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do para llenar la altima formalidad antes de abandonar
esa casa de donde llevo, en germen todavia, los consejos
Y sabias ensefianzas, de los que en la lucha diaria por la
ciencia, han sabido cosechar un caudal de conocimientos
lo suficientemente graunde, para despertar en nosotros con
su ejemplo, la aspiracion de ser utiles & la humanidad.

No quiero retirarme en silencio, sin rendir antes home-
naje & los maestros de esa escuela 4 quienes admiro.

Al Dr. Pedro Julio Hardoy mi mds sincero reconoci-
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este acto y por la amistad que siempre me ha demos-

trado.
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da de mi invariable amistad.

Y un recuerdo afectuoso 4 mis compaiieros de interna-
do con quienes he departido los ratos de alegria y de pe-
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INTRODUCCION

El estudio de las poliglobulias, de por si complejo &
interesante por la multiplicidad de factores que intervie-
nen en su mecanismo, ha dado lugar 4 clasificaciones va-
riadas que encuadran més 6 menos en conjunto las dife-
rentes causas que las producen.

La analogia con otras afecciones, hace resaltar mas la
importancia de su estudio y la necesidad de una clasifi-
cacién que abarque las numerosas poliglobulias que re-
sultan de factores etiolégicos tan diversos. Es por ello
que adoptamos la clasificacién de Quiserne que sin ser
compleja es lo suficientemente completa para incluir en
ella 4 todas las poliglobulias que mas adelante describi-
remos en detalle.

Sin embargo, en general, el estudio de las distintas va-
riedades &4 que da lugar esta clasificacién, ha sido hecho
por varios autores de un modo bastante completo & lo
cual queda muy poco 6 nada que agregar, por cuyo mo-
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tivo, después de hacer una breve resefia de las distintas
variedades y a4 las cuales pertenecen las observaciones
personales que van en detalle y que me han sugerido el
tema de esta tesis, me detendré & considerar con méas ex-
tension una forma de ellas y que a pesar de haber sido
erigida en una entidad moérbida definida por Vaquez y
otros que han hecho de ella un estudio muy minucioso,
guarda tantas y tan grandes analogias con las poliglobu-
lias y coun algunas de ellas en particular, que es menes-
ter 4 veces comprobarla en la necropsia. Corresponde al
grupo de las poliglobulias verdaderas patologicas con cia-
nosis crénica y esplenomegalia, y conocida desde los tra-
bajos de Vaquez con los nombres de poliglobulia esple-
nomegalica, poliglobulia mielopatica 6 mielégena, enfer-
medad de Vaquez y mas recientemente con el nombre de

eritremia.

Con el nombre de poliglobulias, designanse los estados
fisioléogicos 0 patoldgicos caracterizados por un aumento
del namero de globulos rojos en la sangre.

Existen dos grandes grupos de poliglobulias; el primero
que comprecde las llamadas relativas, debidas 4 la con-
centracion del plasma sanguineo, y el segundo que com-
prende las llamadas verdaderas, y que son debidas al
amento real de los elementos globulares por neoformacidn,
pudiendo ser precedidas sin embargo, en algunos casos,

de una concentracion del plasma.
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Estos dos grupos de poliglobulias pueden ser debidos 4

causas de drden fisiologico 6 patologico.

POLIGLOBUTIAS RELATIVAS

Las poliglobulias relativas resultan de 1a mayor 6 me-
nor concentracion del plasma saguineo que trae por con-
secuencia un aumento aparente de los elementos s6lidos.
Hemos visto que pueden ser debidas 4 causas de orden
fisiologico 6 patolagicas.

Fisiologica, serd la causada por fendmenos fisicos &
biolégicos provoeados por el medio on que vive, sobre el
sujeto sano 6 enfermo. Indudablemente que el factor indi-
vidual juega un gran rol en este caso.

A su vez estas poliglobulias relativas fisiologicas 6 pa-
tologicas pueden ser de 6rden local o general.

a) Poliglobulia relativa por modificacion de la ciren-
lacion local, de 6rden fisiologico.

Al estado normal la saugre no presenta un ntimero de
globulos igual en las arterias Yy venas, pero la sangre ar-
terial cs igual en cnalquier parte que se tome, mientras
que la venosa varia. Malassez encuentra nu décinio mas
rica la venosa de la oreja de un cobayo, que la de Ia ra-
rotida del mismo. T.a accion del sistema nervioso simpé-
tico ha sido demostrada para insistir sobre ello. Recop-
daremos que todas las causas que provocan la vaso-dila-

tacion traen una disminucion de la concentracion y Ias

que provocan la vaso-constriccion, tracn un aumento de
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la concentracion saguinea. Es asi que se explica la poli-
globulia debida al frio, emociones etec. Malasscz confirma
mas tarde estos resultados en sugetos hemiplégicos; en-
cuentra menor niimero en ¢l lado paralizado y aumenta-
do en el lado sano. Esta diferencia estd netameute en re-
lacion con los trastornos vaso-motores. Los obsticulos
mecanicos producen un aumento mas considerable que
los fisiologicos.

b) Poliglobulia relativa por modificaciones locales de
orden patoldgico.

Igual que las anteriores, los estados patologicos pue-
den engendrar la poliglobulia, tal sucede en la enferme-
dad de Raynuud (gangrena simétrica de las extremidades)
considerada por este como debida & una neurosis del sim-
patico. En una observacion de Vaquez, resulta al nivel
de las extremidades cianoticas una poliglobulia relativa.

Poliglobulias relativas por concentracion general de
Sangre.

La distincion entre las causas fisiologicas y pa-
tologicas que producen la peliglobulia, en este caso es
muy dificil, pues es casiimposible determinar el momen-
to donde la secrecion normal siendo exagerada cesa de
ser fisiologica para volverse patologica. Solo hay una
Ppuramente fisiolégica; la del recién nacido.

¢) Poliglobulia de los recién nacidos.

La cifra de globulos varia entre 500 y 600.000. La

explicacion varfa para cada autor, aunque la conceutra-
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cion sea para todos ellos el factor primordial de este es-
tado de la sangre.

Antes de nacer, el feto estd bafiado en liquido amnioti-
€0, de modo que la evaporacion cutinea es nula 6 casi
nula. Inrmediatamente después de nacer, la evaporacion
cutdnea aparece y de alli una causa de conceuntracion,
agregandose & esta la evaporacion por exhalacion pul-
monar. Es una poliglobulia relativa pucs no hay sind
aumento aparente del nGimero de globulos rojos.

d) Poliglobulia por exageracion de la secrecion su-
doral.

Todas las causas que provoquen exageracion de la se-
crecion sudoral son causa de concentracion por pérdida
de liquido y por lo tanto brovocan una poliglobulia rela-
tiva. Asi pasa con los sudores profusos de los tubercu-
losos.

e) Por el mismo mecanismo resultan las poliglobuliag
por exageracion de las secreciones intestinal, renal, cte.

f) Poliglobulia por obstaculo 4 la circulacién general.

Lo mismo que todo obstaculo 4 la circulacion local, to-
do obsticulo 4 la circulacion general trae poliglobulia.
Los trastornos circulatorios por los cuales se manifiestan
ascitis, edemas, ete., dan nacimiento 4 poliglobulias lige-
ras. Se podria decir que la poliglobulia en esos casos os
por concentracion debido 4 la evacuacién provocada de

liquidos anormalmente acumulados cn el interior de los

tegidos.
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g) Poliglobulias de causa puramente fisicas. Clima.
Latitud.

Son las que dependen de causas puramente fisicas como
lo es el clima en las regiones tropicales, obrando por exa-
geracion de la evaporacidon cutdnea: Sin embargo Mares-
tang ha creido hacer intervenir otro factor, que segun él
es que el oxigeno estd en esas regiones 4 una tension
menor que en las demas partes y necesita un aumento
del numero de globulos para remediar esta deficiencia
del medio. Sin embargo hechos experimentales nccesitan-
se para probarlo.

POLIGLOBULIAS VERDADERAS & POR NEO FORMACION

Debemos hacer notar que en las poliglobulias relativas
el aumento de globulos raramente pasa de 500.000 4 un
millon y es en cierto modo transitorio; por ¢l contrario en
las poliglobulias verdaderas se constata generalmente un
aumento mayor del ntimero de globulos rojos y sobre todo
de una constancia especial y en algunos casos en cierto
modo progresivo. Ademdas en estas no hay aumento por
concentracion, sino por neo formacion.

Dividense como las anteriores eu fisioldgicas y patolo-
gicas; pero mientras que en la relativa, las fisiologicas y
patologicas tienen una patogenia igual, la poliglobulia
verdadera de Orden fisiologico parece ser el resultado de
una reaccion del organismo proveniente de un obstaculo

llevado & la funcién respiratoria de la sangre; que este
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gea asiento en cnalquier parte del arbol respiratorio, la-
rige, traquea, ete., la cansa es siempre ¢l trastorno lleva-
do por este obsthaculo 4 la fancion de Ja sangre.

a) A las poligobulias verdaderas de oOrden fisiologico
pertenece la de las alturas

Es un hecho bastante conocido y cuya causa es la dis-
minucion de tension del oxigeno producido por un descen-
so de la presion atmosférica. Por lo demas cesa cuando
la causa desparece.

b) Poliglobulia por obstaculo mecinico 4 la hematosis.

