco neumonía bilateral
— Hidronefrosis bilateral
— Prostatitis purulenta
— Absceso cerebral
— Calcificación miocárdica idiopática

Discusión
En varios estudios realizados se ha trata

do de explicar la fisiopatología de las calcifi
caciones viscerales ectópicas:

1. El fosfato calcico puede precipitar en 
tejidos de metabolismo lento, con baja produc
ción de C02 y por consiguiente alcalinidad re
lativa y baja solubilidad de calcio; como son zo
nas de antiguo infarto o las cicatrices. A este 
fenómeno se conoce como calcificación “dis
trófica’’ (2,3).

2. Vever en sus estudios no encontró un 
parámetro bioquímico que correlacionara la in
cidencia de calcificación en tejidos blandos con 
la uremia; sin embargo la hiperfosfatemia o 
aumento del producto calcio/fósforo podrían 
ser componentes importantes de esta compli
cación (1).

La uremia, acidosis metabólica y la
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diálisis a largo plazo se asocian a niveles eleva
dos de fosfato que inducen a hiperparatiroi- 
dismo secundario, con movilización de calcio 
proveniente del sistema óseo, el cual se depo
sita en los tejidos blandos como hidroxiapatita 
o más comunmente como complejos amorfos 
(2, 4, 5, 11, 12). Este fenómeno se conoce 
como calcificación “metastásica” .

Hallazgos ultraestructurales revelan como 
puntos iniciales de calcificación a las mitocon- 
drias de las fibras miocárdicas (2 , 6 ).

3. Se ha referido un caso de calcificación 
miocárdica debido a infección neonatal por vi
rus Coxaquie tipo B (7).

4. Se han descrito casos en los cuales la 
calcificación miocárdica no puede explicarse 
por ninguno de estos mecanismos y  que además 
ha tenido niveles de calcio normales; a estos es
tados se ha llamado calcificación “idiopática” 
(2 ).

La calcificación miocárdica puede pasar 
inadvertida clínicamente. En algunos casos, 
con la radiografía simple de tórax, se han ob
servado las mencionadas calcificaciones. En es
tos casos es útil el electrocardiograma ya que 
detecta trastornos de conducción (7).

Con el ecosonograma se puede observar 
aumento de ecogenicidad en las zonas de calci
ficación (8 , 9); mientras que en la gammagrafía 
hay incremento de la captación del contraste 
(Te. 99 MDP) en las mismas (10).

La calcificación de las fibras miocárdicas 
es un fenómeno no raro en la patología. En el 
presente caso en el que hubo grandes y graves 
lesiones renales, un fondo tuberculoso y puru
lencia encefálica y prostética se puede pensar 
en que:

1. Las calcificaciones no son distróficas 
puesto que no se instalaron sobre zonas de an
tiguo infarto o de cicatrización.

2. Tampoco son calcificaciones metastá- 
sicas en cuanto que son exclusivamente mio
cárdicas, sin otros compromisos viscerales.

3. El presente caso es compatible por 
lo mismo a una calcificación “idopática” de las 
fibras miocárdicas.
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r e s u m e n
En 25 sujetos fértiles, se efectuó un estudio estadístico de los parámetros dél espermato

biograma y se otorgó uiía calificación para cada uno de ellos. Se propone una tabla de valoración 
del semen que pretende interpretar el grado de fertilidad de un individuo. (Revista de la Facultad

de Ciencias Médicas, 9: 89,1984).

Desde la primera observación de los esper
matozoides por von Leeuwenhoeck en 1619, 
hasta la realización de los estudios anatómicos 
exhaustivos comparativos del esperma en nu
merosas especies, incluyendo el hombre, hecha 
por Retzius a finales del siglo 19, y la estan
darización del semen normal efectuada por 
Freund y Peterson a comienzos de la década 
de los 50 en el presente siglo, muchas discu
siones han habido en torno a las cifras norma
les de los parámetros del espermatobiograma 
(1).

Nosotros nos propusimos crear una tabla 
de calificaciones del esperma, para obtener un 
índice de fertilidad que permita al urólogo o 
al médico de otras especialidades, pronosticar 
con bastante certeza, el futuro de la fertilidad 
de su paciente.

Material y nvétodos

Se tomaron al azar 25 pacientes jóvenes 
fértiles, pertenecientes a la Policía Civil Nacio
nal, y se investigaron los hábitos (alcohol, ta
baco), antecedentes de enfermedades vené
reas y de infecciones urinarias, antecedentes 
de criptorquidia y /o  de varicocele, y otras.

Un examen físico minucioso fue reali
zado en cada uno de los pacientes y, én éste 
se incluyó la medición de los diámetros tes- 
ticulares.

En todos los individuos estudiados, se 
solicitaron los siguientes exámenes: biometría 
hemática con eritrosedimentación; dosificacio
nes séricas de urea, creatinina, ácido úrico y glu
cosa ; elemental y  microscópico de orina y  urocul- 
tivo. El espermatobiograma fue solicitado man
teniendo una abstinencia previa de 5 días y 
sin recibir medicación alguna. La muestra 
fue obtenida por masturbación, y el examen 
—siempre efectuado por el mismo laborato- 
rista—, fue iniciado dentro de los primeros 
sesenta minutos de obtenida.

Se tomaron seis parámetros del esperma
tobiograma: 1) Porcentaje de normalidad, 2) 
Porcentaje de movilidad traslatoria en la prime
ra hora, 3) Ph, 4) Número de espermatozoides 
por cc., 5) Porcentaje de espermatozoides muer
tos, y 6 ) Volumen de la muestra. De cada uno 
de ellos se obtuvo el valor medio y la desvia
ción standar.

A excepción del parámetro Número de 
espermatozoides por cc., con los restantes sé 
realizó una escala de valores de 0 a 10 , que se 
obtuvo utilizando el valor medio y la desvia
ción standar; p. ej.:
Porcentaje de espermatozoides muertos: >
Valor medio = 2 9 .6 ,Desviación Standar f= 5.092

Valor medio (V.M.) +  Desviación standar
(D.S.) =  Valor superior
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29.6 +  5.092 
V.M. — D.S. =  Valor inferior 

2 9 . 6 -  5.092 = 2 4 .6

=  34.6

La diferencia entre el valor superior y 
el valor inferior, dividida para 10, origina el 
intervalo, así (2):

Valor superior -  Valor inferior 
10

Intervalo

34.6 - 2 4 .6  
10 =  1

Entonces la calificación de 0 a 10, se ha
rá en base al intervalo; así, en el ejemplo que 
estamos analizando, el valor superior que es de
34.6 corresponderá a 0 , porque se trata de es
permatozoides muertos. Si disminuimos cada 
vez en uno, que es el intervalo, iremos obte
niendo cifras de 33.6, que corresponderá a 1 
de calificación; 32.6, a 2; 31.6, a 3, etc., de tal 
manera hasta llegar al mínimo porcentaje de 
espermatozoides muertos (Valor inferior), que 
será el que más puntaje tenga (10) . Con el 
parámetro Número de espermatozoides por cc., 
no se realizó este procedimiento, sino que arti
ficialmente sé dio el valor de 0 a los 50*000.000, 
y por cada 10 millones, se añadió 1 de califi
cación, hasta llegar a 150 millones o más, que 
fueron calificados con 10 .

Resultados

Edad.— los individuos estudiados fluc
tuaron entre los 26 y 46 años, con un prome
dio de 30.6 años de edad.

Número de h ijos— Varió entre 1 a 7. 
El primer hijo nació entre 9 meses y 2 años 
después del matrimonio.

individuos con historia de blenorragia (16 o /o) 
y 10 refirieron infecciones urinarias (40 o /o ).

Examen físico — Se encontró prepucio 
redundante en 6 pacientes (24 o /o ); esper- 
matocele en 1 (4 o/o); y  estenosis del meato 
en 1 (4 o/o). Las dimensiones de los diáme
tros testiculares oscilaron, para el testículo  
derecho, entre 3.4 y 5.5. • cm. en el diámetro 
longitudinal, por 1.8 hasta 3 cm. en el diá
metro transversal. Para el testículo izquierdo, 
de 4.3 a 5 cm. para el diámetro longitudinal, 
por 2.5 a 3 cm. para el diámetro transversal.

Laboratorio.-
alteradas.

No se encontraron cifras

Espermatobiograma.— Se obtuvieron los 
siguientes resultados de los parámetros estu
diados:

a) Ph.— Valores entre 6.8 a 8.9, con un 
promedio general de 8.04.

b) Volumen.— Osciló entre 1.6 a 7.8 mi., 
con un promedio de 2.53 mi.

c) Número de espermatozoides por cc.— 
La cuenta mínima fue de 50 millones y  la má
xima de 545 millones, con ún promedio de 203 
millones.

d) Porcentaje de espermatozoides norma
les.— Los resultados se sintetizan en la tabla 1.

Tabla 1 . Porcentaje de espermatozoides muer
tos

Espermatozoides No. de ptes. o /o  Frecuencia 
normales (o /o)

90 ■ 3 12
Hábitos — 18 sujetos refirieron consu 80 8 32

mo de alcohol y tabaco en forma moderada 70 10 40
(72 o /o ), 5 eran no fumadores y abstemios 60 1 4
(20 o /o ), y 2 fumaban pero no ingerían licor 50 2 8
(8 o /o). 40 1 V. 4

Antecedentes patológicos— Hubo 4
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e) Porcentaje de movilidad traslatoria en la 
primera hora.— Se resumen en la tabla 2.

Tabla 2. Porcentaje de movilidad traslatoria 
a la primera hora.

Movilidad traslatoria No. de ptes. 
en la la . hora (0 /0 )

0/0
Frecuencia

80 5 20
70 4 16
60 3 12
50 5 20
40 4 16
30 4 16

f) Porcentaje de espermatozoides muertos — 
Se reducen en la tabla 3.

Tabla 3 . Porcentaje de espermatozoides muer
tos.

Espermatozoides 
muertos (0/0 )

No. de ptes. 0/0 Frecuencia

60 1 4
50 3 12
40 6 24
30 4 16
20 6 24
10 5 20

g) Test de la fructosa.— Fue positivo en los 
35 individuos estudiados (lOOo/o)

Una vez obtenidos los resultados de los 
diversos parámetros estudiados, procedimos a 
hacer una valoración cuantitativa de 0 a 10, de 
acuerdo a las normas estadísticas explicadas 
anteriormente, así:

a) Para el Ph,

7.202 . . .  . . .  . . . . . . . Opuntos,
7.385 .................................................  1 punto%
7.568 ..............................................  2 puntos.
7.750  ............................................ 3 puntos.

7.933
8.116
8.299
8.482
8.664
8.847
9.030

b) Para el volumen,

2.016 cc. 
2.330 cc. 
2.650 cc. 
2.960 cc. 
3.270 cc. 
3.590 cc. 
3.910 cc. 
4.220 cc. 
4.530 cc. 
4.850 cc. 
5.16o cc.

. 4 puntos. 

. 5 puntos.
6 puntos.
7 puntos.
8 puntos. 

. 9 puntos. 
10 puntos.

. 0 puntos.
1 punto. 

. 2 puntos. 

. 3 puntos. 
, 4  puntos. 
. 5 puntos. 
. 6 puntos. 
. 7 puntos. 
. 8 puntos. 
. 9 puntos. 
10 puntos.

c) Para el número de espermatozoides por cc.,

50 m illones/  cc. . . .  ... . . . . . Opuntos. 
60 millones / cc. . . . , . . .  . . .  1 punto.
70 millones /  c c . .................  . . .  2 puntos.
80 millones /  cc................. • • • • 3 puntos.
90 m illones/ cc. . . . . . . . . . .  4  puntos.
100 millones /cc.. . . . . .  . . . . 5 puntos.
110 millones /  cc. . . . . .... . . . 6 puntos.
120 millones /  cC. . . . . . . . .  . 7 puntos.
130 millones /  cc.  ..........   . . 8 puntos.
140 millones I cc .......................  9 puntos.
150 millones /  c c . . . .  . . . . . .10 puntos.

d) Para el porcentaje de espermatozoides 
normales,

68.21 0/0   ...........  O puntos.
69.08 0/0  . . .... . . . .  .1  punto.
69.95 0/0 . . . . .  . . . .  . 2 puntos.
70.82 0/0   ............................ 3 puntos.
71.69 0 / 0 ....................................... 4 puntos.
72. 05 0 / 0 ........................................5 puntos.
73.42 0 / 0 ....................................... 6 puntos.
74.29 0 / 0 ....................................... 7 puntos.
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Tabla 4 .— Valores obtenidos en cada paciente, de acuerdo a las calificaciones de los distintos pará
metros del espermatobiograma.

No. Pte. Ph Volumen No. esper
matozoi
des i /ce.

o /o  esper
matozoi
des nor
males

o/o  movili
dad

o/o  esper
matozoi
des muer
tos

Total (Indi
ce de Ferti- 
d ad )./60

1 7 3 6 10 10 10 46

2 3 7 4 3 0 4 21

3 7 0 10 4 0 4 25

4 1 0 10 0 9 10 30

5 10 6 10 0 0 31
6 5 10 5 10 10 10 50

7 8 5 10 10 10 10 53

8 8 10 10 10 10 10 58

9 7 3 0 3 10 0 23

10 5 10 10 3 9 4 41

11 5 4 10 10 0 0 29

12 8 7 10 0 0 0 25

13 0 o 10 3 0 0 13

14 7 1 10 10 0 0 28

15 1 4 10 10 9 4 38

16 2 10 10 3 0 0 25

17 8 5 10 10 0 0 33

18 9 4 1 0 0 10 24

19 5 '2 10 3 10 10 40

20 2 5 9 3 0 10 29

21 3 0 1 3 10 10 27

22 5 7 10 10 10 10 52
23 3 6 5 0 0 0 14
24 9 1 3 3 0 0 16

25 7 0 4 10 10 10 41
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75.16 o / o ...................................... 8 puntos-
76.03 o /o ..................................... 9 punto?
76.90 o / o ............................. . 10 puntos.

e) Para el porcentaje de movilidad,

50.09 o / o ........................................0 puntos,
51.23 o / o .....................................  1 punto.
52.37 o / o ........................................ 2 puntos.
53.51 o / o .........................................3 puntos.
54.65 o /o  .  ..................................4 puntos.
55.80 o / o .........................................5 puntos.
56.94 o / o ...................  6 puntos.
58.08 o / o .............. 7 puntos.
59.22 o /o  .  ...............................8 puntos.
60.36 o / o ................. 9 puntos.
61.50 o / o ..................................... 10 puntos.

f) Para el porcentaje de espermatozoides 
muertos,

34.6 o /o
33.6 o /o
32.6 o /o
31.6 o /o
30.6 o /o
29.6 o /o
28.6 o /o  
27„6 o/o
26.5 o /o
25.6 o /o
24.6 o /o

Con estas tablas de calificaciones, procedi
mos a sumar los valores obtenidos en los pará
metros del espermatobiograma de cada sujeto 
en estudio. Dichos valores se resumen en la ta
bla 4.

La suma de las calificaciones de los 6 
parámetros del espermatobiograma, determina 
una evaluación sobre 60 puntos, que consti
tuye el índice de fertilidad.
Conclusiones

Una interpretación de valores del 
índice de fertilidad, puede ser:

a) De 30 a 60 =  Fertilidad segura;
b) De 10 a 30 =  Fertilidad probable; y

c) Menos de 10 =  Infertilidad.
Sin embargo, esta tabla interpretativa de 

valores, debe ser corroborada con el estudio 
comparativo de pacientes infértiles, para avalar 
los resultados obtenidos.

