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Presento a vuestra consideracion vste pequelio trabajo
sobre una enfermedad cuyo sindrome clinico hace pocos
ajios fué aislado y considerado como entidad mérbida in-
dependiente. Eu el no hago mas que reunir sinteticamente
todos los datos referentes a una afeccién cuyo estudio
permanece aun incompleto, dejando librado a diversas
teorias lo que se refiere a su etiologia Yy patogenia.

De vuestra benevolencia espero su aceptacion, que me
permitira Eumplir con la Gltima preseripcion reglamen-
taria de nuestra Facultad,

Exteriorizando mis sentimientos, quiero dejar constan-
cia de mi gratitnd para todos vosotros Y para aquellos
que fuera de la Facultad, en la Asistencia Pablica y en
el Hospital Fernandez, contribuyeron desinteresadamente

a que fuera menos penoso mi aprendizaje.




— 34 —

Al Doctor Ignacio Imaz a quien debo el honor de que
me acompafie en este acto, mi agradecimienio por sus
multiples atenciones y powsus sabias ensefanzas mientras
ful practicante de su servicio.

A mis dewmds Jefes los Doctores: Julio A. Blaksley, Lu-
cio Durafiona, y Alberto Chueco los sinceros afectos de
quien siempre se enorgullecio de sus consejos.

Al Doctor Lucio Aravena y a los Doctores Mattos, Pe-
trocchi, Caride y Cros; mis sentimientos de estima por
las facilidades que han sabido darme en todo momento.

A mis compaiieros de internado del Hospital Fernan-
dez, amigos sinceros, que han hecho de un periodo de mi
vida, una de las épocas mas felices; mis recnerdos imbo-

rrables,




GONSIDERACIONES GENERALES SOBRE 1AS POLIGLOBULIAS

Se dd el nombre de poliglobulias a ciertos ostados de
2 sangre caracterizados por un aumento del namero de
elobulos vojos, sin ser indispensable el aumento de tama-
no de los hematies.

Hasta hace poco eran conocidos estos trastornos de la
sangre con el nombre de hiperglobulias, siendo Quiserne
‘e osu tesis del afio 1902 quien lo substituyd por el de
poliglobulias: reservando el de de hiperglobalias para de-
signar en su clasiticacion, un determinado grapo de ellas,
que van acompaiiadas de un aumento de tamafio de los
hematies. %

Normalmente el u@mero de globulos rojos contenidos
en un milimetro cithico de sangre, varia segtin los distin-
fos autores entre 4.500,000 y 3.500.000. Esta diferencia
tan grande desapareca si entramos a analizar la técnica
empleada por los diversos autores y las condiciones de

variabilidad del medio sanguineo.
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Malassez y Hayem qnue son los que mas difieren, utili-
zaron para sus trabajos de numeracion aparates cuenta
globulos distintos. -

Por otra parte, aun utilizando los mismos aparatos,
existen otras muchas causas que pueden conducir a la
obtencion de cifras medias, no siempre las mismas., Ac-
tualmente por medio de aparatos especiales se hallegado
a comprobar, que la sangre de las pequeilas arterias tie-
nen mayor niumero de gldébulos rojos que la sangre de las
grandes arterias y que la sangre venosa contiene aun un
mayor numero.

Las influencias del sistema nervioso sobre el aparato
cirenlatorio,provocando una vaso contriceion o vaso dila-
tacion, trae modificaciones de la concentracion sangninea
y como consecueucia una variaciénven el namero de he-
maties contenidos en el milimetro ctibico.

1S por esto gque las circulaciones locales, adqmeren en
este sentido un gran valer; al nivel de la piel jel nimero
de hematies contenidos en la sangre de los capilaressan-
guineos, es mayor que el de la sangre arterial y venosa.

Lo mismo ocnrre con la sangre de las grandes venas,
el namero de hematies es mayor enlas esplénicas e intes-
tinales.

Otra causa importante que es necesario tener presente
cuando se trata de dar una cifra media de los glbébulos
rojos; es la altura.

Probablemente por intermedio de la presiéon atmosfé-

rica, tiene la altura sobre la composicién de la saugre,
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una influencia muy grande; aumenta el udmero de eritro-
citos con tal regnlaridad y constancia, que puede prede-
cirse. Este aumento no es deflnitivo, desaparece rapida-
mente si el sujeto aclimatado en las alturas, desciende al
Hano; tomando la cifra que tenia anteriormente.

El clima, las digestiones, la menstruacion, ete. son cau-
sas que es necesario tener presente cuando se efectuan
recuentos globulares,

Considerando las cifras dadas por los distintos inves-
tigadores. influenciadas por los aparatos nsados vy porlas
causas que acabamos de exponer como modificadoras del
nimero de hematies, es posible aceptar la cifra media de
de £.300.00 noy milimetro ¢iibico, que es, a la (que se in-
clinan tambien los autores mas modernos.

Sin embargo, por efecto de esas mismas variaciones fi-
siologicas posibles de existir, diremos unicamente que
hay poliglohulia cuando el nimero de hematies por mili-
metro elbico es superior a 5.000.000.

Causax delas poliglobulins.--Fintnero degldbulos 10j0s
de la sangrg, presenta oscilaciones constantes bajo la in-
fluencia de dos ordenes de causas; las unas persistentes,
las otras pasajeras.

Las primeras actuan por formacién globular v produ-
cen un anmento de los hematies. Es asi como inter-
vienen el medio, el género de vida, la menstruaccion, las
condiciones higienicas, el régimen, las enfermedades, los

medicamentos.
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Las segundas determinan una concentraceion de la san-
gre, de ahi poliglobulia por disminucion de la masa total
del plasma. Ellas comprenden el conjunto de. fendmenos
osmoticos que tienen lugar a través de los vasos, los cam-
bios que se hacen entre los liquidos sanguineos’ por una
parte y por otra parte la lintay los liguidesintersticialex.

Estos datos fueron formulados por M. Malasser desde
el comienzo de susinvestigaciones en el siguicnte teorema:
«Cada individuo tiene una riqueza globular que  esti en
relacion consu organismo y con el medio en gne el vive;
estableciendose un cierto equilibrio alrededor del cual os-
cila esta riqueza globular, bajo la inflencia de un gran
nfunero de circunstancias pasajeras.s

Siopor una causa fisiologica o patelogica cnalquiera

.
se produce una pérdida en la parte liquida del organisma
la poliglobulia aparece.

Sila pérdida liquida es transitoria, la poliglobulia sera
minima; pero en cambio si estas secreciones orgdnicas se
establecen de un modo permanente, la poliglobulia, se ha-
A mds intensa y permaunente por concentracion del plasma.

Esta poliglobulin estard en relacion directa con la pér-
dida del medio sanguineo liguido y aumentard o dismi-
nuird con ella; serd entonces relativa.

Podemos entouces decir gque toda modificaciéon ala cir-
culacion Joeal o general, exagerando una sccreciou nor-
mal o estableciendo una patologica traerd una poliglobu-

lia relativa bien distinta a aquella que fiene por origen

la creacion de nuevos elementos sanguineos.
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Lias poliglobulias por proliferacion de los hematies es
mas dificil de realizar y por ello es méas discutida. Las
causas que la originan no han podido aun “especificarse y
las variaciones fisiologicas estudiadas en Jla sangre no
llegan a explicarla.