Todo obstaculo que impida la llegada del aire & los
pulmones producira una poliglobulia analoga 4 la de las
alturas y como en aquella una vez desaparecido el obs-
taculo la poliglobulia desaparece. Las estenosis larigeas
de cualquier naturaleza tambi¢n y porla misma razon las

provocan.




Observacion I

(PERSONAL)
HOSPITAL DE CLINICAS.—SALA 9. cava 4

Pedro T., argentino, 32 afios. Ingresa el 24 de Junio
de 1914.

Antecedentes—Su enfermedad actual se inicia hace
proximamente 3 afios cou frecuentes resfrios acompafia-
dos de tos, persistiendo luego ésta basta la fecha. Expec-
toracion abundante muco-purulenta y en diversas ocasio-
nes tefiida con sangre. Fiebre por las tardes. Desde hace
seis meses nota un apagamiento dela voz gue ha ido au-
mentando progresivamente hasta hacerla casi desapare-
cer. Al mismo tiempo dolores laringeos que se exageran
con los movimientos de la deglueion, sobre todo con los

alimentos s6lidos.

Estado actual. —(Restunen). Muy adelgazado, estatnra
1.76, peso H6 1, kls, piel y mucosas pilidas. Corazodu:
tonos limpios. Pulso: taquicardia 104 por m. Tension M.
114, m. 8 (Pachon).

Aparato respiratorio. Laringe: infiltracion reja de la




epiglotis, repliegues ariteno-cpigloticos y aritenoides, Ul-
ceracion en el espacio inter-aritenoideo, del tamaifio de
wna moncda de B centavos, de DLorde irregular, con fon-
do amarillo palido y extendiéndose hasta la elotis inter-
cartilaginosa.

Pulmén derecho. Vibracioues ammentadas en el vérti-
ce. Respiracion tubaria con timbre anforico. Rales sub-
crepitantes en gran cantidad. Ruido de olla cascada a la
percusion. Pulmén izquierdo. Vibraciones aumentadas
en el vértice, respiracion ruda, expiracidn prolongada,
rales sub-crepitantes. Vatitez 4 la percusion.

Esputos abundantes, muco-purulentos. PBacilos de Koeh

en namero de 10 4 15 por campo. Cuti-reaccion positiva.

Sangre

Globulos rojos. «o e v . 6.250.000
(:1obulos blancos. ... ov e . 15.000
Hemoglobina. . ..o vvv e 105 %,

Formuda Tewcocituria

Polinucleares nentyofilos. .o GS Y,
Polinucleares cosinofilos. . ... 3 »
Aonueleares grandes. oo 8 »
LA foeilos oo e o oa e 28
Tormas de transicion. ... 3

Poliglobulias verdaderas patologicas,
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¢) Poliglobulia que acompafia 4 la cianosis congénita.

Fué sefialada por primera vez por Krehl en 1889, en
un sujeto atacado de estenosis congénita de la pulmonar.
Estudios hechos més tarde por Vaquez y otros resulta
que hay mucha semejanza entre esta y la de las altitudes,
es decir que la malformacién congénita del corazén crean-
do un obstaculo permanente & la llegada del aire 4 los
pulmounes da lugar 4 la poliglobulia. Las observaciones

de esta variedad son muy numerosas.

Observacion I

HOSPITAL DE CLINICAS.—CAMA 43

SERVICIO DEL PROF. DR. ANGEL M. CENTENO

Y. C., 7 afios, argentina.

Diagndstico.~—Enfermedad azul.

Antecedentes—Durante la primera infancia la madre
dice que le daban unos ataques que refiere asi: sentando 4
la nifia en una silla, se caia como desvanccida con palidez
de la cara y sin hacer ninglin movimiento; més tarde
cuado le daba el ataque hacia un llanto extraiio y perdia
orina y materias fecales. Kn el altimo ataque un afio an-

tes de ingresar & este servicio tuvo una epixtasis; la sangre

salia aereada por la boca y nariz. A los 2 afios ingresa al




hospital de nifios de donde salié curada de los ataques,

pero desde cutonces fu¢ poni¢ndose cada dia mas azul.

Estado actual (Resdmen).—DBuen estado de nutricion y
desarrollo. Los dedos de 1a mano y pies presentan la for-
ma clasica de palillos de tambor muy acentuados. Llama
Ja atencion Ja coloracion azul, que es mdas apreciable en
la cara y demas sitios donde la picl cs de poco espesor.
En las mucosas este color llega 4 ser borra de vino,
dandoles un aspecto particular. Corazon. Punta sc ve y se
palpa en el 4.° espacio, linea mamilar. Area cardiaca nor-
mal. Tonos normales. Pulso regular, ignal, 80 por minuto.
Abdomen nada anormal. I%n el cuello hay latidos arteria-
les visibles. L.a temperatura oscila cntre 36 y 37 durante
la permanencia en el servicio que fué desde el 13 de Fe-
brero al 18 de Junio:

Sangre. Yebrero 16, Mayo 31,
Globulos rojos. .. .. . 11.360.000 9.130.000
Globulos blancos. . .. 10.600 9.300
Hemoglobina . ...... e 1209
Relacion globular. . . . 1/1071 1/988
Polin. neutr. ....... 77.83 9, 61.66 9%
Polin.bas.......... 1.66» Kos, 0.66 »
Linfo...... e - 15.66 » 35.38 »
Trans. . . .......... 5.33 » 2.33 »

Se observan algunos glébulos rojos gigantes.
d) Poliglobulia verdadera con cianosis crénica y es-

pleiomegalia. A esta variedad pertenece el sindrome que
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Vaquez ha descrito y que resulta de la accién directa de
una cansa patdgena sobre la médula 6sea, Yy para la caal
Turk ha propuesto el nombre de eritremia, reservando-
se el nombre de eritrocitemia para las poliglobulias se-
cundarias. Como ya he dicho me detendré 3 considerarla,
con mas detencién, por presentar caracteres especiales
que la distinguen de los demas sindromes poliglobulias.




HISTORIA

Descripta también con el nombre de poliglobulia mie-
lopatica 6 mielégena, poliglobulia esplenomegilica y en-
fermedad de Vaquez-Osler, la eritremia fué reconocida
primero por Vaquez, quien en el afio 1892 describe un
sindrome clinico caracterizado por una cianosis, 6 mas
bien una coloracién rojo vinosa de la piel y mucosas,
plétora visceral con distension de las venas superficiales
mas 6 menos considerable y con ausencia de lesion car-
diaca.

Las modificaciones llevadas 4 la sangre revelan una
poliglobulia, pudiendo alcanzar los glébulos rojos &
8.000.000 y mas. Casos analogos no habian sido hasta
entonces observados, salvo un caso analogo sefialado el
mismo aiio por Rendu y otro Krehl, el cual se trataba de
una cianosis congénita.

Mas tarde en 1895 Widal, en colaboracion con Rendu,
relaciona una observacion personal, andloga 4 la prime-
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ra por los caracteres clinicos y hematologicos, 1o cual le
induce &4 decir «que el sindrome descripto por Vagquez
debe llamar la atencién de los clinicos», siendo reconoci-
da desde entonces como una entidad mérbida definida.

Pocos casos se mencionan desde entonces, bien que
pasasen desapercibidos 6 por que no se encuadrasen de
lleno en los sintomas hechos en la primera descripcion
de Vaquez, y recién en los afios 1899 4 1901 se descri-
ben einco casos por Moutard-Martin y Lefas, Cabot, Comi-
notti, Sanundby y Russell y el de Mac-Keen.

En 1908 se publican dos memorias por Osler y Turk,
citindose 11 casos de enfermos seguidos en el servicio de
Neusser. Desde entonces se presentan & estudio casos con
relativa frecuencia, pudiendo Weintraud, en una revista
general de la enfermedad, juntar mdas de sesenta casos
que se encuadraban en el tipo descripto por Vaquez.

Parkes Weber y Watson en el afio 1905, demuestran
lo que se habia supuesto hasta entonces, que el substrac-
tum anatémico de esta entidad, consistia en un estado
fetal de la médula 6sea, quedando de este modo estable-
cido, ser debida & la hipergénesis de los Organos hemato-
poiéticos.

in 1911 Vaquez y Laubry llaman la atencion sobre
algunos fenémenos poeo estudiados hasta entonces: los
dolores de intensidad variable Y & veces excesivos, lle-
gando en algunos casos 4 tomar el caracter de los de la
eritromelalgia.

Citanse después varios casos més ¢ menos parecidos al
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de Vaquez, aunque sin todos log sintomas dados por él;

el de Geisbock, una poliglobulia con hipertension ¥ que
se distingue por la presion sanguineca cxagerada, con hi-
pertrofia del ventriculo izquierdo y ausencia de espleno-
megalia si bien que hay una poliglobulia verdadera, que
puede llegar 4 6 y atin 6.5000.000 globulos rojos; el de
Ambard y Fiessinger que se trataba do una forma congé-
nita de poliglobulia cronica esencial con cianosis y sin
esplenomegalia.







ETIOLOGIA Y PATOGENIA

Es una afeccién de la edad adulta, y si se exceptiian
algunos casos como cl de Mohr y Wasserthal, que se tra-
taba de un sujeto de 28 afios, y el de Ambard y Fiessin-
ger, que era congénita, sin predileccién por el sexo, se la
encuentra desde los 35 &4 50 afios, y no deja de ser uno
de los caracteres muy especiales, el que haga su apari-
cién en una edad en que el periodo de actividad medular
se encuentra muy disminuido.