En el proceso de valoración de la ferti
lidad de un paciente, debe efectuarse una his
toria clínica en forma cuidadosa, tendiente á 
encontrar cualquier alteración que determine 
la ausencia de fertilidad.

Los exámenes a solicitarse deben ser los 
generales para determinar alteraciones infeccio
sas y/o metabólicas, los hormonales, y el esper
matobiograma, que es el examen fundamental. 
Este último, debe ser efectuado previa absti
nencia sexual de 5 días y el paciente no encon
trarse bajo ningún tipo de medicación. La 
muestra debe ser obtenida por masturbación, 
y el examen de la misma se hará dentro de ' 
los 60 minutos de emitida.

El número de espermatozoides m íni
mo encontrado fue de 50 millones y el 70 o/o  
de los sujetos estudiados (15), tijvo cuentas 
superiores a los 100 millones.

Alrededor del 50 o/o de los pacientes 
tuvo buena movilidad de espermatozoides y 
normalidad de los mismos.

Los parámetros de número, normali
dad, movilidad y porcentaje de espermato
zoides muertos, parecen ser los fundamenta
les para una correcta valoración del índice de 
fertilidad de nuestros pacientes.
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RESUMEN
La frecuencia, intensidad y las manifestaciones clínicas en los focos endémicos de la enfer

medad en la Provincia de Esmeraldas, Ecuador, fueron evaluados en las dos razas étnicas (Morenos 
y Chachilla — una tribu indígena). La incidencia de la infección y la intensidad de la enfermedad 
observada en ambas razas se relacionó directamente con la frecuencia del contacto hombre—vec
tor, y no con factores raciales. Ambas razas mostraron la misma incidencia de positividad para la 
infección en las áreas hipoendémica e hiperendémica. Los hombres, de ambas razas, mostraron 
una incidencia más aguda a la infección (positividad), que las mujeres. En los Chachilla, se encon
tró una densidad de microfilarias más alta que en los Morenos en ambas áreas de endemicidad. 
Algunas manifestaciones clínicas de la enfermedad, análogas a la presentación africana se observa
ron solamente en los Morenos. No se presentó ninguna participación linfática o cicatriz hipertrófi
ca en los Chachilla, lo que nos sugeriría que en los Morenos habría una predisposición genética 
a las complicaciones linfáticas en las infecciones producidas por microfilarias. (Revista de la Fa-

rio occidental. Con la excepción de la linfade
nitis circunscrita a ios caucásicos, no se encon
tró las complicaciones linfáticas (6 ). La com po
sición étnica de los focos endémicos de la on- 
cocercosis en la Provincia de Esmeraldas con
siste en dos razas; una tribu indígena caucásica, 
que posiblemente desciende de razas originales 
mongólicas, y las africanas que llegaron a Amé
rica Latina en el siglo 16; Morenos traídos co
mo esclavos. Se realizó un estudio para evaluar 
las diferencias en la frecuencia y las caracterís
ticas clínicas de la enfermedad entre las dos 
razas y para determinar si habría algunas 
características de oncocercosis en el Ecuador

F u en te  original. Traducción con  perm iso  de: Transactions o f  th e  R o ya l S o c ie ty  o f  T ro p ica l M edicine  
and H ygiene Vol. 78, pps. 86—90, 1984.

cuitad de Ciencias Médicas, 9: 95 ,1984).

Se ha afirmado que los factores raciales 
son importantes en las características variables 
de la oncocercosis, de acuerdo a la situación 
geográfica. En algunos grupos étnicos de Africa, 
en los cuales se encontró la condición de diáte
sis fibroblástica, eran más propensos a desarro
llar queloides y liquenificación de la piel (7). 
Esos mismos grupos tenían una frecuencia más 
baja de dermatitis exógena que los grupos 
caucásicos de América Central. Linfadenopa- 
tías, inguinales y crurales, ingle colgante y ele
fantiasis, características encontradas frecuente
mente en los Morenos Africanos, no se encon
traron en los caucásicos infectados del hemisfe
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que podrían atribuirse a los factores raciales.
Este estudio fue basado en los datos ob

tenidos durante el estudio epidemiológico 
realizado entre noviembre de 1980 y diciem
bre de 1982 (4).

Materiales y métodos
Todos los habitantes positivos para mi- 

crofilarias en los once focos endémicos de on
cocercosis de la provincia de Esmeraldas fueron 
considerados en esta evaluación (3). Las carac
terísticas etnográficas de los Chachilla y More
nos que viven en esta área ya han sido descritas 
previamente (1, 2). Todos los datos usados en 
esta evaluación fueron obtenidos del estudio 
general epidemiológico. Estadísticas estándares 
fueron calculadas y analizadas por computador.

Resultados
Incidencia de la infección

3.191 Chachilla y 4 .640 Morenos fueron 
examinados en los 11 focos de la Provincia de 
Esmeraldas. De ellos, 1.260 (39.5 por ciento) 
Chachilla y 976 (21.0 por ciento) Morenos 
fueron positivos para microfilarias de Oncho- 
cerca volvulus, ya sea por la biopsiá de la piel 
o la prueba de Mazzotti (Tabla 1). De los in
fectados de ambas razas, el 51.6 por ciento 
eran hombres y 48.4 por ciento eran mujeres. 
Los hombres Chachi mostraron una incidencia 
más alta de infección (44.1 por ciento), mien
tras que las mujeres Chachi mostraron una in
cidencia de 34.5 por ciento; la incidencia en 
los hombres Morenos era 25.5 por ciento y en 
las mujeres Morenas 16.4 por ciento.

Distribución de acuerdo a la edad y  sexo de 
la infección

En todas las edades la incidencia de in
fección en los Chachilla fue más alta que en 
los Morenos (Figura 1). La incidencia positiva 
para microfilarias en ambas razas aumentó 
con la edad. En los Chachilla la incidencia máxi
ma de la infección ocurrió entre los que tenían 
60 años de edad o más (80.6 por ciento), mien
tras que con los Morenos la incidencia más alta

se encontró entre los 45 — 49 años de edad 
(53.4 por ciento). La incidencia de la infección 
en los hombres aumentó en ambas razas, con el 
pico máximo en los Chachilla ocurriendo entre 
los que tenían 40 — 45 años de edad y en los 
Morenos entre los que tenían 45 — 49 años de 
edad (Figura 2). En las mujeres de ambas ra
zas, había un aumento gradual de la incidencia 
con la edad, siendo la máxima incidencia entre 
las que tenían 60 años o más de edad. Los hom
bres Chachi mostraron una incidencia de infec
ción más alta que las mujeres Chachi en todas 
las edades menores de 45 años de edad; después 
de los 45 años de edad, se encontró una inci
dencia de infección más alta en las mujeres. 
Entre los hombres Morenos se encontró una in
cidencia más alta y aguda que entre las muje
res, sin tomar en cuenta la edad.

Distribución de densidad de las microfilarias 
en la piel de acuerdo a la edad y  sexo

Los Chachilla mostraron una densidad 
de microfilarias más alta que los Morenos 
(20.7 mf/mg comparado con 13.6 mf/mg; 
P < 0 .0 2 5 ) . La intensidad de la infección au

mentó en ambas razas durante las primeras cua
tro décadas de la vida (Figura 3). La densidad 
máxima de las microfilarias se encontró en los 
Chachilla entre las edades de 45 —49 años de 
edad, y en los que tenían más de 60 años de 
edad (41.5 mf/mg y 40.3 mf/mg respectiva
mente). La densidad máxima entre los More
nos se presentó entre los que tenían 4 0 —45 
años de edad (31.4 mf/mg).

Entre los Chachilla, las densidades máxi
mas ocurrieron en la adolescencia, entre los 
hombres, mientras que en las mujeres ocurrió 
entre las que tenían 60 años o más de edad 
(Figura 4). La densidad máxima (48.0 mf/mg) 
en los Morenos, se reflejó solamente entre los 
hombres. Las mujeres Morenas, tenían una 
densidad de microfilarias baja durante todas 
las edades, ocurriendo la máxima entre las que 
tenían 30—35 y 55—59 años de edad (18.2 
mf/mg y 18.5 mf/mg respectivamente).
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Tabla 1.— Incidencia de la infección entre los Chachilla y  Morenos en la Provincia de 
Esmeraldas.

CHACHILLA MORENOS

Total Hombre Mujer Total Hombre Mujer

Todos focos endémicos

No. Examinado > 3191 1658 1533 4640 2371 2269
No. Positivo 1260 731 529 976 605 371
o/o  Positivo 39.4 44.1 34.5 21.0 25.5 16.4

Area Iliperendémica

No. Examinado 1569 832 737 586 312 274
No. Positivo 1003 571 432 365 203 160
o/o  Positivo 63.9 68.6 58.6 62.3 65.1 58.4

Area Hipoendémica

No. Examinado 1622 826 796 4054 2059 1995
No. Positivo 257 159 97 613 402 211
o /o  Positivo 15.8 19.2 12.2 15.1 19.5 10.6
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Figura 1 Distribución de acuerdo a la edad y  raza de los casos positivos para microfilarias 
entre los Chachilla y  Morenos en la Provincia de Esmeraldas. Chachilla se representa 
con la línea continua ( j  y  los Morenos con la línea cortada (- - - )
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Tabla 2 . Distribución de acuerdo a la edad y  sexo de los Chachilla y  Morenos positivos 
para microfilarias en el área hiperendémica e hipoendémica en la Provincia de 
Esmeraldas.

HIPERENDEMICA HIPOENDEMICA

Chachi Moreno Chachi Moreno

Edad : “

Hombre Mujer Hombre Mujer Hombre Mujer Hombre Muje

0 - 4 2:1 2.5 " 0.0 0.0 0.0 0.6 0.0 0.0

5 - 9 51.4 35.7 42.3 35.6 5.3 4.0 3.7 3.2

1 0 -1 4 - 87.1 58.0 74.5 70.5 13.4 9.4 14.9 8.8
1 5 -1 9 85.7 74.2 90.2 68.6 24.8 20.5 27.6 10.9

2 0 -2 4 85.2 82.9 93.1 66.7 20.9 18.1 31.9 14.4
2 5 -2 9 98.4 83.0 80.0 78.6 33.8 28.9 43.2 19.5
3 0 -3 4 97.4 100.0 100.0 92.3 33.3 17.2 43.8 20.3
35—39 100.0 92.3 100.0 80.0 31.6 23.1 46.6 26 .4
4 0 - 4 4 95.3 100.0 94.1 100 0 53.3 22.2 56.1 22.5

4 5 -4 9 96.7 100.0 100.0 100.0 30.6 14.3 57.4 26.5

5 0 -5 4 94.7 92.9 77.8 100.0 52.2 53.8 35.3 28.9

5 5 -5 9 100.0 100.0 100.0 100.0 23.1 0.0 43.4 11.5

6 0 - 96.2 83.3 100.0 100.0 36.8 64.7 45.8 32.7
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Figura 2 .— Distribución de acuerdó a la edad y  sexo de los casos positivos para microfilarias 
entre los Chachilla y  Morenos en la Provincia de Esmeraldas. La línea continua 
(—— ) representa los Chachi y  la línea cortada (— ) los Morenos.
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Comparación de las Areas Hipoendémica e 
Hiperendémica

La población residencial del área hiperen
démica constituyó el 49.2 por ciento de todos 
los Chachilla examinados y el 12.6 por ciento 
de todos los Morenos examinados (3). En am
bas razas se mostró una incidencia de la infec
ción muy similar; Chachilla, 63.9 por ciento 
y Morenos, 62.3 por ciento (P<C0.40; Tabla 4). 
El 60.5 por ciento de los pacientes examinados 
eran hombres y 39.5 por ciento eran mujeres. 
La incidencia de la infección para los hombres, 
Chachi y Morenos (68.6 por ciento y 65.1 
por ciento respectivamente) fue más alta que en 
las mujeres de cualquier raza (Chachi, 58.6 por 
ciento y Morenos 58.4 por ciento; P <  0.025). 
La incidencia positiva para microfilarias aumen
tó con la edad, independientemente de la raza 
o edad durante los primeros 25—29 años dé 
edad, llegando a un nivel de incidencia relati
vamente alto entre las edades de 30—60 años 
(Tabla 2). Los Chachilla mostraron una densi
dad promedio de microfilarias más alta (2,9.1 
mf/mg) que los Morenos (20.8 mf/mg; P<í).05). 
Los hombres Chachi tenían una intensidad de 
infección más alta (33.1 mf/mg), seguido por 
los hombres Morenos (25.7 mf/mg), las muje
res Chachi (25.1 mf/mg) y las mujeres Morenas 
(15.9 m f/ mg). La densidad promedio de micro
filarias de ambas razas aumentó con la edad, pe
ro con un patrón de distribución diferente 
para cada sexo (Tabla 3).

En las áreas hipoendémicas la población 
residencial consistió en el 87.4 por ciento de 
todos los Morenos examinados para microfila
rias y 50.8 por ciento de los Chachilla exami
nados. La incidencia de la infección en ambas 
razas otra vez fue similar: 15.8 por ciento 
para los Chachilla y 15.1 por ciento para los 
Morenos (P<1).25). La densidad promedio de 
microfilarias para los Chachilla era 14.6 mf/mg 
comparado con 7.0 mf/mg para los Morenos 
(P<1).002). Los hombres, Morenos y Chachi, 
mostraron una incidencia de la infección más 
alta (19.5 por ciento y 19.2 por ciento respec
tivamente). En las mujeres Chachi (12.2 por 
ciento) y  Morenos (10.6 por ciento) se encontró

una incidencia de la infección más baja (Tabla 1). 
La mujeres Chachi tenían una densidad prome
dio de microfilarias más alta (15.9 mf/mg), se
guido por los hombres Chachi (13.4 mf/mg), los 
hombres Morenos (7.2 mf/mg) y las mujeres 
Morenas (7.1 mf/mg) (Tabla 3). No había un 
aumento general de la intensidad con las eda
des y cada sexo mostró un patrón de distribu
ción distinta.

Nodulos
Los nodulos oncocercóticos, palpables, 

aparecieron con una incidencia muy similar en 
las poblaciones Chachi (26.9 por ciento) y Mo
rena (24.9 por ciento) <P< 0.25). Los hombres, 
Morenos y Chachi, mostraron una incidencia 
más alta de nodulos (29.2 por ciento y 28.0  
por ciento respectivamente), que las mujeres 
Chachi (25.5 por ciento) o Morenas (18.0 
por ciento). Comparando con los Morenos, 
los Chanchilla tenían una proporción más alta 
de nodulos en la región de la cabeza (16.5 
por ciento contra 11.26 por ciento; P<0.02), 
lumbar (11.8 por ciento contra 6.8 por cien
to; P <  0.03) y la cresta ilíaca (45.6 por ciento 
contra 37.7 por ciento; P <  0.02). La inciden
cia de los nodulos más alta en los Morenos ocu
rrió en las áreas torácica lateral (30.5 por cien
to contra 12.8 por ciento para los Chachilla, 
P <  0.004) y sacracoccigea (8.9 por ciento con
tra 5.7 por ciento; P<C0.02; Tabla 4). Las mu
jeres Morenas tenían una alta incidencia de 
nodulos en los brazos (7.5 por ciento) !y abdo
men (3.0 por ciento). Las mujeres en ambas 
razas mostraron una incidencia más alta de los 
nodulos en la región de la cresta ilíaca que los 
hombres, mientras que los hombres mostraron 
una incidencia más alta de los nodulos de la re
gión sacracoccigea.

