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Sefiores Académicos :.
Sefiores Consejeros :

Sefiores Profesores :

Cumpliendo con una prescripcién reglamentaria,
Fresento a vuestra consideracién este trabajo, en el
que he tratado de sintetizar los conocimientos exis-
tentes sobre la enfermedad de Vaquez, y al mismo
tiempo relatar una observacién personal de esta afec-
cién, de la cual no se cuentan mis de 100 casos
en toda la literatura médica.

Permitidme que al terminar mis estudios uni-
versitarios agradezca a todos aquellos que han con-
tribuido a ilustrarme con sus enseflanzas, y que ex-
prese especialmente mi gratitud para el sabio pro-
fesor doctor Luis Giiemes, que me honra apadri-
niéndome en este acto.







INTRODUCCION

Ha sido denominada esta enfermedad con dis-
tintos nombres, varidndolos los autores segtn el sin-
toma que llamaba mds su atencién en los enfermos
estudiados por ellos, creyendo debia ser ese, el que
calificara la entidad nosolégica nueva. ’

iOtros autores no adoptan un nombre sintomé-
tico, sino uno anatémico, y algunos un nombre epo-
nimico. :

Vaquez en su primera comunicacién calificé a
la enfermedad de « Cianosis con hiperglobulia exce-
siva y persistente ». Parkes yeber le da el nom-
bre de «Policitemia esplenomegilica », siendo éste
adoptado en Inglaterra. Osler la califica « Cianosis
crénica con policitemia », y también se le ha lla-
mado « Ponicitemia Rubra », « Eritrocitemia megalo-
esplénica », « Cianosis con poliglobulia y esplenome-
galia ». Todos estos nombres pueden ser criticados,
pues no engloban todas las formas clinicas de la
afeccién.




Otros autores asocian al sintoma fundamental
un calificativo dando nociones sobre la etiologia o
la patogenia de la afeccién. Rieux la denomina « Po-
liglobulia idiopdtica » ; otros « Poliglobulia esencial »
o « Policitemia esencial », « Policitemia mielégena o
mielopdtica », « Policitemia verdadera ».

Los que emplean un nombre eponfimico varfan
la denominacién segin el autor que creen ser el
que mdas ha contribuido al conocimiento de la afec-
ciém.

En Francia la denominan « Enfermedad de Va-
quez » ; algunos asocian el nombre de Osler : « En-
fermedad de Vaquez-Osler ».

En Estados Unidos se la conoce como « Enfer-
inedad de Osler». La prioridad de la escripcién
corresponde a Vaquez y la mayorifa estd de acuerdo

en asociar éste al nombre de la enfermedad. Pero,

. .
como un nombre de esta clase indica poco sobre la

ne}turaleza de la afeccién, Tiirck (de Viena) ha pro-
puesto el de « Eritremia », el que como dice un au-
tor por muchas razones parece ser el mds apropiado.
«Es breve y designa la peculiaridad mdés sorpren-
dente y mds constante ; tiene la gran rentaja de
establecer una analogia con las leucemias, pués las
dos afecciones estidn asociadas con estados de acti-

vidad morbosa de la médula 6ésea ».




HISTORIA

Conocianse desde antiguo las alteraciones san-
guineas caracterizadas unas por disminucién en el
nimero de glébulos rojos, otras por aumento de
glébulos blancos, y atn se habfa descripto la exis-
tencia de alteraciones sanguineas en las que se cons-
tataba aumento del nimero de glébulos rojos y de
la cantidad de hemoglobina. Naunyn encuentra por
primera vez el aumento de la cantidad de hemo-
globinz; en un enfermo que estudia en el afio 1872,
atacado de disnea crénica. Se constataba la exis-
tencia de hiperglobulia en las personas que residian
en las altitudes, como también las poliglobulias que
acompafiaban a ciertos estados patoldgicos, princi-
palmente a las lesiones cardiacas congénitas y otras
que aparecfan después de abundantes pérdidas de
liquido (perfodo 4lgido de los coléricos : sudores
profusos, etc.).

En unos casos se trataba, pues, de poliglobu-




lia sintomdtica de otras afecciones cardiacas o pul-
mponares ; en otros de una poliglobulia de compen-
sacién, en relacién con la disminucién de tensién
de oxigeno en la atmésfera, y las Gltimas eran fal-
sas poliglobulias por disminucién de la masa liqui-
da de la sangre sin’ que existiera, por lo tanto, un
aumento real en el ntimero de glébulos rojos.

El 7 de mayo de 1892, Vaquez presenta a la
Sociedad de Biologia de Paris, un enfermo de la
clinica de Potain, el que presentaba sintomas clini-
cos elocuentes, asociados a una estructura sanguinea
particular. Los sintomas mérbidos consistian en una
cianosis muy marcada, con dilatacién venosa consi-
derable, acompafiado de hipertrofia del bazo v del
higado, sin que se pudiera constatar ninguna lesién
cardiaca, ni de otros érganos a quien achacar estos
sintomas. La férmula hematolégica indicaba un nt-
mero de glébulos rojos que alcanzaba a 7.500.000
a 9.130.000 con aumento de la hemoglobina sin
leucocitosis.

Vaquez crefa al presentar este caso, en la posi-
ble existencia de una lesién congénita, aunque no
encontrara ningl’fn sintoma caracteristico de ésta en
el enfermo.

En el afio 1895, en la sesién del 25 de ju-
nio de la Soc. Med. des Hop., widal informa en

nombre de Vaquez que en el enfermo presentado
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hacfa 3 afios a la Sociedad de Biologia, la autopsia
parcticada ulteriormente, no permitfa constatar nin-
guna lesién cardiaca que explicara el sindrome cli-
nico presentado por el enfermo. Ademds cita Widal
un caso por él observado, en el que constaté es-
plenomegalia, hiperglobulia y cianosis sin leucoci-
tosis, encontriandose en la autopsia el corazén sano.
Quedaba asi demostrada la existencia de un sin-
droma cuyos sintomas fundamentales eran la poli-
globulia, la cianosis y la esplenomegalia, sin que
existiera ninguna lesién cardiaca.

Desde entonces comienzan a relatarse observa-
ciones clinicas que encuadraban dentro de este sin-
drome, las que fueron haciéndose mds numerosas
a medida que se conocia mejor la sintomatologia y
los medios de diagnosticar esta afeccién.

Del afio 1899 al 1904 encontramos observacio-
nes clinicas de Cominotti, Cabot, Mac Keen, Saund-
by, Russel, Rosengart, Schmidt. La observacién cli-
nica de Ascoli en 1904, constituyendo la primer ob-
servacién italiana ; en 1903 debemos citar las im-
portantes publicaciones hechas por Osler en el Amer.
Journ. y en la Brit. Med. Journ. y las de Tiirck
en el Wiener Klin. Wochensch., en el afio 1904.
En el afio 1905, Watson y Weber denominan al sin-
drome clinico (al que ellos agregan la lesién ana-
tomo - patolégica, consistente en un hiperfunciona-
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miento de la médula ésea) con el nombre de « En-
fermedad de Vaquez». Del 1905 al 1908 nuevos
casos de Levi-Lommel, Bence, Anders, Striimpell,
etcétera. En 1909, observaciones de Senator, Bar-
dachzy, Blumenthal. En 1911, Stahelin estudia una
seric de 10 obserVaciones, haciendo sub-divisiones
del tipo clinico fundamental, en forma hiperténica,
la que denomina tipo Geissbock por ser este autor
el primero que describe en el afio 1905 un caso
en el que existfa hipertensién y la forma tipo Va-
quez, en la que no se constata este sintoma.

Senator publica en 1911 su importante mono-
grafia titulada : Polyzythiemia und Pletora.

Se describen nuevos sintomas habituales en la
afeccién que estudiamos y que se unen a los an-
teriormente sbservados ; asi Vaquez insiste en el afio
1911, sobre lss dolores eritromeldlgicos que ya ha-
bfan sido indicadss por otros autores. En el 1912,
los trabajss de Lutembacher sobre los caracteres
de la poliglsbulia en la eritremia, y la tesis de
doctorado del mismo en que hace un estudio com-
f)leto de la afeccién. Orlowsky en su Contribucién
al estudio de Ila policitemia rubra estudia los ca-
racteres del tipo Geissbock y del tipo Vaquez, de la
policitemia.

En los afnss siguientes (1913, 1914 y 1915)




se relatan nuevas observaciones (Vaquez, Lutemba-
cher, Chauffard y Troissier), contribuyendo a de-
jar establecida como entidad nosolégica a la enfer-

medad de Vaquez.







SINTOMATOLOGIA

La enfermedad de Vaquez revélase por numero-
sos sintomas, cuya importancia para el diagndstico
es muy variable, siendo unos de facil constatacién
por los medios semiolégicos habituales, necesitando
otros el empleo de procedimientos delicados de Tabo-
ratorio.

Tres grandes sintomas resaltan dentro del con-
junto fsintomatolégico de esta entidad morbosa, y
son : la coloracién anormal de los tegumentos, la
poliglobulia y la esplenomegalia. Se suman a estos
otros sintomas ya clinicos o funcionales que com-

pletan el cuadro clinico.

‘Coloracién de los tegumentos — Se ha denomi-
nado la coloracién especial de la piel de los eritré-
micos con el nombre de eritrosis. Este tinte espe-
cial llamé la atencién de los primeros observadores,
pues es distinto de la cianosis, que se observa en




otras afecciones ; no es color azul, habitual en estas,
es como dicen Vaquez y Laubry una «cianose pour-
pre ».

[Efectivamente, es un tinte rojizo azulado y que
los autores han denominado en distinta forma : unos
dicen tinte rojo subido, rojo cereza, etc. Senator
insiste en este color especial, no empleando la pa-
labra livida, pues el color es distinto del que se
encuentra en los casos de éxtasis venosos ordinario.

Es fun aspecto congestivo, que da a estos en-
fermos mna apariencia florida, y que se asemeja al
de la eritrosis simple. Este tinte especial es debido
a una gran replecién de los vasos cutdneos, a una
verdadera plétora, esto nos explica la localizacién
especial de la coloracién que se hace con predilec-
cién en los sitios donde normalmente hay mayor
nimero de vasos. Como dige Turck, al referirse a
este sistema, se comprueba que no es una cianosis
-propiamente dicha, puesto que no depende con toda
seguridad de la presencia de una gran cantidad
.«de hemoglobina reducida, sino solamente de un in-
gurgitamiento de los departamentos vasculares acce-
sibles a nuestra vista por una sangre anormalmente
rica en oxihemoglobina. Esta plétora sanguinea, in-
vadiendo las mds pequeflas ramificaciones vascula-
res, contribuye a exagerar el tinte de los tegumen-

tos, que toma ese aspecto congestivo bien distinto




del azul livido de la cianssis verdadera. Varios fac-
tores intervienen en la produccién de la eritrosis, la
poliglobulia (aumento del nimers de glébulos rojos
y de la hemoglsbina) ; la plétora, el grado de dila-
tacién de las ramificaciones vasculares, y el de trans-
parencia de los tegumentos que recubren esas zonas
vasculares ectasiadas. Modificdndose algunos de esos
factores, modifican a su vez la intensidad de la co-
loracién parpura de los tegumentos ; pudiendo faltar
en ciertas circunstancias. Turck cita casos en que la
eritrosis era particularmente intensa, porque presen-
taban numerosas flebectasias, en la cara, cuello y
manos, mientras que faltaba en otros enfermos, a
pesar de la elevada cantidad de hemoglobina. Lo
msimo podriamos decir de la influencia que tiene la
transparencia de los tegumentos, la que varfa en
los distintos individuos. Es l6gico pensar que estos
factores, riqueza vascular y estructura de la piel,
influyan sobre la mayor o menor intensidad de la
coloracién, cuando se tiene en cuenta que atn en
estado normal con una misma férmula hematol4gica,
los distintos individuos no tienen una coloracién
igual.