Resumiendo podemos decir que las causas originarias
de las poliglobulias se limitan a dos: Unas activando la
proliferacién de los eritrocitos y dando origen a las poli-
globulias verdaderas, las otras actuando sobre la concen-
tracion sanguninea y produciendo poliglobulias relativas.

La clasificacion de Quiserne que transeribimos esta
basada sobre estas coclusiones y lha sido hecha, segin
expresion de su mismo autor, para comodidad del estudio;
pues asi se trate de poliglobulias verdaderas o relativas,
la importancia de las circulacionces locales es tan graude,
que amenudo veremos transformarse por cl agregado
de una causa cualquicra, una poliglobulia relativa en

verdadera o viceversa.




Poliglobu- { A.—Poliglobulias de las alturas.
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j [ se A.—Poliglobulias por modificaciones de las circulaciones
j’ gg- locales de orden fisiolégico.
£8 B.—Poliglobulias por modificaciones de las circulaciones
locales de orden patolégico.
- 5 g':c ® J Po(}]iglolbnlia,s por exageracién de la secrecién su-
- = 50 50 oral.
B K i 3 | Poliglobulias de los recién nacidos,
w : { § = 3= s Poliglobulias de la lactacion y de la menstrua-
« 12\ (S5 = | _ cién.
E 2 o E"‘EE Poliglobulias por exageracién de la secrecién in-
= 2 S EE testinal.
I~ g |Re= Poliglobulias por exageracion de la diuresis.
. @
S | Poliglobulias por obstdculo a la circulacién general.
T ' Poliglobulias debidas a causas puramente fisicas: el clima y
=] la latitud
= .
]
-5

lias verda- ¢ B.—DPoliglobulias producidas por un obstaculo
deras fisiol. mecénico a la hematosis,

ﬁ ! Poliglobulias acompafiando a la cianosis congé-

lias  verda- ) Poliglobulias con cianosis créniea y esplenome-
deras pato- oalia.

i Toliglobulias en el curso de la cianosis intermi-
tente.

Poliglobu- s nita.

VERDADERAS

logicas.. ...
.

La disminucion del elemento liquido de la sangre tra-
yendo “como consecuencia un aumento aparente de los
hematies, puede ser debida a causas fisiolégicas o pato-
logicas.

Serd fisiologica la poliglobulia que tenga por causa
fendomenos fisicos o biolégicos provocados por el medio
en que vive y se llevara a cabo siempre enla misma forma,
ya se trate de un individuo sano o enfermo.

Kl sistema nervioso por medio de mtltiples reflejos, pro-
duce gran nimero de estas poliglobulias relativas;actuando
ya sea localmente como ocurre examinando la sangre
venosa procedente de territorios distintos, o bien ejer-

ciendo su accion sobre el sistema vasomotriz en general.
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Lo mismo ocurre en los estados patologicos que produ-
cen poliglobulias por concentracion. Si es local tendremos
las poliglobulias consecutivas a trastornos de orden local,
como la axficia simétrica de las extremedidades o las
cianosis locales en el curso del mixedema.

Si es general se observara en todos los casos que exis-
ten trastornos de orden patoldégico en la secrecidn o
excreeion; en efecto haciéndose en exceso una secrecion
cualquiera, queda roto el equilibrio entre el medio liquido
interior que es la sangre y los tejidos, estos altimos nece-
sitando liqnido lo quitan al plasma concentrando al medio
sanguineo y estableciendo una poliglobulia relativa por
concentracion de la masa sanguinea total.

Tratandose de poliglobulias por C(.)ucentra(:ién general
de la sangre, es mas dificil hacer la division anterior en
que intervienen causas fisiologicas y patologicas, siendo
casi imposible determinar exactaniente el preciso momento
en que una secrecion normal exagerada, cesa de presen-
tar un caracter fisiolégico para hacerse patologica. Por
€30 que en este grupo se enwmeran sin especificar su caunsa
las distint&s poliglobulias por concentraciéon general de
la sangre.

La poliglobulia de los recién nacidos la tinica que po-
demos afirmar tenga un caracter fisioldgico, se manifiesta
inmediatamente despues del nacimiento trayeudo un au-
mento que varia entre 500.000 y 600.000 hematies por
milimetro cubico (para algunos autores este anmento es

mayor). La explicacion de esta poliglobulia segun Hayem
y pohg g




es la siguiente: « Antes del vacimiento el feto se empapa

« en el liquido amuidtico, todos sus tejidos estan embebi-

"

dos por este liguido, las-causas de evaporacién sou mi-

~

nimas. Despues del nacimiento aparece la evaporacion

«

A

cutanea, la respiracion se establece trayendo una causa

A

< de concentracion por exabalacion pWmonar; qué ocurre

&

A

entonces? La linta qune imbibe los tejidos se reabsorbe,

luego para proveer a las pérdidas liguidas incesantes

P

A

hechas por el organismo el plasma se concentra; en este

momento el aporte liquido exterior es minimo ».

Segun este concepto ¢l mecanismo por el cual se esta-
blece la poliglobulia cn los recién nacidos es doble, por
una parte la evaporacion, por otra el aporie lignido insu-
ficiente. Brouardel lo expresa diciendo gne «<el nifio come

-

SUosuerox.

Las~ pérdidas de pesos del recién nacido estan en cons-
tante relacion con el ammento del nimero de hematies,
Las poliglobulias por exageracion de las distintas se-
creciones; ya se trate de la sudoral, intestinal, de la
menstruacion, de la lactancia o de la dieuresis; ticnen
todas un mismo mecanismo y es el explicado para las

poliglobulias de los recién nacidos.

Los obsticulos a la circulaciéon general trayendo como
consecuencia exsudaciones o tranxsudacioues del plasa,
producen concentracién sanguinea y ligera poliglobulia,
que se hace ds manifiesta al efectuar punciones eva-

cuadoras.




— 43

El clima y la latitud traen también poliglobulias lige-

ras cuyas causas son puramentu fisicas.

Poliglobudias verdaderas— Hasta abora las poliglobu-
lias estudiadas se caracterizaban por un aumeunto peque-
fio del namero de hematics. En las poliglobulias verda-
deras el aumento no solo es mayor, siné que también es
progresivo; cardcter este importante porque sirve a dife-
venciar estados en que el sintoma coman es la poligloe-
bulia. ‘

La coucentracion del plasma sometida o variaciones
tan waltiples y bruseas, uo puede presentar un aumento de
los globulos rojos constantes ¥ sobre todo progresivo,
siendo necesario invocar para estas poliglobalias nna
nueva causa, que es la neoformacion globnlar,

Esta neoformacion globular puede sey producto de in-
fluencias fisioldgicas o patologicas, figurando entre las
primeras la poliglobulia de las alturas y la preducida por
un obstaculo mecdnico a la hematosis.

La altura por intermedio de la presiéon  atmosférica
tiene solge la composicion de Ta sangre una influencia
grandisima; las investigaciones de muchos antores han
demostrado, que ¢nando un individuo sano se transporta
a una altnra superior el nmero de hematies aumenta.

Kste aumento es al principio muy rapido para ir dis-
minuyendo cada vez mas a medida que se establece la
poliglobulia, necesitando de 5 a 6 meses para alcanzar

su maximum. Una vez aclimatado el sujeto, presenta el
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wismo numero de hematies que los nacidos en esa region.