Manifestaciones clínicas
No había ninguna diferencia en la pre

sentación clínica de la enfermedad entre las 
dos razas en las áreas hipoendémicas. Al Con
trario, las manifestaciones de prurito, erup
ciones máculo—papulosas y  queratitis se rela
cionaron directamente a la intensidad en la in-
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Tabla 3 Distribución de acuerdo a la edad , sexo y  promedio geométrico de la densidad de
las microfilarias en biopsias de la piel positivas en los Chachilla y  Morenos de las 
áreas hiperendémica e hipoendémica de la Provincia de Esmeraldas.

HIPERENDEMICA HIPOENDEMICA

Edad
Chachi Moreno Chachi Moreno

Hombre Mujer Hombre Mujer Hombre Mujer Hombre Mujer

0 - 4 5.7 1.0 1.0 5.6 1.0 1.0 1.0 3.0

5 - 9 15.7 8.3 9.4 7.8 3.9 4.0 9.4 6.1

1 0 -1 4 26.6 8.9 10.8 10.5 8.7 20.8 1.6 4.4

1 5 -1 9 12.1 12.9 12.0 10.4 11.7 6.3 2.9 5.8

2 0 -2 4 26.9 15.9 22.2 10.0 8.5 16.6 15.9 9.8

25—29 30.5 26.8 23.9 13.8 11.6 15.1 11.1 \  6.4

3 0 -3 4 36.2 23.7 20.9 18.2 11.9 14.5 1.9 18.2

3 5 -3 9 42.6 32.0 29.1 13.5 12.1 5.3 9.2 9.6

4 0 - 4 4 43.7 23.3 111.4 14.0 27.1 21.7 3.6 3.6

4 5 -4 9 83.2 58.7 30.1 21.7 25.9 13.6 10.3 7.0

5 0 -5 4 56.2 44.4 29.5 17.8 38.2 10.8 3.5 10.7

5 5 -5 9 20.8 34.1 4.8 35.5 1.5 12.5 1.0 1.4

60 - 39.1 36.5 29.3 27.3 11.7 64.3 18.2 6.0
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Figura 3 . -  Distribución de acuerdo a la edad y promedio geométrico de la densidad de las micro- 
filarías en biopsias de la piel positivas en los Chachilla y  Morenos, en la Provincia de
Esmeraldas. Los Chachilla representados por la línea continua ( ------) y  los Morenos
por la línea cortada (---)
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Tabla 4 . -  Distribución de los nodulos oncocercóticos en los Chachilla y  Morenos en la 
Provincia de Esmeraldas.

Región CHACHI (o/o) MORENO (o/o)

Anatómica Hombre Mujer Hombre Mujer

Cabeza 15.2 17.8 9.0 13.4

Escapuíar 4.8 3.0 0.6 0.0

Brazo 2.0 0.7 1.7 7.5

Torácica Lat. 12.3 13.3 28.2 32.8

Abdomen 0.5 0.0 0.0 3.0

Lumbar 14,7 8.9 6.8 0.0

Cresta Iliaca 40.2 51.1 35.0 40.3

Sacrococcigea 8.3 3.0 14.7 3.0

Muslo 2.0 1.5 3.4 0.0

Pierna 0.0 0.7 0.6 0.0
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Figura 4 . -  Distribución de acuerdo a la edad, sexo y  promedio geográfico de la densidad de las 
microfilarias en biopsias de la piel positivos en los Chachilla y  Morenos en la Provin
cia de Esmeraldas. La línea continua (-------) representa los Chachi y  la línea cortada
(---)  los Morenos.
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fección de microfilarias. Sin embargo, un pa
trón clínico distinto se desarrolló en el área 
hiperendémica, mostrando la evidencia clínica, 
de una infección progresiva de largo plazo, co
mo linfadenopatías inguinales y crurales, ingle 
colgante, elefantiasis* hidrocele, hernia inguinal, 
despigmentación y cicatriz hipertrófica que 
ocurrió exclusivamente entre los Morenos (4). 
Entre los Chachilla, una dermatitis de las áreas 
del cuerpo expuestas se notó con mucha fre
cuencia. Sin embargo, la despigmentación ma
cular y atrofia de la piel se encontró con la 
misma frecuencia entre las dos razas.

Discusión
La característica única del foco onco- 

cercótico en la Provincia de Esmeraldas es una 
interacción socio—geográfica de los dos grupos 
étnicos, los Cháchilla y Morenos. La yuxtapo
sición de éstos dos grupos étnicos dentro de un 
foco efectivo de la enfermedad ha sido un 
factor definitivo en la distribución geográfica 
de ésta (4). Un habitat común además presen
ta una oportunidad interesante para compa
rar las manifestaciones de la enfermedad en 
las dos razas ségún el factor racial involucra
do.

Dentro de la misma área endémica, la 
prevalencia de la infección y la intensidad de 
la enfermedad se encontró relacionada directa
mente a la frecuencia del contacto hom bre- 
vector, y no a los factores raciales. Cada raza 
llegó a tener la misma incidencia de la infec
ción relativa a la endemicidad del área en la cual 
vivían. En los hombres sé presentó una inciden
cia de la infección más aguda. Esto no es sor
prendente en vista de la exposición constante 
que tenían los hombres en los sitios de transmi-; 
sión, mientras cazan, pescan, sacan madera del 
interior, etc. La distribución de la densidad 
promedio de las microfilarias para ambas razas 
estaban similares en las áreas hipoendémica e 
hiperendémica, manifestándose sin embargo 
una densidad más alta en los Chachilla. Esto 
podría ser atribuido al hecho de que lá mayo
ría de los Chachilla infectados vivían en el área 
hiperendémica y entonces registraron una alta

incidencia de la enfermedad y densidad de las 
microfilarias. Es interesante afirmar que los 
hombres Chachi mostraron una densidad más 
alta de microfilarias en el área hiperendémica, 
mientras que las mujeres Chachi evidenciaban 
la densidad máxima en las áreas hipoendémi- 
cas. La densidad promedio observada en las 
mujeres Chachi fue debida a la densidad de 
microfilarias en las mujeres de edad madura 
quienes antes habían vivido en el área hiperen
démica (3).

Aunque ambos grupos étnicos mostraron 
la misma incidencia de nodulos oncocercóticos, 
un patrón distinto de la distribución nodular 
se observó en cada grupo. Los nodulos ocurrie
ron con más frecuencia en las regiones lumbar 
y cresta ilíaca en los Chachilla, mientras que en 
los Morenos los nodulos en las regiones tóraco 
lateral y sacracoccígea fueron más prevalentes. 
En medio de los jóvenes, los nodulos en la ca
beza fueron más prevalentes entre los Chachilla. 
La variación en la distribución de los nodulos 
es problablemente debido a los distintos modos 
de vestirse en las dos razas, generalmente 
permitiendo al vector accesibilidad a las áreas 
corporales diferentes en cada raza.

La característica más prominente de este 
estudio es la descripción de las manifestaciones 
clínicas de la enfermedad. Todas las caracterís
ticas clínicas de la oncocercosis en el Ecuador 
que son similares a la forma africana de la en
fermedad (linfoadenopatías inguinales y cru
rales, ingle colgante, elefantiasis, hidrocele, 
hernia inguinal y despigmentación), se obser
varon exclusivamente entre los Morenos, a pesar 
de que los Chachilla mostraron siempre una 
densidad más alta de las microfilarias. No había 
compromiso linfático, de cualquier tipo, en los 
Chachilla. El hecho podría sugerir que hay un 
factor genético relacionado al sistema linfático 
en los Morenos que predisponga a la raza al 
compromiso linfático en infecciones de micro
filarias. Esto podría explicar el hecho de qué 
hasta ahora no ha sido reportado compromiso 
linfático en los Caucásicos en focos oncocer
cóticos en el hemisferio occidental. Las cica-
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trices hipertróficas, también solamente vistas 
en los Morenos, probablemente son debidas a 
la misma diátesis fibroblástica descrita en otros 
grupos del mismo origen africano (7).
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RESUMEN
Se revisa la incidencia de masas congénitas de cuello en pacientes que asisten al Hospital Baca 

Ortiz durante los últimos cuatro años. De los 40 casos dé tumores congénitos de cuello, el linfan- 
gioma ocupa la mitad de esta serie, seguido por el quiste de tirogloso (25o/o). Se discute la em
briología y anatomía de la zona, así como las características de cada una de las masas encontra
das. (Revista de la Facultad de Ciencias Médicas, 9:

Las masas congénitas del cuello son poco 
frecuentes pero su diagnóstico y manejo 
adecuados son indispensables para evitar recidi
vas y no lamentar lesiones vasculares y nervio
sas de importancia.

El tratamiento es variable, desde la simple 
observación hasta la extirpación quirúrgica 
completa, por lo Cual es necesaria la familiari- 
zación con la embriología y anatomía de la 
zona.

Pacientes y métodos
El movimiento quirúrgico del Hospital 

Baca Ortiz de Quito en los últimos 4 años ha 
sido de 9.000 pacientes intervenidos quirúrgi
camente en todas las áreas;,de ellos, apenas el 
1.5 por ciento constituyen masas ubicadas en 
el cuello, es decir, 136 casos. Las 3/4 partes 
de estas masas cervicales son tumores inflama
torios (adenitis, abscesos) y, apenas una cuarta 
parte, corresponde a tumores congénitos de 
cuello.

A propósito de 40 casos de tumores con
génitos de cuello en pacientes que han acudido 
a nuestra consulta de cirugía, hemos hecho una 
revisión de esta patología.

El linfangioma ocupa la mitad de esta se
rie, sea en su forma quística (32 por ciento) o

109,1984).

mixta como hemolinfangioma (17 por ciento). 
El quiste de tirogloso forma la cuarta parte de 
tumores congénitos y la otra cuarta parte está 
constituida por varios tipos de tumores a saber: 
3 quistes dermoides, 2 epidermoides, 3 tumores 
branquiogénicos (1 quiste, una fístula y un re
manente cartilaginoso del esternocleidomasteoi- 
deo) un caso de tortícolis congénita, 2 heman- 
gjomas y 1 adenitis que erróneamente fue consi
derada como quiste del tirogloso en el diagnós
tico preoperatorio.

La mayor parte de los pacientes han sido 
diagnosticados y tratados en la etapa preescolar 
y la mayoría corresponden al sexo femenino en 
proporción de 2 a 1. Como es natural, la mayor 
parte de los pacientes proceden de Quito y de 
provincias de la Sierra.

Resultados
Quiste del tirogloso:

En 13 casos de tirogloso encontramos 11 
quistes y dos fístulas. Los quistes se manifesta
ron como una masa cervical anterior infrahioi- 
dea redonda, lisa, indolora, de diámetro varia
ble entre l y 2 cm, no móvil con la deglución 
y que sube al sacar la lengua. Las fístulas de 
tirogloso se presentaron, la una por infección 
de un quiste y la segunda debido a recidiva de
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un quiste operado en otro servicio. Dos casos 
(no incluidos entre los 11 quistes) correspon
den a adenopatías que no cedieron con trata
miento antibiótico y que fueron consideradas 
preoperatoriamente cómo quistes. Él Hallazgo 
preoperatorio demostró la presencia de adenitis, 
la misma que fue confirmada con estudió histo- 
patológico.

Linfangiomas y  hemangiomas
De los 13 pacientes con linfangiomas, 12 

fueron tratados en un solo tiempo y no se han 
presentado recidivas de tumor. En un caso de 
una niña de 45 días con una enorme masa cervi- 
cotoráxica, de crecimiento rápido y con com
promiso respiratorio y digestivo alto, se realizó 
la cirugía en dos tiempos con una diferencia de 
tres meses.

Tumores branqúiogénicos y  quistes dermoides.
Las más frecuentes son las anomalías del 

segundo arco braquial, sean quistes, fístulas o 
remanentes cartilaginosas del esternocleidomas- 
to ideo; están ilustradas en esta serie por un casó 
de cada tipo. Todos fueron extirpados quirúrgi
camente y no presentaron complicaciones ni 
recidivas.

En 5 casos de quistes dermoides, el resul
tado histopatológico, corroboró el diagnóstico 
preoperatorio y  los resultados postoperatorios 
fueron satisfactorios.

Tortícolis congénita.
Un caso que se presentó como remanen

te cartilaginoso del esternocleidomastoideo fue 
tratado por extirpación quirúrgica, confirma
do el diagnóstico por estudio histopatológico 
y el resultado fue satisfactorio.

Discusión

Quiste y  fístula del tirogloso.

Embriología: En el embrión de 3 mm, la 
glándula tiroides se originará en el tubérculo im
par y descenderá a partir del foramen cecum, 
pasando a través del cuerpo del hioides en for

mación y se ubicará por delante de la tráquea, 
bajo el cartílago cricoides. A llí se divide en dos 
sacos que formarán los lóbulos laterales, unidos 
por el istmo. El lóbulo piramidal nace del borde 
superior del istmo o de la porción adyacente 
del lóbulo lateral, pudiendo extenderse hasta 
el hioides (1).

El conducto tirogloso es el corredor por 
donde desciende la glándula tiroides en forma
ción y su persistencia total o parcial dará origen 
al sinus y quiste de tirogloso (2). Cuando se 
abre a la piel por infección o cirugía incomple
ta, constituye la fístula de tirogloso.

El tiroides lingual se produce pór la 
falta de descenso parcial (30 por ciento) o total 
(70 por ciento) de la glándula tiroides que per
manece en el foramen cecum (3).

Diagnóstico diferencial
El quiste de tirogloso debe diferenciarse 

de la adenitis, adenoma tiroideo, tiroides 
lingual, tiroides ectópica, quistes dermoides de 
la boca y laringocele (4).

El centellograma tiroideo para ubicar 
está glándula en su localización normal o  ectó
pica (5), no debe ser utilizado en niños por el 
alto riesgo de degeneración maligna del tiroides 
aún en dosis bajas (6—2.500 Rads) (2).

El ecograma permite diferenciar los tu
mores sólidos de los quísticos y , además permi
te determinar la localización normal o ectópi
ca del tejido tiroideo (3—6). Con frecuencia 
se describe degeneración maligna del tejido 
tiroideo ectópico formado por células disgené
ticas, razón por la cual todo quiste del tiroglo
so debe ser extirpado completamente aún 
cuando contenga el único tejido tiroideo.

La operación concebida por Schlange 
(1895) y luego difundida por Sistrunk (1920) 
consiste en la extirpación en bloque del quiste 
del tirogloso con la fístula, incluyendo el cuer
po hioides y hasta el foramen cecum (7,8).

En los 11 casos tratados quirúrgicamente 
con esta técnica, no hemos tenido recurrencia, 
la misma que en otras series, varía de 1 al 4 
por ciento.
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Linfangiomas
Es un tumor benigno del sistema linfáti

co, caracterizado por anastomosis de los canales 
linfáticos y espacios quísticos con capacidad de 
extensión infiltrativa a estructuras vecinas, pu- 
diendo producir compresión de vías respirato
rias o digestivas altas.

Clasificación
Linfangioma simple, cavernoso, quístico 

(higroma), mixtos (hemolinfangiomas) (9).
El objetivo del tratamiento quirúrgico 

es la extirpación total del linfangioma median
te la disección completa y cuidadosa, preser
vando la función de los órganos invadidos.