La eritrosis, segun 1o que acabamos de estable-
cer, se observard con mis intensidad en ciertas re-
giones mds vascularizadas normalmente y de mayor

transparencia, asi es mas a menudo constatada en
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la cara, sobre todo nariz y pémulos, en las extre-
midades inferiores y superiores, con predileccién en
pies y manos.

El resto de la superficie del cuerpo puede que-
dar con su coloracién normal, o como se ha ob-
servado, extenderse a toda la piel. En las mucosas
la coloracién ptrpura adquiere mds intensidad, y
su constatacién ya es fdcil cuando la de la piel
aln no es muy neta.

Las conjuntivas adquieren un color rojo oscu-
ro, debido a la intensa inyeccién de sus vasos ; esto
acarrea oconsigo, algunos trastornos subjetivos, co-
mezén, etc., y funcionales, lagrimeos, aparentando
una conjuntivitis.

Los labios y la lengua toman un aspecto espe-
cial, las papilas linguales enrojecidas hacen salien-
cia sobre un fondo viola’,ce.o.

‘Al final de la evolucién de la enfermedad se

_produce una dilatacién permanente de los vasos y

éxtasis sanguineo por insuficiencia cardfaca, enton-
.ces el tinte rojizo se transforma en viol4dceo, ciané-
tico, debido a la abundancia de hemoglobina redu-
cida.

La eritrosis se encuentra casi constantemente
en estos enfermos, pero no en todos. Ya hemos ci-
tado casos de Turck, existen otros de Moutard, Mar-

tin y Lefas, y el mismo Vaquez habia ya indicado
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que la cianosis no era absolutamente necesaria para
realizar el sindrome. Widal considera la eritrosis
como el mds accesorio de los tres sintomas, se pue-
de aceptar con Naegeli, que la eritrosis existe en los
tres cuartos de las observaciones. Ademds, la eritro-
sis puede faltar en el comienzo de la enfermedad
solamente o durante un largo perfodo de la misma,
pudiendo retroceder cuando la dilatacién de los va-

sos no es aun definitiva.

LA ESPLENOMEGALIA

Constituye este otro sintoma muy frecuente, aun-
que no constante ; existen observaciones en las que
durante toda la evolucién de la enfermedad, no apa-
recié tumor esplénics clinicamente apreciable, cons-
tituyendo la forma clinica de eritrema sin espleno-
megalia. El grado de hipertrofia que puede alcan-
zar este 6rgano en las formas de eritremia espleno-
megdlica es variable. En el mayor ntimero de casos
el 6rgano no excede sino uno o dos traveses de dedo
del reborde costal ; eniojtros es mucho mayor alcan-
zando hasta el ombligo y mismo la cresta ilfaca
(caso de Reckzeh).

Preséntase el 6rgano con una consistencia va-

riable, siendo en unos casos la del 6rgano normal,
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adquiriendo otras veces una consistencia mis o me-
nos dura.

Su superficie unas veces lisa, se hace en otras
de forma abollonada

La esplenomegalia aparece conjunta o consecu-
tivamente a la cianosis, pero no hay que descono-
cer la existencia de casos clinicos, en los que se
manifiesta mucho antes de la eritrosis, como su-
cedié en el enfermo de Saundby y Russell, citado
por Reinisse, en el que examinado por primera vez
no se constata sino una hipertrofia esplénica con
ligera albuminuria, cefaleas y dolores en el abdo-
men ; un examen realizado 7 afios después demues-
tra la existencia de una cianosis bien manifiesta.

Esta hipertrofia del bazo se realiza de una ma-
nera insidiosa y progresiva, reveldndose subjetiva-
mente por pequenas mole-stias y dolores en el hipo-
ocondrio izquierdo, aumentados por el movimiento.
. Aparecen en ciertos momentos « poussées » conges-
tivas con aumento rdpido del tamaifio del érgano,
.acompafiado de una exageracién de los dolores.

Por el contrario en algunas observaciones es-

plenomegalias muy intensas no se ha revelado por

ningGn tarstorno subjetivo.
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LA HEPATOMEGALIA

Es ésta menos frecuente que la espleffomegalia.
Algunos autores le asignan una frecuencia mayor
de la real; asi Pfannestiel da el siguiente porcen-
taje :

Esplenomegalia en el go 9% de los casos.

Hepatomegalia en el 60 9% de los casos.

El volumen que alcanza el higado es variable,
desbordando ampliamente las falsas costillas. Se
debe ésto a una congestién intensa del érgano, como
lo demuestra la anatomifa patolégica, con lo que
se explica las varialciones de volumen segin las
« poussées » congestivas m4s 0 menos intensas que
sufre el 6rgano.

POLIGI.OBULIA

Examen de la sangre -— El sintoma funda-
mental de la eritremia estd representado por el au-
mento del nimero de glébulos rojos. Se trata aqui
de un aumento en la suma total de hematies y no

‘de un aumento relativo, como el que se entuentra

en las llamadas falsas poliglobulias o poliglobuias
relativas. Se refieren éstas a los casos de simple
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concentracién de la sangre por pérdida de parte

de la masa liquida de la sangre y que se encuen-
tra realizado en la clinica, por estados patolégicos

| ‘ tales como el periodo algido de los coléricos, las
“‘ . poliglobulias consecutivas a diuresis intensa, y las
que siguen a las punciones repetidas de ascitis, etc.
En la enfermedad de Vaquez se trata (como
luego demostraremos) de una poliglobulia verda-
D dera, es decir, existe una neoformacién exagerada de
glébulos rojos.
Co La poliglobulia se puede demostrar en la san-
‘ gre que llena todo el sistema vascular, capilares

sanguineos, venas y arterias. Las diferencias en el
nimero de glébulos rojos de la sangre de estos dis-

[;;‘ ' ) tintos sistemas no exceden las fisiolégicas, que se:
i s prwoduce por una mayor concentracién de la sangre.
al atravesar el sistema capilar como consecuencia
} : de la evaporacién que tiene lugar a ese nivel; y
| «de ahf que en la sangre venosa exista un mayor
nimero de hematies que en la capilar y en ésta
mayor que en la arterial.

.No sucede asi en las afecciones caracterizadas.

por éxtasis sanguineos. Ahi la evaporacién es ma-
yor y por lo tanto la diferencia se acentda en el na-
mero de hematies entre la sangre venosa, capilar y
arterial, llegando en algunos casos a ser de varios




millones de glébulos. La observacién personal que
sigue demuestra ésto plenamente :

‘Alcira V., cama 14, sala V, Servicio del profe-
sor Gliemes, 33 afios, casada. . )

‘Antecedentes hereditarios : Sin importancia.

‘Antecedentes individuales : Viruela, sarampién
en la infancia. Ha tenido reumatismo. Tres hijos,
ningdn aborto.

Enfermedad actual : Comienza hace 4 meses,
con vémitos, inapetencia, edemas de miembros in-
feriores y abdomen, oliguria, disnea. Guarda cama
desde hace 3 meses ; los edemas ocupan partes de-
clives.

Tos, con expectoracién sanguinolenta.

Estado actual : Mal estado de nutricién. Facies
disneica, cianosis de cara y extremidades superiores
(manos). Edema intenso miembros inferiores y en
regién ulmbar y parte posterior del térax.

Ojos mormales. Boca : cianosis de labios ; len-
gua : saburral.

Aparato circulatorio : Pulso aritmico, pequefio,
hipotenso, 110 pulsaciones al minuto.

Corazén : Punta en 6° espacio; existe choque
difuso. Gran matitez y pequefia matitez aumentada.
Auscultacién : tonos poco acentuados, auscultacién
dificultosa por taquicardia y arritmia. No existe so-
plo ninguno.




“Aparato respiratorio : Congestién pulmonar en
ambas bases.

Abdomen : Gran aumento del higado, por con-
gestién pasiva. Bazo, eétémago, intestino normal.

Los demds aparatos normales.

No hay fiebre.

An4lisis de sangre por puncién de pulpa del
dedo :

Gl6bulos rojos .....cocviiiiieinniennns 5.240.000
Hemoglobina..............oooeeeiine 96
Glébulos blancos.........ccceeeeeeiuaes 8.o000
Polinucleares neutréfilos............ 75.00
Linfocitos.....cccccovvnieneinnccnnnn. 23.66
Formas de transicién................. 1.33

1Andlisis citolégico de sangre realizado con la
sangre extraida por puncién venosa, para realizar
la reaccién de Wassermann :

Glébulos 10jOS.....coiiiiii 7.620.000
Hemoglobina................coo 145
Glébulos blancos............c....... 66.00
Polinucleares neutréfilos ........ 70.50
Polinucleares eosinéfilos........... 0.50
Linfocitos...................... SUUTTURON 27.50

Formas de transicién............... 1.50
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Reaccién de Wassermann : negativa.
Dosaje de trea en suero sanguineo: 1.50 por

mil .

Se trata aqui de una falsa poliglobulia produ-
cida por la evaporacién de parte liquida de la san-
gre al nivel de los vasos periféricos, por el éxtasis
sanguineo, consecuencia del estado de asistolia en
que se encuentra la enferma. La diferencia alcanza
a mds de 2.000.000 de glébulos rojos a favor de
la sangre venosa.

Debemos pues en presencia de una poliglobu-
lia constatada en la sangre capilar (pulpa del dedo
o l6bulo de la oreja), corroborarla en la sangre ex-
traida por puncién venosa, y si es posible en la
sangre arterial

El ntmero a que puede elevarse la cantidad
de RQematies en la eritremia varfa, siendo en la ma-
yorfa de los casos de unos 8.000.000 a 9.000.000
por milimetro ctbico.

Existen casos bien constatados en los cuales el
ntmero de hematies ha sido mucho mayor alcan-
zando en uno de Cabot hasta 12.000.000, en otro
de Rechzeh a 12.500.000 y Koster dice haber en-
contrado hasta 13.600.000 por milimetro ctbico.




A la inversa puede existir una poliglobulia mo-

derada ; en varios casos de Staehelin, no pasaba
de 6.000.000 (uno de ellos, caso 79, présentaba
* ' 5.700.000 glébulos rojos, con esplenomegalia y sin-
- | ' tomatologia tipica).
x l‘ ‘ La paoliglo.bul.ia €es permanente y progresiva. Se
{‘ constatan estos dos caracteres en la mayoria de las
observaciones, aunque no es.absoluto, pues se han
Hl,‘: ' encontrado variaciones con descenso de la cifra de
glébulos a la normal, estando en relacién estas re-

i misiones con las hemorragias espontineas o con el
| tratamiento instituido. Pero siempre estas mejorfas
i son de caricter transitorio.

Los karacteres propios al glébulo rojo, son de
mucha importancia para el diagnéstico.

‘ ' *El tamafio no se modifica, guardando las di-

N mensiones de los hematfes de la sangre normal (en-
i tre 7 milimetros de milin;etr.o a 7,5). No existe
: ‘ .pues aumento del tamaifio globular, lo que es un
dato de gran valor, para el diagnéstico diferencial
.con otras poliglobulias ; en la eritremia, como dice
Vaquez, estamos en presencia de una poliglobulia

sin’ hiperglobulia.