La poliglobulia de las altaras es debida a una caunsa
puramente fisiolégica y cesa con ella. Ella no da lugar
a fendémenos morbidos, salvo gque la causa productora
obre con tanta violencia que no permita al organismo ir

adaptandose.

Kl aumento del ntunero de globulos rojos es entonees
un proceso fisiologico que tiene por objeto aumentar la
superficie respiratoria y Inchar contra la anoxemia debida
a la rarefaccion del aire en las alturas. Ks un fenbmeno
compensador, teniendo por tin mantener constante la ab-
soreion del oxigeno por la sangre,

Los obstaculos mecanicos a la entrada de aire en los
pulmones producen también una poliglobulia verdadera
fisiologica, enyo mecanismo os analogo al que se efectua

por la vida en las alturas,

Poliglobulias rerdaderas patoldgicas.— Este grupo com-
prende en primer lugar las poliglobulias que acompafian
a la cianosis congénita y se encuentran en todos aquellos
casos en que existen mal formaciones congénitas del cora-
z6m, ya se trate de lesiones valvalares o de comunicacio-

tes patologicas entre las cavidades eardiacas.

En un primer momento se atribuyé estas poliglobulias
alos edemas y extasis sanguineos producidos por una
mala compensacion de las lesiones, quienes traian apare-

jado una concentracion del plasma; pero luego se abando-




nd esta hipotesis para explicar de una manera mas ra-
cional el mecanismo de esta policitemia.

Las malformaciones de los septos del corazdén vayan
acompaifiadas o no de estrechez de la arteria pulmonar,
impiden que toda la sangre siga su curso normal para
oxigenarse en los pulmones, de donde una cianosis de
causa mecanica. Esta cianosis obra estimulando los cen-
tros hematopoyéticos y aumentando el nfumero de globu-
los rojos, en cfecto si el namero de hematies estd aumen-
tado (conservando el tamafio normal) aunque la cantidad
de sangre que va a los pulmones sea menor, sl oxigeno
acarreado bastara para las exigencias vitales; es enton-
ces una poliglobnlia compensativa.

Mientras el ¢iandtico pueda pro{mer una cantidad de
oxigeno suficiente para efectuar sus funciones vitales, ella
faltara; pero el enfermo comete un exceso, hace un es-
fuerzo que fatigue su corazén y el organismo obligado a
reaccionar crea la poliglobulia.

Ella no debe ser considerada como sintoma diagnosti-
¢o sin6é como prondstico, cuando en un cianético congé-
nito aparece la poliglobulia, el pronostico se agrava.

Las pzlig'lohulias con cianosis cronica y esplenomega-
lia, pertenece como la anterior al grupo de las causas
patologicas, el niimero de observaciones son hasta ahora
raras pero suficientes para que su existencia no dé lugar
a dudas.

A los primeros casos presentados por Vaquez se le

agregaron mas tarde muchos otros, todos ellos acompa-
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fiados de esplenomegalia que semeja ser el fendmeno pri-
mordial. Para muchos autores esta poiiglobulia tendria
por lesién inicial un drgano hematopoyético, sin cmbar-
2o es todavia prematuro afirmarlo faltando para ello
pruebas concluyentes y segdn Vaquez y Vidal lo unico
que puede afirmarse, es que hay casos ¢n que a conti-
nuacion de una lesion del bazo aparecio la poliglobulia,
pero hay otras observaciones en las cuales las lesiones
preseutadas por el bazo no fueron suficientes para expli-
car tal aumento de hematies.

Ksta policitemia persistente y a marcha progresiva es
descrita actualmente como centidad nosologica bajo el
nowbre de Knfermedad de Vaguez.

Por altimo en el grupo de las poliglobulias verdade-
ras patologicas estan incluidas agnellas que se presentan
e el curso de la cianosis intermitente. Vaquez presenta
un caso con un sindrome clinico excepcional en que la
cianosix es intermitente y va acompaiiada de una poli-
lobulia considerable que desaparece con ella.

Lenoble examinando un caso que él relata, cree que
la cianosis como la poliglobulia deben atribuirse a una
toxemia ligera y fugaz, producida por un veneno organi-
co que puede ser de origen intestinal y que hacen al glé-

halo rojo impropio para la absorcion del oxigeno.

En ¢l curso de nuestra exposicion definiendo cada uno

de los grupos distintos de poliglobulias inclnidox en la
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clasiticacion de Quiserne, hemos explicado el mecanismo
de cada una de ellas, de manera que sobre patogenia no
diré mas que pocas palabras como conclusion.

Lias causas patogénicas de las poliglobulias se limitan
a dos: la primera, que explica la disminucion de la canti-
dad del plasma, es la concentracion; producida sea por un
aumento de la evaporacién cutdnea, sea por una exage-
racion de las pérdidas lHquidas del organismo a continua-
cion de seereciones normales o anormales. La segunda
demostrable por la adaptacion, es la neoformacion glo-
bular.

A Ja primera pertenecen todas las poligiobulias relati-
vas, a las segundas las verdaderas.

En cuanto a la ctiologia varia segtin se trate de poli-
globulias sintomaticas, como son todas lax relativas y al-
guna de las verdaderas, o s¢ trate de las gue se originan
por neoformacion globular.

Fstas tltimas de dificil explicacion se erec sean debi-
das a estados toxicos o infeceiosos de los 6rgaunos hema-

topoyéticos.

-







ENFERMEDAD DE VAQUEZ

Eun el afio 1892 Vaquez presentd a la Sociedad Mé-
dica de los hospitales de Paris, 1a 0b§ervaci(’)n de un caso
cuyo sindrome era: poliglobulia, tumor de bazo y ciano-
sis, sin que existiera una lesiéu cardiaca que explicara
este cuadro clinico. £n 1895 Widal y Rendu llaman nue-
vamente la atencion de los clinicos con un nuevo caso se-
‘mejante al anterior y en el que tampoco existia lesion
cardiaca; varios afios después nuevos casos observados
por Moutard-Martin, Letfas, Cabot, Cominotti, Sandly y
Russel, Ma‘c Keen, fueron presentados.

En 1903 y 1904 aparccen dos memorias importantes:
la de Osler con cuatro observaciones personales y la de
Turk con siete, perfectamente estudiadas y con conside-
raciones interesantes sobre la féormula hematolégica. Desde
entonces deja de ser este sindrome clinico nuna rareza y
comunicaciones hechas en América, Alemania e Ttalia vie-

nen a demostrar la frecuencia relativa de esta afeccion.
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Parkee-Weber y Watson en una contribucién impor-
taute, en la que suponen a la entidad mérbida un subs-
tractum anatoémico consistente en un estado fetal de la
médula 6sea: reconociendo la prioridad de los trabajos
franceses llaman a este sindrome Enfermedad de Va-
quez.

En estos ultimos afios nuevos trabajos de Vaquez y
Laubry, Lutembacher, ete.; aportando nuevos datos sobre
su sintomatologia y formula hematolégica, dan razon de

la importancia de esta afeccion.




SINTOMATOLOGIA

Ioliglobulia.—El sintoma mas representativo y tunda-
mental de este sindrome y alrededor del cual se agregan
con mayor o menor constancia los demds, es la poliglo-
bulia o policitemia que a veces llega a ser tan pronun-
ciada que puede aprecidrsela a simple vista por la visco-
"sidad y densidad de la sangre.