Hemangiómas
Son remanentes de tejido fetal que crecen 

por varios meses con el desarrollo del niño y 
que generalmente, tienen tendencia a la regre
sión entre los 2 a 5 años de edad.

El manejo de los hemangiómas es varia
ble según su tipo así (9):

1. La mancha neonatal sólo requerirá 
observación.

2. En el hemangioma capilar intra- 
dérmico que tiene 3 formas de presentación 
(parche salmón, mancha en vino de Oporto, 
angiomas en araña) se recomienda la extirpa
ción quirúrgica con plastia cutánea. El tatua
je en las manchas en vino de O porto no siem
pre da resultados satisfactorios.

3. El hemangioma juvenil es de tres tipos 
y su tratamiento es variable: en la mancha de 
frambuesa, se requiere únicamente observación. 
En el hemangioma capilar en frambuesa donde 
la observación demuestre crecimiento del tumor 
es necesario ún tratamiento con cortieoides o 
esclerosantes. El tratamiento anterior puede 
también ser utilizado en el hemangioma capilar 
cavernoso, donde además queda la posibilidad 
de realizar extirpación (cuando está localizada 
sobre una superficie ósea).

4. En las fístulas arterio—venosas (he
mangioma arterial, gigantismo hemangiomato- 
so) se puede optar por el m étodo compresivo y 
por la extirpación quirúrgica y plastia cutánea.

5. El angioma cirsoide debe ser trata
do por extirpación quirúrgica y plastia cutá
nea.

Tumores branquiogénicos
Los tumores branquiogénicos son rema

nentes, congénitos dependientes del aparato 
branquial embrionario.

Las lesiones del primer arco y primera 
hendidura branquiales se observan en las re
giones submaxilar y preauricular y están en 
íntima relación con el nervio facial y con la 
carótida; pueden comunicar con la cavidad 
timpánica y la trompa de Eustaquio; están 
asociadas a malformaciones del o íd o , del 
ángulo maxilar y de la mitad de la rama man
dibular del maxilar inferior (10 , 11).

En un estudio retrospectivo realizado en 
la Clínica Mayo, se recolectaron 274 pacientes 
en un período de 21 años. Las 3/4 partes se 
presentaron com o quistes y  1 /4  parte como 
fístulas. El remanente cartilaginoso del ECM 
se presentó sólo en 1 por ciento de casos. Él 
23 por ciento de los pacientes presentaron in
fección de la lesión (3).

Los quistes branquiales se presentan co
mo una masa lateral en el cuello por delante 
de los dos tercios inferiores del borde anterior 
del esterno cleidomastoideo. Contienen liquidó 
mucoide con cristales de colesterol y pueden 
aumentar de tamaño por infección de vías res
piratorias altas. Es necesario hacer el diagnósti
co diferencial con adenitis cervical y absceso 
de un ganglio cervical que son los «que más fre
cuentemente llevan a error de diagnóstico. Ade
más, con tumores quísticos (degeneración quís- 
tica de un carcinoma metastásico a ganglios 
linfáticos, fibroma quístico y quisté del tiro- 
gloso lateralizado) y con tumores sólidos 
(neurofibroma, lipoma, linfoma, tumor de 
cuerpo carotideo, hemangioma) (9). El quiste 
puede abrirse al exterior por medio de un 
trayecto fistuloso externo y por medio de la 
fístula interna, comunica con la fosa amigdalina 

<12>- '
El quiste infectado requiere de punción 

y antibioticoterapia, previos a su extirpación
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quirúrgica. El quiste intacto debe ser extirpado 
junto con el trayecto fistuloso que pasa por la 
bifurcación de la carótida y en relación con los 
nervios hipogloso y glosofaríngeo. La fístula 
del tercer arco branquial pasa por detrás de 
estos elementos anatómicos, antes de descen
der por la hipofaringe y penetrar en la membra
na tirohioidea (13).

El perfecto conocimiento anatómico de la 
región es indispensable para evitar lesiones de 
estructuras nerviosas y vasculares.

Quistes derníoides
Se presentan siempre a lo largo de las lí

neas de fusión embrionaria; ésto es en la línea 
media del cuello (más frecuente) en el piso de 
la boca y lengua y en la región post—auricular. 
Son raros, al calcificarse puede presentarse como 
tumor duro. Son de tres tipos: epidermoides, 
dermoides y teratoides. Hay que diferenciarlos 
con quiste del tirogloso, adenopatía y absceso 
(9). :

Tortícolis congénita
Se presenta como una masa f i

brosa del esternocleidomastoideó que acorta 
el cuello en el lado afectado y rota la cara hacia 
el lado contralateral (9 ). Étio lógicamente se 
considera como una fibrosis muscular produci
da por la posición anormal de la cabeza fetal 
o por una injuria perinatal que producirían 
acortamiento y posición anormal del cuello. 
Hay que diferenciarlos con el neuroblastoma, 
rabdomioma si el tumor es alto ; anomalías de 
la columna cervical, tortícolis ocular y paróxís- 
tica, síndrome de Sandifer (reflujo gastroeso- 
fágico por hernia hiatal con tortícolis espas- 
módica y opistótonos) y con el remanente 
cartilaginoso del ésternocleidomastoideo (1 
caso).

El manejo es conservador con gimnasia 
pasiva precoz durante un año. El tratamiento 
quirúrgico consiste en la resección de la zona 
fibrótica del estérnocleidomastoideo y de la 
vaina aponeurótica del mismo (14).

Conclusiones

1. Los tumores congénitos son de inci
dencia muy baja.

2. Es indispensable hacer el diagnóstico 
diferencial de los tumores congénitos con ma
sa de otra etiología.

3. Es imperativo evitar la irradiación del 
cuello del niño, por el alto riesgo de degenera
ción maligna del tiroides aún con dosis bajas 
(7 rads).

4. La operación de Sistrunk para quiste 
del tirogloso es la más adecuada según los re
sultados observados en todas las series publi
cadas.

5. El tratamiento de elección para el lin- 
fangioma es su extirpación quirúrgica.

6 . El hemangioma tiene un tratamiento 
más conservador aunque él tratamiento quirúr
gico en ocasiones es el más adecuado para cier
tos tipos.

7. Los tumores branquiogenicos (quistes 
y fístulas) deben ser extirpados completamen
te hasta su origen en la fosa amigdalina y en 
la membrana tirohioidea.

8 . Es importante estar familiarizado con 
la anatomía cervical relacionada con esta pa
tología para evitar complicaciones neurológi- 
cas y vasculares.
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RESUMEN
Las modernas técnicas bioquímicas desarrolladas en las ultimas décadas han permitido obte, 

ner el conocimiento concerniente a^a identificación qui:mi.<av:m!ecaiiismo-4esagQÍíEíS  ̂ ffg¿
nomenos fisiológicos de los péptidos gastrointestinales-caracterizados como haíniOjias 4<$h1#»9£ 
digestivo y su relación con el, sistema nerviosp. Las impUcacionrs cUnu&s y  apljc^ioojfs p^tar-j 
bélicas de estos péptidos son el extenso campo de ¿estudio de la endocrinología digéstáva, (Revista 
de la Facultad de Ciencias Médicas, 9:115 ,1984). > ' » ¡

En las dos últimas díbádás ísP^fttíéglifíó^ 
logia digestiva ha logrado sigSffidátivóSlVáñ^gsl 

(g^da^:áfcGOík>eííHÍ6nt0 d^íbs-bóíftpléjék^éeía? 
nismos moleculares que rigfii lá 
enterohormónás ^  de los neiírbpéjptidos: Los 
innumerables péptidos i^ ó lü c r ^ ó sé n ^ líío r t*  
trol y modulación del sistem é nervioso) ^I dÍ¥ 
gestivo, son sintetizádos y librados ff>£iH2eIuV 
las especializadas derivadas de la  ciestaitreiíraíl 
Su mecanismos de; acciónj:difiere híotábléhié^itSs 
entre unos y otros, siendo en ocasiones ihhiBií 
torio, excitatotio o paradójico (1 , 2^13 ,^ $ 3 9 5 .
75),    .̂.... ........ ..... .................. .

Varias han sido las denominaciones con
las que Se les ha descrito a estos pe|>tidbá hor 
monas digestivas, enterohormonas, enteropepti- 
dbsV" éu^éptidos. hó^ffilHíáS1 ga^fóiWééstinales 
<HGIS), ' ’ hormonas |a^^eMéró(>'añcl^li^8 í^ 
(HGEP). hormonas del sistema endoerin6°3ífí£ 
so (1 ,1 5 )  ' ■ ‘

’ ? «La endocrinología* ttigéstiva 1 establece di- 
f§r<éAc‘ias substanciáis cón iéí ’ésqubma de orga
nización y control que posee el sistema endo- 
CTirib b á sico f "1’f 1 'nl7' - c 
■3jfc:í erídb éHÉr 4f^sfíW^Ss^n
^ilsteffií^iftísó* cfé lcé-

lulas endocrinas no conforman un organo glan
dular único, perQ todas unidas tienen un peso 
superior a la de cualquier glándula, endocrina.

— Los mecanismos de autocontrol (feed—
back), probablemente .no son los mismos que . ' v . / > ‘ ; * 
rigen al sistema endocrino clasico, . .
.gTí&Ap'i ¿Di nSi . *v i * > «

— Algunos de^estos péptidos son comunes 
al sistema nervioso y digestivo, .esdec)r tienen 
función dual (1. 8* 9).. ^  n
1 ' El* siguiente es un listado bibliográfico, de
■i .. , ,  , .rs$\wwGii.'S
los avances mas notables en el conocimiento dé
íá estructura; función e íñmúnóireáctividad de
los enteropéptidos:

1964 Gastrina¿21 ,2 2 , 23) y 
1966 Enterdgiuc^on "(tíLÍ)u( í 4$74&)
1966 Gastrina II (42) s
í 968 Colecistocinína i(Sck) ($5} ¡ (
1970 Secrétína C^5) ‘ ’ 1 J
19/1 Peptido Inhibidor Gástrico ( í$ )
1973 Péptido W testínáf ífasbáctivo' (¿6 , 4 lrj" J
VSff-ék ^%tóptódo;^ancr^tlcq^?4^5s9)ípÁ  
187i5 Pancreatona (30 o b m id s:^
1975 Somatóstatina (25, 37¿ 39¡ :40) r ,nób  
19^BsMn^faJirw06);;'«ruo->í5:fi| «¿Kioonori ore 
1978 Neurotensina (274á¡á8í)*i sob^iliís- njm
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1978 Motilina (33)
1978 Bómbesina (32, 33)
1978 incretina (FLIMGI) (34,52, 53 ,54, 55,82) 
1978 Factor liberador de Tirotrofina (TRH)

(31)
1978 Adrenocorticotrofina (ACTH) (51)
1978 Prolactina (51)
1978 Péptido. elevador del calcio (2, 52, 78) 
1978 P1HIA (2, 56)
1978 SPCI (2, 57)

Las modernas técnicas bioquímicas de 
purificación y fraccionamiento, han permitido 
caracterizar químicamente a varios de estos 
péptidos, confirmando su estructura molecu
lar en unos casos y  en otros estableciendo su 
actividad biológica. La investigación en el 
campo dé la endocrinología digestiva tiene 
complejos problemas que resolver en relación 
a la identidad estructural y funcional de estos 
enteropéptidos. Las siguientes son algunas de 
las características que se deben conocer para 
que los “candidatos a hormonas gastrointesti
nales” sean aceptados como hormonas de esté 
sistema (1, 2):

—Conocimiento de su estructura quími
ca y secuencia de aminoácidos.

—Actividad biológica en los tejidos.
—Inmunoreactividad desarrollada.
—Síntesis peptídica -
—Origen celular, distribución, secreción 

y liberación.
—Establecer sus múltiples formas mole

culares.
—Receptor y  órgano blanco sobre el que 

actúa .
—Metabolismo y degradación .

Los péptidos actualmente identificados 
que cumplen con estos requisitos y que por lo 
tanto son aceptados como hormonas gastroin
testinales se encuentran en la tabla 1 .

Aquéllos péptidos en los cuales no se ha 
establecido plenamente su estructura o fun
ción, comprende el grupo de candidatos a nue
vas hormonas gastrointestinales y se encuen
tran enlistados en la tabla 2 .

Tabla 1.— Hormonas Gastrointestinales

Gastrina (1, 2, 5, 9, 15, 21, 22, 23, 42) 
Secretina (1, 2, 5, 9, 58)
Colecistocinina (1, 2, 5, 9, 20, 58)
Glucagón (1, 2, 5, 9, 3 8 ,4 5 ,4 6 )
Péptido Intestinal Vasoactivo (1, 2, 5, 8 , 9, 26,

3 5 ,5 1 ,5 1 )
Péptido Inhibidor Gástrico (1, 2, 5, 29, 35 , 51) 

Motilina (2, 33, 35, 63)
Neurotensina (2, 27, 28, 35, 63)
Polipéptido Pancreático Humano (2, 24, 50)

Tabla 2 . -  Candidatos á Hormonas Gastrointestinales.

Quimodenina (4 3 ,4 4 ,1 6 )
Enteroglucagón (GLI) (2, 3 8 ,4 5 ,4 6 )
Substancia P (47)
Coherina (16, 48)
Urogastrona (16, 49)
Bómbesina (16, 32)
Encefalinas, Endorfinas y Lipotrofinas (3, 5, 36) 
Pancreatona (16, 30)
Somatostatina (2, 5, 25, 37, 39, 40)
Incretina (FLIMGI) (16, 34, 53, 54, 5 5 ,8 2 )
TRH (2 ,3 , 3 1 ,4 9 )
ACTH ( 3 ,5 ,5 1 )
Prolactina (3, 51)
Péptido elevador del calcio (2 , 52, 78)
PIHIA (2, 56)
SPCI (2, 57)

Estruqtura química'

Tomando en cuenta la solubilidad de la 
molécula, las hormonas se clasifican en dos 
grupos:

A. Hidrosolubles, que actúan a través de 
receptores de membrana y son péptidos, poli- 
péptidos, proteínas y catecolaminas (Auta- 
coides).

B. Liposolubles, que actúan a través de 
receptores intracelulares y son hormonas este- 
roides derivadas del colesterol y hormonas ti
roideas.
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Las hormonas gastrointestinales son pép- 
tidos constituidos por una secuencia lineal de 
aminoácidos establecida y ordenada, y un gru
po de aminas con función hormonal. La estruc
tura molecular de cada una de ellas es la si
guiente :

Secretina:

His - Ser - Asp - Gli - Tri - Fen - Tri - Ser - Glu - 
Leu - Ser - Arg - Leu - Arg - Asp - Ser - Ala - Arg -

Leu - Gln - Arg - Leu - Leu - Gln - Gli - Leu- Val -

NH2

Colecistocinina:

Lis - Ala - Pro - Ser - Gli - Arg - Val - Ser - Met - 

lie - Lis -A sn  - Leu - Gln - Ser - Leu - Asp - 

Pro - Ser - Lis - Arg - lie  - Ser - Asp - Arg - Asp - 

Tir - Met - Gli - Trp - Met - Asp - Fen - NH2

S03

Gastrina:

Glu - Gli - Pro - Trp - Leu - Gln - Glu - Glu - 

Glu - Ala - Tir - Gli - Trp - Met - Asp - Fen - NH2 

S03

Glucagon:

His - Ser - Glu - Gli - Tir - Fen - Tir - Ser - Asp -

Tir - Ser - Lis — Tir - Leu - Asp - Ser - Arg - 
Arg - Ala - Gln - Asp - Fen - Val - Gln - Trp -

Leu - Met - Asn - Tir.

