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ANO XIV ACTA PEDIATRICA ESPANOLA NUM. 157

SUMARIO DEL NUMERO DE ENERO DE 1956

FIGURAS DE LA PEDIATRIA
El Dr. Ruiz-Santamaria, de Valencia
ARTICULOS ORIGINALES

Trabajos doctrinales y casos clinicos
Una forma mas de distrofia 6sea. Dr. F. Collado-Otero

La vacunacion contra la enfermedad de Heine-Medin. Dr. E.R. Vigil Lorenzo
La distrofia del lactante, tema preferente de los Congresos de Pediatria de Montevideo 1951. Exposicién, comentarios

y critica. Dr. A. Olivé Badosa

Continuando con la Seccidn de «Hace 50 afios Acta Pediatrica
Espafiola publicaba», iniciamos el 2006 con aquellos trabajos
que en enero de ese afio vieron la luz en nuestra revista.

La «Figura del mes» estuvo dedicada al Dr. Ruiz-Santama-
ria, de Valencia (figura 1). Este nimero de primeros de afio
fue corto en cuanto a cantidad de trabajos publicados, pero
amplio gracias al detalle con que cada uno de sus autores lo
desarroll6.

Distrofia osea

El Dr. Collado-Otero inicia su exposicién en «Una forma més
de distrofia 6sea», afirmando que, aunque titule asf su trabajo,
no significa que esté de acuerdo con el término distrofia para
designar a las anomalias congénitas de la osificacion v, si lo
empled, fue por estar consagrado con el uso y no encontrar
otro que lo pudiera sustituir de forma adecuada.

Baséandose unas veces en la localizacion del trastorno, otras,
en el tipo de osificacion afectada (membranosa, endocondral,
endostal), o0 en la distinta fase en la que la osificacién es-
t4 alterada, y tamhbién atendiendo a un probable mecanismo
genético, se hicieron intentos de sistematizacion, totales o
parciales, que encontraron y encuentran enormes dificultades.
«Estas dificultades dimanan de su extension, de las diferen-
tes gradaciones de un mismo proceso, de la frecuencia con
que se asocian diferentes trastornos de la osificacién, de los
numerosos casos que se publican con caracteristicas especia-
les, diffciles de catalogar, y en fin, de la oscuridad y diferente
interpretacion de su patogenia.»

Collado-Otero se queria referir a esta enfermedad a partir
del especial relieve de un signo clinico radiolégico que se ha-

bfa descrito en formas innumerables de distrofia 6sea vy a las
que cada autor habfa denominado de forma distinta. El autor
presenta una forma mds de distrofia dsea sin pretender que
sea una forma nueva no descrita hasta la fecha, aunque si se
basara en los «datos insignificantes», se podria hacer pasar
como tal; pero como a lo que se referfa era a los trastornos
fundamentales de la osificacién del enfermo, y en este senti-
do, no pretendia estar describiendo una nueva entidad clinica,
efectlia una exposicion orientada exclusivamente en el terreno
de la clinica pura, prescindiendo de los conceptos generales,
etiopatogenia y anatomia patolégica de estos procesos. Se
limita pues a describir y realizar un diagnéstico diferencial lo
méas completo posible y ver, al mismo tiempo, si esta forma de
distrofia 6sea encaja 0 no en las formas que el autor conocia
a través de la bibliografia revisada.

Presenta la historia clinica de un nifio de diez afios. Después
de ir desgranando dicha historia, el Dr. Collado-Otero destaca
que existen tres hechos fundamentales en este caso:

1. «Osteopetrosis que afecta uniformemente a toda la tibiay
también a otros huesos. Por tanto, es una forma con tendencia
a la generalizacion.

2. Que, como habitualmente sucede, es una osteopetrosis
fragil.

3. Que existe una deformidad ésea, pero afectando esta
incurvacion dnicamente a la tibia. Al lado de esto, dos datos
negativos de gran valor: ausencia de bandas generalizadas
transversales y de la forma de maza tan caracteristica de otras
osteosclerosis generalizadas.»

Describe de forma detallada toda la clinica del caso, y efec-
tla un comentario final para sefialar que presenta un caso de
distrofia 6sea caracterizada por los siguientes hechos:
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Figura 1. Dr. Ruiz-Santamaria, de Valencia

«1. Epoca de comienzo no bien definida, aunque probable-
mente en los primeros afios de su vida, ya que hace tres tuvo
una fractura espontanea y se incurvaron las piernas.