Avaluado el ntimero de globulos rojos al microscopio,
alcanza en los casos extremos a 12.000.000 por milime-
tro eitbico, caso citado por Cabot, 0 14.800.000 cifra ma-
xima dada‘por Lutembacher; Vaquez en sus observaciones
da como cifra media 8.200.000 para la sangre capilar y
8.450.000 para la sangre venosa.

Segun Tuark no sélo es el ntimero de los glébulos rojos
que varfa; en los siete casos observados y estudiados por

él, encontréd un ligero numero de eritrocitos nucleados,

escasos micro y poiquilocitos y algunos macrocitos y glé-
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bulos policromatoéfilos. En cambio para Vaquez el tamafio
de los eritrocitos es siempre normal.

Los hematies puestos -en circulacion son elementos
adultos y normales, su didmetro no pasa nunca de 7,8 mi-
crones (poliglobulia sin hiperglobulia), no existe anisoci-
tosis ni poiquilocitosis.

La resistencia de los globulos rojos ante la accion de
los agentes hemolisantes queda normal, dato importante
pues no ocurre con todas las poliglobulias. En un caso de
Beclare citado por Vaquez, el enfermo un ciandtico con-
génito, presentaba una poliglobulia con el diametro de
los eritrocitos aumentado y la resistencia globular media
tomada con una solucion de cloruro de sodio estaba su-
mamente disminuida.

La hemolisis comenzaba con soluciones tituladas al
0,475 de cloruro de sodio haciéndose total en soluciones
al 0,375; mientras que normalmente se acusa hemolisis
recién al 0,40 para terminar en 0,325 o 0,30.

Enla eritremia la riqueza hemoglobinica estd aumen-
tada por efecto de la poliglobulia, pero el valor globular
permanece normal. '

La concentracion del plasma es normal, lo que nos d&
una prueba mas de la neoformacién globular.

En la eritremia, las distintas numeraciones deben dejar
constancia de la existencia de una poliglobulia persistente
pero sujeta en el curso de su evolucion a variaciones.

Para Roger S. Morris existe un periodo aneritrémico

que €l encontrdé muy tipico en una de sus observaciones
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en la que existia 4.800.000 glébulos rojos y un bazo que
alcanzaba ya un volumen considerable; este primer perio-
do puede explicarse suponiendo que la reaccién eritro-
blastica estd acantonada en la médula o bien por ser
suficiente aun la actividad eritrolitica del bazo para com-
pensar la hiperactividad medular.

Una vez establecida la poliglobulia (perfodo eritrémico
o de estado), ella es constante, variando finicamente con
cada periodo de reagudeza de la afececién.

El ntmero de leucocitos varia desde la cifra normal
encontrada muchas veces, hasta ana leucocitosis abun-
dante como en el caso de Wintraud, que fué avaluada en
54.000 globulos blancos. Esta leucocitosis se hace siem-

pre a expensas de los polinucleares, los linfocitos se encuen-

tran disminuidos al 5 y a veces al 2 9, los polinuclares

02
neuntréfilos varian entre un 79 y un 85 Y/, los eosinéfilos
eutre un 4 y un 9 Y/, encontrandose no siempre, algunos

" polinucleares a tipo Mastzelle.

Hsplenomegalia y hepatomegalia—E1 segundo puesto
en la sintomatologia es ocupado por el tumor de bazo,
aunque pa"a algunos autores la esplenomegalia a pesar
de su frecuencia no forma parte integrante del sindrome.

En la poliglobulia esplenomegélica el tamafio del bazo
es variable; desde los casos en que el 6rgano apenas sobre-
pasa el reborde costal, hasta otros en que punede llegar a
la cresta iliaca, se encuentran todos los estados inter-

medios.
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Su aparicion precediende la mayoria de las veces a la
poliglobulia (fase aneritrémica), se manifiesta subjetiva-
mente por dolores en el hipocondrio izquierde acom-
panados de sensacion de peso y tiroueamientos, los
movimientos respiratorios o de cualquier naturaleza los
aumenta. ‘

A la palpacién el bazo se presenta de consistencia dura
y superficie lisa conservando su forma y sus escotaduras.

El tumor se instala insidiosamente y es a marcha pro-
gresiva, presentando «poussees» congestivas que se ponen
de manifieste por un aumento de tamaiio y exhacerbacion
dolorosa. Bn algunos casos la esplenomegalia es acompa-
fada por aumento de tamafio del higado, que se hace
evidente por los mismos sintomas subjetivos y objetivos
que el tumor de bazo. hd

En los dos casos, ¢l bazo y el higado segun Vaquez, no
figuran ser centros de destruccion globular hechos inac-
tivos; sino 6rganos en hiperfuncionamiento y que por un
fendtheno andlogo a la reviviscencia del tejido mielogeno
en la leucemia, habrian recobrado una funcion eritroblas-

tica igual o superior a aquella de la médula osea.

Cianosis.—La triada semeiologica de esta afeccién es
completada cou la cianosis, mal llamada asi puesto que
en realidad no se trata de una cianosis real, sin6 de uua
coloracion que varia del rojo parpura al rojo azulado

obscuro; es una verdadera eritrosis, debida segun Turk

1o a una pobreza de oxihemoglobina, como en la cianosis,
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siné a un aumento de la substancia colorante y a dilata-
cion vasal facilmente observable en los pequefios vasos
ectasiados que se dibujan a travez de la piel, como una
fina red semejante a la del acné rosado.

La distribucion de esta eritrosis es caracteristica, se
reparte irregularmente segun la riqueza vascular normal
de la piel y su transparencia; la piel esta roja donde nox-
malmente es rosa.

Las mucosas llaman la atencion por el rojo anormal
que las tifie, los parpados poseen un tinte vinoso, la mu-
cosa bucal es rojo escarlata, la lengua presenta las papi-
las proeminentes y rojas sobre un fondo azulado, las
conjuntivas rojas, inyectadas con los vasos dilatados traen
trastornos funcionales como ser: lagrimeo, fotofobia, pica-
zOn semejando una conjuntivitis cronica; las mucosas
genitales se encueutran hipercoloreadas. La frente, los
pomulos, la nariz, las manos y los pies tefiidos mas inten-
samente, resaltan sobre el fondo blanco del resto de los
tegumentos que han permanecido con su coloracién
normal.

La intensidad de la eritrosis es variable y hasta pucde
faltar cor‘no en el caso observado por Moutard Martin y
Lefas; por su frecuencia sin hacer parte integrante del
sindrome, constituye un signo importante que a veces es
el primero en llamar la atencién del enfermo y del médico.

La eritrosis varia ségl’ln las distintas fases evolutivas
de la enfermedad; en el periodo aneritrémico de Roger
Morris no estando constituida la poliglobulia, falta la eri-
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trosis; en el periodo de estado, fase eritrémica de la afec-
cién (precianética de Parques Weber), la poliglobulia y
la plétora solamente dan ]a coloracién de los tegumentos
y es recien despues de constituidos definitivamente estos
dos sintomas y de aparecer el extasis sanguineo, que la
cianosis verdadera aparece.

Con frecuencia han sido observados por diversos auto-
res pequeilos nevus angiomatosos y dermografismo.