No se constata tampoco anisocitosis.

La forma se conserva normal, excepcionalmente
se ha encontrado poiquilocitosis.

i . .
l Se encuentra a veces algunos glébulos rojos nu-
|




cleados (hormoblastos) en una proporcién del 2 a
3 por ciento.

Existen, sin embargo, observaciones en las que
durante toda al evolucién de la enfermedad, no se
han constatado.

La resistencia globular es normal.

Del estudio antericr se deduce que estos elemen-
tos en la sangre de los eritrémicos, conservan como
en la sangre normal su cardcter de glébulos llega-
dos a una maduracién completa, es decir, que el
6rgano generador, dotado de una mayor actividad,
produce un exceso de glébulos, pero los lleva antes
de lanzarlos a la circulacién, al mismo grado de
desarrollo que en estado de funcionalismo normal.

Cada glébulo rojo posee una cantidad de he-
moglobina igual a la normals pues el valor globu-
lar alcanza a la unidad en la mayoria de los casos ;
en muy pocas observaciones se ha constatado una
disminucién del valor glsbular, pero siempre ha sido
minima.

Se deduce de Io anterior que el dosaje de la
hemoglobina 'debe indicar su aumento, y ésto se
confirma, pues el tenor de la sangre en hemoglo-
bina oscila alrededor de 125 a 150 por ciento, lle-
gando a veces a 170 por ciento (observacién de
Hichhaus) y atn a 200 por ciento (caso de Ro-
sengart).




Como excepcién citaremos la observacién de Co-
minoti, el que encuentra una cantidad de hemoglo-
bina que no pasaba del 8o por ciento.

La hemoglobina posee todas las propiedades de
la hemoglobina normal, comprobado ésto por nu-
Merosos estudios. Ch. Aubertin llega a las siguien-
tes conclusiones :

Se comprueba la afirmacién de que la hemo-
globina conserva sus cualidades normales por :

1° La espectroscopfa, indica una hemoglobina
no alterada

20 El contenido en hierro es normal (Butter-
field), la dosificacién del hierro en la sangre total,
demuestra que dicho metal est4 aumentado propor-
cionalmente a la hemoglobina.

3° iLa capacidad de oxigeno de la sangre es
sensiblemente normal, mientras que en las cianosis
de los asficticos y de los cardfacos estd muy dis-
minuida.

4° Es normal la capacidad especifica de la he-
moglcbina para el oxigeno (afinidad).

Ciclo de la hemoglabina — Con el estudio rea-
lizado por Renky sobre la eliminacién de la uro-
bilina y por Senator y Milcher sobre la eliminacién
del hierro, dltimo producto del ciclo de la hemo-
globina, en que comprobaron el aumento de la eli-




minacién de ambos elementos, queda demostrada la

exagerada destruccién globular, tendiendo ésta a co-
rregir la poliglobulia.

Los glébulos blancos se encuentran en una can-
tidad variable, constatindose casi siempre una li-
gera leucocitosis que puede llegar a ser mds inten- .
sa, hasta alcanzar la cifra de 30.000 a 40.000 leu-
cocitos. En general la cifra de 15.000 a 20.000
glébulos blancos por milfmetro ctbico no es so-
brepasada. Excepcionalmente se encuentra leucope-
nia (caso de Parkes-Weber : enfermo con una poli-
globulia de 7.536.000, glébulos blancos 2.900).
| De mas importancia que el nadmero, es el es-
tudio de la férmula leucocitaria. Se demuestra cn
ella el predominio de los elementos blancos de la
serie granulosa llegados a la madurez completa, es

decir, de los elementos granulosos que existen en

la sangre normal.

Generalmente los polinucleares neutréfilos al-
canzan una cifra de 75 a 85 por ciento (normal
60 a 65 por ciento), los eosinéfilos de 3 a 9 por
ciento (normal 1 a 3 por ciento) y los baséfilos
hasta el 3 por ciento (normal o0.25 a o.50 por
ciento). Este aumento de los polinucleares, se hace

a expensas de los elementos blancos de la serie agra-
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nulosa, y de éstss principalmente los linfocitos dis-
minuyen en el porcentaje, pues los mononucleares
grandes no sufren intensas modificaciones.

La presencia de elementos blancos inmaduros
de la serie mieloidea, constatados en abundancia en

la sangre, indicarfa una proliferacién apresurada y

atipica por parte de la médula 6sea ; pues bien, es-
tos elementos no se encuentran en numero suficien-
te para hacer suponer lo anterior, y en varias ob-
servaciones no se han constatado.

Caso de Turck :

Glébulos blancos

Polinucleares neutréfilos 8oa 84 %
Polinucleares eosinéfilos : 3a 4 %
Mastzellen

Raros mielscitos.

Caso de Parke-Weber :

Glébulos blancos
Polinucleares neutréfilos
Polinucleares eosinéfilos...........
Linfocitos

Grandes mononucleares
Células intermedias

No hay mielocitos.
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Estamos en presencia de una polinucleosis de-
noniinada por algunos polinucleosis abigarrada, exis-
tiendo al lado de una polinucleosis neutréfila, eosi-
nofilia y exceso de mastzellen, dato de valor para
el diagnéstico diferencial entre esta polinucleosis, de
la exclusivamente neutréfila que se encuentra en las

infecciones.

Como hacfan prever los sintomas antes enume-
rados, congestién de los érganos, de los tegumen-
tos, etc., que indicaban ya una plétora vascular, los
procedimientos de laboratorio permiten confirmar el
aumento de la masa tstal de la sangre.

Para realizar esta investigacién in vivo se si-
gue el procedimiento de Haldane y Schmidt, o el
6xido de carbono. De las distintas mediciones reali-
zadas, se llega a la conclusién que el volumen to-
tal de la sangre, alcanza muy frecuentemente al do-
ble del volumen normal, llegando en algunas obsecr-
vaciones, como la de Hutchinson, a alcanzar tres
veces el volumen normal.

La plétora puede ser debida a dos causas: o
a un aumento del plasma, o de los glébulos rojos,
es decir, puede haber una plétora serosa y una glo-
bular.

En la eritremia se constata casi siempre la se-
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gunda, como lo demuestra la sedimentacién. En la
'sa,ngre normal la relacién entre sedimento y plas-
ma es de 50 por ciento; en la sangre de los eri-
trémicos el sediments ocupa el 80 a 9o por ciento
de la masa total de un volumen dado de sangre.

El peso especifico de la sangre total estd au-
mentafdo, debido sobre todo al exceso de hemoglo-
bina. La cifra de la sangre normal es de 1053
(como cifra limite Von Jaksch da 1068); se ha
encontrado 1083 en un caso de Glaessner, 1072
en uno de Orlowsky

El residuo seco generalmente aumentado pue-
de alcanzar 27 a 29 por ciento (cantidad normal =
18 a 23 por ciento); en un caso de Orlowsky el
residuo secs = 25.7 por ciento.

Es de mucha importancia el estudio del suero
sanguineo, pues permite demaostrar que no existe
concentracién de la sangre, eliminando asi el grupo
de las poliglsbulias relativas. El peso especifico del

sueor es normal o poco disminuido ; asf Orlowsky

. encuentra una cifra de 1028. Weintraud de 1020.

El residuo secs preséntase normal o ligeramente dis-
minuido. Se deduce que el suero es tan o mds acuo-
so que el suero de la sangre normal ; no se puede
pensar, por lo tanto, que en la eritremia se trate
de una poliglobulia relativa por pérdida de agua.
Lutembacher emplea para hacer esta constatacién
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el método refractométrico. Con el refractimetro se
consigue por medio de una pequefia cantidad de
suero, hacer el dosaje de la albtmina y llegar asi
facilmente al diagnéstico de la no concentracién san-
guinea.

La viscosidad sanguinea se encuentra aumen-
tada como consecuencia del aumento de glébulos
rojos. ‘La viscosidad se toma en relacién a la del
agua destilada o a la del aceite de anilina, siendo
la cifra normal con relacién a la primera de 4.57
a 5.2 (indicando que viscosidad de sangre normal
es 5 veces mayor que la del agua). En la eritremia
las cifras aumentan, llegando a duplcairse; en el
caso ide Parke-Webes ear de 11.4;: en el de Or-
lowsky 11.8.

El hecho de constatarse frecuentes hemorragias
en los gritrémicss, hizo pensar en alteraciones en el
poder de cocagulacién, pero las investigaciones he-
chas al respecto ahn demsstrado que la coagulabili-
dad es normal, y que las hemorragias se detienen
facilmente.

Comio conclusién del estudio hematolégico, di-
remos que en la eritremia existe un aumento del
volumen total de la sangre, ésto consecuencia prin-
cipalmente de la plétora globular.

Esta plétora globular queda demostrada, como
dice Aubertin, por dos hechos : primero porque la
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cifra de glébulos rojos est4 aumentada en un vo-
lumen dado de sangre (comprobado por la nume-
racién y la centrifugacién) y segundo porque el vo-
lumen total de la sangre esti también aumentado.

'La presién sanguinea en la erifremia — A pe-
sar del aumento de la viscosidad y de la cantidad
de sangre, en la generalidad de los casos no existe
elevacién de la presién, permaneciendo ésta alrede-
dor de las cifras normales, y en algunas observa-
ciones se encontré disminuida.

Sin embargo, Geisbéck ha descripto eritrémicos
que presentaban aumento de presién, formando asi
ana variedad que se denominé después forma hiper—
ténica de Geisbock, creyendo al principio este autor
que debia ser diferenciada de la enfermedad de Va-
quez, haciendo de ella una entidad clinica auténo-
ma. Staehelin subdivide el “tipo clinico-eritremia en

la siguiente forma :

] Gran poliglobulia
1° Forma de Vaquez. | Ausencia de hipertensién

Gran megaloesplenia

Hipertensién arterial
Fendémenos cerebrales

20 Forma de Geisbock | Ausencia de megalosplenia

' Hiperglolulia poco intensa

Hipertrofia corazén izquierdo




La frecuencia con que se presenta la hiperten-

sién asociada al cuadro clinico de la eritremia, va-
ria segin las estadisticas de los distintos autores.
Winter en 15 casos, en los que investiga la presién
con el Riva Rocci, encuentra :

En 6 observaciones entre 13 y I5.
En 8 observaciones entre 15 y 18.
En 1 observacién pasaba 18.

Moéller en un conjunto de 21 casos encuentra :

En 9 observaciones debajo de 13.
En 4 observaciones entre 13 y 15.
En 7 observaciones entre r5 y 18.
En 1 observacién pasaba 18§.

¢ Cémo explicar este aumento de presién obser-
vado en algunss enfermos ? Naegeli cree explicarlo
facilmente, teniendo en cuenta la exagerada visco-
sidad sanguinea; esto es posible refutarlo con la
constatacién de casos como el de Orlowsky donde
la viscosidad sanguinea era de 11.8, mientras que
la presién se hallaba disminuida.