2. Consanguinidad no demostrada, pero posible. Enferme-
dad familiar, con casi seguridad de otro hermano igual.

3. Hipotrofia estatural en los limites del nanismo, por su
osteopatia.

4. Asociacion en el mismo enfermo de las siguientes al-
teraciones: aplasias en las Gltimas falanges de los dedos;
hipoplasias en los metacarpianos, metatarsianos y falanges;
anomalias en la posicién normal de los segmentos 6seos
(coxavalga); retraso en el proceso de osificacion normal (co-
lumna vertebral); alteraciones en la osificacion membranosa
(disdstosis craneana), y alteraciones en el proceso de la cal-
cificacion (osteopetrosis).

5. Esta maltiple asociacion de tan diferentes trastornos de
la osificacidn, junto con la normalidad en los datos urinarios y
humorales (metabélico-hormonales), refuerzan la idea de que
estas distrofias 6seas son debidas a |as alteraciones congéni-
tas de todo el mesénquima, en tanto que la relacion endocrino-
embriopatia no se hace tan patente.

6. Las dos alteraciones mas importantes de este enfermo son
su diséstosis craneal y su osteopetrosis u osteosclerosis.

— Creemos que, en efecto, el nifio presenta una forma abor-
tiva y anémala de diséstosis cleidocraneana, esto es, una di-
séstosis craneodentariodigital. El paladar ojival con tendencia
a fisura velopalatina y el discreto exoftalmos son manifesta-
ciones frecuentes en esta afeccion.

— El otro aspecto més interesante de este caso es la existen-
cia de una osteopetrosis con fragilidad 6sea, que no la podemos
identificar con la enfermedad de Albers-Schomber, porque le fal-
tan fundamentales datos radiolégicos, clinicos y hematoldgicos
ya citados. Mds se parecia a la enfermedad de Camurati-Engel-
mann, en la cual la encasillamos, si bien con reservas.

7. La asociacion de una diséstosis cleidocraneana con una
enfermedad de Albers-Schomber ha sido sefialada por Valledor
(citado por Ballabriga), pero lo que no hemos podido ver descrita
es la asociacion de una forma atipica de disdstosis cleidocra-
neana con una osteosclerosis de Camurati-Engelmann.

Por tanto, podiamos haber titulado este trabajo: Una forma
atipica y abortiva de dis6stosis cleidocraneana, asociada a una
probable osteosclerosis de Camurati-Engelmann y a otras alte-
raciones 6seas de menor interés.

Esta forma clinica que presentamos no la podemos hacer
pasar por una “forma clinica nueva”, porque, aun cuando no
hemos encontrado esta asociacioén en toda la literatura revi-
sada, ya dijimos lo dificil que es agotar la investigacion bi-
bliogréafica.»

Vacunacion contra la enfermedad
de Heine-Medin

El Dr. E.R. Vigil Lorenzo es el autor del segundo trabajo publi-
cado en este nimero de enero, que trata sobre «La vacunacion
contra la enfermedad de Heine-Medin». Para comenzar, efec-
tla algunos apuntes histéricos sobre los antecedentes de esta
vacunacion; asf, se refiere a Kolmery Rule, por una parte, y a
Brodie y Parck, por otra, quienes prepararon sendas vacunas
partiendo de la médula de mono poliomielitico tratada con el
objetivo de inactivar el virus.

A continuacion, se refiere a la identificacion de tres tipos
de virus poliomieliticos: tipo | o Brunhilda, tipo Il o Lansing,
tipo Ill 0 Ledn, y al efecto protector de los anticuerpos, ya sean
trasferidos pasivamente o producidos por la vacunacion.

Destaca la inmunizacién pasiva con gammaglobulina, y co-
menta las vacunas con virus muertos, vacunas con Virus vivos
apatégenos, vacunas con virus vivos neutralizados, y vacunas con
virus muertos: la vacuna de Salk. Después de citar los resultados
obtenidos con las investigaciones de estas vacunas, afirma que
«representarfan la mejor defensa de la vacuna de Salk».

Termina su largo trabajo resumiendo que hace «una revision
de conjunto del estado actual (1956) de la vacunacién antipo-
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liomielitica y de las adquisiciones que han facilitado el camino
en la bdsqueda de una proteccion contra la enfermedad de
Heine-Medin». El Dr. Vigil Lorenzo procuré ser muy objetivo,
por lo que, en ocasiones, se limitd a dar cuenta de los comu-
nicados oficiales de las autoridades sanitarias de los Estados
Unidos. Su trabajo va acompafiado de extensa bibliografia.