Otros sintomas.—Acompanando a estos sintomas obje-
tivos primordiales ya descritos, pueden los enfermos pre-
sentar otros que por su menor frecuencia o bien por pasar
facilmente desapercibidos, se consideran menos importan-
tes.

El estado de plétora sanguinea se manifiesta por una
ingurjitacién de todo el sistema venoso; los sujetos pre-
sentan amenudo un aspecto particular, tiener una com-
plexién vigorosa, el cuello ensanchado en la base; a con-
tinuacién el enflaquecimiento propio de |las eritremias
sin hipertension, hace resaltar las venas subcutaneas que
se dibujan debajo de la piel presentando a veces verda-
deras dilataciones ampulares,

Turk atribuye este estado de plétora verdadera a lo
siguiente: quedando constante la masa sanguinea total,
el aumento del nimero de glébulos trae consigo una dis-
minucién del plasma; no es entonces dificil imaginarse
que el organismo tienda a compensar este desequilibrio




con un aumento complesivo de la masa sanguinea. es de-
cir con una plétora verdadera.

La distencién de las venas subcutaneas es muy tardia
y estd sujeta a variaciones, los vasos del fondo del ojo
traducen al contrario desde muy temprano este estado de
hiperemia visceral tan caracteristico en esta afeccion.
El fondo de ojo se presenta con las venas ingurjitadas,
voluminosas, con verdaderas varicosidades.

Otra particularidad wotable y gquizas en relaciéon con
la poliglobulia es la tendencia de estos individuos a he-
morragias mas o menos importantes de la mucosa nasal,
bucal, gastro-intestinal y de las vias urinarias.

El aumento de la viscosidad sanguinea favorece la
produccién de infartos, que se establecen sobretodo en
los miembros inferiores y en el vaso; pudiendo efectuarse
en todos los drganos.

El aparato respiratorio transcurre generalmente nor-
mal en la eritremia.

El aparato circulatorio no presenta tampoco lesiones
salvo en las formas hipertensivas de Geisbock, en que se
produce despues de un tiempo una hipertrofia del ventri-
culo izquierdo.

De parte del aparato urinario existen cierros trastor-
nos renales que se manifiestan por albuminurias de co-
mienzo brusco, intermitentes y a veces bastante abundan-
tes, con eliminacion de cilindros hialinos.

La enfermedad evoluciona sin temperatura,
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Sintomas subjetivos.—Los sintomas subjetivos son de
muy distinta importancia segtin los casos, hasta faltar
del todo. Se manifiestan por cefaleas, sensaciéon de pleni-
tud, aflujo de sangre a la cabeza, migraines, vértigos ‘se-
mejantes al de Meniere con zambidos de oido Yy vOmitos
sin pérdida del conocimiento; todo explicable por la hi-

peremia del cerebro y érganos de los sentidos.

Los enfermos se quejan sobre todo después de estos
accidentes de debilidad, facil cansancio, necesidad impe-
riosa de dormir a veces en medio de sus ocupaciones.
El estado mental se caracteriza por cierta irritabilidad
y depresion general.

Por parte del aparato digestivo preseutan sintomas
que son a menudo los primeros en manifestarse, pierden
el apetito, las digestiones se hacen Idhtas ¥ penosas, tie-
nen frecuentes indigestiones, vomitos que no estAn en
relacidn con la alimentacion, constipacidn & veces perti-

naz con periodos de diarrea.

Por otra parte la esplenomegalia trae dolores acom-
pafiados de sensacion de peso en el hipocondrio izquier-
do, pudiendo localizarse también en el hipocondrio dere-

cho cuando existe hepatomegalia.

Como sintomas dolorosos propios de la eritremia debe-
mos hacer notar, que bruscamente sin razon aparente se
instalan con una violencia e intensidad a veces grande,
en los miembros inferiores sobre todo en ¢l dedo gordo

del pié, dolores de cardcter estable con o sin irradiacio-
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nes que hacen imposible el suefio y que desaparecen
bruscamente.

Son dolores a veces fulgurantes o terebrantes que
dejan después de repetirse en forma de crisis una hincha-

zon azulada del miembro en cuyos tegumentos tumefac-

tos aparecen manchas purpuricas. Cnando es muy intensa
la crisis dolorosa pueden las manchas terminar en una
uleceracidn con debil tendencia a la cicatrizacién.







ANATOMIA PATOLOGICA

El estado de plétora sanguinea que presentan estos
enfermos es comprobado con el examen de sus distintos
organos. En efecto, todo el sistema venoso del organismo
se halla ingurjitado y dilatado, los oOrganos en especial
sanguineos como el bazo, el higado y los ganglios se
hallan poco modificados en su extructura celular; su al-
teracién puede decirse que no es debida mis que a una
dilatacion grande de sus vasos sanguineos, trayendo
como consecuencia un aumento de volumen de la masa
total unagmenor consistencia y una friabilidad particular.

En el bazo ademas de una congestion activa del 6r-
gano se encuentra una hiperplasia del tejido hemolitico,
comprobable si se examina la relacibu que existe entre
Ia poliglobulia y la esplenomegalia. En la faz aneritré-
mica, cuando la poliglobulia es nula 0 muy pequeiia, el
bazo alcanza su mayor tamafio: disminuyendo al produ-
cirse ciertas poussées y en el periodo terminal.
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En un periodo mas avanzado de la afeccién el éxtasis
¥ la hiperactividad del tejido macrofagico producen una
esclerosis mas o menos intensa del 6rgano e infartos
tromboticos que contribuyen a la hipertrofia y deforma-
cién del bazo.

La médula 6sea ha perdido su coloracién amarillenta
propia del adulto y es reemplazada por una pulpa roja
violacea de consistencia gelatinosa. Ha tomado un aspecto
semejante al de la médula del periodo del erecimiento.

Macroscopicamente se nota un aumento cuantitativo
de la masa total, ¢l examen microscopico revela la casi
completa desaparicion de las vesiculas grasosas, reem-
plazadas por la constitucién de un tejido lacunario, en
el que se ve abundante neoformacién de capilares.

Entre las células libres que nadag en el plasma que
llena el tejido lacunario, se notan elementos a ndcleo
cromatdfilo, normoblastos, células redondas o poligonales
a nhcleo vesiculoso, mielocitos granulosos del tipo neu-
trofilo, baséfilo o eosindfile, polinucleares, globulos rojos
anucleados y células endoteliales.

En ¢! resto de los drganos no se encuentra mis que
estados congestivos.




ETIOLOGIA Y PATOGENIA

La enfermedad de Vaquez es una afeccion de Ia edad
media de la vida entre los 30 y 50 afios, propiabde arm-
bos sexos y tan frecuente en uno como en otro; transcu-
rre en una época en que la actividad medular esta dismi-
naida, lo que hace wis raro este sindrome.

Las causas a esta reaccién medular son imposibles de
determinar en el estado actual; se suponen como hipétesis,
las taras nerviosas o bien una incitacion nerviosa.

Las formas congénitas es necesario separarlas pues
las condiciones de hiperactividad medular en el nifio, es
probable %ue requieran una causa etiologica distinta.

En cuanto a la patogenia tampoco ha podido llegarse
a un acuerdo entre todos los autores, sin embargo 1a ma-
yoria acepta las couclusiones dadas por Vaquez.