También de la observacién clinica se deduce
que no hay relacién entre la presién sanguinea y el
nimero de eritrocitos (del mayor o menor ndmero
de éstos depende la viscosidad mayor o menor),
pues enfermos muy policitémicos presentan una pre-
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sién disminuida y viceversa. Se podria objetar a
lo anterior, dice Moller, que el sistema cardio-vas-
cular de los distintos enfermos no reaccionara igual
a la plétora sanguinea ; para refutar esta objeccién,
él estudia la relacién que existe entre las variacio-
nes de la presién sangufnea y de la poliglobulia en
un mismo enfermo. Estudia 2 casos. La

s 7.800.900 a 8.800.000

1* Enferma con gi. rojos.....
! Presién 22 a 23

22 Enferma con gl. rojos.....

g 6.800.000 a 7.700.000
Presién 19 a 20

Después de 3 meses de tratamiento iodado y
régimen constata : ’
18 Enferma gl. rojos......... — 5.400.000 Presién 23

2®* Enferma gl. rojos......... 2 6.100.000 Presién 19

Se comprueba asi que la presién arterial no ha

~variado mientras que el ntmero de glébulos rojos

ha disminuido considerablemente. Se debe pues re-
chazar la viscosidad sanguinea como productora de
la hipertensién de la forma Geisbock de la eritre-
mia. Otros sostienen que estq en relacién con la
alteracién de las tdnicas vasculares que han per-
dido su elasticidad debido a la arterio-esclerosis,
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lesién sefialada por varios autores (caso de Geis-
bock, 1905, hombre de g1 afos, presién 250 m.
Hg., presentaba hipertrofia cardiaca y arterio-escle-
rosis).

« Pero numerssas observaciones permiten esta-
blecer, dice Orlowsky, una ligazén entre la alta pre-
si6n sanguinea en la policitemia de Geisbock y la ne-
fritis intersticial crénica. E1 mismo Geisbéck se incli-
na ahora a esta hipétesis, basiandose en una observa-
<ién terminada por autopsia. Por eso se encuentra
més exacto considerar la forma de Geisbéck no como
una unidad nosolégica auténoma, sino como una po-
licitemia de Vaquez desarrollada en un sujeto ata-
cado de alteraciones iniciales de los rifiones, tenien-
do el caricter de una nefritis intersticial en su co-

mienzo ».

Cambios gasecscs y ciclo del oxigenc — Con-
trariamente a lo que sucede en las poliglobulias
compensadoras, en la eritremia los recambios ga-
seosos que tienen lugar en el pulmén se realizan
ccon la misma actividad que en un sujeto sano.

La tensién alveolar, el volumen del aire respi-
rado por minuto, el volumen de oxigeno quemado
por minuto y por kilogramo, la riqueza de la san-
gre arterial en oxigeno conservan su valor normal
{ Aubertin).
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La sangre venosa vuelve al corazén con mayor

cantidad de oxigeno que normalmente, resultando de
eflo que el coeficiente de aprovechamiento del oxi-
geno se encuentra disminuido

La oxihemoglobina es reducida en los tejidos.
con la misma rapidez que se hace normalmente ;
no existe nunca disminucién marcada de ésta indi-
cando un retardo en los recambios gaseosos de los:
tejidos, como existe en la poliglobulia por éxtasis.

sanguineo, ni exageracién de la rapidez de reduccién,
I indicando una mayor necesidad de oxigeno por par-

te de los tejidos

(OTRCS SINTOMAS EN RELACION CCGN EL ESTA-

DO DE PLETORA VASCULAR — Acompaifiando a la
e eritrosis se constata en algunos casos una dilata--
‘ cién bien neta, de las vengs subcutdneas, tanto de

i . . la cara y cuello como en las extremidades superio--

’

res e inferiores.

i 3 La plétora sanguinea se revela también por un
A ‘ -sintoma que se ha indicado como un signo precoz
de la afeccién y que consiste en la dilatacién de las.
I venas del fondo del ojo constatada al examen oftal-
' moscépico, sintoma bien estudiado por Berh, Dupuy,
Dutemps y Lutembacher

K ‘ « Berh insiste que con el examen del fondo del
ojo es posible diferenciar las policitemias esenciales.
it | ‘de las policitemias secundarias a infecciones o into—
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xicaciones. Da este autor como lesién caracteristica,
la existencia de una neuritis simple, papila hiperhe-
miada, vasos dilatados y tortuosos, tomando el fon-
do del ojo un aspecto rojo-obscuro. La neuritis hi-
perémica puede transformarse en éxtasis papilar ; en
€l caso observado por Berh constata en la autopsia
que la papila hace un relieve de 2/3 de milime-
tro. Encuentra ademds de lesiones tipicas de éx-
tasis papilar, dilataciones de vasos corioretinianos
principalmente de las venas con irregularidades en
su calibre. Piensa el autor que no se pueden en-
contrar en las pseudopolicitemias secundarias lesio-
nes de este género, y como éstas pueden recono-
cerse en vida con el examen oftalmoscépico y se tra-
ducen por cianosis de la retina y los fenémenos de
neuritis éptica o de éxtasis papilar, estima que este
examen puede hacer reconocer clinicamente la na-
turaleza primitiva idiop4tica de un caso de eritroci-
toSIS ».

‘Dupuy, Dutemps y Lutembacher encuentran al-
teraciones oculares que se diferencian en algo de
las anteriores. Las venas aumentadas de volumen
presentando a veces tortuosidades y varicosidades
con tinte mds obscuro que lo normal. Arterias nor-
males, color normal no ectasiadas. Papila bordes
netos, color obscuro.

En la cianosis congénita es distinto el aspecto,

las venas y arterias tamafio normal; el color de
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i ' ambos vasos es casi idéntico, pues las arterias en
vez de tener el color rojo rutilante que le es pro-
N pio, tienen un tinte mds obscuro que se aproxima

al de las venas, aunque sin alcanzarlo, de ahi esta

I diferencia ; en la eritremia la diferencia entre arte-
; rias y venas se a~cent1’1a, porque no modificindose
‘ las arterias, las venas al contrario estan dilatadas
; vy obscuras ; en la cianosis congénita las diferencias
‘i“m‘ se atentian porque no hay dilatacién vascular y el

. tinte de ambos vasos se hace casi semejante.

I Otro sintoma en relacién con la plétora san-
guinea estd constituido por las hemorragias. Los
eritrémicos sufren frecuentes hemorragias ; esta ten-
{fi dencia es puramente de causa mecinica, pues no
| hay alteraciones de la coagulabilidad de la sangre.
\!i Son frecuentes las epistaxis,‘ hemorragias gingivales,
I‘ ' _estomacales, intestinales y cerebrales. Pueden por
su repeticibn o por su abundancia provocar la
. ‘ Jmuerte.

SINTOMAS SUBJETIVOS

; : De mucha importancia, pues simulan en cier-

tos casos afecciones de otros érganos y pueden lle-




varnos a un error de diagnéstico. Se refieren prin-
cipalmente al aparato digestivo, al sistema nervioso.

Entre los primeros se observa la pérdida del
apetito, digestiones dificultosas, ataques de vémitos y
constipacién, todos estos trastornos en relacidn con
la hiperemia mds o menos intensa de las visceras.

Entre los fenémenos que pertenecen al 20 gru-
po, uno de los mds importantes, es el vértigo del
tipo del vértigo de Meuiere. Existen relatadas ob-
servaciones en las cuales la iniciacién de la enfer-
medad se hizo con ataques de vértigo auricular,
quedando a veces inexplicados por no conocerse la
eventualidad de una relacién patogénica entre la po-
licitemia y los accesos de vértigo de Meniére (Co-
messatti).

Estos vértigss se explican por trastornos en la
circulacién de los canales semicirculares, casi siem-
pre de naturaleza hemorrdgica, cosa frecuente en la
policitemia.

No existen trastornos de la motilidad ni de la
sensibilidad.

Bardachzy observa un sindrome coreico duran-
te la evolucién de la policitemia rubra, y le atribu-
ye como causa las hemorragias cerecbrales.

Los fenémencs dolorosos son de mucha impor-
tancia para el diagndstico, aparecen bruscamente,

desapareciendo en la misma forma, localizados prin-




cipalmente a los miembros inferiores, dolores que
aumentan con el reposo; en las formas intensas
acompafiadas de trastornos vaso-motores, que van
de tumefaccién del miembro, con hinchazén arti-
cular, hasta la aparicién de manchas purptricas y
equimosis que pueaen terminar en la escarificacién.

Los dolores son intensos, con caricter terebran-
te o fulgurante, siendo a veces insoportables para
el enfermo. Se atribuyen éstos a una irritacién intra-
6sea. En un caso de Castelli, con dolores intensos
en articulacién sacro-iliaca, y que presentaba a la
radiografia el aspecto de una artritis ; en la autopsia
no se constaté sino fenémenos congestivos. La ma-
yoria estd de acuerds en atribuirlo a una irritacién

intradésea consecutiva a la mielopatia.

Exploracion de la médula ésea — Este proce-
dimiento realizada por prim:ara vez por Ghedini en
€l afio 1906, es de técnica sencilla : consiste en
hacer una incisién de 2 centimetros de largo en la
cara 4ntero-interna de la tibia, previa anestesia lo-
cal, incindir hasta llegar al hueso, se coloca un tré-
pand de escaso didmetro y se perfora la pared ésea,
se introduce una pinza bivalva y se extrae un frag-
mento de tejido medular, que se extiende sobre un
porta-objeto y se colorea. La herida se cierra con

un punto de sutura.




Watson y otros autores han empleado un pro-
cedimiento de mds dificil ejecucién, pues ellos extir-
pan un disco 6seo que permite extraer un trozo de
médula suficiente para hacer cortes histolégicos, re-
poniendo después el disco éseo. .

Es grande la importancia de la exploracién de
la médula ésea in vivo, pues permite constatar la
existencia de la lesién caracteristica de la enfer-
medad.

" «Ha parecido de eficiencia diagnéstica decidi-
da cuando ha permitido demostrar la mielosis eritro-
blastica y poner, por lo tanto, en evidencia el pro-
ceso morboso de significado fundamental para la
patogenia, cuando evolucionando una esplenomegalia
moderada con hipereritroglobulia esta tltima se po-
dfa referir a una de las varias causas que suelen
engendrar las llamadas falsas poliglobulias » (Ghe-
dini).







ANATOMIA PATOLOGICA

Como consecuencia de la plétora sanguinea, se
encuentra en la necropsia una enorme dilatacién de
los vasos en todos los territorios vasculares.

En el aparato digestivo son visibles las dilata-
ciones vasculares a través de la mucosa.

En el aparato respiratorio preséntanse los pui-
mones con fenémenos de hiperemia, consistiendo a
veces en sufusiones hemorrigicas intraalveolares.

Los rificnes preséntanse también con aspecto de
érganos congestionados, con dilataci4n grande de
los capilares sanguiness. En algunas observaciones
se han constatads lesiones de nefritis crénica, se
trata generalmente de simple coincidencia de esta
afeccién con la eritremia, en la sbservacién de Car-
les en la que se constata estas lesiones se asociaba
al sindrome de la eritremia todos los sintomas de
una nefritis crénica.

Las glandulas suprarenales presentan también
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fenémenos de congestién; en una observacién de
Castelli se vefa en el punto de unién de la subs-
tancia cortical con la medular verdaderos lagos san-
guineos, tomando en algunos puntos el aspecto de
angiomas cavernosos; esta congestién se prolonga
hacia la substancia cortical y medular ; constaté ade-
mds algunos focos de reaccidn eritroblastica. Estas
lesiones de las suprarenales explicarian segin Cas-
telli los fenémenss de insuficiencia suprarenal pre-
sentados durante la vida por el enfermo.