Péptido intestinal vasoactivo:

His - Ser - Asp - Ala - Val - Fen - Tri - Asp - 

Asn - Tir - Tri - Arg - Leu - Arg - Lis - Gln - 

Met - Ala - Val - Lis - Lis - Tir - Leu - Asn - 

Ser - lie - Leu - Asn.

Péptido inhibidor gástrico:

Tir - Ala - Glu - Gli Tri - Fen - lie - Ser - Asp 

Tir - Ser - lie - Ala Met - Asp - Lis - lie - Arg 

Gln - Gln - Asp - Fen - Val - Asn - Trp - Leu 

Leu - Ala - Gln - Gln - Lis - G li¿ Lis - Lis - Ser 

Asp - Trp - Lis - Mis - Asn - lié - Tri - Gln.

Motilina:

Fen - Val - Pro - lie - Fen - Tri - Tir - Gli - Glu 

Leu - Gln - Arg - Met - Gln - GÍu - Lis - Glu 

Arg - Asii - Lis - Gli - Gln.

Neurotensiha:

Glu - Leu - Tir - Glu - Asn - Lis - Pro - Arg 

Arg - Pro - Tir - líe - Leu.

Polipéptido pancreático:

Ala - Pro - Leu - Glu - Pro - Gln -Tir - Pro - Gli
o  " '

Asp - Asp - Ala - Tri - Pro - Glu - Gln - Met 

Ala - Gln - Tir - Ala - Ala - Gln - Leu - Arg 

Arg - Tir - lie - Asn - Met — leu - Tri - Arg - Pro 

Arg - Tir - NH2.

Somatostatina:

Ala - Gli - Cis - Lis - Asn — Fen - Fen - Trp 

Lis - Tri - Fen - Tri - Cis. ______i •

Substancia P:

Arg - Pro - Lis - Pro - Gln - Gln - Fen - Fen 

G li-L eu -M et-N H 2 .

Leu—encefalina:

Tir - Gli - Gli - Fen - Leu - OH



118 Hormonas gastrointestinales y neuropéptidos

Met—encefálina:

Tir - Gli - Gli - Fen - Met - OH

Alfa—endorfina:

Tir - Gli - Gli - Fen - Met - Tri - Ser - Glu - 

Lis - Ser - Gln - Tri - Pro - Leu - Val - Tri - OH.

Beta—endorfina:

Tir - Gli - Gli - Fen - Met - Tri - Ser - Glu - Lis -

Ser - Gln - Tri - Pro - Leu - Val - Tri - Leu -

Fen - Lis - Asn - Ala - lie - Val - Lis - Asn - Ala - 

His - Lis - Lis - Gli - Gln - OH.

Gamma —Endorfina:

Tir - Gli - Fli - Fen - Met - Tri - Ser - Glu -
Lis - Ser - Gln - Tri - Pro - Leu - Val - Tri -
Leu - OH.

Bombesina:

Acetilcolina:

C H 3 - C - 0 - C H 2 - N  "+■— (C H 3) 3 
TI ;

Norepinefrina:

OH

Dopamina:

OH

pGlu - Gln - Arg - Leu - Gli - Asn - Gln - Trp 

Ala - Val - Gli - His - Leu - Met - NH2.

ACTH -39:

Ser - Tir - Ser - Met - Glu - His - Fen - Arg 

Trp - Gli - Lis - Pro - Val - Gli - Lis - Lis - Arg 

Agr - Pro - Val - Lis - Val - Tir - Pro - Asp - Gli 

Ala - Glu - Asp - Gln - Leu - Ala - Glu - Ala ■ 

Fen - Pro - Leu - Glu - Fen.

Angiotensina II:

Asp - Arg - Val - Tir - lie - His - Pro - Fen - NH2. 

TRH:

Histamina:

n h 2c h 2c h 2-

Serotonina:

" i

C -C -N H -i i *•

pGlu - His - Pro - NH2
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Figura 1 . Mecanismo de acción de las hormonas hidrosolubles.
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Mecanismo de acción

Todas las hormonas hidrosolubles interac- 
túan reversiblemente con los receptores de 
membrana de las células blanco formando un 
complejo hormona—receptor. Esta combinación 
molecular inicia un mensaje transmembrana ac
tivando la enzima adenilciclasa que convierte 
el ATP en AMP cíclico o “segundo mensajero” 
el cual actúa en el interior celular activando me
diante fosforilación a enzimas especiales como 
las proteinkinasas. Estas enzimas son la vía co
mún de los varios efectos biológicos de las hor
monas hidrosolubles (Fig. 1)

El AMP cíclico (AMPc) es un nucleótido 
cíclico formado por una base nitrogenada, la 
adenina; un azúcar, la ribosa, y un grupo fosfa
to esterificado en las posiciones 3’, 5’ de la ri
bosa (adenosin 3’, 5 ’ monofosfato cíclico).

Es sintentizado a partir del ATP median
te una reacción catalizada por la adenilciclasa, 
el Mg +  +  y el Ca +  +  , liberando dos grupos 
pirofosfato (PPi) y esterificando el fosfato resi
dual que se liga al carbono 5’ de la ribosa con la 
función alcohólica en posición 3’.

Este enlace cíclico puede ser hidrolizado 
por la enzima Fosfodiesterasa que transforma el 
AMPc en AMP. Estas reacciones son termodi- 
námicamente reversibles (5, 74).

Otros moduladores intracelulares pro
puestos son el Guanosinmonofosfato—cíclico  
(GMPc), las Prostaglandinas, el Ca +  -!- , e l 
Mg +4-, el K +  y el Cl— (5,74).

El sistema intestinal de éélulas endocrinas

El epitelio que recubre las vellosidades in
testinales está constituido por cinco tipos de cé
lulas:

—células mucosas 
—células de Paneth 
—células endocrinas 
—células indiferenciadas 
—células diferenciadas

Las células endocrinas del sistema di
gestivo se originan de la cresta neural medial, 
así como los ganglios inferiores del intestino 
y otras estructuras nerviosas.

Estas células especiales comparten cier
tas características en común, todas conforman 
el sistema endocrino difuso propuesto por 
Feyter (1938) y hoy conocido como sistema 
de células APUD (Pearse, 1968), Fujita (1976) 
denominó a estas células como Sistema Quimio- 
receptor paraneural (1, 3, 6 , 10, 12, 13).
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Los polipéptidos y aminas son sintetiza
dos y liberados por las células APUD (amine 
precursor uptake and decarboxilase). Las carac- 
terísticás citofuncionales de estas células son 
las siguientes (5 ,1 0 ,  60, 61, 106):

Son neuronas especiales derivadas de 
la cresta neural que trabajan como células en
docrinas.

Se clasifican de acuerdo a su tinción 
en células enterocromafines, argentafines o ar- 
girófilas.

— Captan precursores aminados, los des- 
carboxilan y sintetizan la mayoría de polipépti
dos hormonales y aminas.

— Contienen en su interior dopamina, 
ser oto nina, histamina, y algunos polipéptidos 
hormonales.

— Las hormonas y aminas que produ
cen actúan ligándose al receptor de membra
na celular.

ORGANELOS

NUCLEO

GRANULOS
SECRETORES 

MEMBRANA BASAL

Figura 2. Ultraestructura de una célula APUD

Grube y Forssmann (79) han propuesto la 
clasificación que se encuentra resumida en la 
tabla 3 y que es un esfuerzo por integrar la mor- 
fofunción de las células entero—endocrinas.

Tabla 3. Hormonas liberadas por las células endocrinas y/o fibras nerviosas

POLIPEPTIDOS CELULAS ENDOCRINAS FIBRAS NERVIOSAS

CGI Páncreas SNC GI Páncreas

ACTH G + + + +
Bombesina P (DI) - + + —
Colecistocinina I A + + 4-
Endorfina G? A + + ■f
Encef aliña G? A 4- + +
Enteroglucagón L (EG) A + — —
Gastrina G a.1 + +
G IP K A — — —
Glucagón A A + — —
Insulina - B -i- — —
Motilina EC2 - + — —
Neurotensina N - + — • -----
PP PP (D2) PP (D2) — . + —
Secretina S - — —
Substancia P EC 1 -  / + + +
Somatostatina D D + + +
TRH + 1“r + — —
VIP H DI + 'h -f
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AMINAS CELULAS ENDOCRINAS FIBRAS NERVIOSAS

Acetil colina
Dopamina
Histamina
Norepinefrina
Serotonina

E C L . GS  
ECL, Mast.

/
ECL, Mast.

D I, B, A 
B l, A

+
+
+
+
+

+
+
+
H-

Secreción de péptidos intestinales y 

neuropéptidos

El funcionamiento armonioso de toda 
la economía humana está asegurado por la 
regulación ejercida por los sistemas endocri
no y nervioso.

Estos dos sistemas utilizan como men
sajeros químicos péptidos y ; aminas que mo
dulan su función. El intestino y sus glándulas 
anexas están inervados por el sistema nervioso 
simpático, parasirripático, aminérgico y pepti- 
dérgico, que en común constituyen el sistema 
nervioso entérico, considerado como el cere
bro del intestino. Sus terminales axónicos iner
van las células musculares, secretoras, enterpci- 
tos y endócrinas. Las varicosidades de estas 
neuronas son de tres tipos:

—adrenérgicas o de granulación fina 
—colinérgicas ó agramilares y 
—peptidérgicas o de granulación gruesa. 
Los péptidos y aminas que almacenan es

tas varicosidades, se empaquetan en los cor
púsculos de Golgi, desde donde son transpor
tados por “ flujo axoplásmico” al botón ter
minal para ser liberados por pinocitosis rever
sible. Este mecanismo es controlado por el 
sistema ATP—ATPasa calcio dependiente (5, 
10, 74, 106). La secreción puede ser de tipo 
endócrino, neurócrina, paracrina, exócrina, 
neuroendócrina, o neurotransmisión (5).

Secreción endocrina, la substan
cia liberada al plasma se une a su receptor de 
membrana modificando la función de la cé
lula blanco. Ej: insulina, glucagón, secretina, 
GIP, gastona y probablemente CCK.

Secreción neurócrina, la substan
cia se libera al espacio extracelular para

unirse al receptor de membrana.. Ej: VIP, 
CCK, substancia P, somatostatina, bombesina, 
encef aliña.

Secreción paracrina, la substancia
se une al receptor de membrana cercano o ad
junto a la célula endocrina, Ej: la somatostati
na secretada en las células D del páncreas actúa 
sobre las células alfa y beta del mismo órgano.

Secreción exócrina, la substancia
sintetizada en las células endocrinas es secreta
da al lúmen intestinal donde se acopla al re
ceptor de membrana específico, Ej: gastrina.

Secreción neuroendócrina, la 
substancia contenida en los terminales nervio
sos y liberada al espacio extracelular se une al 
receptor de membrana a distancia. Ej: VIP 
y substancia P.

Neurotransmisión, la susbtancia 
sintetizado en la neurona es liberado por el 
terminal axónico en la hendidura sináptica, 
donde se liga al receptor postsináptico. Ej: 
Adrenalina, noradrenalina, acetilcolina.

Finalmente, enumerarnos los péptidos 
hormonales comunes al cerebro y al tubo di
gestivo: substancia P, neurotensina, somatos
tatina, bombesina, VIP, gastrina 17, CCK—33, 
ACTH—39, m et—encef aliña. El TRH, insulina, 
polipéptido pancreático, coherina y angioten- 
sina son postulados como candidatos hormo
nales con función dual en estos dos sistemas 
(3 ,4 ,5 ) .
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RESUMEN
El estudio de las enfermedades por sobrecarga de hierro ha experimentado un impulso signi

ficativo gracias al desarrollo de nuevos métodos de estudio como son: determinación de los HLA, 
técnicas de radioinmunoanálisis, métodos de susceptibilidad magnética, etc. Actualmente se cono
ce que la Hemocromatosis Idiopática es una enfermedad caracterizada por: aumento de las reserváis 
de hierro en las células parenquimatosas de hígado, páncreas, pituitaria, corazón, sinovial, tiroides, 
gónadas, piel. Se debe a un inapropiado aumento de la absorción intestinal de hierro. Es una enfer
medad autosónica recesiva, relacionada al HLA A3, aunque también a: B7, B14, A3B7, A3B14. 
Se ubica en el brazo corto del cromosoma 6 . Su expresión fenotípica se caracteriza por dar manifes
taciones clínicas en sujetos homocigotes y alteraciones bioquímicas variables en los heterocígotes. 
Se caracteriza fundamentalmente por: fibrosis hepática, insuficiencia cardíaca, alteraciones del rit
mo, hipogonadismo hipogonadotrófico, diabetes, hipo e hipertiroidismo, artropatía degenerativa e 
hiperpigmentación. Los principales métodos de diagnóstico son: ferremia, porcentaje de saturación 
de transferrina, ferritina sérica, métodos de quelación. El diagnóstico definitivo es por biopsia he
pática. Métodos actuales alternos a esta son: resonancia magnética y scánner hepático. El 
tratamiento se centra en el empleo de flebotomía y de quelantes, de relativo éxito en estado preci- 
rrótico, miocardiopatía y diabetes. La hemocromatosis secundaria se debe fundamentalmente a de
pósitos de hierro en retículo endotelio. Tiene mejor pronóstico que la hemocromatosis primaria. 
Se presenta como consecuencia a transfusiones repetidas, estados post—alcohólicos o anastomosis* 
portósistémicas e inclusive por administración exagerada de hierro. (Revista de la Facultad de 
Ciencias Médicas 9: 127 ,1984).

Las enfermedades por sobrecarga de hie- en el metabolismo humano. Su principal papel
rro, han experimentado en los últimos años un es particular en la eritropoyesis, además* inter
importante progreso en su conocimiento, viene en algunos procesos intracelulares.
etiopatogenia y tratamiento. La patología más El organismo humano mantiene un equi-
representativa del grupo es la Hemocromatosis, Hbrio permanente de hierro; ya que suma los
de cuya descripción tradicional de Cirrosis más aportes diarios por la dieta, que son aproxima-
Diabetes bronceada, ha sufrido una variación ha- damente 1 mg, con el hierro liberado de la rup-
cia ser considerada una enfermedad más diná- tura de la hemoglobina y otras estructuras que
mica y de diagnóstico precoz. contienen el mineral; y compensa las pérdidas

El presente trabajo pretende dar una vi- diarias que también son de 1 mg y que se
sión actual a este problema. producen a través de la descamación de los epi

telios de intestino y de piel, más la excreción 
M etabolism o d e l hierro  intestinal y urinaria. En la mujer menstruante

El hierro es un elemento de gran utilidad las pérdidas pueden ascender a 2 mg (1).
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Este mecanismo de regulación puede 
verse alterado, ya sea por el aumento en los 
aportes de hierro por la dieta, como sucede en 
la Hemocromatosis idiopática o ya sea por 
aumento en las pérdidas cómo sucede en el san- 
gramiento crónico.

El fenómeno de absorción de hierro cons
ta de dos fases: una, por mecanismo de difusión 
pasiva, sin mayor complejidad hacia el epitelio 
de la mucosa intestinal y, un segundo paso, de 
transporte activo del hierro hacia la circulación 
general, procedimiento de mayor complejidad. 
Los mecanismos de absorción responden a los 
requerimientos del medio interno. Los mecanis
mos a través de los que se transmite esa infor
mación es un hecho que no se conoce plena
mente. La eritropoyetina parece estimular la 
absorción intestinal de hierro. También parece 
ser que las células intestinales tienen receptores 
que “informan” el estado de los depósitos 
de hierro corporal.