En la reunion del 27 de Julio de 1904 en la Soc. Med.
de los Hosp. de Paris, Vaquez y Laubry al exponer un

caso de eritremia emiten las siguientes ideas sobre su pa-
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togenia: Es imposible en estas modificaciones de la san-
1 gre, colocar el primum movens en una afeccion destruc-
4 : _ tiva del bazo y hacer de_la poliglobulia una manifesta-
i cion puramente pasiva, consecuencia del poder globﬁ]ici-
da del organo. Seria suficiente invocar la ausencia de
il reaccion provocada por la esplenoctomia para rechazar
1‘ ! esta hipotesis; por eso los que la han sostenido como Le-
i fas, creyeron necesario pensar en una asociacién con le-
" siones hepéticas, que hoy sabemos son las mas de las ve-
ces nulas o insignificantes.

La existencia de miclocitos, de hematies nucleados y
de leucocitos granulosos, aunque algunos de ellos en pe-
quefio nlimero, atestiguan un hiperfuncionamiento de los
drganos hematopoyéticos y autorizan suficientemente pa-

. ra localizar en la médula este procego.
1 Turk trata de aproximar por analogia la poliglobulia
b esplenomegalica con la leucemia mielogena, basandose
en que en las dos existe un hiperfuncionamiento de los
{i Organos hematopoyéticos, mostrandose en la leucemia de
una manera electiva sobre los globulos blancos; es una
sobreactividad leucoblastica. En la poliglobulia esta so-
breactividad se ejerce sobre los glébulos rojos; es una
b verdadera eritremia.

Sin embargo, existe una diferencia y es que en la pri-
mera los elementos puestos en circulacién son elementos

Jovenes, por cousiguiente, anormales; mientras que en la

segunda, estin en estado adulte y normales.

L Maragliano haciendo consideraciones sobre un caso de
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Turk acerca estas formas de poliglubulia a la forma ti-
pica de la enfermedad de Banti; los sindromes clinicos
constituirian segtin Maragliano una sola y fundamental
unidad nosolégica, con esta diferencia que eu ciertos ca-
sos habria una funcién hematopoyética exagerada con con-
siguiente poliglobulia, mientras que en otros la causa
morbosa actuando mds intensameute, paralizaria la reac-
cidn de defensa de la médula y entonces en vez de la po-
liglobulia de Vaquez se tendria la anemia propia de la
enfermedad de Banti.

Esta hipotesis de Maragliano aparece menos justificada
si se piensa que en la enfermedad de Banti, la lesién esen-
cial es el bazo grande y que en camhbio puede faltar en
un cierto ntumero de poliglobulias, *

La causa de esta irritacion hematopoyética generali-
zada parece ser de origen toxico o infeccioso, sin poder
aflrmar aun si es debido a una infeccion especifica y en
- particular tuberculosa como quieren algunos autores. Lo
méis probable es que se trate de una reaccién electiva
eritroblastica, no especifica, consecutiva a muchos esta-
dos infecciosos y en el que ocupa un lugar predominante,
pero no e%¥clusivo, la tuberculosis. (Vaquez. Soc. Med. des
Hop. 1904).

EVOLUCION

La eritremia es de comienzo insidioso y su primera
manifestacién puede ser cualquiera de los sintomas cla-
sicos: la poliglobulia, la eritrosis o la esplenomegalia.
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Otras veces son trastornos de parte del aparato digestivo
como ser vomitos, digestiones laboriosas, etc. los prime-
ros que abren la escena.-

Los fenémenos se completan lentamente, evolucionan-
do por crisis con las que coinriden un aumento de la po-
liglobulia y de la plétora con reagravaciéon de todos los
sintomas, mas adelante se establece un estado de males-
tar persistente que conduce al enfermo a la muerte en
un periodo de dos a cinco afios, pudiendo precipitarse la
terminacidn por hemorragias profusas en los casos con
hipertension,

En las formas congénitas puede presentar periodos de
latencia que duran toda la vida genital para reagravarse
en la época de la menopausa.

A -
FORMAS CLINICAS

Lutembacher en su wmonografia presentada en el afio

1914, distingue las formas clinicas siguientes:

Formas esplenomegdlicas en las que se encuentran to-
dos los sintomas clasicos de la afeccidn, poliglobulia, eri-
tosis, plétora y esplenomegalia.

Formas sin esplenomegalia. La sintomalogia es la mis-
ma que en la forma anterior, solo falta la esplenomegalia
y aln en algunos casos ésta aparece tardiamente.

Formas frustas y formas de comienzo.—Las primeras se
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caracterizan por presentar todos los sintomas ateunuados,
pequeiia poliglobulia, estado general bueno, escasa eri-
trosis, esplemegalia poco marcada; nada fuera de la in-
tensidad de los sintomas las distinguen de las formas ti-
picas.

En cambio, existen otras formas que ofreciendo una sin-
tomatologia desde el comienzo en toda su intensidad, se
encuentra en la sangre una poliglobulia apenas marcada;
a veces el numero de glébulos rojos es de solo 4,800.000
por milimetro ctibico: son las formas aneritrémicas sefia-
ladas por Roger S. Morris, Watson Y Parkes Weber.

En estos casos la evitrosis es discreta siendo necesario
buscarla en las mucosas, en cambio el bazo estd aumen-
tado de volumen y la férmula hematolégica denota la pre-
sencia de globulos vojos nucleados y de algunos mielo-

citos.

Lormas congénitas o precoces.—Son casos en que la cia-
nosis aparece desde el nacimiento, tienen una larga evo-
lzcion retrocediendo todos los sintomas durante la vida
genital para aparecer después de la supresiéon de las re-
glas. Cons®tayen un grapo especial, pues la reactividad
de la médula en la edad joven debe reconocer una causa
etiologica distinta.

Policitemia lipertonica de Geishock. —Se diferencia de
la Enfermedad de Vaquez bor presentar una presién san-
guinea elevada, una hipertrofia del corazdén izquierdo y
ausencia de esplenomegalia.
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La sintomatologia es toda ella dada por el aumento de
la presion sanguinea, siendo frecuente en el curso de la
enfermedad las apoplegias por hemorragia cerebral. La
poliglobulia es verdadera de 6.000.000 a 6.500.000 glo-
bulos rojos, la leucositosis es importante, se ha llegado a
contar hasta 68.000 glébulos blancos,

A estas formas clinicas méas o menos caracterizadas,
pueden agregarse las formas de pasajey la enfermedad de
Blumentkal. Las primeras no son mas que formas de tran-
sicion, puede decirse, entre una poliglobulia y una leu-
cemia mielégena observadas en el transcurso de estos sin-
dromes hematolégicos.

Rossini cita la observacion de una poliglobulia con
10 millones de globulos rojos que sufre una caida de 3 mi-
llones, mientras que se desarrolla una leucocitosis de
52.000 glébulos blancos con 17 9/ de eosinofiles, 4 % de
Mastzellen, mielocitos y formas de transicion. Inversa-
mente, Winter cita el caso de una leacemia mieldgena que
se hace poliglobulia.

De la -enfermedad de Blumenthal hablaremos en el ca-
pitulo siguiente al tratar del diagnostico diferencial.

TRATAMIENTO

No existe ain un tratamiento especifico para esta afec-
cion debiéndose limitar pura y exclusivamente a hacer
tratamiento sintomatico ¢ higiénico, puesto que todos

aquellos que iban dirigidos a moderar esta sobreactividad
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medular lo mismo que los que pretendian disminuir la es-
plenomegalia han fracasado.