A pesar de conocer estos hechos ignoramos afin cual
es la causa morbida que obra determinando los fenéme-
nos que la caracterizan.

Fuera de los casos de poliglobulias relativas por modi-
ficacion de la circulacion local, de 6rden fisioldgico 6 pa-
toldgico, y aquellas debidas & la concentracion sanguinea,
Ya sea por exageracion de la secrecién sudoral, intesti-

nal, dinresis etc., cuyas causas son bien conocidas y cuya

explicacién es aceptada universalmente, nos encontramos
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frente al sindrome de Vaquez, el cual también se revela
por nna poliglobulia, y si bien es cierto que ésta es de-
terminada por uua proliferacion medular, 1a naturaleza
de la causa pertarbatriz que provoca esta reaccion esta
atin sin explicacion.

Esta poliglobulia, conseeuencia de la reaccion.medular,
estd intimamente ligada 4 la plétora y al exceso de oxi-
hemoglobina, ‘de dende resalta la coloracion especial de
tegumentos, influenciada 4 su vez por el espesor del cuer-
PO mucoso, por su mayor riqueza de capilares, por los
trastornos vaso-motores admitides por Turk, y 4 la exis-
tencia 0 no de eleidina, por cuya causa aparece la eritro-
sis con mas intensidad donde ésta falta, labios, mucosas
etc. Fenémeno inverso & la cianosis verdadera por cuan-
to ésta es debida 4 la existencia de hemoglobina reduci-
da, en tanto que la eritrosis es debida al infarto de los
capilares por sangre muy rica en globulos y en oxihemo-
globina.

La existencia de la plétora esti demostrada por la va-
luacion del volumen total de la sangre, pero para caya
existencia no se ha dado aun una explicacion verdadera.

En cuanto 4 la viscosidad de la sangre se la atribuye
4 la poliglobulia & 4 la cantidad de gases contenidos en
ella, no pudiendo atribuirsela 4 las modificaciones de la
cantidad de albimina del suero puesto que la viscosidad
del plasma no estd aumentada.

Kl hecho de que la presion arterial no esté aumentada,
demuestra que ella es independiente de la poliglobulia &
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pesar de la opinion de Geishick que admite que ella re-
sulte de la plétora y de la viscosidad sanguinea, por cuya
razoén ha sido mecesario hacer un grupo especial de las
formas hipertonicas, en la cual se encuadra la cnferme-
dad de Geisbock; poliglobulia con presion sanguinea ele-
vada ¢ hipertrofia del corazon izquierdo.

Ol‘low.sky admite que esta no es otra cosa que la en-
fermedad de Vaquez sobrevenida en un escleroso renal.

La puncion de la médula Oseain vivo da unaprueba de
la actividad medular;es pues una poliglobulia mielogena.
En las autopsias se comprueba también un aumento de la
cantidad total de la médula roja, lo cual basta para expli-
car el aumento de la masa total de hematics. Si bien es
cierto que la cantidad de globulos blancos encontrados en
la médula es mayor que la de los rojos, segtn Tarkes
Weber, por el hecho de que la multiplicacion de éstos es
méas rapida, es necesario una reaccion leucocitaria muy
grande para producir una hiperlencocitosis proporcional
4 la de los globulos rojos.

Por otra parte el examen de la sangre basta para de-
mostrar la existencia de la poliglobulia,

Se ha invocado también para cxplicar la poliglobulia,
un retardo de la destruceion globular, 6 una daraciéon
mas larga de los globalos rojos, pero las lesiones del ba-
z0 é higado son muy dudosas para afirmar la insuficien-
cia de la funcion eritrolitica.

La duracion excesiva de los glébulos rojos tampoco ha

podido ser demostrada, puesto que ¢l examen no demnes-
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tra alteraciones en su constitucion que puedan servir de
apoyo & esta teorfa; ademéas las pruebas de la resisten-

cia globular 4 las causas de destruceion no han podido

aun darse.

La esplenomegalia resulta una consecuencia de la po-

liglobulia y sus variaciones estin en relacion con la exa-
geracion de su funcion; es asi que en los casos en que el
bazo se ha extirpado la poliglobulia se ha exagerado,
prueba & su vez que no hay en el reaccion eritro blastica
¥ que esta es solo medular.

Por otra parte en los casos de ausencia de bazo, se cx-
plican por la desigual intensidad de la poliglobulia y de
la plétora y por la existencia de una derivacion de la red
venosa. Alguanos autores consideran las formas sin esple-

nomegalia como compensatrices, siendo la poliglobulia util
y no necesitando la accién destructiva del bazo.

.

Los hechos de la experimentacion y clinicos, permiten 3
suponer que la enfermedad de Vaquez no tenga una etio- ‘
logia finica y que causas de origen toéxico 6 infecciones
miltiples sean suficientes para provocar el sindrome irri-
tando ya la médula’6 provocando una destruccion de los

hematies seguida de una reparacion excesiva.




ANATOMIA PATOLOGICA

Las alteraciones macroscopicas de los casos tipicos de
la enfermedad, son en primer lugar la dilatacion de los
vasos, que se encuentran inyectados como en una picza
de diseccion y que constituye de por si una prueba de la
plétora verdadera y que explica los trastornos sobreveni-
dos en el curse de la enfermedad.

La parte que sufre una alteracién fundamental es sin
duda la médula 6sea. Normalmente la médula roja solo
persiste en las costillas, raguis, esternon y epifisis de los
huesos largos. En los eritrémicos la seccién de un hueso
largo muestra que la médula en lugar de ser amarilla,
grasosa; se observa una masa roja, violacea que tiene la
consistencia de la gelatina. Sin embargo en ciertas afec-
ciones cardiacas pueden producirse infartos sangnineos
por éxtasis, en cuyo caso hay que distinguirla de la trans-
formacion roja de la médula por exageracion de su acti-

vidad eritropoiética, como sucede en la eritremia, para lo
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cual el examen microscdépico no bastard para reconocer
cualitativamente los caracteres de esta reaccion.

Este examen nos muestra el tegido fijo sin vesiculas de
grasa, pero en su lugar muchos vasos dilatados;al estado
normal solo hay algunas arteriolas que provienen de la
arteria nutricia del hueso.

Los intersticios de este tegido fijo estdn llenados por cé-
lulas de tipo diverso; se las encuentra con nficleo croma-
tofilo rodeado por una delgada capa de protoplasma baso-
filo y con nticleo en plena karioquinesis. Alrededor de
estas células, por grupes 0 diseminados se encuentran
eritroblastos con nticleo muy coloreadoy de protoplasma
homogeneo, generalmente son basoéfilos.

Existen ademés un gran ntimero de células redondas 6
poligonales de nucleo ancho con poca cromatina y de
protoplasma abundante y no granuloso. Se encuentran
mielocitos granulesos y polinucleares en gran ntmero.
También se observan globulos rojos sin nacleo y algunas
células endoteliales.

Kl predominio de los eritroblastos con sus numerosas
formas alcanza en ciertos puntos & representar los dos
tercios de los clementos, pero no se observa esta polifera-
cién electiva que seria caracterizada por una mielomato-
sis roja como sucede cuando se irrita la médula por in-
yecciones de sueros hemoliticos, ete.

La médula presenta una hiperplasia de sus elementos
¥y aun cuando no se observe reaccién exclusiva de los ele-

mentos rojos, el anmento cuantitativo de la extension de
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la parte generadora de los glébulos rojos basta para ase-
verar la hipergénesis, constituyendo entonces la hiperac-
tividad medular ¢l substractum anatOémico de la enfer-
medad.

En los casos en que cxiste esplenomegalia, pues sabe-
mos que esta no es constante, ¢s nna consecuencia directa
del anmento de la masa de sangre y de la poliglobulia
por la cual se revela, pero su constitucion histologica no
acusa modificaciones esenciales. Los corplsculos de Mal-
pighi parecen estar mas separados por lapulpa esplénica
cargada de sangre, pero sin alteracion alguna en su es-
tructura. La hiperplasia del tejido hemolitico es la causa
del aumento del volumen del érgane que cxagera su fun-
¢ion para establecer el equilibrio con la hipergénesis me-
dular, lo cual explica las variaciones de volumen del oOr-
gano que estan ¢n razon inversa con la poliglobulia: bazo
grande en el primer periodo, aneritrémico, y reduccion
del mismo en ciertas poussees y en el periodo final. T.as
distintas variaciones de volumen del 6rgano le conducen
finalmente & una esclerosis mas 6 menos marcada, pero
en ningun modo toma parte activa en la hipergénesis glo-
bular, A lo sumo se ha cncontrado una ligera reaccién
micloide, caso de TTutchison y Miller, pero esto no cons-
tituye mas que an indicio ligero de reaccién al lado de la
reaccion medular.

Kl higado wpormal 6 aumentado de volumen, en este
caso los vasos y capilares se presentan dilatados y car-

gados de sangre. Al microscopio se observan que las cé-
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lulas hepaticas adquieren contornos irregulares por las
presiones sufridas debido & la ingurgitacion de los capi-
lares, y algunas veces atrofiadas pero muy cargadas de
cromatina. Puede llegar 4 ser tal la dilatacién gque toma
entonces el aspecto de un angioma. Se observan pequefios
focos hemorragicos, pero no sufre en su cardcter ninguna
transformacion fundamental.

Las lesiones del tubo digestivo se traducen por arbori-
zaciones vasculares que se dibujan & través de la mu-
cosa.