El bazo puede presentarse, pero en reducido
nuamero de casos, de tamafio normal. Existen obser-
vaciones en las que este 6rgano no aumentado cli-
nicamente, tampoco lo estaba anatémicamente (en-
tre otras, el caso de Ambard y Fiessinger, cuyo

bazo no pesaba mas de 150 gramos).

Los casos en que el bazo se presenta aumentado
.

de volumen son la mayoria. Dentro de éstos caben
2 sub-grupos : en uno de ellos el aumento de vo-
lumen es debido a la gran acumulacién de sangre ;
se¢ presenta este érgano aumentado de tamafio y
de peso y al estudio histolégico se notan los cor-
pusculos de Malpighi irregularmente dispuestos, re-
chazados y aplastados por la gran congestién de
la pulpa esplénica. Esta congestién tiene el tipo de
Billroth o congestién activa. Ademads se asocia a la

congestién causa primera de esplenomegalia, la hi-




pertrofia del tejido hemolitico, formado con el fin
de destruccién del exceso de glébulos rojos en cir-
culacién. '

Existen procesos fagocitarios intensos, encon-
trandose los fagocitos llenos de detritus celulares.

No se han encontrado en el bazo focos de trans-
formaciéh mieloidea, ni eritrobldstica, es decir, que
este 6rgano no interviene en la produccién de glé-
bulos rojos.

En el segundo subgrupo quedan aquellos casos
en que la esplenomegalia ¢s debida a una afeccién
tuberculosa, o a lesiones sifiliticas o paltdicas o pa-
rasitarias (quiste hiddtico). En algunos de éstos la
poliglobulia puede ser secundaria a la lesién esplé-
nica, dejando de pertenecer a la eritremia, pues en
ésta la lesién esplénica es secundaria a la poliglo-
bulia.

Veremos en ¢l capitulo de la patogenia, la re-
lacién existente entre la tuberculosis del bazo y la
poliglobulia ; diremos por ahora que en estos ca-
sos se encuentran en el bazo las lesiones caracteris-
ticas constituidas por masas caseosas y foliculos tu-
berculosos (casos de Rendu y Widal, Lejars, Collet
y Gallavardin). Hay que tener presente ademds, que
Glaessner ha descripto un aspecto especial del bazo,
constatando una serie de islotes redondeados, neta-

mente delimitados y de una coloracién gris amari-
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llenta, recordando a primera vista gruesos tubércu-

los, pero en los que el examen microscépico no des-
j‘» cubre trazas de tuberculosis. Estos islotes corres-
i ' pondian simplemente a porciones isquemiadas del 6r-
i gano. N

i ‘ El higado se presenta generalmente, aumentado
de volumen por la vasodilatacién considerable de
n o los capilares. Ests se realiza tanto en la periferia
como en el centro del lobulillo, rechazando las cé-

il lulas hepdticas ; por lo tanto, la coloracién es rojo
uniforme, no presentando nunca el aspecto del hi-
i gado moscado.

En algunos casos se ha constatado reaccién del

tejido conjuntivo a tipo cirrético con punto de par-
tida porto-biliar.

| Lo médula dsea — §e constata la existencia
| de médula roja en sitios donde normalmente se en-
|- cuentra médula amarilla o gris; asi existe en hue-

sos largos como fémur, tibia, etc. Este aspecto de
. médula roja es debido a dos procesos, uno de hi-

H peremia, que puede encontrarse también en otros
i procesos que producen éxtasis sanguineo, y otro de
exageracién de la funcién hematopoiética principal-
mente en su faz eritrobldstica. Al examen micros-
= , cépico se constata la disminucién de las células adi-
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posas, gran abundancia de glébulos rojos, en los
espacios y vasos sanguineos. f
Los elementos que encontramos en el tejido fijo

lo resumimos en el siguiente cuadro :

1° Gran ndmero de eritroblastos casi todos
Sistema rojo ...... normoblastos.
2° Gran cantidad de glébulos rojos adultos,

1° Células muy vecinas de los premieloci-
tos, con ntcleo grande y escasa red de
cromatina a protoplasma abundante, no
granuloso y poco cromatofilo.

2° Mielocitos (neutréficos, acidéfilos y ba-

Sistemos blanco s6filos).

Metamielocitos, son formas de transi-
cién entre los polinucleares y los mie-
locitos.

30

4° Polinucleares granulosos.

Nos muestra el examen histolégico, que si pre-
domina en ciertos focos la reaccién eritroblastica,
acompaiia a ésta una reaccién leucobldstica que pre-
domina en algunos casos sobre la anterior, es decir,
existe una hiperplasia de todos los eclementos que

constituyen la médula.

Ganglios linfdticos — Casi nunca hipertrofia-
dos ; cuando se encuentran engrosados (casos de
Castelli y Blumenthal) presentan cdpsula espesada

que envia hacia el interior trabéculas fibrosas. La
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vascularizacién es intensa. Los foliculos linfaticos se

it presentan normales, en su estructura citolégica no
b presentan transformacién mieloidea (Castelli).
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ETIOLOGIA

Comprobada por el estudio anitomo-patolégico
que la lesién principal consiste en una hiperplasia
e hiperactividad medular, debemos preguntarnos cual
es la causa que pone en actividad este érgano ya
entrado en un perfodo de reposo, en la época en
que s presenta generalmente esta enfermedad.

La causa permanece atin desconocida, porque
aunque congzcamos ya algunos elementos capaces
de producir intensa reaccién eritrobldstica en la mé-
dula ésea, como son los productos hemoliticos, al-
gunas substancias téxicas e infecciosas, no estd de- .
mostrads que alguno de ellos intervenga como fac-
tor etiopatogénico de la enfermedad.

‘Aparece la enfermedad casi siempre en la edad
adulta, haciéndose constatado el mayor nimero de
adulta, habiéndose constatado el mayor ntmero de
anos ; pero existen observaciones que demuestran su

presencia antes de los 30 y después de los 60 afios.
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No fkxiste predileccion marcada a favor de uno u
Gtro sexo.
Algunos autores indican una predileccion para

la raza hebrea. Otros han invocado el factor heredi-

tario ( Nichamin) © algunos con Ferretti piensan en

una predisposicion constitucional. En algunas obser-
vaciones se han notado excitaciones nerviosas v ota-

ras cercbhrales.




EVOLUCION

La mniciicion de esta afecci*n se hace lenta-
mente. comenzand» a manifestarse por  cualquicra
de los sint.mas descriptos

En unos casos son los sintomas generales, vér-
tigos. cefaleas, dolores : en otros la esplens>megalia
Frecoz amicia la afeceién, en algunos la coloraci'n
de los tegument s es lo primero que llama la aten-
cién. Con este ¢ .mienzo insidioso, sigue después una
evolucion progresiva, apareciendo nuevos sintomas v
acentuindose s ya constatados. En ciertos momen-
tos aparcecen - poussées - con exacerbacion de tdos
los sintumas, seguidos de intervalos de mejoria re-
lativa v transitoria, pues son éstas imterrumpidas por
nuevas onsts hasta quedar constituida 1a enferme-
dad  no constatindose entonces  esos  retr seesos v
mejorias aparentes

Esta evolucion erénica termina con la muerte

dentro de un plazo mis o menos largo © se produce




por la aparicién de fenémenos de asistolia ; en otros
casos por hemorragias, sobre todo cerebrales a que
estdn propensos estos enfermos, principalmente si
existe un cierto grado de arterio-esclerosis ; a veces
llegan a la caquexia, cuando no aparecen afeccio-
nes intercurrentes que provocan a menudo el de-

ceso.




FORMAS CLINICAS

Existen observaciones de enfermos eritrémicos
cuyas manifestaciones clinicas difieren en parte de
las del tipo clinico fundamental; de ahi la nece-
sidad de crear subdivisiones que permitan catalogar
los casos observados.

Ghedini distingue 8 formas clinicas dentro de
esta enfermedad que él denorhina «mielosis aleucé-
mica eritrobl4stica ».

El primero Jo califica de mielosis eritrobldstica
evolucionando con la sintomatologia de las espleno-
megalias primitivas benignas. En este grupo entran
todas aquellas en las cuales existen fenémenos sub-
jetivos y objetivos en relacién con la esplenome-
galia.

Al examen de la sangre no se constata a ve-
ces hiperglobulia ; en otros casos pequefia hiperglo-
bulia, con poca mielocitosis. Se trata en algunas

observaciones de formas frustas de la eritremia ; ci-
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taremos los casos descriptos por Stern, en los que
la poliglobulia no excedia de 6.000.000 de glé-
bulos rsjos y clinicamente los enfermos presentaban
coloracién poco intensa de los tegumentos, cierto
estado de nerviosidad y «embompoint », algunos te-
nian vértigo de Méniere. Encuadran tambiéh en este
grupo aquellss casos estudiados en los perfodos de
retroceso o de latencia de la enfermedad (caso de
Vaquez y Lutembocher, 1913), lo mismo que aque-
llos observados durante la faz aneritrémica de la en-
fermedad, bien estudiada por Morris, Watson ; en
estos casos no se constata sino escasa poliglobulia,
a veces mismo no existe, existiendo 4.800.000 glé-
bulos rojos con 9o por ciento de hemoglobina, eri-
trosis poco marcada. El bazo por el contrario hi-
pertrofiado. La férmula sanguinea modificada, pues
se encuentran algunos hcm.aties nucleados, raros
mielocitpos, pero ya hay un ligero aumento de po-
linucleares.

El primer tipo de Ghedini corresponde al que
Lutembacher denomina como formas frustas y for-
mas de comienzo. '

Segundo tipo : Mielosis eritrobldstica evolucio-
nando con la sintomatologfa de la poliglobulia con
esplenomegalia o formas esplenomegélicas de Lu-
tembacher.

En este grupo estd comprendida la forma ti-
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pica de la enfermedad de Vaquez, con su sintoma-
tologfa constitufda por poliglobulia con plétora, es-
plenomegalia, eritrosis. Pertenece a éste un gran ni-
mero de casos publicados.

El tercer tipo : Mielosis eritroblastica, evolucio-
nando con poliglobulia, subleucemia y esplenomega-
lia .Formas de transicién de Lutembacher. Mielo-
matosis seudo-leucémica de Aubertin.

Comprendidos en éste los casos en los cuales
el examen de la sangre revela ademds de la poli-
globulia, la existencia de un aumento de glébulos
blancos, llegands en algunos casos a 50.000 leu-
cocitss, presentando en la férmula leucocitaria abun-
dantes mielocitos y otras formas inmaduras v ati-
picas, mieloblastos y «mastzellen ».