Actualmente se recomienda a los enfermos un régimen
de vida y alimentaci6n, evitar el cansancio ya cerebral o
corporal, practicando sin embargo un pequeilo ejercicio,
pues el reposo en cama y la vida sedentaria empeoran a
estos enfermos.

La alimentacion lacto-vegetariana, evitando los alimen-
tos ricos en albuminoideos -y los excitantes de cualquier
especic. Milchner preseribia un régimen pobre en hierro.

El aire comprimido, la obscuridad, los rayoes X, han
sido utilizados sin resultados satifactorios.

Las sangrias estan indicadas para disminuir la plétora
v screcomiendan las grandes extracciones en lugar de las
pequeiias sangrias repetidas.

La esplenectomia debe ser rechazada, pues ha sido de
terminacion fatal en los pocos casos que se empled.

Las substancias que provocan poliglobulias toxicas
como la fenacetina, la acetanilida deben desecharse, asi
como los regeneradores de la sangre; sin embargo, entre
estos Ultimos, el arsénico fué empleado por Turk con re-
lativo éx®o notandose una disminuciéon de los globulos
10jos.

Krauss y Blumenthal recomiendan la opoterapia esple-
nica bajo forma de comprimidos para reforzar el poder
eritrolitico.

Para las manifestaciones dolorosas eritromeldlgicas se

lia usado, sin resultado satisfactorio la mayoria de las ve-




— 70 —

ces, las corrientes eléctricas continuas, la radioterapia, la
alta frecuencia, aplicaciones locales de calmantes, bafios,
etc. Vaquez aconseja la antipirina a la dosis de 1 gramo
a 1.50 diario.

Para la plétora cefalica, el ioduro de potasio, el nitrito

de sodio y el salicilato de sodio a pequefias dosis, produ-
cen resultado.




SU ANALOGIA CON OTRAS ENFERMEDADES

La eritremia cuando se presenta cou su cuadro clasico
completo es indiscutiblemente de facil diagnéstico pues
tiene elementos que le son propios,*como ser la eritrosis
y la poliglobulia.

Ein las ‘formas atipicas o frustas puede dar lugar a dudas
que son facilmente eliminadas haciendo un examen pro-

- lijo del enfermo y de su férmula hematoldgica.

En efecto; la cianosis de la enfermedad de Vaguez po-
demos considerarla patognoménica de esta afeccion, pues
como hemos dicho en el capitulo anterior, no se trata de
una cian®sis comun, siné de una coloracién especial que
unicamente esta enfermedad y la de Blamenthal, que no
es mas que una variacién de ella, la presentan.

La poliglobulia es también caracteristica, ninguna
afeccion llega a poseer tan elevado niimero de glébulos
rojos; fuera de los caracteres propios que pueden extraerse
de la formula hematolégica como ser, el aumento de poli- .
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nucleares aun en los casos raros en que hay leucopenia,
la existencia de Matzellen y el aumento de eosinofilos.

Agréguesele a esto la existencia de un bazo grande y
los fendmenos de plétora y se verd que facilmente puede
establecerse este sindrome. Sin embargo, quiero decir po-
cas palabras sobre afecciones que podrian dar motivo a
confusiones de diagnostico: los cardiacos negros y la en-
fermedad de Blumenthal.

El cardiaco negro o enfermedad de Ayerza, prescnta
como caracteres salientes los siguientes:

Es una afeccién de la edad adulta (40 afios més o
menos), su pasado pulmonar es antiguo, siempre ha habido
en los afios anteriores neumonias, o bronconeumonias se-
guidas durante mucho tiempo por el cuadro de un cons-
tante tosedor, con expectoracion mucoga abundante. Otras
veces, se trata de un asmatico o de un bronquitico crénico.

Estas lesiones crénicas de pulmon traen como conse-
cuencia el establecimiento de un enfisema pulmonar, causa
para que una dilatacion del corazén derecho aparezca.

Este proceso no es seguido por todos los enfermos, en
algunos quizis por defensa del organismo, se establece
una hipertrofia del ventriculo derecho que unida a lesio-
nes de esclerosis de la arteria pulmonar, dan origen a un
sindrome especial que es el conocido como enfermedad de
Ayerza.

Hstos cardiacos de lesion primera pulmounar ven apa-

recer sin sintoma precursor alguno, una cianosis de la

cara que mas tarde se extendera al resto del cuerpo con
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predileccion en las extremidades. Esta cianosis da al su-
jeto una coloracién azulada, violdcea obscura caracteris-
tica y se acompafia de modificaciones de la sangre y de
disnea.

Tas perturbaciones sanguineas consisten en un aumento
del namero de globulos rojos que llega hasta 7.500.000
por milimetro cibico, con férmula hematologica normal.
Es una poliglobulia verdadera por obsticulo mecanico a
la circulacién, defensiva puesto que &l organismo la crea
para salvar la falta de hematosis por insuficiencia circu-
latoria pulmonar. La disnea que aparece despues de la
cianosis, es de esfuerzo y aumenta progresivamente hasta
samir al enfermo en el reposo absoluto, pues ¢l menor
movimiento le produce fatiga. ’ .

La tos persiste con’ abundante secrecion bronquial y
llega hasta 200 y 300 gramos diariamente. Tienen cefa-
leas, obnubilaciones y hasta verdaderos sincopes son fre-
cuentes; los vértigos persignen al enfermo sumiéndole a
veces en un estado vertiginoso permanente. Una tenden-
cia invencible al suefio hace que estos enfermos se duer-
man aun en medio de sus ocupaciones.

Como :fgnos fisicos presentan: un térax enfisematoso,
con tiraje supra external y supraclavicular, las vibracio-
ues vocales estan disminuidas, la percusién acusa sono-
ridad. A la auscultacion se aprecia una insignificante en-
trada de aire, el murmulle vesicular casi desaparecido,
rales hiimedos de burbuja mediana y uno que otro ron-

gquido y sibilancia.
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El corazon es diticil delimitarlo por la sonoridad pul-
monar, los focos de auscultacién no conservan su sitio
normal debido a la hipertrofia y dilatacion del corazon
derecho, los tonos se auscultan en todos los focos, e] se-
gundo reforzado en el foco de la arteria pulmonar; no
existen soplos.

Kl resto de los 6rganos normales.

Esta breve reseila de la enfermedad de Ayerza con la
cual hemos querido hacer notar sus principales caracte-
risticas, nos da elementos suficientes para diferenciarla de
la eritremia: en efecto, la cianosis es distinta; en los car-
diacos negros es verdadera, en la enfermedad de Vaquez
es ana pigmentacion dada por el estado particular de la
sangre y la red capilar dilatada de los tegumentos.

La poliglobulia es en mucho, inferior en la enfermedad
de Ayerza a mas de tener una f(’n'mul.a hematologica nor-
mal. caracter de que carece la enfermedad de Vaquez.

Los antecedentes pulmonares, que existen siempre en
a primera y que pueden unicamente a titulo de coinei-
dencia existir en la segunda, la ausencia de hazo y de
plétora sanguinea, la existencia de signos fisicos evidentes
de parte del pulmén y corazon y el estado de esclerosis
arterial que acompaiia a los cardiacos negros: terminan
de diferenciar y de hacer inconfundibles ambas entidades
morbosas.