Pulmones hiperhémicos, 4 veces con pequefias extra-
vasaciones sanguineas que obstruyen la luz alveolar.

Corazén normal. El rifién también congestionado como
todos los demas 6rganos, hipofisis, tiroides, capsulas su-
prarrenales, ete.

El cerebro encuéntrase también hiperhemiado. En 1la
piel y tejido celular los capilares estan dilatados presen-

tando & veces & veces el dermis una ligera reaccion in-

flamatoria.




SINTOMATOLOGIA

La sintomatologia de la enfermedad de Vaquez es
variada y la existencia de algunos de cllos, puede en mu-
chas ocasiones guiar al médico al diagnéstico de la en-
fermedad. Es asi que la eritrosis ocupa un lugar impor-
tante en el estudio del sindrome y consiste en una colo-
racion especial de la piel y mucosas que sc le ha confun-
dido por algunos con la cianosis, pero gue no es asi, y
por la variedad de coloracién que so obscrva se ha defi-
nide como eolor rojo vinoso, tinte florido, bermejo y enfin
tantos otros que derivan del juicio de cada observador,
pero el hecho esencial es la rubicundez de la piel Yy que
observada de cerca una red de vasos cctasiados que suele
4 veces dar al sujeto el tipo del acné rosiceo.

La distribuciéon es variable, no tiene puntos fijos, pero
si, se la encuentra donde hay mayor vascularizaciéon Yy
transparencia de la piel, sobre todo al nivel de las mu-

cosas. La frente, mejillas, nariz y orcjas son los puntos
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con mas frecucncia atacados, pero sin ser esta localiza-
cion exclusiva pues puede ademas observarse en cualquie-
ra otra region del cuerpo. Sin embargoe no es absoluta
la presencia de la eritrosis, y esta puede faltar segiin el
tiempo de evolucion de la enfermedad y sucede asi en la
primer faz o faz aneritrémica que describe Morris, cuan-
do atin la poliglobulia no estd constituida siendo la es-
plenomegalia considerable.

Hemos visto que la coloracion deriva de la poliglobu-
lia, faz precianotica de Parkes Weber, y 4 esta sucede la
dilatacién y ectasia consecutiva de los capilares que cons-
tituye cl fondo de la coloracion.

La temperatura local esta aumentada en estas regio-
nes. Sin embargo esta coloracion puede sufrir variacio-
nes que estan bajo la dependencia de fendmenos psiquicos,
emociones etc., y de fenomenos fisicos, frio calor etc.,
el calor provoeca un tinte rojo mientras que el frio lo
vuelve violiceo, Por lo demas cuando el éxtasis rem-
plaza 4 la hiperhemia, y esto sucede en una faz mas
avanzada, el tinte toma cl color de la cianosis verdadera
dchido 4 la acumulacion de la hemoglohina reducida.
Hay que agregar que la hiperhemia visceral sigue una
evolucion idéntica 4 la cutdnea pudiendo llegar 4 simu-
lar diversas afceciones viscerales y que no son sind con-
secuencia del sindrome eritrémico.

La produceion de liemorragias y trombosis son fre-
cuentes como consecuencia de la hiperhemia visceral ¥

cutanca, obsérvanse epixtasis, hemorragias gingivales;
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estomacales ete. La hemorragia cerchral os frecuente y
su gravedad depende de su abundancia y Tocalizacion.

Del lado del aparato digestivo tencmos, anorexia, sed
intensa, digestiones lentas y penosas, vomitos etc., gene-
valmente evoluciona esta enfermedad sin frastornos res-
piratorios, pero cuando estos existen son sobreagregados;
es asi que sucede con la disnea de csfuerzo que se obser-
va en ¢l seguudo periodo cuando la éxtasis se acentia y
pudiendo por un cireulo vicioso contribuir 4 la existencia
de la poliglobulia.

El corazon no presenta lesion de ninguna naturaleza.
Fn cuanto 4 la presion sanguinea, queda normal, y cuan-
do hay hipertension es debido 4 una simple coineidencia.

Del lado del sistcma nervioso la hiperhemia da lugar a
manifestaciones diversas; en ol cercbro son sensaciones
de calor, vértigos frecuentes que 4 veces revisten el cardc-
ter del de Meniere, con zumbido de oidos, obnubilacion,
nauseas y vomitos pero sin pérdida del conocimiento.
Son pasageros y se repiten con cierta frecuencia. No hay
trastornos dela sensibilidad ni motrices.

No hay temperatura 0 mas bien baja debido & la dila-
tacion periférica de los vasos.

Tl examen del fondo de ojo adquiere un caracter es-
pecial en esta enfermedad; las venas estan considerable-
mente dilatadas, pudiendo llegar & formar verdaderas va-
ricosidades. No siempre se las observa tan marcadas pu-
diendo acusar otras veces uh cierto grado de dilatacion

aungque un poco atenuado, pero el hecho esencial es que
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poca 6 mucha siempre hay dilatacién de las venas del
fondo de ojo. Por el contrario las arterias tienen siem-
pre un calibre normal.

La dilatacion de las venas subcutineas aparece pero
més tardiamente que las del fondo del ojo, por cuyo mo-
tivo es solo en el periodo de estado que se las observa.
Las venas estin muy aumentadas, cargadas de sangre,
pudiendo llegar hasta verdaderas dilataciones ampulares.
Se las puede observar en cualquier parte del cuerpo, sien-
do méas comtn al nivel de la cara y ambas extremidades.

Trunecek ha llamado la atencién sobre la existencia
de una elevacién que ocupa la fosa supraclavicular y que
se observa en algunos casos. Estd recubierta por piel fina
¥ presenta una coloracion rojo livida, no pulsa pero si
desaparece & comsecuencia de una presion continua. Se
le atribuye como consecutiva 4 la distencion venosa y ca-
pilar. Fuera de su presencia no da lugar & fenémeno al-
guno.

El higado suele 4 veces estar aumentado de volumen
aungue no siempre y su existencia es debido 4 la conges-
tién de este 6rgano. Su consistencia es entonces blanda y
deborda las falsas costillas.

La presencia de un higado voluminoso puede ser debi-
da también 4 alteraciones de naturaleza agena al sindro-
me de la eritremia.

La esplenomegalia por el contrario aparece con mayor
frecuencia aunque tampoco de un modo constante y cuan-
do ella existe, es de las mas variables, pudiendo presen-
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tar desde un bazo apenas palpable & un bazo que puede
llegar hasta el ombligo comoenun caso de Lutembacher.
La consistencia es mas 6 menos normal, de superficie re-
gular 6 boselada, poco doloroso & la palpacion, presen-
tando cuando la lesion es antigua cierta dureza.

Muchas veces aparece en la faz auncritrémica, en cier-
to modo precoz cuande aun no hay poliglobulia ni ciano-
sis, entonces su presencia se revela por dolores en el hi-
pocondrio izquierdo mas ¢ menos vagos 6 intensos, con
sensacion de plenitud, dolores que se exageran con los mo-
vimientos respiratorios profundos ¥ que solo ellos & veces
son la causa por la cual el enfermo consulta al médico.

Por regla general la esplenomegalia se instala insidio-
samente pudiendo & veces sufrir variaciones grandesen el
volumen del érgano, tanto que no es raro verle desapare-
cer para hacer de nucvo su aparicién dias mas tarde. Sin
embargo su prescncia no es constante, pues hay formas
en las cuales no hay aumento de bazo durante todo el
curso de la enfermedad.

Tos ganglios no presentan modificaciones de interés y
el caso que Cordier Roque y Rebattu han descrite como
poliglobulia cou esplenomegalia y linfadenia, ésta se tra-
taba de una adenopatia tuberculosa,

Recientemente Vaquez y Laubry llaman la atencion
particularmente sobre la importancia diagnostica de los
sintomas dolorosos observados durante el curso de la en-
fermedad, que semejan por sus caracteres & los de la eri-

tromelalgia. En esta ltima los dolores aparecen precedi-
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dos de cefaleas, vértigosy trastornos cerebrales, mientras
que en la enfermedad de Vaquez aparecen de golpe con
violencia y sin prodromos de ninguna naturaleza, carac-
teres que bastan para distinguirlos netamente. Atacan
generalmente los miembros inferiores, pudiendo hacerlo
bor partes aisladas, se agravan por el reposoy la posicion
horizontal calmandose con los movimientos, pero todo es-
to nunca de un modo absoluto. Ciertas veces se hacen in-
tolerables y y una vez pasada la crisis sobreviene un in-
chamiento rojizo de las partes atacadas, apareciendo més
tarde manchas purptricas o equimosis que pueden llegar
4 formar una escara superficial. Estas manifestaciones
dolorosas pueden ser consideradas como el resultado de
una irritacion intraésea en relacion conla exageracion de
la actividad medular, 6 4 alteraciones debido 4 oblitera-
ciones vasculares secundarias 4 la poliglobulia y éxtasis.




DIVISION

El estudio de este sindrome por su sintomatologia tan
diversa ha llevado & algunos autores 4 crear subdivisio-
nes que faciliten la inclusion en ellas de los diversos ca-
s0s observados.

Es asi que Lutembacher distingue:

I. KFormas esplenomegalicas.

IT. Formas sin esplenomegalia.

IiI. Formas frustras y formas de principio.

IV. Formas congénitas y precoces.

V. Formas hipertonicas de Geisbock.

Ademis describe ciertas formas pasageras, y las aso-
-claciones de los sindromes hematoloégicos gque complican
la sintomatologia de la eritremia.