Distrofia del lactante

Para terminar este nimero, el Dr. A. Olivé Badosa publica un
resumen sobre «La distrofia del lactante, tema preferente de
los Congresos de Pediatria de Montevideo 1951. Exposicion,
comentarios y criticas».

Inicia su exposicién sefialando que, recién publicado su li-
bro La distrofia, enfermedad nutritiva del lactante, recibié el
libro de ponencias del Congreso de Pediatria de Montevideo,
celebrado del 2 al 8 de diciembre de 1951 y editado en 1954,
donde, en la Sesiéon de Mesa Redonda dedicada al tema de
las distrofias, se pudo leer a los colegas centro y sudamerica-
nos, que en ese momento eran la competencia en dicha espe-
cialidad en Latinoamérica. Del conjunto de lo tratado, el autor
entresaca lo méas interesante:

«— El tema de la distrofia no estd agotado.

— La distrofia es una enfermedad frecuente, de prolongada
hospitalizacién y alta mortalidad.

— No es posible sacar experiencia sobre la evolucién de un
caso determinado sin tener hospitalizado al nifio, por lo menos,
durante cuatro semanas.

— Critica del vocablo “distrofia”; necesidad de revisarlo.

— Critica de las altas prematuras del nifio distréfico.

— Clasificacion evolutiva segln peso.

— Critica del factor “peso” como médulo de la enfermedad.

— Se admiten dos tipos de distrofia segln las alteraciones
funcionales, con distinta respuesta al tratamiento.

— Se considera el problema nutritivo del prematuro grave
como idéntico al del distréfico.

— ;Existe un factor desconocido que impide la reparacion
del distrofico?

— ;Qué pasa a nivel de la célula?

— El tratamiento actual de la distrofia es mas empirico que
cientifico.

— Los tratamientos nunca son espectaculares.

— Aun con la mejor dietética, el 50% de curvas de peso son
poco satisfactorias.

— Se da como satisfactorio un aumento de peso subnormal.

— La curacién es s6lo excepcional.

— La dietética debe ser siempre lo primero.

— La combinacién “dietética-antibiéticos” no resuelve el
problema de la distrofia.

— Necesidad de simplificar la dietética.

— El método de “la autodemanda” en la dietética de la dis-
trofia.

— El distréfico no llega al hospital por ser distréfico, sino por
la infeccion o por trastornos nutritivos agudos.

—La infeccién es un signo més de la distrofia.
— Las infecciones influyen en los tipos de curvas de peso.
— Distrofia y produccion de anticuerpos.

— Las piurias y bronconeumonias con el empleo de los an-
tibidticos.
— Los antibiéticos no han modificado “fundamentalmente”

el curso de la infeccion del distréfico, ni tampoco el disturbio
nutritivo.

— El problema asistencial.
— El tratamiento debe ser extrahospitalario.

— La testosterona y la vitamina B,, como favorecedores del
anabolismo proteico.»

Todos estos puntos tienen gran interés; sélo algunos seran
objeto de comentario por parte del Dr. Olivé, especialmente el
concepto de distrofia, que sera criticado por el autor.

También aborda en su trabajo la importancia del peso en esta
enfermedad, distintos factores patogénicos, la dietética sobre
el régimen libre, la asistencia, etc. Finalmente, resume: «Per-
sonas de gran prestigio e innegable experiencia reunidas en un
Congreso Internacional, después de examinar minuciosamente
el estado actual de la distrofia, llegan a la conclusién poco alen-
tadora, pero sincera, de que ni la dietética ni los antibiéticos
han solucionado el problema de la enfermedad, que, por tanto,
sigue siendo problema. Como interesados en el tema, desearfa-
mos en nuestra patria, donde el material humano afectado tanto
abunda, una mayor atencién a esta enfermedad, hasta ahora
algo relegada (cenicienta de la pediatria la hemos denominado
nosotros), no ya sélo en los ensayos de nuevos farmacos que
repercuten sobre el peso, sino principalmente sobre el fondo
patogénico y doctrinal de la cuestiony.

Continuando con esta Seccién de «Hace 50 afios», quisie-
ra rememorar todo lo que hicieron en tiempos anteriores, tan
dificiles, nuestros maestros, y contradiciendo por una vez a
Flaubert, quien afirma en su libro Correspondance: «Suele de-
cirse, y con razén, que los recuerdos no pueblan vuestra so-
ledad, sino que la hacen mdas grande», quisiera expresar que
jojala!, estos «recuerdos» que intento cada mes transmitir en
Acta Pedidtrica Espafiola sirvan para rellenar esos momentos
quiza de «soledad cientifica» que pudiéramos tener en nuestra

vida diaria. I
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