Algunos factores disminuyen la absorción 
intestinal de hierro como son: el té, ácido táni
co,: fitatos (2), tetraciclina, colestiramina (3). 
Otros aumentan la absorción: ascorbato, azú
cares, agentes reductores.

Un adulto normal tiene alrededor de 5 
gm de hierro (2 ). El mayor porcentaje de éste 
es utilizado en la eritropoyesis. Aproximada
mente el 10 por ciento se encuentra en lam io- 
globina y en el citrocromo y una pequeña frac
ción (menor al 1 por ciento) está ligado a la 
transferriná. Cuando los glóbulos rojos mueren, 
son fagocitados por los macrófagos del retículo 
endotelio, y el hierro se almacena como ferri- 
tina o hemosiderina. Una pequeña parte retorna 
a la sangre como transferrina. El hierro se alma
cena normalmente en las células del hígado, 
músculos, bazo, hígado y médula ósea. Estas 
reservas de hierro almacenadas se movilizan en 
casos en que aumenten los requerimientos, 
como sucede en el embarazo.

M ecanismo de sobrecarga de hierro
El organismo es capaz de regular hasta 

ingresos que superen entre 5 y 10 veces el apor
te normal. Cargas mayores del mineral significa

rán balances positivos y acúmulo del mismo en 
sus depósitos corporales (4). Principalmente el 
hierro se distribuye en las células parenquima- 
tosas o en el retículo endotelio como ferritina 
o hemosiderina insólubles. El aumento de los 
depósitos en las células parenquimatosas es lo 
qué se ha denominado Hemocromatosis. Los 
órganos afectos de este aumento en los depósi
tos se ven afectados en su función e inclusive 
colocan al individuo en riesgo vital.

La sobrecarga de hierro se produce por 
tres mecanismos:

1. Inapropiado aumento en la absorción 
de hierro por parte de la mucosa intestinal.

2. Ingreso exagerado de hierro én la die
ta (algunas tribus de Africa)

3. Administración exógena de hierro, ya 
sea en formas terapéuticas de hierro oral o por 
vía parenteral a través de transfusiones repeti
das.

De estos tres mecanismos, las diferentes 
patologías superponen sü acción. Así por ejem
plo en la esferocitosis aumenta la absorción in
testinal de hierro y Sufre de transfusiones repe
tidas. La hemocromatosis parece tener como 
mecanismo fundamental el aumento en la absor
ción intestinal de hierro.

D efinición y  clasificación de  la hem ocrom atosis
Se define a la hemocromatosis com o a un 

“grupo de desórdenes en los cuales el exceso de 
absorción de hierro, solo o en combinación con 
administración parenteral del mineral, provoca 
un incremento en los depósitos corporales del 
mismo en: hígado, corazón, páncreas y otros 
órganos” (2 ).

Trousseau en 1865 fue el primero en des
cribir un síndrome con diabetes, hiperpigmen- 
tación y cirrosis. Von Recklinghausen en 1889 
utiliza por primera vez el término “Hemocro
matosis” para referirse a este síndrome por 
creer que los excesivos pigmentos venían 
de la sangre. Sheldom, en 1935 presenta 
la primera casuística importante (311 ca
sos) de hemocromatosis, dando la pauta de 
los elementos clínicos para su diagnóstico.

Esta patología, más que un síndrome
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clínico, es una enfermedad resultante de un 
inapropiado aumento en la absorción de hierro 
intestinal. Inicialmente y como definición 
esta enfermedad implica aumento de los de
pósitos de hierro en diferentes órganos. Sin 
embargo, actualmente, se excluye del diagnós
tico la existencia de daño tisular, ya que los es
fuerzos están justamente encaminados a detec
tar la enfermedad en estadios iniciales, cuando 
el daño tisular no se haya constituido y cuando 
sü recuperación sea posible (2, 3). En general, 
se puede decir que esta enfermedad se sustenta 
en dos ideas fundamentales: el aumento de los 
depósitos de hierro en el organismo y el daño 
de diferentes órganos secundarios a este fenó
meno.

Causas de hemocromatosis (3)

1. Idiopática, primaria o hereditaria.
2. Secundaria:

2.1 Eritropoyesis inefectiva:
—Talasemia
—Anemia sideroblástica 
—Anemia hemolítica (Déficit de 

piruvíncinasa)
2.2 Secundaria a daño hepático: 

—Alcohol
—Anastomosis porto—cava

2.3 Secundaria a exceso de aporte oral 
—Ingesta farmacológica 
—Alimentos ricos en hierro (tribu 
,Bantú>

La diferencia fundamental entré la Hemo
cromatosis primaria y secundaria está en los si
tios de almacén de los depósitos de hierro, que 
para la primera son las células parenquimatosas, 
mientras que para las segundas son las células 
del retículo endotelio. El término hemosidero- 
sis ha sido utilizada para este fin.

H em ocrom atosis id iopática  (HCI)
Es un desorden debido a un “inapropia

do” aumento de la absorción intestinal de hie
rro, que ocasiona acúmulo del mineral en dife
rentes órganos, siendo los más importantes: 
hígado, páncreas, corazón, pituitaria, sinovial.

A partir de 1970 st: estableció que se trata de 
un desorden hereditario, cuya penetrancia ge
nética solamente se aclaró en los años posterio
res, ya que se pensó que se trataba de una pato
logía de tipo dominante, recesiva, poligénica u 
oligogénica (5 y 6).

En 1975 Saddi y Fermigold describieron 
la asociación entre antígenos de histocompati- 
bilidad y HCI. Snim en el mismo año, habla por 
primera vez de la relación de HLA A3 y HCI. 
Posteriormente se descubrieron asociaciones 
con HLA A3, B7, B14, A3B7 y A3B14.

En 1977 se descubre que el gen se localiza 
en el brazo corto del cromosoma 6 . De todos 
los estudios realizados se pudo precisar que se 
trata de un desorden tipo AUTOSOMICO RE
CESIVO, y que se requería de un genotipo 
HOMOCIGOTE para ser clínicamente manifies
to.

Incidencia
Se dice que una de cada 20.000 admi

siones hospitalarias y  una en 10.000 per
sonas de la población general son portado
res dé HCI. El 70 por ciento se distribuye 
entre los 40—60 años, aunque por los mé
todos que se dispone actualmente, se han de
tectado casos de personas más jóvenes en un 
número creciente.

Herencia y  H CI
Se conoce que esta enfermedad de ca

rácter autosómica recesiva, se relaciona fun
damentalmente con el HLA A3 (76 por cien
to frente a 28 por ciento de la población ge
neral). Otros HLA son: B7 (46/28 por ciento), 
B14 (18/6 por ciento), A3B7, A3B14 (1). 
Su ubicación como se dijo, está en el brazo 
corto del cromosoma 6 , cerca del locus A.

Se encuentra con frecuencia 5 veces ma
yor entre hermanos que entre padres a hijos, 
sin embargo la relación vertical también es 
importante yá que tiene una relación de 24/1 
con la población general.

En cuanto a la frecuencia del gen de la 
HLA en la población general, se han dado a 
conocer varias cifras:
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Finch (1955) habló de 1/7000 a 10.000 ca
sos de enfermedad. MacSweet y Scoth (1973) 
2/1000 autopsias. Golland señala un 5.6 por 
ciento de presencia del gen en la población ge
neral. De ellos son homocigotes en 0.3 por 
ciento y portadores heterocigotes en 0.6 por 
ciento (7).

Para que la enfermedad se haga evidente 
es importante conocer la expresión fenotípica, 
ya que se conoce que los individuos homoci
gotes son aquellos capaces de hacer manifesta
ciones clínicas de enfermedad, mientras que 
los heterocigotes sufrirán fundamentalmente 
de alteraciones bioquímicas y solamente harán 
manifestaciones clínicas ante factores asocia
dos como: hemodiálisis, alcohol, alteraciones 
nutricionales, embarazos múltiples, eritropoye- 
sis acelerada (7).

Este hecho es de gran importancia ya que 
resalta la necesidad del estudio de familiares 
de sujetos afectos de esta enfermedad, con el 
objeto de detectarla precozmente y evitar su 
curso clínico deletéreo.

Estudios comparativos entre grupos de 
homocigotes y heterocigotes (8 ) demostraron 
diferencias clínicas y de laboratorio entre ellos: 
así, los primeros fueron todos hombres, to 
dos sintomáticos, el valor de ferritina fue alto 
(sobre 30) y el acúmulo de hierro fue de 18 gm 
en promedio. En los heterocigotos el acúmulo 
de hierro fue de 4 a 5 gm, ninguno tuvo ma
nifestaciones clínicas y sólo el 25 por ciento 
tuvo alteraciones de la función hepática; no 
siempre se detectó ferritina alta.

Patogenia
Hay varios mecanismos explicativos de la 

sobrecarga de hierro en la HCI. Los más rele
vantes son (2, 3, 9):

1. Inapropiada absorción de hierro por 
el intestino, a través de un mecanismo no pre
cisado. In vitro se ha podido comprobar que 
efectivamente la mucosa duodenal tiene afini
dad aumentada para la absorción de hierro. 
Estudios de Cattan (10) han demostrado la 
presencia de un número aumentado de macrófa- 
gos en la muscularis mucosae del intestino en

los portadores de HCI, que aparentemente cum
plirían un papel de regulación de los depósitos 
de hierro corporal.

2. Se ha dicho que hay un aumento del 
“Uptake” de hierro en el hígado, es decir, ma
yor afinidad de las células hepáticas por el mi
neral. Sin embargo, parece ser que más que 
ese mecanismo, hay una mayor captación de 
hierro secundaria al aumento del porcentaje de 
saturación de transferrina circulante.

3. Otros creen que hay un defecto de 
captación de hierro por parte del retículo en- 
dotelio, que entrega más mineral a la circula
ción, favoreciendo su depósito en las células 
parenquimatosas de los diferentes órganos. 
Estudios ferrocinéticos apoyan esta teoría.

En relación a la historia natural de la 
enfermedad se piensa que es como sigue (3):

Aumentó de la absorción de hierro, au
mento de los niveles de transferrina, aumento 
de la captación hepática de hierro y de dife
rentes órganos, injuria tisular y fibrosis. Por 
qué se produce este último mecanismo? Re
cientes estudios sugieren que el hierro se de
positaría en los lisosomas de las células, pro
duciendo su destrucción y liberación de 
enzimas que activarían al colágeno (2). Igual
mente se cree que el hierro es cofactor en el 
“pool” de hidroxilisina, favoreciendo la sín
tesis colágena.

Cuadro clínico
El cuadro clásicamente descrito de hi- 

perpigmentación de piel, hepatomegalia y dia
betes mellitus (diabetes bronceada) ha sufrido 
variaciones en su conceptualización ya que 
el desarrollo de nuevas técnicas de laboratorio, 
el estudio sistemático del HLA y el conoci
miento de la historia natural de la enfermedad, 
han hecho posibles diagnósticos más precoces, 
aun en pacientes oligo sintomáticos.

Los síntom as más importantes son: de
caimiento, baja de peso, artralgias, dolor ab
dominal, disminución de la libido, impotencia, 
compromiso cardíaco. En un porcentaje no des
preciable (37 por ciento), el diagnóstico fue en 
presencia de sujetos asintomáticos.
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Los signos físicos corresponden a fallas de 
los principales órganos afectados: hígado, cora
zón, páncreas, sistema endocrino, articulacio
nes, piel.

En un estudio realizado a 35 sujetos ho- 
mocigótes (5), se analizó su presentación clíni
ca, diagnosticándose la enfermedad en 7 por su 
sintomatología, en 7 por hallazgos .de laborato
rio y en 21 por estudio del “pedigree” , El pro
medio de edad fue de 52 años para los hombres 
y 39 para las mujeres. Los síntomas en orden 
de frecuencia fueron: dolor abdominal, fatiga, 
dolor articular. Todos tuvieron hepatomegalia, 
un tercio esplenomegalia, un tercio estigmas de 
daño hepático y la mitad artropatía. Este tra
bajo además deja entrever la variación en la pre
sentación clínica de la enfermedad.

D iagnóstico de laboratorio
Los exámenes de laboratorio más utiliza

dos en la actualidad para el diagnóstico de HCI 
son:

1. Ferremia
2. Porcentaje de saturación de transíerrina
3. Ferritina
4. Estudios de quelación
5. Medición de los depósitos hepáticos 

(biopsia)
6 . Estimación química de hierro hepático
7. Flebotomía cuantitativa
8 . Método de susceptibilidad magnética
9. “Scanner” de hígado

10. Estudio HLA
11. Métodos especiales para evaluación de 

compromiso de diferentes órganos.

Si bien es cierto, el único procedimiento 
que da el diagnóstico de certeza es la biopsia 
hepática, se han desarrollado otros procedi
mientos alternos que son menos invasivos y que 
pueden ser realizados como aproximación ini
cial al problema.

La ferrem ia y  e l porcen ta je  de saturación  
de transferrina  se hallan elevados en esta en
fermedad en un 76 por ciento. La ferremia sin 
embargo tiene muchos falsos positivos y nega
tivos (6). El TIBC se halla elevado, sirviendo

en el diagnóstico diferencial con la cirrosis he
pática alcohólica. El porcentaje de saturación 
de transferrina es un procedimiento de alta 
sensibilidad. Todos los casos de HCI lo tiene 
sobre el 50 por ciento. El 92 por ciento de 
casos de HCI tiene sobre el 62 por ciento y 
valores sobre el.80 por ciento otorgan un diag
nóstico de certeza de enfermedad. Desgracia
damente es poco específico (7).

En general se ha dicho que valores sobre 
70 por ciento sugieren daño parenquimatoso y 
que valores bajp 70 por ciento sugieren daño re
tículo endotelial: déficit de hierro e inflama
ciones (4).

La cuantificación de ferritina  es un proce^ 
dimiento específico para la determinación de 
los depósitos de hierro. Se halla elevado en HCI, 
daño hepático, linfoma, leucemia. Debe tenerse 
cuidado en su interpretación en : hipertiroidis- 
mo, uremia, infección, fiebre (2, 11). La ferri
tina es una proteína transportadora de alto 
peso molecular, que se ubica en el hígado, bazo, 
médula ósea, mucosas y en pequeño porcentaje 
en el suero. Se lo determina por radioinmuno- 
ensayo (RIA). Sus valores normales son: 
10—150 ug/L en la mujer y  20—200 ug/L en el 
hombre. Se correlaciona bien con los depósitos 
de hierro corporal (11 , 12) y con los depósitos 
hepáticos de ferritina (12). Es un procedimien
to de gran fiabilidad, sobre todo determinada 
en hígado donde guarda excelente correlación 
con el Fe hepático. Se incrementa de forma im
portante en los homocigotes, mientras que en 
los heterocigotes aumenta levemente o es nor
mal. Rangos normales de ferritina no descartan 
la enfermedad.

Su limitante está en no distinguir entre el 
Fe procedente de parénquima o del retículo 
endotelio (RE). Se altera en inflamación (4).

Estos tres exámenes: ferremia, porcentaje de 
saturación de transferrina y ferritina, ofrecen 
una gran aproximación inicial al problema en 
estudio.