A la primera variedad pertencce el sindrome descrito
por Vaquez, con todos las sintomas gque hemos visto al
tratar de su sintomatologia.

A la segunda variedad, las formas sin esplenomegalia,
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pertenecen numerosos casos de los cuales ya Winter ha
descrito diez. La ausencia de hipertrofia de bazo es lo
que la caracteriza, por lo demis no hay nada especial.
Sin embargo esta forma es suceptible de una subdivisiéon
para aguellas formas en que la ausencia de esplenomega-
lia puede coexistir en una forma mielogena de la poliglo-
bulia, con un bazo normal debido & la poca intensidad
del proceso, y aquellas formas en las gue el bazo estd le-
sionado, mas 0 menos escleroso, pudicndo esta lesion pri-
mitiva jugar un vol importante en la génesis de la poli-
globulia. .

Las formas frustras constituyen la tercer variedad, 4
la cual pertenecen los casos que durante su evolucion
tiencn los sintomas muy atenuados, y aquellos en los cua-
les, después de este periodo 0 faz ancritrémica, la enfer-
medad se desarrolla con su-intensidad ordinaria. Es asi
que pucde encontrarse la falta de uno 6 varios terminos
del sindrome, eritrosis, ausencia aparente de la poliglo-
bulia, ete., segtin Parkes Weber, que la considera como el
resultado de la hiperactividad eritrolitica del bazo, pero
que en un momento dado ya sea porque Ja funciéon del
bazo se vuelva insuficiente 6 ya sea por la esclerosis, la
poliglobulia hace aparicién con intensidad cada vez ma-
yor. Solamente un examen de la méduala dsea podria per-
mitir afirmar la existencia del sindrome en esta faz ane-
ritrémica.

Les formas congénitas y precoces merecen una men-

cion especial por sus sintomas, evoluciéon y dificultades
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de diagnoéstico. Eu el caso de Ambard y Fiessinger, desde
el nacimiento presentaba coloracion azuiada dec la cara.
Con sus primeras reglas desaparecen todos los trastornos
para reaparccer después de la menopausia. No tenia le-
sion cardiaca aleuna.

La e¢volucion y marcha de la enfermedad en ese caso
son intercsantes para hacer crear esta forma especial.
Estas formas congénitas se revelan hacia los 20 afios si-

mulando nna forma precoz de la critremia,

Forma hipertinica de Geishock.—Geishock en 1905 des-
cribe varios casos de poliglobulia, que se distinguen de
la enfermedad de Vaquez por la presién sanguinea eleva-
da, 200 4 300 mm. de mercurio, con hipertrotia del cora-
z6n izquierdo y sin esplenomegalia. Hay albuminuria,
signos de nefritis cronica y arterio esclerosis, Es dificil sin
embargo, hacer una distincion con laenfermedad de Vaquez,
pues en las formas que Geisbock describe los eufermos re-
velan lesiones manifiestas del rifién, lo que ha hecho decir
4 Orlowski, que ¢l aumento de presion sanguinea no basta
para crear una entidad morbida, sino que hay que consi-
derar esos hechos como sobrevenidos en enfermos ataca-
dos de lesiones renales. Sin embargo, se citan casos de
policitemia hiperténica donde no hay lesiones renales.

Hay que mencionar ademis ciertos hechos que se ob-
servan sobre todo en el periodo aneritrémico y que no son

méas que modificaciones evolutivas del sindrome hemato-

logice. Rossini cita ¢l caso de una poliglobulia con diez
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millones de globulos rojos, que sufre un descenso brusco
4 3.500.000, al mismo tiempo que se producia una leu-
cocitosis de 52.000 gloébulos blancos con 17 % de eosi-
nofilos y 4 %, de mielocitos, matzellen y formas de tran-
sicion.

Por el contrario, el caso de Winter es inverso al pre-
cedente. Se trataba de una leucemia mieldgena que se
transforma en poliglobulia, de 4.800.000 g. r. y 22.000
leucocitos, bajo la influencia de la radioterapia los glo-
bulos rojos suben 4 7.000.000 y los leucocitos descien-
den & 9.800.

Dlumenthal describe una enfermedad que se diferencia
de la eritremia por la existencia de una mielocitemia tan
intensa como en la leacemia mieloide, acompafiada de po-
liglobulia con sus sintomas generales, eritrosis, dilatacion
de las venas sub-cutaneas, del fondo de ojo, plétora vis.
ceral, disnea por crisis y cefaleas. Aparece precozmente
y probablemente congénita, se la observa desde la infan-
cia y va acompafiada de hemorragias diversas. No hay
esplenomegalia ni hipertensién; el higado ligeramente hi-
pertrofiado. La férmula hematolégica tiene caracteres
especiales; mientras que en la eritremia hay eritrocitemia
y los globulos rojos que circulan son adultos, en la en-
fermedad de Blumenthal los glébulos rojos lanzados a la
circulacion no han llegado al término de su desarrollo,
son pobres en hemoglobina y los elementos atipicos son
numerosos, y lo que le da un caracter especial es la aso-

ciacion 4 la poliglobulia, de una proliferacion de leacoci-



— 69 —

tos granulosos considerable. Blumenthal ha demostrado
el origen mieloide de la afeccion. Otro punto interesante
es la lencopenia que se acentna cada vez mas, ademas la
enfermedad queda estacionaria duvante 19 afos, lo
cual tiene grandes analogias con el caso descrito por
Ambard y Fiessinger donde todos los sintomas quedan
atenuados durante el periodo de actividad genital de la
mujer.

Tor otra parte, han sido descritos sindromes asociados
al de la eritremia siende dos de ellos los mejor estudia-
dos. El caso de Pel, de un sajeto con crisis de hemoglobi-
nuria paroxistica con wna poliglobulia que oscila entre 6
y 9 millones, sin que haya relacion eutre uno y otro fend-
meno. Pel no ha podido aislar del suero sanguineo sus-
tancia toxica alguna. Kl estudio experimental de la ac-
cion de los venenos y sobre todo de los sueros hemoliticos
permite comprender la asociacion de los dos sindromes;la
misma sustancia 4 dosis distinta puede provocar una he-
molisis 6 una poliglobulia.

T8l caso de Guinon, Rist y Simon, se trata de un nifio
de diez afios que desde log cinco presenta un estado sub-
ictérico con poussees francos de ictericia, cou poliglobu-
lia, cianosis, esplenomegalia, hemorragias y resisteuncia
globular muy aumentada. Lo interesante de la observacion
es que la ictericia, cianosis y poliglobulia sufrian oscila-
ciones de intensidad igual. Se la ha considerado a la co-
lemia como la causa inmediata de la poliglubulia, esple-

nomegalia y por lo tanto de la cianosis. In este caso se
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podria invocar la resistencia globular como causa de la
poliglobulia, pero habria que admitir primero una causa
de hemolisis que provoque & la vez la ictericia, la poli-
globulia, la cianosis ¥ la esplenomegalia.




DIAGNOSTICO

Hemos visto cuales son los sintomas que aparecen en
€l curso de esta afeccion; asi pues la presencia de uno 6
varios de ellos conducen al diagnéstico. Analizaremos los
diferentes términos del sindrome:

La frecuencia con que aparece la eritrosis, es por si
un excelente sintoma que induce 4 sospechar la enferme-
dad. Es frecuente ver 4 estos enfermos con sus mejillas
rojizas y que si bien es cierto que esta coloracion estd
influenciada por distintas causas, no por eso pierde su
cardcter especial; agregando 4 esto la dilatacion de las
venas subcutaneas y del fondo del ojo, los trastornos vis-
cerales, la poliglobulia sin concentracion sanguinea, etc.,
tendremos el sindrome mds 6 menos completo,

No debe confundirse el tinte rojo vinoso de la piel, con
el cianodtico que presenta en los dltimos periodos la eri-
tremia, que debido al éxtasis secundario puede semejar al

de la cianosis.
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Al tratar de la variedad hipertonica 6 enfermedad de
Geisbock, hemos visto que las lesiones del drgano central,
en la enfermedad de Vaquez no existen, y la ausencia de
estas constituye un buen elemento diagnostico. El exa-
men clinico del corazon debe ser completado por la ra-
dioscopia para eliminar las lesiones congénitas.

Lia plétora visceral puede simular una enfermedad pri-
mitiva del tubo digestivo 6 del sistema nervioso, pero un
analisis de sangre quita toda duda al respecto,

La dilataciéon de las venas subcutancas, sobre todo si
estas son abdominales, pueden simular una falsa eritre-
mia, si 4 esto se agrega que =1 éxtasis es producide por
obstdcnlo 4 Ja eirculacion porta 6 hepatica, cuanto que
en este ultimo puede observarse poliglobulia y espleno-
megalia. Sin embargo no todas estas formas hay que ais-
larlas de la eritremia pues Chauffard y Troissier en 1913
ha descrito un caso de eritremia con aseitis, flebitis de la
esplénicay trombosis de la gastro epiploica, donde elsin-
toma primordial era la ascitis & tipo cirrdtico; pero sies-
te sintoma es raro, no deja por eso de formar parte de las
complicaciones trombdsicas de la eritremia, siendo un ele-
mento confirmativo mas, de las tendencias evolutivas es-
peciales de la enfermedad de Vaquez.