‘Dentro de esta forma clinica estdn compren-
didos los casos clinicos de Rosini (enfermo presen-
tando sintomas casi iguales a los del tipo segundo,
10.000.000 de glébulos rojos, se observa después
una disminucién de los hematfes hasta 3.000.000,
al mismo tiempo los leucocitos aumentan hasta ;2
mil) ; vemos una reaccién eritrobldstica transforma-
da en leucobldstica, un caso de eritremia transfor-
mado en una subleucemia mieloide. Inversamente
se citan casos, en los que existiendo anteriormente
un estado leucémico, se modifica hacia la eritremia,

como en la observacién de Winter, una enferma con
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leucemia mieloide (bazo grande, 4.800.000 glébu-
los rojos, 22.600 leucocitos, 3 por ciento de mie-
iocitos) que bajo la accién de la radioterapia visto
3 afios después por Winter constata . 8.000.000 de
glébulos rojos, 23.000 glébulos blancos, 2 por cien-
to de mielocitos. '

Cabe también aquf la forma clinica denomma-
da ‘enfermedad de Blumenthal, se asocia en ésta a
los sintomas eritrémicos una mielocitemia marcada.
Como caracteristica de esta forma se describe el
hecho de que entre los elementos blancos en cir-
culacién, existen no sélo formas inmaduras (mielo-
citos, etc.) que se pueden encontrar en la forma ti-
pica de la de la enfermedad de Vaquez, sino tam-
bién elementos atipicos, como son los mielocitos gi-
gantes y enanos, etc., pudiéndose poner como una
forma de transicién entre lag hiperplasias tipicas de
la eritremia hacia las atipicas d elas leucemias.
. El cuarto tipo : Mielosis eritrobldstica evolucio-
nando con poliglobulia, esplenomegalia e ictericia
<rénica acoldrica, unids al sexto tipo. Mielosis eri-
trobldstica evolucionando con hiperglobulia espleno-
megalia, cirrosis hepitica e icteria crénica acold-
rica; y al octavo: Mielosis eritrobldstica evolucio-
nando con hiperglobulia y hemoglobinuria aproxfsti-
ca, son descriptos con razén por otros autores como.

sindromes asociados.




Corresponden al cuarto tipo clinico, aquellos ca-
sos en los que a los sintomas clinicos tipicos de la
<ritremia se afiade una coloracién ictérica de la piel
y de las mucosas.

Se trata a veces como en la observacién de Gui-
non, Rist y Simon de sujetos jévenes (nifio de 10
afos, desde los 5 presentaba subicteria, con poliglo-
bulia, cianosis y esplenomegalia). La explicacién
dada sobre el por qué de la coexistencia de estos
sindromes varia con los distintos autores, unos pien-
san que la colemia es la causa de la esplenomega-
lia, 'del aumento de la resistencia globular y de la
cianosis ; Ghedini la intefpreta en la siguiente for-
ma : existe como lesién primordial una mielosis eri-
trobldstica ; ésta da lugar a la produccién abun-
dante de eritrocitos (de ahi ta hiperglobulia); se
origina asi una cantidad exagerada de pigmentos
hemiticos ; éstos traen modificaciones anatémicas y
funcionales, hépato-biliares y sobreabundancia de bi-
lis muy pigmentada y densa, consecutivamente a
estas dos dltimas alteraciones, icteria. Apoya esta
afirmacién en varios hechos.

1° La comprobacién in vivo (por Ghedini) y
post-morten (por éste y otros autores) en estos ca-
sos de una transformacién mieloide de la médula

¢sea, caracterizada por eritrobl4stosis normo y me-

galobldsticas intensisima, asumiendo en casi todas
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las observaciones el tipo histolégico de la mielosis
eritrobléstica.

2° La esplenectomia realizada con fin curativo,
ha traido hiperglobulia, persistiendo hasta 12 afios
después ; se deduce que existen en la médula 6sea
alteraciones que persisten después de la extirpacién
del bazo, mientras que en sujetos sanos esplenec-
tomizados por traumatismos esplénicos, o en anima-
males sanos esplenectomizados no determina, nin-
glin aumento de los glébulos rojos ; mas bien una
disminucién y no modifica apreciablemente la es-
tructura de la médula.

Deduce el autor, de estos hechos que la afec-
cién de la médula es primitiva y consecutiva a eclla
los demds elementos patolégicos citados. El tipo
octavo comprende enfermos que presentan el sin-
drome de la enfermedad dg Vaquez, asocidndosele
crisis de hemoglobinuria (caso de Pel, poliglibulia,
.9.000.000 presentaba crisis de hemoglsbinuria pa-
roxistica, no existiendo en el suero ninguna subs-
tancia téxica).

Las formas clinicas de eritremia sin espleno-

megalia son de suma importancia conocer, pues se
han descrito ya bastantes observaciones, en las cua-
les con sintomatologia sub-jetiva y objetiva idén-
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tica a las formas esplenomegilicas no se constata
ni clinica ni anatémicamente hipertrofia del érgano.

Ya hemos visto como debe ser interpretada la
pretendida forma hiperténica de Geisbock.

Resumiremos en el siguiente cuadro las formas

clinicas :







FORMAS CLINICAS SEGUN: "

GHEDINI

LUTEMBACKER

1 Tiro| Mielosis eritroblastica
CLiNICO |evolucionando como es-
plenomegalia {primitiva
simple.

u TIPo| M. eritr. evolucionando
con sintomatologia de po-
liglolulia y esplenomega-
lia.

11 » M. eritr. evolucionan-
do con poliglolulia, sub-
leucemia y esplenomega-
lia.

v M. eritr. evolue. con
poliglolulia, esplenome-
galia, icteria crénica aco-
Turica.

YI  » M. eritr. evoluc. con
poliglolulia, esplenome-
galia, cirrosis hepéitica
e icteria crémica acoll
rica.

vir o o» M. eritr. evoluc. con
poliglolulia, esplenome-
galia y hemoglobinuria
paroxistica.

v o Forma rara de mielo-
VII  » |sis eritrobldstica, pués
evolucionan con hipoglo-
bulia.

Formas frustas y
formas de comienzo,
(casos estudiados en
rfaz aneritrémica).

Formas esplenome-
galicas tipicas.

Formas de transi-
cion.

Enfermedad de Blu-
menthal.

Sindromes asocia-
dos.

Fosmas sin esple-
nomegalia.

Forma hiperténica
de Geisbock.







DIAGNOSTICO

Constatados los 3 sintomas principales : eritro-
sis, esplenomegalia y poliglobulia, se llega al diag-
ndstico de eritremia. Esta recibe su confirmacién
por otros datos que nos suministra el laboratorio.

Como ya hemos visto, existen formas clinicas

en las cuales uno de estos sintomas faltaba en un

perfodo o en toda la evolucién de la enfermedad,
como ser la esplenomegalia, la eritrosis y mismo
la poliglobulia, cuando se estudia un enfermo cn
la faz aneritrémica de Morris. Es necesario estudiar
pues en qué condiciones cada uno de los sintomas
tienen valor real.

La coloracién cutdnea tan especial debe llamar
la atencién del clinico, que como hemos dicho es
bien distinta de la cianosis por lesién cardiaca, res-
piratoria, etc.

El bazo hipertrofiado no presenta, ni en su ta-

mafio, forma, consistencia, caracteres que permitan
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calificarlo como bazo eritrémico ; la constatacién de
la esplenomegalia como sintoma aislado, carece de
valor, debiendo en estos casos acompafiarle el exa-
men de la sangre.

Constatada la_existencia de la poliglobulia, de-
bemos ante todo eliminar las poliglobulias relativas
o falsas poliglobulias, que corresponden no a un
aumento real de hematies, sino a una concentracién
de la sangre ; clinicamente puede pensarse en éstas,
cuando se esté en presencia de fenémencs que pue-
dan producir una disminucién de la masa liquida
de la sangre, como ser : introduccién al organismo
de una cantidad insuficiente de liquidos (estenosis
de eséfago, etc.), o una eliminacién exagerada por
vémitos copiosos, diarreas graves, edemas agudos,
sudores profusos.

El estudio del suero sanguineo, peso especifico,
residuo seco, etc., dan la prueba de la concentracién
sanguinea, fenémenos inversos a los constatados en
la poliglobulia esencial. No tratdndose de una po-
liglobulia falsa, es necesario comprobar si ésta no
es mds que.una reaccién compensadora consecuti-
va a una perturbacién en la funcién del glébulo rojo,
obligando por disminucién de su funcién primordial,
como es la fijacién de oxigeno, al organismo a su-
plir su mala calidad, por una cantidad mayor.

Debemos averiguar si no es compensadora de




una insuficiencia de los recambios respiratorios en el
arbol respiratorio, actian en esta forma distintas le—
siones, como ser : las estenosis traqueales, compre-
siones tordcicas, afecciones pulmonares crénicas, le-
siones cardfacas trayendo una insuficiencia miocair-
dica ; todas estas lesiones impiden la arterializacién
completa de la sangre venosa; se consigue que en
un volumen dado de sangre exista la cantidad su-
ficiente de oxigeno para la vida de los tejidos, au-
mentando el nimero de los portadores de oxigeno.
Hay que tratar de averiguar si no existen lesio-
nes pulmonares o cardfacas, pudiendo éstas ser con-
génias o adqutiridas (estrechez de arteria pulmonar
o de sus ramas, lesiones orificiales, etc.). Este diag-
néstico puede hacerse clinicamente en la mayoria.

de los casos, exigiendo en otros la comprobacién

radioscépica, cosa factible, pues tratdndose de lesio-
nes que ponen un obstidculo a la pequefia circula-
cién, tienen como consecuencia la hipertrofia del
ventriculo derecho.

Haciendo el estudio de la sangre en estos ca-
$0s, se constata aumento del tamafio de los glébulos
rojos, y a pesar de ello la cantidad de oxigeno aca-
rreada por la sangre es reducida.

Estas poliglobulias compensadoras lo mismo que
aquellas producidas por irritacién de la médula ésea
Por ciertos venenos (arsénico, arseno-benzol, subs-




tancias hemoliticas ), llamadas poliglobulias reaccio-
nales, como también las constatadas en ciertas in-
fecciones, malaria, influenza, sifilis adquirida, tienen
todas el caricter de poliglobulias pasajeras, y no
constituyendo sino~ una lesién agregada a la enfer-
medad, y que puede pasar desapercibida, bien dis-
tinta, por lo tanto, de la poliglobulia esencial, que
constituye de por si la mayor parte de la enfer-
medad.

Se demuestra la existencia de una exagerada
actividad medular por la existencia en la sangre
circulante de algunos glébulos rojos nucleados, vy
principalmente por el estudio de la férmula leuco-
citaria, en la que se encuentra el predominio de
los leucocitos granulosos (polinucleares). La misma
comprobacién la obtenemos por el procedimiento de
puncién de la médula dseas

Los caracteres de la poliglobulia y de la reac-
cién medular de la eritremia y que permiten su di-

terenciacién quedan resumidos asf :

[ Verdadera
Poliglobulia.................. \
| Mielsgena
[ Primitiva
Reaccién medular eritroblés-l Tipica
tica........ ool !
Persistente

Progresiva
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Transcribimos a continuacién el cuadro dado
por Aubertin, en el que se resume los elementos
diferenciales entre la eritremia y la cianosis con-
génita :

ERITREMIA I CIANOSIS CONGENITA

r’
«Coloracién de la piel‘: Rojo vinoso Azul violaceo
Bazo "Genemlmente hiper- | Casi siempre normal
[ trofiado
Hemorragias i Frecuentes Raras
|
Poliglobulia | Excesiva, permanente | Menos intensa y no
k progresiva fatalmente progresiva
|
Didmetro globular | Normal Aumentado
|
Volumen total de la Aumentado Aumentado
sangre i
Indice del volumen ‘ Normal Aumentado
-de los glébulos rojosJ
!
Ventilacién pulmonar Normal Aumentada
«Cantidad de oxigeno Normal De ordinario dismi-
en sangre arterial nuida
Redaccién de la he- [ Normal Retardada
moglobina en los i
tejidos |
|







PATOGENIA

Cafda la teorfa sostenida hace algtn tiempo del
origen esplénico de la eritremia (por lesién del
bazo, trayendo como consecuencia una insuficiente
hemolisis), se admite hoy generalmente que la esen-
cia de esta forma morbosa consiste en una hiperac-
tividad del tejido eritrobldstico, principalmente de la
médula 6sea. .