Otro examen útil es el T est de quelación  
con DESFERRIOXAMINE, que consiste en 
administrar dicho componente a razón de 0.5 
gm intramiiscular (IM) y cuantificar el Fe uri-
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narió de 24 h. Si éste es mayor de 2 mg es in
dicativo de depósitos de Fe aumentados. En 
HCI puede llegar a más de 10 mg. Se ha obser
vado que no es de utilidad en el estudio de pre 
cirróticos (7).

La B iopsis H epática  es de gran utilidad 
por varias razones: estimación histoquímicá 
del contenido de Fe, extensión del daño, me
dición del hierro hepático.

La medición de los depósitos de hierro se 
hace en una escala de 0 -4 en grado creciente de 
acuerdo a los depósitos del mineral. La estima 
ción química se hace por medición del porcen 
taje de Fe por peso seco de tejido hepático. 
El contenido normal es de 15 umol/gm (5—40  
umol/gm). En la HCI se eleva sobre 150.

La f leb o to m ía  cuantitativa  se basa en el 
conocimiento que cada flebotomía remueve 
250 mg de Fe. Se conoce que la remoción de 
1—2 gm de Fe produciría déficit de la reserva 
en un sujeto normal, mientras que este fenóme
no no se ve en portadores de HCI.

M éto d o  de susceptib ilidad magnética.  Se 
basa en la propiedad paramagnética de la ferri- 
tina y la hemosiderina, principales componentes 
de los depósitos de Fe hepático. Se evalúa por 
la dirección y tamaño de la respuesta magnéti
ca evocada por el tejido al ejercer sobre él un 
campo magnético constante. Es un procedi
miento más simple que la resonancia nuclear 
magnética. La respuesta es directamente 
proporcional al número de átomos de hierro. 
Otros componentes páramagnéticos son: o x í
geno, desoxihemoglobina, metales trazadores, 
que son poco significativos. Este procedimiento 
no se altera por daño hepático con contenido 
normal de hierro (insuficiencia cardíaca} híga
do graso, cirrosis alcohólica, Ca metastásico, 
enfermedad de Wilson). Las enfermedades con 
alto contenido de hierro como hemosiderosis, 
cirrosis post necrótica, leucemia HCI, se relacio
na excelentemente con el contenido de hie
rro (r =  0.99).

Se altera por presencia de prótesis^ mar- 
capasos u otros materiales magnéticos. No tie

ne contraindicación o riesgo. No varía por 
infección, inflamación, neoplasia, ni alteracio
nes nutricionales. Debe recordarse eso sí, que 
mide el contenido de hierro total, sin discri
minar si los depósitos están en el retículo endo- 
telio o en las células parenquimatosas (13).

Tom ografía axial com putarizada.  Se ha 
utilizado como método alterno de la biopsia 
hepática en la determinación de los depósitos 
de hierro (14). Evalúa la densidad del tejido 
y es altamente específica pero medianamente 
sensible. Se limita por hígado graso, alcohol, 
diabetes, obesidad (7, 14). Está indicado en 
los casos en que la biopsia no se pueda reali
zar o en precirrosis. Su información se comple
menta con la determinación de ferritina. El 
hallazgo de normalidad no descarta el diagnós
tico. No es un buen procedimiento para mo- 
nitorizar tratamiento.

D eterm inación  de H LA :  Es importante 
en individuos de grupos de riesgo. De salir po
sitivo debe complementarse el estudio con fe- 
rremia, porcentaje; de saturación y ferritina. 
De ser alterados es indispensable la biopsia 
hepática. De no serlo, se controlará en 2 años 
(2 ).

Complicaciones
1. C om prom iso hepático

El hígado constituye el órgano que 
más frecuentemente se afecta en la HCI. Un 
95 por ciento de los pacientes son portadores 
de hepatomegalia (2). Puede manifestarse ex
clusivamente como agrandamiento del hígado, 
aun en ausencia de alteración de las pruebas 
funcionales hepáticas, o puede ser tan florido 
como un cuadro de cirrosis con hipertensión 
portal (en un tercio de los pacientes). Los sig
nos más constantes son: anorexia, dolor abdo
minal, caída de cabello, impotencia, ginecomas- 
tia. Los exámenes funcionales hepáticos mues
tran elevación moderada de las transaminasas 
(en menos del 50 por ciento), aumento de las 
bilirrubinas de predominio indirecto (no ma
yor de 2 mg/dl), aumento de LDH. Las fosfa- 
tasas alcalinas se incrementan en forma leve 
(5).
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En cuanto a los hallazgos patológicos, se 
cree que la fibrosis se establece por un aumento 
de los depósitos de hierro en el parénquima he
pático. Se ha demostrado que la concentración 
normal de hierro en el hígado alcanza 50 a 
1Ó0 veces en los estadios avanzados, de enfer
medad. Algunos autores hablan de que exis
tirían ciertos sujetos con “susceptibilidad” 
para generar fibrosis, lo que explicaría que 
siendo tan alto el número de sujetos con au
mento de los depósitos de hierro no existan más 
casos de fibrosis (9). Aun cuando se señala que 
éste podría ser un fenómeeno asociado* la en
fermedad pancreática crónica ha sido invocada 
como un elemento productor de fibrosis (9).

Inicialmente el hierro se distribuye en 
forma periportal y pericanalicular (3). Poste
riormente se ubica en la perifcrie de los lóbu
los, epitelio del tracto biliar, células de Kupffer 
y tejido conectivo. Se diferencia de la 
hemosiderosis, donde el hierro se ubica en re
tículo endotelio.

A más de la biopsia hepática con otros 
exámenes han sido incorporados al análisis de 
los depósitos de hierro hepático, como son la 
medición de ferritina sérica y hepática, tenien
do excelente correlación con el contenido de 
hierro (12). También se ha implementado el 
uso del “scanner” de gran sensibilidad en la me
dición de los depósitos de hierro. Finalmente se 
ha sugerido el empleo de marcadores de activi
dad de colágeno hepático, en especial el PRO
COLAGENO III PEPTIDICO (P III P). En un 
reporte de Colombo (15) en pacientes con fi
brosis hepática y  HCI se midió esta sustancia, 
reconocida como un buen marcador de fibro- 
génesis. Se observó que de los 16 pacientes es
tudiados, 12 tenían normal el P III P. Por esto, 
se dedujo que éste no era buen índice en los ca
sos de fibrosis por HCI y que más bien podría 
servir com o elem ento de diagnóstico diferencial 
de otras causas de fibrosis, donde predomine el 
fenómeno inflamatorio (15).

En relación a las complicaciones, debe se
ñalarse el alto porcentaje de asociación entre 
Ca hépato—celular y HCI (30 por ciento) (2). 
En cuanto al tratamiento, se ha implementado

el uso de la flebotom ía, la cual es capaz de re
ducir los depósitos de Fe hepático en estadios 
precirróticos cuando el fenómeno es reversible, 
aun cuando, una vez establecida la fibrosis, 
es pobre el beneficio de este procedimiento 
(2 ).

2. A lteraciones cardíacas
Se encuentran síntomas de afección 

cardíaca en un 15—30 por ciento de las HCI. 
Sin ser el órgano más frecuentemente afectado, 
provoca el mayor número de causas de muerte 
por esta enfermedad (31 por ciento) (16). 
Puede presentarse en pacientes jóvenes, tenien
do un bajo porcentaje de sobrevida al año en 
sujetos no tratados.

Los hallazgos patológicos más frecuentes 
son dilatación de cavidades, adelgazamiento 
de paredes, fundamentalmente ventrículo; de
pósitos de hierro subepicárdicos y con menos 
frecuencia subendocárdicos, en músculo papilar 
y miocardio. Inicialmente los depósitos son 
perinucleares, pero luego abundan én toda la 
fibra. Hay poco compromiso del sistema é x ito -  
conductor y puede haber degeneración y fi
brosis.

La severidad del cuadro clínico se rela
ciona directamente con los contenidos de Fe. 
Las manifestaciones van desde el hallazgo de 
alteración de cavidades al ecocardiograma (31 
por ciento), insuficiencia cardíaca congestiva 
(ICC) (22 por ciento), alteraciones del ritmo 
como taquicardia ventricular y supraventricu- 
lar, extrasístoles, bloqueo AV. Debe descartarse 
que los signos de insuficiencia cardíaca depen
dan de la enfermedad “per se” o de la anemia 
asociada. En un pequeño grupo de pacientes 
puede presentarse un cuadro de miócardiopa- 
tía restrictiva (18), que debe ser diferenciado 
de la pericarditis constrictiva. Igualmente entra 
en el diagnóstico diferencial con otras patolo
gías restrictivas como: amiloidosis, fibrosis 
endomiocárdica, síndrome de Loeffler. Su diag
nóstico definitivo se establece por eco y estudio 
hemodinámicó. Al eco se observa aumento 
del diámetro ventricular, aumentó de la masa 
ventricular y dilatación de cavidades. Los ha
llazgos al electrocardiograma pueden ser ines-
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pécíficos aun cuando en uíi altó porcentaje 
(65 por ciento) es el único elemento clínico
(19). Los hallazgos consisten en desnivel de 
ST, alteración dé T y cambio de ritmo. Puede 
ser necesario un test dé Holter. Existen traba
jos que recomiendan el uso de biopsia endo- 
miocárdica (16).

En cuanto al tratamiento se ha mostrado 
mejoría con la implementación de fleboto
mías. Hay series que muestran una mejoría 
del 18  al 66 por ciento de sobrevida 5 años 
entre grupos tratados y no tratados. En otro 
estudio (16) realizado en 115 pacientes con 
flebotomía se observó mejoría en 70 por cien
to de casos, en Comparación al 100 por ciento 
de pacientes no tratados, que progresaron a la 
insuficiencia cardíaca. En jóvenes el diagnós
tico precoz y el uso de flebotomía mostró un 
cambio significativo en el curso de la enferme
dad.

3. M anifestaciones endocrinas
D iabetes
Esta es una de las presentaciones 

clásicas de HCI. En la descripción inicial de 
Sheldom halló que el 78 por ciento eran dia
béticos. Wohlm en 1964 refiere un 76 por 
ciento de incidencia. Actualmente se señalan 
porcentajes del 30—60 por ciento (2). 
Es más frecuente en aquellos con historia fami
liar de diabetes. Recientes estudios de Dymock
(20) en un grupo de 115 pacientes portadores 
de HCI, un 63 por ciento tenían diabetes. Sus 
edades variaban entre 31 y 72 años. De ellos 
la hiperglicemia fue el primer signo en 65 por 
ciento. El promedio de años de enfermedad era 
de 8.5 años.

Los signos clínicos más frecuentes son: 
poliuria, polidipsia, disminución de peso, impo
tencia, alteraciones tróficas de piel. De ellos, la 
mitad se manejaba con insulina, el 5 por ciento 
con régimen dietético y el resto con hipoglice- 
miantes orales.

Respecto a la causa productora de hiper
glicemia se han emitido varias hipótesis:

1. Inicialmente se creía que se debía

a insuficiencia pancreática secundaria a de
pósitos de hierro en ese órgano. Estudios ac- 
tualés basados en test de tolerancia a la gluco
sa (TTG) simultáneamente con insulinemia se 
ha podido observar niveles de insulinemia basal 
bajos y con respuesta inadecuada; aumento de 
la resistencia periférica a la insulina, cuya cau
sa parece deberse a antagonistas de los transpor
tadores protéicos de insulina.

2. Disminución de la utilización periféri
ca de glucosa por incremento del Fe tisú lar.

3. Daño hepático que limita la acción de 
la insulina.

4. Aumento de los ácidos grasos no este- 
rificados que actuarían como antagonistas de 
la insulina.

En cuanto a las complicaciones observa
das las más importantes son (20 ) enfermedad 
coronaria, nefropatía, retinopatía, que general
mente no llega a etapa proliferativa, neuropa
tía periférica, enfermedad vascular periférica. 
Resistencia insulínica (requerimientos diarios 
mayores a 100 unidades de insulina) se observó 
en 7 por ciento de casos.

Respectó al tratamiento, la flebotom ía no 
fue capaz de mostrar reducción significativa 
de los requerimientos de insulina o detención 
en la evolución de las complicaciones.

H ipogónadism o y  otras m anifestációnes de  
hipopitu itarism o

Althousen y  Sheldom (1935) describie
ron la presencia de hipogónadismo en la HCI. 
Su promedio de presentación va entre el 50—80 
por ciento en algunas series hasta 17 por cien
to en ptras (21). Es la disfunción endocrina, 
luego de la diabetes, más frecuente. Inicialmen
te se pensó que ésta se debía a un daño tésíticu- 
lar primario pór depósitos de Fe en la glándula. 
Luego se atribuyó al daño hepático, que al 
intervenir en él metabolismo estrogénico, au
mentando la conversión de andrógenó a estro- 
geno, podría determinar atrofia testicular se
cundaria. Finalmente y con el advenimiento del 
RIA para la determinación de hormonas hipofi- 
sarias y  el estímulo de factores hipo talármeos, 
se ha podido comprobar que el hipogónadismo
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y otras disfunciones hormonales son secunda
rias al daño pituitario por depósitos del mineral 
a ese nivel (5, 21, 22, 23, 24).

El signo carnidal de esta patología es la 
diminución de la libido, la cual también fue ex
plicada previamente con una serie de mecanis
mos: daño hepático, alcoholismo, neuropatía 
diabética autonómica.

Según Walsh y Cois. (21) otros síntomas 
importantes son: impotencia, atrofia testicular, 
caída de pelo, ginecomastia. Este autor sometió 
a las pacientes con HCI a evaluación de su fun
ción hipofisaria. El promedio del grupo era 58 
años, de ellos 10 tenían diabetes. Todos fueron 
sometidos a Test de estimulación con GnRII, 
TRH y con insulina. Fueron medidas LH, FSH, 
TSH, testosterona, G il, cortisol y PRL. Las 
conclusiones del trabajo fueron que en sólo 2 
de ellos (17 por ciento) se observó hipogonadis- 
mo hipogonadotrófico. Justamente éstos tenían 
la evolución clínica más largá. No existiéron 
otros factores que explicasen la atrofia testicu- 
lar. Otras series, sin embargo, han reportado 
incidencias más altas de esta afección (Walton 
1980: 60o/o). Inclusive hallazgos de autopsia 
muestran depósitos de Fe hipofisario en 86 por 
ciento (23).

Con menor frecuencia se ha observado 
compromiso de TSH y ACTH. También se ha 
estudiado el compromiso de producción de pro
lactina (PRL) (22, 23), demostrándose en alrede
dor de la mitad de sujetos lina respuesta inade
cuada al test de TRH. Parecería por tanto, que 
existiría un daño de la adéno hipófisis con 
predominio de la esfera gonadotrófica y de 
PRL.

También se ha estudiado el compromiso 
tiroideo en la HCI. Existen reportes que en un 
8 por ciento de casos existe un daño tiroideo, 
secundario a depósitos de Fe en la glándula e 
independiente de una distíiinución de TSH. 
El hipertiroidismo es un hecho raro en esta 
afección.

En una revisión de 49 casos de homocigo
tes portadores de HCI (25), de los cuales 34 
eran hombres,, se determinó en 4 (11.8 por 
ciento) daño tiroideo. Tres de ellos eran hipo-

tiroideos. Fue constante el hallazgo de anti
cuerpos antimicrosomales del tiroides y en 2 de 
los 3 casos hubo presencia de anticuerpos anti- 
tiroglobulina. Tres de ellos eran portadores de 
IILA A3. El hipertiroideo tenía HLA B7 (au
mentado en los hipertiroideos de la población ge
neral). Puede ser que las alteraciones del tiroi
des se deban a un fenómeno auto—inmune de
sencadenado por el Fe que provoca respuesta 
tisular„tiroiditis y por fin, fibrosis.