T.os dolores pueden simular el reumatismo, artritis, eri-
tromelalgia y aunque el cardcter de estos tienen mucho
de comun con los de la eritremia, la eritrosis, esplenome-
galia y poliglobulia abonan en favor de esta Gltima.

T.as variaciones de volumen del bazo son suficientes
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para hacer pensar en su origen congestivo, pero no tie-
nen caracter especial; solo un analisis nos podra guiar
en caso de esplenomegalia. 8in cmbargo en la faz aneritré-
mica, la esplenomegalia pucde preceder ala poliglobulia,
pero una pequeflia reaccién micloide yla cantidad elevada
de polinucleares granulosos, pueden permitir el diagnos-
tico.

(asos hay en que la esplenomegalia no es una conse-
cuencia de la poliglobulia, sino guc resulta de éxtasis es-
plénicos 0 portales 6 aun de lesiones primitivas del bhazo,
quistes hidatidicos, sifilis, tuberculosis, etc., pero los an-
tecedentes del sujeto ayudan para despistar la afeccion.

El sintoma poliglobulia puede presentarse en muchos
casos que no tienen relaciéon con la eritremiay ya hemos

visto al tratar de la clasificacion de las poliglobulias en

general en que casos puede presentarse.
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HEMATOLOGIA

El estudio de la sangre adquiere mucha impor-
tancia, pues solo la presencia de ciertos caracteres
bastan para sentar el diagndstico y mas ain en cier-
tas formas en las cuales la mayor parte de los sin-
tomas faltan para poder llegar & una conclusidn
verdadera.

La poliglobulia 6 aumento del numero de gldhu-
los, en la enfermedad de Vaquez, no se acompatia
de un aumento de la masa como sucede en la hi-
perglobulia, y no se debe dar este nombre mas que
4 los estados patolégicos de la sangre donde al au-
mento del nimero do glébulos se agrega el aumen-
to del diametro. Asi pués, cuando se quiere desig-
nar el estado caracterizado por el aumento dol
nimero de hematies en la sangre debe usarse el
término de poliglobulia ¢ policitemia, como lo hace
TLimbec en su tratado de patologia clinica de la san-
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gre. Por otra parte esta, denominacién tiene la ven-
taja de no prejuzgar los cambios tisicos de los gl6-
bulos, y cuando al aumento del nimero se agrega
el aumento del didmetro, se llama poliglobulia con
hiperglobulia.

De los trabajos de Malassez Y otros sobre nume-
racion de glébulos rojos, resulta que el hombre al
estado normal tiene 5.000.000 por mm.” y la mujer
4.500.000 por término medio. Estas cantidades dis-
tan de ser constante y adn hasta en el mismo suga-
to, pués se observan en el curso del dia variaciones
fisiolégicas de 6 4 800.000 glébulos, pudiendo admi-
tirse para el hombre normal un limite mdximo de
5.800.000, y diremos que hay poliglobulia cuando
esta cifra alcanza 4 6.000.000.

En la eritremia el numero de glébulos rojos va-
ria entre 7 ¥y 10 millones, pudiendo alcanzar &
13.600.000 como en un caso de Koester y aun
14.800.000, caso de (. Hnateck. L poliglobulia es
homogenea y total, se encuentra lo mismo en la
sangre venosa que en la arterial. En sus primeras
observaciones Vaquez hizo su indicacion 4 este res-
pecto desde que encontré 8.200.000 para la sangre
capilar y 8.400.000 para la venosa. En el caso que
relata Geisbock da 10.675.000 en los capilares del
dedo; 10.775.000 en la mediana ¥ 10.530.000 en la
radial. Por el contrario en las poliglobulias secun-

_darias 4 un obstaculo circulatorio la diferencia es
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mucho mayor, en un caso de Gibson, de pericardi-
tis mediastinica la cifra varié de 7 4 10.000.000.
Ademds esta poliglobulia on la eritromia es persis-
tente, en una de sus observaciones Vaquez da 25
oxdmenes para el mismo sugeto, siendo la cifra me-
dia alrededor de 8.000.000.

La numeracién de los glébulos rojos no tiene va-
lor mas que cuando esta es repetida y en distintos
territorios y colocando al sugeto dentro de las mis-
mas condiciones fisiologicas y seguida de un dosage
de la hemoglobina. El valor globular es mis 6 me-
nos normal O un poco inferior a la unidad, sin que
esta pobreza relativa de cada glébulo sea suficiente
para hacer creer que esta poliglobulia sea compen-
satriz. La cantidad total de hemoglobina estd siem-
pre aumentada pudiendo llegar &4 125.150.250 %/, en
un caso de de Rosengart y atn 240 %, en un caso
de Koester. Lia hemoglobina asi aume~ntada conser-
va sus cualidades quimicas y bioldgicas normales,
En efecto, la espectrocopia demuestra que no hay
alteracién alguna de la hemoglobina.

Algunos autores pretenden que hay insuficiencia
de hemoglobina, pero esto no esta demostrado.

Los resultados de los trabajos realizados en ol
gsentido de que si la hemoglobina es normal, son
muy variados, y se explica ya sea por que los casos
observados rovelasen una patogenia distinta, ¢ ya

por que las observaciones han sido hechas en suge-
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tos en distintas faces de la enfermedad. En resumen
son los siguientes;

La cantidad de hierro de la hemoglobina es mas
6 menos normal, en varios casos observados por
Butterfield se ha encontrado 0.33 a 0.34 % Lowy
la encuentra aumentada 0.42 e

La capacidad de oxigenacién de la sangre es nor-
mal y 4 veces aumentada; Moravity v Rohwmer, han
constatado que 100 grs. de sangre de un eritrémico,
desprendian 10 de oxigeno, siendo lo normal de 19
4 20. Lewy la encuentra muy aumentada, 84.56 9 :
Senator y Lewy, para la sangre arterial 32.1 y para
la venosa 26.6. Parkes Weber 18 Y 28 9 respecti-
vameunto. Pero en las cianosis secundarias la capa-
cidad de oxigenacién estd muy disminuida, por lo
tanto nos demuestra que no es una poliglobulia ge-
cundaria por insuficiencia de hemoglobina comeo
algunos lo han pretendido.

Por otra parte toda la hemoglobina de la sangre
no estd oxidada, como se demuestra por la siguien-
te experiencia: agitando 100 grs. de sangre en pre-
sencia del aire, por el analisis de los gases se ve
que es suceptible de absorver 26 c. c. de oxigeno,
mientras que sangre que circula encierra en 100
grs. solamente 19 4 20 c. ¢. de oxigeno,

Raramente se observa gldbulos nucleados, y se
concibe por que la hiperplasia medular que produce
la poliglobulia es tipica y conduce 4 su maduracién.
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Los glébulos rojos en la eritremia son elementos
normales, su didametro varia entre 7.5 y 7.7 micro-
nes, asi pués es una poliglobulia sin hiperglobulia
v se opone netamente 4 las poliglobulias secunda-
rias 4 un trastorno do la hematosis. En las poliglo-
bulias experimentales por descenso de la tensién de
oxigono en el aire respirado, se observa una dismi-
nucion del diametro globular, es decir hay hipoglo-
bulia. En la cianosis crénica, Vaquez ha demostra-
do que hay por el contrario un aumento del diime-
tro, 7.9, 8.4 y adn 8.8, hay pués hiperglobulia. Las
modificaciones de los glébulos rojos son pués un
signo caracteristico de las poliglobulias secundarias.
En la oritremia queda igual, lo eual nos demuestra
que se trata do una hiperplasia simple y primitiva
de la médula.

La existencia de la plétora clinicamente es dada
por los caracteres relativos & ella; dilatacion de las
venas y capilares del fondo de ojo, hiperhemia vis-
ceral elc., pero la técnica hematoldégica permite
dar una prueba dirccta de esta plétora por la me-
dida del volumen total de la sangre, quo puede ha-
gerse, in vivo, por el método de las diluciones par-
ciales y por el 6xido do carbono. En la eritremia es
la regla que el volumen esté aumentado. He aqui
los resultados de esto examen: en un caso de Parkes
Weber y Haldane el volumen total de sangre en
ceatimetros ctibicos era de 5.600 y de 6.000 dos.
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meses después con un peso de b8 kilos, lo que da
8.2 y 9.7 grs. de sangre por cien grs. de peso corpo-
ral. El volumen de sangre total es dos veces y
medio lo normal siendo el ntmero de gldébulos
de 8 4 9 millones por mm. ¢. y con 150 % de he-
moglobina.

Hutchinson, tres veces el volumen normal, pro-
porcional al peso del cuerpo.

Sin embargo, hay que tener en cuenta ademds el
volumen de los globulos rojos y el volumen del plas-
ma, es decir, distinguir la plétora globular y la se-
rosa. En la enfermedad de Vaques la plétora es glo-
bular y basta que haya aumento de los elementos
rojos para explicarla, sin que haya aumento del
plasma. Al estado normal, la proporecién relativa
del plasma & la sangre total es de 5/10 mds ¢ me-
nos, pero en la eritremia esta proporcién disminuye
considerablemente. La sedimentacién muestra al-
gunas veces que la cantidad de plasma estd reduci-
da 4 2/10 y atn 4 1/10 del volumen total de la san-
gre. Sisuponemos que el plasma ocupe los 2/10, es
necesario para que la masa total quede igual, que
haya una plétora dos veces y media el volumen nor-
mal.