Queda dempostrado ésto por el estudio anitomo-
patolégico realizado «in vivo » y post-morten. Con-
secuencia de ella es no sélo la poliglobulia, sino
también el aumento constatado casi siempre, en el
namero de glébulos blancos granulosos. El bazo no
toma parte activa como 6rgano eritroformador, por-
que no se ha constatado en él focos eritrobl4sticos
que indicaran su actuacién en este sentido ; ademds,
si fuera el 6rgano atacado primitivamente, su extir-
tirpacién ‘debiera producir la curacién de la enfer-
medad.
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En cuanto a la teorfa que indicaba como cau-
sa, una disminucién en la funcién eritrolitica del
bazo, no ha podido sostenerse para el mayor ntime-
ro de casos ; asi que se ha pretendido crear, al lado
de la poliglobulia mielégena, una poliglobulia de
origen esplénico. Blumenthal apoya esta manera de
ver, con la constatacién en algunos enfermos de al-
teraciones tan profundas del bazo, impidiendo a este
érgano cumplir su funcién eritrolitica, acompafiados
de la existencia en la sangre de glébulos rojos con
actividad fisiolégica disminuida y con eritropoiesis
no superior a la normal, faltando en la sangre signos
de regeneracién intensa.

Va contra esta hipétesis el hecho que lesiones
graves del bazo, esplenectomias realizadas a causa
de ellas mismas o las realizadas en sujetos sanos
a causa de traumatismos esplénicos, no traen mo-
dificaciones sanguineas perman®ntes como existen en
la enfermedad de Vaquez.

La esplenomegalia es la consecuencia de la po-

liglobulia. Aumentado tan considerablemente el nu-
mero de hematies, el bazo trata de restablecer el
equilibrio sangufneo, aumentando su poder eritro-
litico y como consecuencia de ello hiperplasia, y
as{ se explica el hecho que a consecuencia de es-
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plenectomia realizado en algunos casos de eritremia
la poliglobulia haya aumentado. En el comienzo el
aumento de la eritrolisis es capaz de neutralizar la
hiperproduccién globular (faz aneritrémica de R.
Morris), luego el 6rgano se hace insuficiente a cau-
sa del excesivo y persistente nimero de hematies
puesto en circulacién por fa médula ésea. d

éPor qué la médula ésea lanza a la circulacisn
tal nimero de glébulos rojos ? Se explicarfa si exis-
tiera un valor globular disminuido, o que la hemo-
globina careciera del poder de fijacién del oxige-
no ; el srganismo se defiende en esos casos supliendo
con la cantidad la mala calidad de sus elementos ;
pero como hemos demostrado, el valor globular es
normal o casi normal, la hemoglobina conserva sus
propiedades ; la capacidad de {ijacién del oxigeno
por la sangre como consecuencia es normal.

No existen tampsco perturbaciones pulmonares
o cardiacas, ni modificacién en los recambios gased-
sos al nivel de los tejidos, lo que se demuestra mi-
diendo el tiempo necesario para la reduccién de la
oxihemoglobina en los tejidos por medio del cs-
pectroscopio de Henocque ; se constata entonces que
el tiempo necesaric no difiere del empleado por te-
jidos sanos ; ademds, si los tejidos necesitaran ma-
yor cantidad de cxigeno, la sangre venosa conduciria
menos oxigeno que 1o que acarrea normalmente ; no
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sucede ésto en la eritremia, sino lo inverso, pues la
sangre venosa lleva un exceso de oxigeno, el coefi-
ciente de utilizacién del oxigeno ha disminuido.

Nos encontramos asi, en presencia de una poli-
globulia no compensadora, de ninguna utilidad para
el organismo, producida por mayor actividad de la
médula 6sea rejuvenecida e hiperplasiada.

'Como hemos dicho, la causa de esta transfor-
macién medular es desconacida, habiéndose invoca-
do las autointoxicaciones, -las intoxicaciones exége-
nas, las infecciones, sifilis, paludismo, tuberculosis,
que actuarfan por su accién hemolisante, o provo-
cando una irritacién directa de la médula ésea ; otros
no creen sea la eritremia un resultado de la accién
ejercida por las substancias téxicas o infecciosas so-
bre la médula, y piensan se trate de una ncofor-
macién esencial de los ¢rganos hematopoiéticos, tal
como se encuentar en las leucemias.

Menetrier, Aubertin, Parkes-Weber, relacionan

la eritremia a la leucemia mielégena, colocando al

lado de la mielomatosis leucocitaria producizndo la
leucemia, una mielomatosis hemoglobfnica produ-
ciendo la eritremia.

Aunque ambos procesos tienen semejanzas, como
son : el cardcter de hiperplasias en apariencia intti-
les (lo que distingue estos procesos de aquellos de-
terminados por toxiinfecciones banales); de tener




una evolucién crénica, progresiva y fatal ; de etio-
logia mal definida, se diferencian porque en la eri-
tremia se constata una proliferacién no sélo de los
-elementos rojos, sino también de las células blan-
cas; y si para la leucemia se puede pensar en una
lesién semejante a una neoplasia, porque se encuen-
tra una falta de maduracién y de diferenciacién en
los elementos puestos en circulacién, y goza ade-
més de la propiedad de invertir los territorios de
la hematopoiesis, en la eritremia no se constata sino
una hiperplasia tipica que no pone en circulacién
<élulas jévenes, no invierte los territorios de la he-
matopoiesis y queda localizada a la médula.

Debemos decir dos palabras sobre las relacio-
Tes existentes entre poliglobulia y tuberculosis.

Al encontrarse esplenomegualias por lesién tuber-
<ulosa del 6rgano, en sujetos que habfan presentado
el sindrome de la policitemia, creyeron los primerds
©observadores en una insuficiente hemolisis por par-
te del érgano enfermo, de ahf la poliglobulia. Ya
hemos dado las razones por las cuales es menester
desechar esta hipdtesis.

Después se descubre en eritrémicos lesiones tu-
berculosas localizadas en otros érganos (pulmones,
<dpsula supra-renal, etc.); se planteé el siguiente
problema : «si la infeccién tuberculosa en cualquier
parte -localizada, con la intoxicacién por ella pro-
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ducida, est4 o no en relacién con la enfermedad,

si determina o favorece la aparicién de ésta, o al
contrario la policitemia predisponga en alguna for-
ma a las lesiones tuberculosas, o si en fin, estas
no constituyen més que una simple coincidencia mor-
bosa » (Comesatti). -

Dice este autor : dado la gran frecuencia de

las tuberculosis a Iocalizaciones variadas y la gran

rareza de la policitemia en general y en los tuber-
culosos en especial, se es inducido razonablemente

a decidir en sentido negativo acerca de la depen-

il
it

%
i
|

dencia de la policitemia a la infeccién tuberculo-
sa ». Otros autores creen que existen relaciones cs-
, trechas entre los dss procesos, basados en ¢l hecho

de que la tuberculina a dosis pequeniisimas funcio-

A vacién medular y esplénica, no debiendo asombrar-

| R se de esta constatacién nueva, pues ya estd com-

'1 . ha coms un elemento hematopoiético, trayendo acti-
|’ 13

probado que otros cuerpos por ejemplo : el arséni-
A co a”pequefias dosis activa la eritropoiesis y a altas
} o dosis destruye rapidamente los hematies ( Mircoli).
L Ferrio y ctros autores creen que la tuberculosis
th : del bazo 'y de otros 6rganos, encontrados en algunos
s ,‘ eritrémicos no son més que coincidencias fortuitas
‘ sin significacién patogénica.

[ Citaremos la subdivisién hecha por Ascoli

‘ (1904), quien sin entrar a discutir, si la tubercu-
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losis del bazo, encontrada en algunos casos de eri-
tremia, es primitiva o secundaria por localizacién
del gérmen sobre un érgano ya congestionado ©
debilitado, hace con el tnico fin de permitir ca-

talogar los casos observados, la clasificacién si-

guiente :
Poliglobulia con tumor de ba- [ Policitemia tu-
Poliglolulia zo de naturaleza tuberculo-
g sa y cianosis.............. |  bercuiosa.

Poliglobulia con tumor de ba- ’ Policitemia
z0 no tuberculoso y ciano-
Sis ... esencial.

verdadera ... i
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TRATAMIENTO

Numerosos son los tratamientos ensayados con-
tra esta afeccién. No conociéndose la etiologia la
mayoria de ellos se limitan a atacar el sintoma,
otros se dirigen hacia el érgano cuya alteracién es
el origen de la enfermedad

En el comienzo, creyendo algunos autores que
el 6rgano en que residia la lesién primitiva era el
bazo, procedieron légicamente a realizar la esplenec-
tomia. Como es de suponer en vista del rol que
hoy se le asigna a este érgano los resultados fue-
ron desfavorables.

Las aplicaciones de rayos Roentgen han dado
en algunos casos mejorfas del estado general, no
de la poliglobulia ; en otros se han producido agra-
vaciones, con un aumento del ntmero de glébulos.

Persiguiendo, segin la nueva concepcién pato-

génica, el aumento de la funcién eritrolitica del bazo,

se han hecho aplicaciones de rayos X a dosis exci-
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togenéticas sobre él. Otros tratan de obtener el mis-
mo resultado por medio de la opoterapia, asf{ Kraus
y Blumenthal, dan bazo de carnero en comprimidos.

Se ha pretendido disminuir la hiperactividad me-
dular por medio de los sueros mielotéxicos, o de
otras substancias como la tuberculina bovina que
parece tener una accién deprimente de la actividad
medular. Los resultados obtenidos hasta ahora no
son satisfactorios.

Tratando de atacar el sintoma plétora sangui-
nea, se inicia el tratamiento de las sangrias, y ba-
séndose en la observacién que las hemorragias es-
pontineas atentan los sintomas, Rosengart pensé
tratar a los eritrémicos por medio de las emisiones
sanguineas, que €l repite a cortos intervalos, y ob-
tiene asf{ mejorfas, pero pasajeras. Horder preconiza
las sangrias repetidas y abundautes, asocidndolas a
inyecciones ide suero fisiolégico, ya por via rectal o
intravenosa.

Ferretti dice haber obtenido mejorfas tempo-
rarias, con la aplicacién de sanguijuelas en las mas-
toides 'y sangrias. « Wagner ha tratado tres casos por
las sangrias, obteniendo buenos resultados, pues los
sintomas subjetivos que presentaban esos enfermos
se modificaron favorablemente. En el primer caso
se trataba de un agricultor, se le hacen durante

su estadfa en la clinica 4 sangrias de 300 a 3350
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centimetros ctbicos, sucedfa a cada una gran ali-
vio, se vefa la cianosis de la cara atenuarse, los
sudores excesivamente intensss y muy penosos para
el enfermo se atenuaban, el ntmero de glébulos
rojos descendfa de 7.000.000 a 5.000.000. El en-
fermo abandona el servicio habiendo su estado me-
jorado suficientemente como para retomar el tra-
bajo. El segundo caso se trataba de un hombre
de 49 afios ; aqui también las sangrias tuvieron co-
ino resultado, disminuir los sintomas subjetivos y
el nimero de glébulos rojos que oscilaba alrede-
dor de 8.000.000 a 9.000.020 a casi 6.000.005. Sin
embargo, esta mejoria no persistié sino unos difas.
El tratamiento no tuvo efecto sobre la hipertrofia
del bazo y sobre la hipertznsién arterial.