Con la enfermedad de Blumenthal el diagnéstico dife-
rencial no puede ser dado mis que por la formula hema-

tologica. puesto que lo anico que la diferencia de la eri-
2 ¥
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tremia es la existencia de una mielocitemia importante.

La enfermedad de Blumenthal es una poliglobulia que
se acompaiia de eritrosis, dilatacion de las venas subcn-
taneas, hiperemia visceral, crisis de disnea con fatiga ge-
neral y cefaleas. Es el cuadro de la eritremia en‘que falta
la esplenomegalia pero en cambio presenta una lijera hi-
pertrofia de higado.

En la férmula sanguinea se constata a diferencia de la
eritremia, la puesta en circulacién de elementos incom-
pletamente desarrollados y atipicos, mielocitos gigantes
y enanos, globulosrojos pobres en hemoglobina y fragiles;
en pocas palabras, se agrega a la potiglobulia una gran
proliferacion de leucocitos granulosos jovenes, ligeramen-
te atipicos, constituyendo una tramsicion entre la eritre-
mia y las proliferaciones atipicas de la lencemia.

La leucopenia es cada vez mayor en la enfermedad de
Blumenthal, es decir, que los elementos blaneos adultos
van siendo substituidos por eclementos jovenes; con los
progresos de la afeceion anmenta el nimero de mielocitos
a la par que el de los globulos rojos.

Esta afeccion pertencce a la infancia, en el caso pre-
sentado wor Blumenthal la enferma tenia dos afios hacien-
do presumir un origen congénito, caracter que debe ser
tenido en cuenta, la eritremia es propia de la edad adulta
salve los raros casos en gqne es congénita.

En la enfermedad de Vaguez los globulos rojos son los
tnicos afectados, permaneciendo estos como los globulos

blancos con los caracteres de una proliferacion tipica.
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mientras que no ocurre lo propio con la enfermedad de
Blumenthal en la que como hemos visto, sa principal ca-
racter lo constituye la forma atipica de la reaccian pro-
liferativa. k

Con el resto de las poliglobulias el diagnoéstico diferen-
cial no ofrece dificultades. La ausencia de plétora san-
guinea con todos los sintomas subjetivos que lleva apare-
jado, la falta de esplenomegalia, el examen de la sangre
que acusa una poliglobulia poco marcada, por una parte,
¥ la existencia de diarreas, supuraciones, sudores profu-
sos, en una palabra, abundantes pérdidas lignidas que den
motivo al establecimiento de una concentracién sanguinea
por otra parte; son elementos de juicio suficientes para
‘establecer que se trata de una poliglobulia relativa, de
la cunal no forma parte la eritremia.

Eutre las poliglobulias verdaderas solo existen, la po-
liglobulia de las alturas facilmente eliminada y la poli-
globulia producida por obstaculos mecanicos a la circu-
Tacién, que un examen detallado del enfermo dara pronto
cuenta de ella.

Antes de terminar, diremos pocas palabras sobre la
tuberculosis esplénica, pues ella ocupa un lugar en la
genesis de las poliglobulias; cuando existe, mas que nin-
guna otra afeccion, provoca una poliglobulia persistente
con esplenomegalia, a veces dificil de diferenciar de la
erifremia.

Hsto Nama la atencién sobre las lesiones primitivas de
Organos hematopoyéticos coincidiendo con modificaciones
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de la sangre y sobre el papelimportante de la tuberculosis
como productora de poliglobulia. Su analogia con la en-
fermedad de Vaquez no ¢s mas que aparente, existiendo
una diferencia marcada en lo que se refiere a patogenia
y evolucidn.

Por otra parte, es una poliglobulia sin relacion mie-
loide, pasajera, disminuyendo con el progreso de la

ateccidn.







ORIA CLINICA

N. N., 50 anos, italiana, casada.

Antecedentes hrereditarios, sin mportancia,

Antecedentes personales. - Nunca estuvo enferma, re-
elo por primera vez a los 14 ahos, sus menstruaciones
tueron regulares, periddicas vy no dolorosas. Contrae por
primera vez matrimonio a los 24 afios teniendo un hijo
que vive y ¢s sano, ningin aborto. A los 30 afos se casa
vor segunda vez y tiene 2 hijos y 4 abortos de 3 meses
posteriores a los partos.

Siendo adulta no ha tenido tampoco enfermedad algu-
na, snlzn‘nente wna fractura de costilla al sofrir una
calda.

Enfermedad  actual.—Desde nifia ha tenido intensa
coloracion rojo-cereza de la piel sobre todo en la cara y
manos.

Hace tres afios comenzéd a sentir dolores en las pier-

nas que se acompafiaban de ligeras hinchazones de los
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dedos del pié izquierdo, estos dolores se hacian suma-
mente intensos al nivel del dedo gordo del pié izquierdo.

Al mismo tiempo inicidronse dolores de estdomago, ge-
neralmente media hora detspue’s de las comidas y se hicie-
ron tan intensos que se privo del desayuno y disminuyé
la cantidad de alimentos.

También tiene cefalalgias muy fuertes (se iniciaron
hace 10 afios) especialmente por la mafiana, a predomi-
nio supra orbitario, junto a esto not6 que el cabello co-
menzéd a caer en gran cantidad.

Iixisten modificaciones de caracter (irritabilidad).

Estado actual.—Mujer de regnlar estatura, de buen as-
pecto general aunque algo adelgazada.

Llama la atencion el tinte rojo-cereza de la piel de la
cara y mucosas conjuntival y labial, existe una fina red
vascular al nivel de los pémulos. Ooﬁjuntivas vasculari-
zadas, pupilas bien. Mucosa de la boca y lengua suma-
mente rojas, los dientes en mal estado han caido en su
mayor parte.

En el thrax no se nota nada de particular.

Cianosis de las extremidades (manos y piés), no hay
edemas.

En el abdemen flacido se nota: higado aumentado de
tamafio, pues sobrepasa de dos traveses de dedo el re-
borde costal palpdndose con facilidad, el reborde supe-
rior normal.

Bazo aumentado a la percusion, se siente ficilmente

su-borde inferior al nivel de la arcada correspondiente.
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EXAMEN DE L.A SANGRE

No se observan formas parasitarias.

ORINA

cristales de oxalato de cal.
-

los dolores) y alcalinos.

Los signos fisicos continuan sin modificacion.

T T ~
wW0TEeiN

£

Globulos rojos. ............ 9.400.000
(16bnlos blancos. .. ........ 8.200
Hemoglobina .............. 115 9,
Relacion globular . ......... 1:114
Cfoeficiente hemoglobinico. .. . 0.71
Linfoeitos . ........ e 19 %)
Mononucleares grandes. ... .. 5
Mononucleares medianos. .. .. 6
Polinucleares neutrodfilos ... .. 69 %
Eosinofilos. .. ... 0oL, 1Y,
Basofilos . ... ... e 0

Acida; densidad 1.020, tfosfatos 2, cloruros 15, albn-
mina, vestigios, escasas células cpiteliales, abundantes

cristales de urato acido de sodio, regular cantidad de

T.a enferma ha mejorado subjetivamente con régi-

men pobre en carunes, ioduro de potasio, antipirina (para
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