La plétora serosa puede igualmente desenvolver-
ge de un. modo paralelo & los glébulos rojos y atin
llegar 4 ser mayor que ella. Estos datos hacen com-
prender los errores 4 que puede conducir la sola

el v
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numeracion de los globulos para estimar la poli-
globulia.

Lia viscosidad relativa de la sangre total, con re-
lacién al agua y aceite de anilina tomadas como
unidad so halla siempre aumentada, mientras que la
del plasma queda mds O menecs normal.

Pricticamente se la toma con los aparatos de
Hirsch-Beck, Determannn, Hess, etc. Normalmente
la viscosidad es 5.1 & B.3 veces la del agua a4 38°.
T,0s resultados obtenidos por los diversos experi-
mentadores son los siguientes: Saubdy 9.4 veces
mayor, Low Popper 10.4, Tourmell 11, Weber 11.45,
Bonce 5.9 y 20.9, Menzer 23 y Umber 40.6. En es-
tas deteriminaciones hay que tener on cuenta los dis-
tintos aparatos empleados que por ese solo hecho
basta para alverar el resultado en conjunto, pero
atin asi resulba siempre que hay un aumento real de
la viscosidad. L coagulacion de la sangre varia
poco.

Al ostado normal el sedimento obtenido por los
aparabos correspondientes oscila ontre 48 4 b1 Y,
para 5.000.000 de glébulos rojos, en la eritromia el
volumen del sedimento aumenta considerablemente
pudiendo llegar hasta los 9/10.

Tia densidad de la sangre estd aumentada, Glaes-
ner encuentra 1.083, Orlowski 1.072, oscilando la
normal alrededor de 1.053. Esta densidad es dobida
sobro todo & la hemoglobina, sin embargo, no es
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muy elevada con relacién al grado de poliglobulia.
El residuo seco normalmente es de 20.3 4 22.8
pero en ésta la proporeién es siempre mayor. Wein-
traud da 22.6 y 29 %, Senator 27.2 y Gordon 29.9
estando por el contrario el del suero disminuido.
Propiedades quimicn de la sangre—Tias sustan-
cias albuminoides scgun Reckzed y Gordon estén
considerablemente elevadas. Al estado normal se
le encuentran alrededor de un 22.6 Y/,
eritremia segin Orlowski un 25.2 %, Igual cosa su-

siendo en la

cede con las grasas, Glickin encuentra 10.25 y 825
por ciento, el doble de lo normal. El hierro se en-
cuentra aumentado proporcionalmente & la hemo-
globina. Normalmente se encuentra 0.05 %, Low y
Popper han encontrado 0.076 %, y Low 0.1156 y
0.125 %,. La alcalinidad es mds 6 menos normal,
salvo ciertos casos patolégicos, lo cual es de impor-
tancia especial para el organismo aun en los estados
anémicos ¢ policitémicos.

Las propiedades del plasma y del suero deben ser
estudiadas cuidadosamente pues permiten en gran
parte afirmar el diagnéstico. Debe buscarse la no
concentraciéon de la sangre, para eliminar ciertas
poliglobulias relativas. La conservacién de las pro-
piedades normales, fisicas, quimicas y bioldgicas del
suero demuestran que no se trata de una poliglobu-
lia secundaria.

El peso especifico estd mas bien disminuido, poro
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nunca aumontado. Weintraud da 1.026, Geisbock
1.025 4 1.028 y Orlowski 1.028. Basta esto para re-
chazar la hipotesis deo una poliglobulia relativa por
pérdida de agua que son las mis frecuentes, pero
no las relativas debidas 4 una trasudacion en masa
del plasma, pués solo con el dosage del volamen
total de la sangre permite afirmarse la poliglobulia
verdadera.

La cantidad de albimina del suero es de 75 4 90
grs. por mil, generalmonte esta disminuida y en ra-
ros casos puade sufrir ligeras oscilaciones. Las sus-

tancias cristaloides son normales.

Globulos-blancos.—Su nimero es variable pero por
regla general mayor que lo normal y & veces hay
una leucocitosis permanente y progresiva como la
misma poliglobulia, aunque mucho menos marcada.
Oscila entre 15 y 20.000. La férmula leucocitaria
estd modificada y atin on los casos én que csta es
poco notable, hay polinucleosis 79 4 85 %, on vez
de 60 Y, lo normal. Los eosinéfilos de 34 9,y
hasta con frecuencia mielocitos. El numero de lin-
focitos, disminuido pudiendo llegar hasta 5 y aun
2 % . Vaquez y Anbertin han insistido sobre estos
hechos que demuestran que hay proliferacion total
de la médula, muy distinta 4 la que acompafia 4 las
infecciones.

La reaccion medular es caracteristicay por ligera
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que sea basta para afirmar la hiper-actividad medu-
lar y el origen mielégeno dela ateccién. Enalgunos
casos do eritremia con eritrosis y esplenomega-
lia con polinuacleosis granulosa, en los que la reac-
cion medular no es mas que pasajera y que schrovie-
ne porpoussées, como en un caso citado por Parkes
Weber. La proporcion de plaquetas sanguineas pue-
de ser normal (Senator) ¢ aumentada, Lo Tourd y
Pagniez encuentran la cantidad de 750.000, lo que
traduciria una eritrolisis aumentada paralelamente

a la hipergénesis de los hematies.




EVOLUCION Y PRONOSTICO

Hemos visto que la entermedad se instala insidio-
samente, y aun en los casos congeénitosno se obser-
va ningtn trastorno que la revelo hasta los 20anos
que es la edad en que hace su aparieion.

Una voz constituida, so pueden observar poussoes
que revolan los sintomas generales, eritrosis, pléto-
ra, esplenomogalia, ote.; durante estas crisis el bazo
v el higado pueden aumentar de volumen y luego
disminuir para quedar estacionario un intorvalo
mas 6 menos largo, que se le ha visto durar aifios,
caso de Ambar y Fiessinger, para luego sobrevenir
con més intensidad. _

Algunas veces las hemorragias que sobrevienen,
cuando son benignas constituyen un verdadero ali-
vio para el enformo, pues obran como descongestio-
nantes de la plétora, ote.

La enfermedad dura de uno 4 cinco anos y es en
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cierto modo progresiva. La muerte se la ha obser-
vado cuando la poliglobulia alcanza 4 10 millones
de g.r. por mme. aunque se citan observaciones con
mayor nimero ain, ya sea porque la acentuacién
de la éxtasis, que provoca accidentes rapidos de
asistolia 6 bien por la decadencia progresiva del
entermo. Otras veces las complicaciones, hemorra-
gias gastro-intestinales 6 las trombosis, por su loca-
lizacién y extensién van seguidas mds 6 menos
prouto del deceso, sin contar ademus con las afec-
ciones intercurrentes que pueden ser ellas también
causa de la muerte.

Stern estudiando casos frustros, considora algu-
nas formas de caracter benigno, en los cuales obser-
va remisiones md 6 menos largas, pero la curacion

verdadera de la eritremia aun no es conocida.




TRATAMIENTO

Lejos se estda aun de saber algo definitivo sobre el
tratamiento de la enfermedad de Vaquez. Los es-

fuerzos dirigidos en ese sentido se han limitado 4

combatirla, basdndose en las teorias patogénicasy
en las supuestas causas productoras de la enferme-
dad, y por ello es que se ha tratado de combatir las
diversas toxi-infecciones 4 las cuales se le atribuia;
& limitar la reaccién medular 6 4 ayudar al bazo en
su rol compensador. Igual cosa se ha hecho sobre
los resultados inmediatos de la proliferacién medu-
lar, poliglobulia, plétora y aumento de la viscosidad
sanguinea, pero sin resultado satisfactorio, por cu-
yo motivo se estd obligado hoy por hoy 4 recurrir &
una terapéutica sintomadtica.

La observacion de un régimen es de suma impor-
tancia y trae verdadero alivio al enfermo; un ejer-

cicio moderado y regular, una alimentacién lacto-
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végetariana, reduciendo el uso de los alimontos ri-
cog en albliimina y los exitantes, té, cafe, etc., pros-
cribiendo el uso de los alimentos ricos en hiorro y
evitar la vida sedentaria y olreposo prolongado, de-
ben ser estas reglas objeto de observacisn rigurosa,
por el entermo quo traen verdadero alivio en su
estado. Parkes Weber recomienda el uso diario del
jugo de limén.

Entre los agentes fisicos Winter ha asado ol aire
comprimido, pero sus resultados han sido poco sa-
tisfactorios.

OErum ha experimentado la inanicién y lacbscu-
ridad asociadas; después de una, sangria colocando

-al sujeto en una cdmara donde solo penotran los ra-
yos rojos, ha visto que la sangre so regenera lenta-
mente, mientras que en la luz azul, aumenta con ma-
yor rapidez. Este autor cree que es por intermedio
de la piel y no por el reflejo ocular, que tiene su ac-
cién la luz roja.

La radioterapia es uno de los medios que han da-
do mayores resultados, usada como dosis exitante 6
bien 4 dosis intensa sobre la médula ssea. Watson
piensa que usados en ol primer periodo de la enfor-
medad, se obtienen buenos resultados, como en un
caso tratado por él. Hemos citado ya el caso de
Winter de una leucomia mielégena que bajo la in-
finencia de 1la radioterapia se transforma en poli-

globulia, para demostrar que lojos aun de conside-
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rarlo como tratamiento racional, nuevas experien-
cias en ese sentido se necesitan.

