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El doctor Jaime de Cardenas
ARTICULOS ORIGINALES

Trabajos doctrinales y casos clinicos

Nanismo intrauterino tipo Russell, por el doctor Angel Peralta

Mucoproteinemia en nifios con cardiopatias congénita y reumatica, por el doctor Rafael Avigdor Isacoff

Hace 50 afios, Acta Pedidtrica Espaiiola publicé, en el mes de
julio de 1964, dos trabajos. El primero de ellos, «Nanismo in-
trauterino tipo Russell», se debié al Dr. Angel Peralta, y el se-
gundo, «Mucoproteinemia en nifios con cardiopatias congénita
y reumdtica, al Dr. Rafael Avigdor Isacoff.

La figura del mes estuvo dedicada al Dr. Jaime de Cardenas,
a quien le fue concedida la Gran Cruz de la Orden Civil de Sa-
nidad.

En el primer trabajo, sobre «Nanismo intrauterino tipo Russell»,
el Dr. Peralta comienza afirmando que el nanismo es una afec-
cién poco frecuente al nacer. Los recién nacidos con nanismo
hipofisario tienen una talla normal, y el retraso del crecimiento
suele presentarse a partir del tercer o cuarto afo de vida. Los
nanismos viscerales (cardiaco, hepatico, renal, etc.) tampoco
suelen estar presentes al nacimiento, y mucho menos en grado
tan marcado como el nanismo intrauterino tipo Russell. Segun
Royer, se pueden encontrar otros tipos de nanismo desde el
nacimiento: esquelético (acondroplasia); dismérfico, de tipo
hereditario o genotipico (tipo amstelamnesis, picnodisostosis,
progeria, etc.); por radioterapia (se encuentra el antecedente
de la radiacién); esencial (individuos muy pequefios sin infanti-
lismo, aunque pueden tener descendencia).

Hay pocos casos de nanismo intrauterino recogidos en la li-
teratura médica, y el autor aporta 2 nuevos, con las siguientes
caracterfsticas:

e Configuracién craneofacial anormal.
e Proporciones esqueléticas anormales.
e Aspecto general menudo.

A continuacién el Dr. Peralta presenta 2 casos de nanismo in-
trauterino con discotosis craneofacial tipo Russell, que coinci-
den con los hallazgos clinicos de Russell, Silver, Warkany vy
Rossier. Hace consideraciones etipatogénicas. Le ha llamado

la atencion que en los 3 casos observados por €l (si bien en
este trabajo sdlo se incluyen 2), las edades de las madres son
superiores a los 40 afios y las 3 son multiparas. Considera al
respecto una posible genopatia. En el primer caso menciona
los siguientes hallazgos: hipofuncion diencéfalo-hipofisaria,
sindrome poliuria-polidiposia (sin diabetes insipida), nipotoma-
mania, alteraciones del caracter, enuresis y onanismo. En el
segundo caso le ha llamado la atencién el hecho de que a par-
tir del tercer mes de gestacion la madre afirmara que no habia
registrado ningln aumento del vientre, sino que cada vez era
mas pequefio. El peso del nifio nacido a término (1.250 g) fue
el méas bajo de los 14 casos publicados. La madre habfa pade-
cido un bocio hiperfuncionante del que fue operada. En cuanto
al tratamiento, el autor intenta tratar estos casos como nanis-
mos hipofisarios, sobre todo en el primer caso.

En el segundo trabajo, «Mucoproteinemia en nifios con cardio-
patias congénita y reumatica», el Dr. Avigdor (de Lima, Pert)
comienza afirmando que en los Gltimos afios los doctores Winzler,
Melh y Golden trabajaron en el aislamiento, las constitucién
quimica, las caracteristicas electroforéticas, las variaciones
morbosas y la elaboracién de técnicas para cuantificar las mu-
coproteinas plasméticas. Estas sustancias aumentan en nume-
rosos procesos infecciosos e inflamatorios agudos y en neopla-
sias.

Dada la frecuencia de nifios con cardiopatias congénitas y
adquiridas en el curso del reumatismo, se ha recomendado su
cuantificacion, por los elementos que pueden proporcionar pa-
ra el diagndstico, pronéstico y tratamiento, asi como para co-
tejar los resultados en las dos formas anatomaclinicas de en-
fermedades del corazén que pueden presentarse en los nifios.

El autor continda describiendo los casos de mucoproteine-
mia en nifios aparentemente sanos y en reumaticos, para indi-
car las investigaciones efectuadas vy la interpretacion de los
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resultados en el consultorio externo del Departamento de Car-
diologfa del Hospital del Nifio de Lima.

Después de exponer con gran extension todos los resulta-
dos, el Dr. Avigdor finalizaba con las siguientes conclusiones:
1. Cuantificé mucoproteinemia en nifios con cardiopatia congé-

nita (ciandtica y aciandtica) y cardiopatia reumatica, siguien-

do la técnica de Winzler et al.

2. Comprobé que no habia diferencias significativas en el con-
tenido de las mucoproteinas sanguineas entre nifios con
cardiopatia congénita y ciandtica, pues dicha diferencia es
de sdlo un 1,21%.

3. La concentracion de mucoproteinas sanguineas en 44 nifos
con cardiopatia congénita (cianética y acianética) oscilé en-
tre 2,04 y 6,70 mg/% de tirosina, con un promedio de 3,78-
0,14 y una desviacion estandar de 0,98 + 0,104.

4. Comprobé en 10 nifios con cardiopatia reumatica que la mu-
coproteinemia oscil6 entre 3,68 y 12,27 mg/%, con un pro-

medio de 7,71 mg/%. Respecto a la mucoproteinemia de
nifios aparentemente sanos, hubo una hipermucoproteine-
mia en un 593-81% (p <0,0001).

5. Comprobé que los nifios con cardiopatia reumética tienen
49,58 por 1.000 mucoproteinas mas que los nifios cardiépa-
tas congénitos, con diferencias significativas (p <0,0001).

6. Las mucoproteinas sanguineas de nifios con una cardiopatia
congeénita estan aumentadas en un 18,21%, si se comparan
con las de nifios aparentemente sanos.

Desde hace 50 afios, Acta Pedidtrica Espaiola ha publicado
siguiendo lo que afirmaba el te6logo aleman del siglo XIX,
J.M. Sailer: «Sobrecargar la memoria ocasiona los mismos gra-
ves dafios que no ejercitarla», por €so intentamos seguir este
consejo, para recordar a los pediatras hechos importantes sin
recargar su memoria. I
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