El tercer caso, enfermo de 35 anos, se le prac-
tica en total 7 sangrias de 300 a 350 c.c. que tu-
vieron por efecto disminuir el ntmero de hematies
de casi 9.000.000 a 6.000.000 v de hacer cesar
los sudores.

Pero de una manera general las mejorfas de-
terminadas por cada sangria no se prolongaban més
alld de 3 o 4 dias. La hipertrofia del bazo v del
higado no fué nunca influenciada por el tratamiento.

La utilidad de las sangrias parece dudosa, co-

mo se deduce de los casos expuestos, en la poliglo-

bulia "esencial ».
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La plétora cefdlica es modificada favorablemente
tanto por las sangrias, como por ciertos medica-
mentos ‘hipotensores, ioduros, nitrito de sodio, sali-
cilato de sodio en pequefias dosis.

La viscosidad ha sido modificada por las pre-
paraciones iodadas.-

Los fenémenas dolorosos han sido influenciados
favorablemente por la sangrfa en algunas observa-
ciones, pero en general estas fallan lo mismo que
otras medicacisnes ensayadas : radioterapia, etc. Va-
quez ha tenido éxitos en enfermos que padecian de
fuertes dolores a tipo eritromeldlgico con el empleo
de la antipirina a dosis de 1 a 1.50 gr., repitiendo
esta medicacién cuando los dolores sc retoman ;
emplea en otros casos con el mismo resultado la as-
pirina y aplicaciones locales de salicilato de metilo.

Chauffard y Troissier han epmpleado el citrato
de sodio a dosis de 7 grs. diarios, durante 1 mes,
en un caso de eritremia asociado a un sindrome
de hipertensién portal, constatando una disminucién
de 8.700.000 a 5.120.000 glébulos rojos, resul-
tado pasajero, pues a los cinco dias de la suspen-
sién del medicamento la poliglobulia ascendia a.
6.600.000.

Basado en la propiedad que poscen los arseni-
cales cuando son administrados a grandes dosis de

disminuir la hematopoiesis, Turck administra dia—
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riamente XXX gotas de licor de Fowler a un en-
fermo, notando una mejorfa, pues disminuye el ng-
mero de glébulos rojos en 1.500.000.

Este tratamiento encuentra un limite en la to-
xicidad del medicamento.

Koster pensé diluir la sangre administrando
grandes cantidades de agua, ya por via bucal o via
rectal.

Se le ha objetado que ésto traerd como conso-
cuencia el aumento de la plétora ya existente.

‘Partiendo de una teorfa inverosfmil, que pre-
tende que la lesién primitiva sea una contraccidn
de los vasss sanguineos, Stachclin ensayé sin gran
resultado la vasstonina, un preparado de iohinbina,

hipotensr y vaso-dilatador.

Regimen — Varios autores entre cllos Rosen-
gart, pensaron disminuir la cantidad de hierro del
organismo, suministrando alimentos pobres en &I
(arroz, leche, Fastas), cuya proporcién en Fe es re-
ducida ; dicen haber obtenido buenos resultados,.
aunque parece demostrado que el régimen pobre en

hierro hace disminuir notablema=nte el hierro urina-

rio, pero no modifica mayormente la poliglobulia .







OBSERVACION CLINICA

Felipe B., 62 afios, austriaco, reside hasta los
30 jafios en Lemberg, desde hace 30 afios en esta
Reptblica (20 afios en el Rosario y los 10 wltimos

en Buenos Aires).

lAntecedentes hereditarios —— Sin importancia.

Padres fallecidos ; tiene 3 hermanos sanos.

Enfermedades anterisres — No racuerda erupti-
vas en la infancia; en esta época fiebre tifoidea.
Niega venéreas.

Sufre desde hace afios de una enfermedad de
la piel consistente en maculo-pdpulas rosadas, su-
mamente pruriginosas, aparece por accesos que du-
ran pocos dias, se repiten cada mes o mes y medio,
hatiendo visitado varias clinicas europeas sin que
mejorara a continuacién de los tratamientss insti-

tuidos.

Enfermedad actual - Nota el enfermo desde

hace 1 afo perturbaciones del lado de su aparato
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urinario, necesidad frecuente de orinar y durante
éstas, molestias y dolores vesicales. Al principio no
incomodaban mayormente al enfermo, pero fueron
aumentando en este Gltimo tiempo. Las « poussées »
de urticaria siguen apareciendo cada mes y medio o
dos meses.

Concurre en estas condiciones al consultorio ex-
terno de la sala V del Hospital de Clinicas en ¢l

mes de setiembre del 1915,

Estado acfual — Sujeto en buen estado de nu-
tricién, llamando la atencién la coloracién de los.
tegumentos, especialmente de la cara, que presenta.
un colsr rojo vinoso intenso, y algunas ectasias de
los pequefizs vasos. Este color extendido a toda la
superficie cutdnea, pero menos intenso que en la
cara. .

No ipresenta actualmente la piel vestigios de.
lesién cutdnea.

Ganglios superficiales ; no se palpan infartados.

Esqueleto : bien conformado, simétrico.

Pelo : canoso. y escaso.

Ojos : motilidad normal ; pupilas iguales ; reac-
cionan a la luz y acomodacién, conjuntivas rojas.

Examen de fondo de ojo realizado por los doc-
tores Demaria y Gil : se constata la existencia de:

evidente dilatacién venosa.
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Boca : labios htmedos y rojos; lengua htme-
da, saburral.

Encias y mucosas muy rojas.

Aparato circulatorio : pulso regular, igual, 8o
rulsaciones al minuts, tensién al oscilomandmetro de
Pachon: TM=15 Tm=o9.

Corazén : Regién precordial normal. Punta late
en 5° espacio, linea mamilar.

No existe choque difuso.

Gran matitez normal.

Pequefia matitez normal.

Auscultacién : en todss los focos se constatan
tonss puros de intensidad normal.

Vasos del cuells : nada de anormal.

Arparato respiratsrio : 26 respiraciones al minu-
to; tipo respiratorio costo-abdéminal. Térax corto,
simétrico.

Pulmén derecho por delante. Buena excursién,
vibraciones conservadas, sonoridad y murmullo ve-
sicular normal. Lfmite inferior (percusién débil), 6o
espacio linea mamilar.

Pulmén izquierdo por delante : excursién bien,
vibraciones, sonoridad y murmullo vesicular : nor-
males. Espacio de Traube : mate.

Pulmones por detrds: no presentan ninguna

anormalidad, ambas axilas normales.

Tos y espectoracién : no hay.




— 118 —

'‘Abdomen : Forma globulosa, no hay desarro-
llo venoso superficial. A la palpacién se constata
la existencia de un gran tumor que ocupa el hipo-
condrio izquierdo, el flanco del mismo lado hasta
la cresta ilfaca, tiene caracteres que permiten ase-
gurar estd constituido pbr el bazo enormemente hi-
pertrofiado ; presenta un borde neto con 2 escota-

duras bien palpables ; superficie lisa, consistencia

del érgano aumentada, mévil con la respiracién y
desplazable en parte lateralmente.

'Mate a la percusién. Su polo inferior reposa
sobre la fosa ilfaca, polo superior se pierde bajo el
reborde costal continudndose con matitez del espa-
cio de Traube. Poco doloroso a la presién.

Hfgado : borde superior normal ; borde inferior
rebasa 2 centimetros del reborde costal.

Estémago : normal.

Intestino : normal ; mueve reg‘ularmentc su vien-
tre dos veces por dia.

Rifiones : no se palpa.

Orina : nunca ha presentado ningtn elemento
anormal.- )

Vejigé : al examen normal.

Organos genitales : bien.

‘Sistema nervioso : estado intelectual bucno ; mo-

tilidad, fuerza y volumen de los musculos norma-

les ; sentido muscular y marcha bien.
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Reflejos tendinosos y cutdneos : conservados. .
Suerio : existe.

‘Apetito : bueno.

Sed : no hay.

Temperatura : no ha tenido fiebre durante todo

el tiempo de observacién.

Examen de sangre (sangre capilar) :

Gl6bulos 1ojos......coooeiiiiii 7.000.000
Hemiglobina.........c..ccooeiinnn. 125 %
Glébulos blancos.......ccoeeeeiennn.. 6.000
Polinucleares neutréfilos........... 73.00
Polinucleares eosinéfilos........... 1.66
* Linfocitos.....ooeei e 23.33
Formas de transicién............... 2.00

Glébulos rojos normales.

Reaccién de Wassermann negativa.

Se continta la observacién del enfermio durante
varios imeses. Se constata que el bazo sufria en
ciertos fmiomentos aumentos de su tamafio en 2 o
3 traveses de dedo mayor que lo constatado en un
examen anterior, coincidiendo ésto con una exage-

racién de las perturbaciones urinarias. El segundo

examen de sangre se realiza con sangre extrafda
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por puncién venosa (setiembre 30), constatindose
rocas madificaciones con respecto a la férmula an-
terior, alcanzando los glébulos r0jos a 7.200.000,
y los glébulos blancos a 6.600; la férmula leu-
cocitaira sin variaciones de importancia, no cons-
tatdndose mielocitos ; glébulos rojos normales.

Sometido el enfermo a un tratamiento arseni-
cal a altas dosis, se realiza en octubre 30 un nue-
vo examen de sangre, constatindose 8.000.000 de
glébulos rojos.

El estado general se mantiene estacionario : no
hay dolores, ni vértigos.

El 26 de noviembre pudimos observar al en-
termo con una « poussée » de urticaria ; sc reulizz'n
inmediatamente un cxamen de la sangre (puncién
de pulpa del dedo), constatindose un descenso del
ntmero de hematies a 6.000.000.

En noviembre 30 un nuevo andlisis demuestra
el aumento a 6.600.000, llegando en diciembre 10
a 7.200.000 glébulos rojos.

Durante esta larga observacién no ha apare-
cido ningtn otro sintoma ; el bazo conserva su gran
volumen, habiendo sufrido varios accesos conges-
tivos que lo aumentaban en 3 o 4 centimetros, acom-

panados de los sintomas subjetivos ya enunciados

(trastornos urinarios por compresién vesical).
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Presentaba nuestro enfermo, los grandes sinto-
mas que constituyen la entidad nosolégica, eritre-
mia, coloracién especial caracteristica en nuestro
caso, poliglobulia persistente, glébulos rojos norma-
les, constatada la poliglobulia en sangre capilar y
venosa, gran hipertrofia esplénica, ligera hepatome-
galia y sintomas subjetivos, unos ligados a su es-
plenomegalia y otros como la urticaria, cuya ex-
plicacién en este enfermo queda desconocida. No
existia ninguna lesién de su aparato circulatorio o
respiratorio, como se pudo corroborar en la obser-
vacién continuada durante varios meses, que obli-
gara a un diagnéstico diferencial con las poliglobu-
lias falsas o secundarias.

Se trata pues de un caso de eritremia o poli-
globulia esencial, correspondiendo por su forma cli-
nica al 2° grupo de Ghedini : mielosis eritroblds-
tica evolucionando con sintomatologia de poliglo-

bulia y esplenomegalia o al grupo denominado por

Lutembacher, formas esplenomegalicas tipicas.
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PROPOSICIONES ACCESORIAS

¢ La enfermedad de Vaquez es curable ?

M. V. Quiroga.

11

¢ 'Tiene alguna relacién la Eritremia de Vaquez

con ¢l Estado pletérico de los antiguos ?

J. Allende.

111

Estado de los hematoblastos en la enfermedad
de Vaquez.

Pedro J. Garcia.



