4. Artropatía
La presencia de artropatía en la HCl se 

describió por primera vez en 1964 (29). Algunas 
series señalan una incidencia entre el 2 0 —50 
por ciento (2, 2.6, 27). Es más frecuente en los 
pacientes pasados los 40 años, aunque se ha des
crito com o signo único e inicial en placientes 
jóvenes.

Sus características clínicas son compati
bles con otras artropatías degenerativas. La ca
racterística típica es una disminución de la ca
pacidad funcional, edema y deformidad de las 
articulaciones metacarpo falángicas e interfa- 
lángicas proximales de los II y III dedos de las 
manos. En etapas avanzadas comprometen a 
tobillos, muñecas y caderas.

Debe establecerse el diagnóstico diferen
cial con la artritis reumatoidea (AR). En gene
ral tiene un curso benigno, pero en un peque
ño porcentaje progresan a la deformación arti
cular. Se asocia con frecuencia a condrocalci- 
nosis. La Rx de manos muestra quistes subcon- 
drales, pérdida del espacio interarticular y es
clerosis subcondral. En 50 por ciento se obser
va calcificaciones intrarticulares y periarticula- 
res (Tendón de Aquiles y flexor plantar). 
El estudio de líquido articular muestra escasa 
celularidad (menos de 1000 células) (2 7). El 
contenido de Fe intrarticular se correlaciona 
bien con el hierro corporal. Otras patologías 
con aumento de Fe intrarticular son AR, 
sinovitis villonodular, hemofilia, secundarias 
a hemartrosis.

Se ha descrito asociada a cuadro de hipu- 
ricemia, apelándose para el mismo un defecto 
tubular en la reabsorción de ácido úrico, secun-



136 Hemocromatosis: una visión actual

dário a depósitos de hierro a nivel tubular.
Al estudio histológico (29) se observó al 

microscopio de luz cuadros degenerativos y f i
suras. Condrocitos prominentes, cristales de 
pirofosfato (25 por ciento): Al microscopio 
electrónico se observa corpúsculos de ferritina 
entre los condrocitos intactos y degenerados, 
pero la mayoría con ubicación intracelular.

En cuanto a los mecanismos patológicos 
de daño articular, se cree que el hierro provoca 
una injuria directa sobre los condrocitos o acti
va la formación de colágeno (sobre la síntesis 
dé prolina a través del ácido ascórbico). Tam
bién se ha dicho que el daño puede ser secun
dario a una alteración nutricia del cartílago. La 
asociación con artropatía por cristales es un fac
tor importante en el génesis de la afección.

Con la incorporación dél estudio familiar 
de los pacientes con HLA, se ha podido detec
tar un significativo número dé casos cuya úni
ca manifestación era la artropatía y que estaban 
catalogados cómo Otras artropatías degenerati
vas. Askari y Cois. (30) mostraron en un trabajo 
con 5 pacientes cuyo único signo era la artropa
tía, que padecían HCI. De ellos todos tenían al
teraciones radiológicas. Sus edades variaban en
tre 20—30 años. Algunos tenían inclusive ferri
tina normal. Todos portaban HLA A 3.

Se ha visto que la flebotomía no alivia 
las molestias articulares. Su manejo se susten
ta en el uso de antinflamatorios no esteroidales. 
En casos excepcionales se ha recurrido a corti- 
coides.

5. Alteraciones de p iel
Se presenta en un significativo núme

ro de pacientes. Está ausente en estadios inicia
les de enfermedad. Se debe a depósitos de mela- 
nina en la dermis. También se observa aumento 
de los depósitos de Fe en piel, en especial alre
dedor de las glándulas sudoríparas. Se distribu
ye en zona baja de la cara, cuello, codos, ma
nos, piernas, genitales. La piel es atrófica, pu- 
diendo mostrar lesiones ictioides y coiloniquia.

Se há descrito prurito como único sínto
ma de enfermedad, debida posiblemente a una 
liberación de histamina (31 j.

Tratamiento
Tres son los objetivos del tratamiento de 

la HCI:
1. Tratar las complicaciones multisisté- 

micas
2 . Pesquizar familiares “susceptibles”
3. Eliminar el exceso de Fe
Los métodos empleados para cumplir 

este último objetivo son-

A .F lebotom ía: Consiste en realizar la 
extracción de 500 mi de sangre 1—2 veces por 
semana. Cada 500 mi remueven 250 mg de 
hierro; por tanto, se requerirá alrededor de 1 
a 2 años para remover 20 gm de hierro.

El propósito del procedimiento es llevar 
a la hemoglobina a 12 gm o /o , al hematocrito 
a 38o/o y a la ferritina a 10 umol/L (3). Una 
vez llegado a este límite se aconseja hacer un 
estudio bioquímico y posteriormente una nueva 
biopsia hepática para evaluar exactamente los 
depósitos de hierro (5, 9). En estas condiciones 
el procedimiento deberá repetirse cada 3 meses 
y no suspenderse ya que lo más probable que se 
produzca son nuevos acúmulos del material.

La gran utilidad de la flebotom ía es en 
aquellos pacientes homocigotos asintoniáticos, 
donde el procedimiento de forma profiláctica 
mejora notablemente el pronóstico de la enfer
medad.

Relativo éxito se ha visto en estados pre- 
cirróticos, cardiopatía y posiblemente en el 
control de diabetes.

Trabajos de Bomford y Williams (1976) 
han mejorado la sobrevida de 14 a 70 meses 
en promedio de un grupo tratado frente a 
otro no tratado (1).

B. Quelantes: Se emplea desferrioxamine, 
administrada de 0.5 a 1 mg I. M. al día. Esta es 
capaz de remover 20 mg al día de hierro a 
través de la orina. En un año se logra extraer 
solamente 5 mg. Su utilidad radica en los casos 
donde está contraindicada la flebotomía como 
son la anemia, hipoproteinemia, enfermedad 
coronaria o hipovolemia (24). Comparativa
mente con lá flebotom ía, la terapia de quela- 
ción resulta más lenta, costosa y molesta.
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Los mismos autores (24) han demostra
do beneficio en el curso clínico dé pacientes 
tratados con este método prolongando de 33 a 
89 por ciento la sobrevida a 5 años entre gru
pos no tratados y tratados. Mejora la TTG 
en 30—40 por ciento de sujetos. Mejora en for
ma parcial a precirróticos y cardiópatas.

H CI y  N eoplasias
Es conocido que un buen porcentaje de 

los pacientes afectados de HCI pueden desarro
llar un hepatoma en algún momento de su evo
lución. Algunas series señalan un 30 por ciento 
de pacientes con esta complicación. Sin embar
go, se conocía poco respecto al desarrollo de 
Otros cánceres relacionados con Hemocromato- 
sis. En un estudio retrospectivo dé 36 pacientes 
que sufrieron esta enfermedad (36), se vio que 
11 de ellos desarrollaron tumores (13,9 por 
ciento). Seis de ellos tuvieron hepatoma, uno 
cártCer tiroideo y cuatro cáncer pulmonar, lo 
cual representa 7.5 veces más de lo esperado en 
la población general. Otras publicaciones se
ñalan un 9 por ciento de carcinomas extrahe- 
páticos y un 16 por ciento de hepatoma. Entre 
los sitios de tumor descritos están: colon, veji
ga, pácreas, vesícula. La causa por la que suce
de este hecho no ha sido aclarada, lo qué sí 
se conoce es que la disminución de los depósi
tos de hierro efectivamente reduce el riesgo de 
cáncer.

H em ocrom atosis secundaria (HCS)
Los pacientes con hemacromatosis secun

daria se clasifican en dos grupos: 1. Con médula 
hipoplásica, donde la mayor causa son las trans
fusiones repetidas; 2. Pacientes con médula ósea 
hiperplásica donde el exceso de hierro es por 
aumento de lá absorción secundaria a eritropo- 
yesis inefectiva.

El primer grupo se presenta por ejemplo 
en las anemias aplásticas y las características 
clínicas son muy similares a las observadas en 
la HCI, con lá diferencia que los depósitos de 
hierro se hacen fundamentalmente en el retícu
lo endotelio y por tanto la incidencia de cirro

sis es baja. F.1 segundo grupo ocurre en aquellas 
que sufren de eritropoyesis inefectiva, donde 
la médula ósea es hiperplástica. En este grupo 
están la talasemia mayor, la anemia Sidero- 
blástica y menos frecuentemente la talasemia 
intermedia, la anemia esferocítica congénita y 
diferentes formas de anemia hemolítica. Aquí 
el mecanismo es más complejo e invoca tanto 
fenómenos de aumento de la absorción de Fe 
como los fenómenos post—transfuncionales, La 
incidencia de cirrosis hepática es mucho más 
alta en este grúpo. Su distribución en células 
hepáticas es muy parecida a la HCI y los de
pósitos en miocardio, órganos endocrinos y 
corazón es más frecuente.

La talasemia constituye uno de los repre
sentantes más importantes dé este grupo. Ge- 
neralmente lleva a estadios severos en la 
segunda o tercera década de la vida y el curso 
clínico que sigue es muy parecido al de la 
HCI.

H em ocrom atosis secundaria a Terapia 

transfunsional

Este es un problema que fundamental
mente afecta a pacientes sometidos a repeti
das administraciones de sangre debidas a su 
enfermedad de base, como anemia refráctaria 
o hemoglobinopatías. Se creía que por ser su 
acumulación fundamentalmente én el retículo 
endotelio, su daño era menor a aquellas de 
depósitos parenquimatosos.

Schafer y Cois, (32) estudiaron 15 pa
cientes sometidos a terapia transfusional cróni
ca (promedio 120 unidades) afectos de diver
sas patologías: 5 anemias sideroblásticas, 3 
anemias plásticas, 3 aplasia eritroide, 2 mielo- 
fibrosis y 2 anemia refractaria.

En ellos se estudió funciones hepática, 
endocrina y cardíaca. Se encontró que 13/15 
tenían alteraciones funcionales hepáticas, 7 he- 
patomegalia. A la biopsia hepática todos tu
vieron aumento de los depósitos de hierro; 
10 tuvieron hemosiderosis y lo que es impor
tante, Casi todos tuvieron fibrosis periportal.

Cuatro tuvieron ICC, 2 alteraciones de 
la conducción, 2 disfunción ventricular izquier
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da y 7 aumento del volumen de fin de diástole 
ventricular.

Todos tuvieron TTG; anormal, lg, respues
ta insulíniea fue alterada; 5 tuvieron hipopitui- 
tarismo, y 14 tuvieron reserva suprarrenal al
terada. En 2 se observó alterada la respuesta 
para TSII y PRL.

Se puede concluir que este proceso post- 
transfusional que se creyó de poca gravedad, 
que sólo abarcaba a RE, también compromete 
a otros órganos como hígado, donde puede 
producir fibrosis, corazón donde lleva a ICC, 
páncreas que constituye un hecho constante 
y a otros órganos endocrinos, que se ven afec
tados de forma moderada.

Esto demuestra la importancia de evalua
ciones progresivas de pacientes sujetos a trans- 
fuciones crónicas con el objeto de instaurar 
de forma precoz, la terapia adecuada.

Estudios con pacientes hemodializados 
(33) llevan a conclusiones parecidas, demos
trando que pacientes bajo este procedimien
to y portadores de HLA A3, serían más sus
ceptibles de desarrollar complicaciones. Igual
mente se señala, que según su casuística, el 
lím ite dé riesgo son 100 transfusiones. Fi
nalmente, pone sobre aviso que algunas de 
las molestias que presentan hemodializados, 
podrían ser secundarias a los depósitos exa
gerados de Fe en los diferentes órganos.

En cuanto al T ratam iento  se recomien
da el empleo de terapia de quelación, con las 
mismas consideraciones ya señaladas para el 
tratamiento de la HCI. Se recomienda en fun
ción de la vida media corta de la desferrixa- 
mine (97—100 min) (34) el empleo de bombas 
de infusión y vía endovenosa o en su defecto, 
el empleo de la vía SC para lograr una absor
ción lenta. La dosis es de 1—4 mg al día.

Actualmente se están desarrollando otros 
agentes quelantes como Clorilhidroxamine y 
ácido Rhodotorúlico, cuya experiencia clíni
ca es limitada y que propenden optimizar sus 
efectos quelantes reduciendo otros proble
mas de la desferrioxamine. Durante el trata
miento debe ser repuesto ácido ascórbico de 
forma oral (3,2).

.HCS. en cirrosis alcohólica  
Actualmente se conoce que los depósi

tos de hierro se encuentran aumentados en los 
cirróticos alcohólicos. Estos se han dividido en 
dos grupos: aquellos con depósitos de hierro 
moderados y, aquellos con depósitos elevados. 
Se piensa que el mecanismo para el aumento 
de los acúmulos de Fe es a través de una esti
mulación de la absorción intestinal mediada 
por el alcohol. En los sujetos con depósitos 
elevados de hierro se suman otros factores 
como son la hemolisis y las anastomosis por- 
tosistémicas. Inclusive parece ser que existen 
ciertos rasgos de tipo hereditario que predispo
nen al desarrollo de esta patología.

La distinción entre HCI y HCS secunda
ria al alcohol puede ser difícil ya que inclusive 
histológicamente pueden ser indistinguibles. En 
estudios de la Sage y Cois. (35) demostraron 
que ambas patologías eran muy parecidas. 
Sin embargo, los depósitos de hierro en los 
sujetos alcohólicos se distribuyó más en 
retículo endotelio y fueron menores que en 
los portadores de HCI. Igualmente, la res
puesta a la fleboterapia fue mayor. Se piensa 
que el alcohol actúa en forma sinérgica en 
pacientes genéticamente predispuestos, funda
mentalmente homocigotes, pero tiene poca 
ingerencia sobre los individuos heterocigotos.

HCS en anastom osis portosis tém ica  
Pacientes sometidos a este tipo de ciru

gías presentan un cuadro muy parecido a la 
HCI. Alrededor de un 20 por ciento de opera
dos lo desarrollan. La patogenia de este síndro
me no está clara y se piensa se debe a factores 
como hemolisis, hipoxia y  daño hepático (2).

HCS po r efecto dietético  
Constituye un hecho raro de observarse. 

Depende de dos causas fundamentales.- 1. Ad
ministración de fármacos que contengan hie
rro-, 2. Cierto tipo de alimentos ricos en este mi
neral. Fundamentalmente este último hecho ha 
sido observado en una .tribu del sur del Africa 
(Bantú), donde se consume altas cantidades 
de una bebida alcohólica, que por su forma 
de preparación es rica en este mineral.
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Conclusión
Importantes progresos se han hecho 

en el conocimiento de la etiopatogenia de la 
Hemocromatosis Idiopática. El saber que se 
trata de una enfermedad de carácter autosó- 
mica recesiva, relacionada con HLA funda
mentalmente A3, ha permitido el estudio de 
grupos familiares susceptibles de portar la 
enfermedad y ha orientado al empleo de pro
cedimientos terapéuticos precoces que han 
detenido el curso natural de la enfermedad, 
han disminuido sus complicaciones multi- 
sistémicas y han prolongado la sobrevida 
poblacional.
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