Tas hemorragias espontaneas 6 sangrias abun-
dantes mejoran notablemente el curso de la afec-
cion y son sobre todo manifiostas en los casos con
hi,pertensi(’)n, pero de cualquier modo obrando como
descongestionante los entermos sienten alivio aun-
que solo es pasagero.

La esplenectomia ha sido también practicada, y
ya hemas citado un caso que fué seguido de un au-
mento de la poliglobulia para insistir en ello, apar-
te de las complicaciones inherentes 4 esta opera-
cion.

Ciertos agentes quimicos estén contraindicados
pues pueden producir poliglobulias toxicas, tales son
1a, fenacetina, acetanilida, etc., 1o mismo sucede con
ol hierro y el arsénico, regenoradores de la sangre.

Tl empleo de la quinina & dosis elevada ha dado
buen resultado & Begg y Bulmore. l.os yoduros co-
mo modificadores del sistema vasomotor son 1eco-
mendados.

Yacquet y Debat obtienen un buen resultado en
ol tratamiento de la eritrosis facial por gimnasia ce-
falica.

La opoterapia también ha sido onsayada en algu-

nos casos, pero siu indicacion es real cuando la in-
suficiencia glandular es manifiesta. Krauss y Blu-

mental recomiendan el uso de la opoterapia esplé-
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nica, fresca 6 bajo la forma de comprimidos, para
reforzar la funcién eritrolitica del bazo. Pero todag
estas medicaciones de resultados no precisos hacen
lugar 4 la medicacion sintomatica que es la que de-
be ponerse en juego en todos los casos. La plétora,
disnea y vértigos mejoran con la sangria, ioduros y
nitrito de soda 4 1a dosis de 2 44 c. ¢. de una solu-
cidén al | %- Bl salicilato & dosis moderadas ha da-
do buen resultado en algunos casos. Vaquez reco-
mienda paralas manifesbaci_ones dolorosas el uso de
la antipirina 4 la dosis de L gr. 4 1 gr. 50, uniendo
4 esto la aplicacidn en la region dolorosa, de sali-
cilato de metilo.

Se han usado tambidn pero sin éxito, las corrien-
tes de alty, frecuencia, lag corrientes continuas, ba-
fios de aire caliente, aplicacién de sustancias cal-
mantes, etc.

Se debe pues hacer uso de toda medicacién capiz
de producir una mejoria, pues en la actualidad no
S& conoce un tratamiento verdaderamente especi-

fico.




Observacion IKL

(PERSONAL)

HOBPITAL DE CLINICAS.—8ALA 9. CAMA 7

Nuncio M., italiano, 27 afios, soltero. Reside des-
de haee 3 afios en Buenos Aires. Protesién jorna-
lero’

Antecedentes hereditarios.—TEl padre era rubicun-
do de cara y aparentemente sano. Fallecis 4 los 50
aiios repentinamente. La madre tallecié a los 55
afios por un tumor del hipocondrio derecho. Tiene
cuatro hermanos vivos y sanos de los cuales uno es

también rubicundo.

Enfermedardes anteriores.—Paludismo (tipo tercia-
no) 4 los 12 afios, que perdura solo 2 meses, no ha-
biéudosele repetido después. Chanero del surco ba-
lano prepucial hace 2 afios,

Enfermedad actual.—El enfermo viene al hopital
por fatiga y tos. A fines del mes de Enero pp. ad-

quiere un coriza agudo, apareciéndole luego tos fre=
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cuente con abundante espectoracién mucosa. Desde
entonces suele tener, proferentemente de noche, ac-
cesos de fatiga, que lo obligan 4 permanoccer senta-
do. Estos accesos son paroxisticos, respirando bien
en los intervalos. De la misma época datan.los do-
lores en ambas rodillas, que se manifiestan aun en
reposo. Hemi-crdnea derecha frecuentse. Deosde que
tenia 14 6 15 afios padece de frecuentes mareos
con zumbido de oidos, los maureos le aparecen solo
en posicién de pié. Es rubicundo desde la infancia.

fistado acrual—(Restimen).

Facies. Coloracion rojo-vinosa dela frente, ambas
maejillas pabellones del oido Y menton. Conjuntivas
inyectadas.

Piel. Cianosis ligera de ambas manos.

Mucosas de la boca y faringe, rosadas.

Lengua humeda y saburral.

Torax. Asimétrico. Cifo-escoliosis 4 convexidad
izquierda,.

Aparato circulatorio. Corazoén, tonos limpios y
bien golpeados.

Orto - cardiograma. Didmetro longitudinal 12.5
cent , transverso 13.5 c.

Trazado electro cardiografico, normal,

Pulso, 74 por minuto, tgual ritmico. Tensién ma-
xima 145 minima 9.5.

Aparato respiratorio. Inspiracién ruda y prolon-
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gada. Ronquidos y sibilancias en gran cantidad en
ambos pulmones.

Fsputos oscasos, muco-purulentos.

Abdomen globuloso. Timpdnico.

Bazo. Palpable solo on la inspiracién,

Higado. Borde superior quinta costilla. El borde
inforior sobropasa un traves de dedo el reborde en
la linea mainilar.

Sangre:

Puncion capilar.

Globulos rojos. . oo e on e 8.090.000
Glsbulos blancos.. ... 12,750 ;
Hemoglobina ... .o.oc v oo 110 |
1
Valor globular.. . .... C. 0.67 i
1l
Relacion globular.. . ... .. 1.636 i“‘*
i
it
Puncion de vena. H
Globulos rojos.. ..o 7.850.000
Flébulos blancos.. . ... .. 11.5600 ‘g
Hemoglobina.. .o . vve s 114 ‘
Valor globular.......... 0.72 I
Relacion globular.. . ... ... 1.683 .
Formula loucocitaria.
Polinucleares neutrofilos. . ... 63 9,
Polinucleares eosindfilos. .. ... 4 ‘
Polinucleares basofilos. ....... Lo
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Mononucleares grandes. ....,. 8§,

Linfocitos..... ... .. e .. 98,
Mielocitos................... 0>
Formas de transicién.. . . . . R

Glébulos rojos de volumen normal, no defor-
mados.

La interpretacién de] presente caso no me ey po-
sible hacerla actualmente pués su estudio no ests
terminado y dard lugar todavia 4 una publicacidn.

He querido incluirlo sin embargo, por las intimas
relaciones que presenta con ol sindrome de Vaquesz
6 eritremia & que me he referido en pdginas ante-
riores. En efecto, ademds del hdbito exterior del
enfermo con su coloracién r0jo-vinosa tan manifies-
ta en la cara Y manos, ademds también de los do-
lores articulares, del aumento de volumen, si bien
relativo, del bazo, de la ausencia, de toda lesidn
cardiaca, de los mareos frecuentes con zumbido
de los oidos, quiero hacer resaltar principalmente
los siguientes datos hematolsgicos-

1.*  Poliglobulia.

2 Volumen normal de log globulos rojos.

3. Igual cantidad de eritrocitos en la sangre
capilar y en la obtenida por puncién de vena.

No necesito insistir acerca del valor que las dos
ultimas circunstancias adquieren para el diagnésti-
co diferencial con las poliglobulias por cianosis.
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Estd en efecto admitido por los autores, que en
las poliglobulias por cianosis hay cominmente tam-
bién hiperglobulias, es decir aumento del volumen
del eritrocito, y ademas la numeracién de ellos he-
cha al mismo tiempo enla sangre obtenida por pun-
¢ién capilar y por puncidén venosa, denota en la in-
mensa mayoria de los vasos una diferencia a favor
de esta ultima, diferencia que puede alcanzar 4 3 y
4 millones de glébulos rcjos por milimetro cdbico.

Preciso es reconocer sin embargo que en la {61-
mula citologica no hay una reaccién mieldgena
franca, y preciso es también tenar eu cuenta los
fenémenos pulmonares que lo aceican diriamos al
sindrome que el Protfesor Ayerza ha denominado
ccardiacos negros». No voy 4 hacer un andlisis de-
tallado de estas relaciones 6 de sus diferencias, pués
no es ese el objeto de este trabajo, ni lo permiten los
limites en quedeliberadainente queremos mantenetr-
nos. Solo haré constar dos antecedentes de suma
importancia; la rubicundesz parece existir, segtin las
afirmaciones del entermo, desde la infancia, y los
fensmenos pulmonares en cambio solo aparecen 4
principios del corriente aflo, es decir hace seis

meses.

V. K. BERXASCONI.
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Buenos Aires, Julio 16 de 1911

Nombrase al seiior Consejero Dr. T'elémaco Susini, al pro-
fesor titular Dr. Ricardo S. Gtomez y al profesor suplente
Dr. Mariano R. Castex para que, constituidos en comision
revisora, dictaminen respecto de la admisibilidad de la pre-
sente tesis, de acuerdo con el Art. 4.° de la «Ordenanza sobre
examenes.»

L. GUuMES
J. A. Gabastou

Secretario

Buenos Aires, Julio 21 de 1914

Habiendo la comisién precedente aconsejado la aceptaciéon
de la presente tesis, segin consta en el acta nimero 2867 del
libro respectivo, entréguese al interesado para su impresion, de
acuerdo con la Ordenanza vigente.

L. GUEMES
J. A. Gabastou

Secretario







PROPOSRICIONES ACCESORIAS

Eritrogenia patologica.
T. Swsini.
II
Poliglobulias experimentales.
R. 8. Gémes.
I
Patogenia del tumor esplénico en las poliglobulias verda-

deras.

Cluster.
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